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Definicao

Ascardiomiopatiasforam definidasemdoisrelatorios
daOrganizacdo Mundial daSaldeem conjuntocomaFede-
racéo e Sociedade Internacional de Cardiologia, em seus
Consensos (Task Force de 19802, modificado em 19952),
como sendo a doenca do miocardio associada com dis-
funcéo cardiaca, podendo ser classificadanasformas: dila-
tada, hipertrofica, restritivaearritmogénicado ventriculo
direito 2. Osdados que dispomos no nosso pais, referentes
ahospitalizagio pelo SistemaUnico de Salide (SUS), mos-
tram queentreas 14.583.199internagcBesocorridasem 1992,
1.234.967 (8,46%) decorreram de doencacardiovascular,
sendo 23.419 devidas as cardiomiopatias, representando,
portanto, 0,16% do total dasinternagdese 1,8% dasdoen-
¢as cardiovasculares.

CARDIOMIOPATIA DILATADA

E adoenca primériado muscul o cardiaco com dil ata-
¢do eateracdo nafuncdo contréactil do ventriculo esquerdo
(VE) ou deambososventriculos?. Elapodeser: idiopética,
familiar/genética, viral e/ouimune, a codlicaltoxicaou asso-
ciadacom doencacardiovascular reconhecida, cujograude
disfuncéo do miocardio ndo éexplicado pelascondicBesde
anormal sobrecargaou extenso danoisguémico. Predomina
adisfuncéo sistdlica, havendo hipertrofiamiocérdica
reacional naséreasndo acometidas pel o processo deagres-
sdo miocardica, podendo evoluir paraainsuficiénciacardi-
aca (I1C) ou ndo (dilatag&o sem insuficiéncia), apresentar
arritmiasatrial e/ouventricular eresultar em ébitoemqual-
quer estégio dadoenca?. Esse diagnostico deverasempre
ser ventilado, ap0s af astadas outras doencas que acarre-
tam dilatacdo cardiaca, como adoencaarterial corondria, a
hipertensdo arterial (HA) sistémica, aslesdesorovalvares,
asdoencas congénitaseoutrasformasde acometimento do
miocardio, como por exemplo, em nosso continente, a
cardiopatiachagasica.
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Dados epidemiologicos

E aformamais frequiente das cardiomiopatias, com
umaincidénciaentre cinco a 10 por 100.000/ano *¢. A
prevaléncia nos Estados Unidos da América (EUA) éde
36,5 por 100.000, tendo esse aumento sido atribuido ao me-
Ihor conhecimento da doenca por parte dos médicos’. E
maiscomumem homense 2,5 vezesmaisfreqiienteem ne-
gros’. E responsével por 2% dos pacientescominsuficién-
ciacardiacacongestiva(ICC). A faixaetariamaisatingidaé
entre 0s20 a50 anos, emborapossaser encontradaem ou-
trasfaixasdeidade®*.

Nos EUA sdo detectados, por ano, 100 pacientes/mi-
Ihéo de habitantescom cardiomiopatiadilatada(CMD), acar-
retando 9.000 mortes/ano®. Entre 673 casosde | CC, vistos
no setor de cardiomiopatiasdoJohns Hopkins Hospital,em
Maryland-USA, aCM D foi aetiologiamaiscomum, com 313
(46,5%) pacientes .

Processo etiopatogénico

Hereditariedade - O caréter autossdmicodominanteé
demonstrado em 20% dos pacientes®2. Existe outraforma
familiar ligadaao cromossomaX 3%, quemodificaaproteina
distrofina- componentedo cito-esqueleto domiécito®>. Em
umafamiliade 46 membroscom quatro geracesde CMD
familiar, foi observadaalteracdo genéticano cromossomal
no seulocus 32 (19 32) Y.

O gendtipo DD daenzimaconversoradeangiotensina
(ECA) é encontrado com maior freqiiéncia em pacientes
com CMD, podendo ser utilizado paraidentificar individuos
commaior suscetibilidade de apresentarem estadoenca®®.

A transmissdo autossdmicadominante éamai sobser-
vada, podendo, também, ser encontrada a autossomica
recessiva®!>1°, A gparente heterogenel dade nomodel o de
transmi ssdo genéti caaumentaapossi bilidade de numero-
sos fatores genéticos poderem estar envolvidos, em dife-
rentes graus, de um individuo para outro *. Kass e col 2°
demonstraram apresencadegenemarbido, quecausadefei-
to daconducdo atrioventricular e CMD, em familias com
carater autossdmico dominante, com aalteracdo genética
situadano cromossomal locus 1 (1q1).

Cardiomiopatia viral - Osvirussdo agentesinfeccio-
so0s que podem causar CMD el CC. A maioriaapresenta
tropismo cardiaco, agredindo o miocérdio, sendo o mais
encontrado o enterovirus (Coxsachie, especialmente os

95



Albanesi F° FM
Cardiomiopatias

sorotiposB, - B,) #+%. Ocasionaminsuficiénciamiocardica
por dois mecanismos: ou por seu efeito citotoxico direto
(neste caso detectamos particulas do virus nas biépsias
endomiocardicas[ BEM]), ou por respostai munol dgicase-
cundariadesencadeadapor multi pl os mecani smos, como:
macrofagos, linfécitos T, auto-anticorpos contra compo-
nentescel ulares (miosina, membranaecanais), citoquinas
(interleucinal, fator necrosetumoral), com o encontro de
anti corpos especificoscontraestruturas cardiacas, reagces
citotoxicashumoraisecelulares, presencadeinfiltrado celu-
lar com grande expressdo de antigenos de histocompati-
bilidade e mol écul as de adesdo (neste caso ndo é necessario
o encontro do virusno tecido aépocado diagnostico) 2%, A
persisténciadeRNA vira, particularmentedo RNA entero-
viral, tem sido demonstradanaausénciade processoinfla-
matorio, por meio de técnicas como do PCR (reacéo de
polimeraseem cadeia) ou dahibridizacdo em cito, associada
aevolucado desfavoravel daCMD e/oudal CC#,

A infec8oviral tem sido sugeridacomo precursorada
CMD 2, no entanto tem sido dificil demonstrar por meios
hi stol 6gi cos 0 aspecto destaagressao. Com 0 emprego das
técnicasdebiologiamolecular (PCR edehibridizacao), pas-
samos a encontrar grande associagdo destes casos com a
presencadefragmentosde RNA viral, corroborando o con-
ceitodepersisténciaviral 2%,

A fregliente discrepéncia entre os achados histo-
|6gicoseossintomasclinicospodeser devida alocalizacdo
egravidadedalesdo cardiaca. A lesdofocal ébemtolerada,
porémseoinfiltrado celular ouamudancafibréticaocorrer
nas proximidades do tecido de condugéo, poderemos en-
contrar graves consequiéncias, incluindo os bloqueios de
ramo e as arritmias, enquanto naslesdes difusastemos a
presencade dilatacdo cardiaca e a disfuncéo contractil .
Comparando os achados histolégicos e imuno-
histoquimicosdas BEM em 658 pacientes, sendo 359 com
miocardite e 299 com CMD, usando apenas 0s achados
histol 6gicos com processo inflamat6rio, este aspecto pos-
shilitouaconfirmaco de, aproximadamente, 3% doscasos,
enguanto a andlise imuno-histoquimicafoi capaz de de-
monstrar processoinfiltrativo ativo em, aproximadamente,
50% dos casos®. No grupo com miocardite, o diagndstico
histol 6gicofoi comprovado em 12 (3,0%) pacientes, em 24
(6,7%) foi limitrofe. NogrupodeCMD, foramvistos4 (1,4%)
casosdemiocarditee 13 (4,3%) demiocarditelimitrofe®. Na
avaliacdo imuno-histoquimicafoi detectado aumento do
infiltrado linfocitario, com elevacéo daexpressdo de histo-
compatibilidadedosantigenosl ell nascélulasintersticiais
ou no endotéliovascular em 198 (50%) dasBEM suspeitas
demiocarditee, em 129 (45%) doscasosde CMD®,

Cardiomiopatia dilatada idiopatica - Emborasgasua
etiol ogia desconhecida, vém se acumulando evidéncias
nos tempos atuai s das alteracBes celulares, moleculares e
imunol égicasenvolvidas nestagénese. Alteragées celula-
res com: reducdo no numero dereceptores 3, adrenérgicos,
de AMP ciclico e do peptideo intestinal vasoativo; da
ATPase miofibrilar edaAT Pasedetransportedo célciodo
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reticulo sarcoplasmético (RS), e aumento daisoformada
troponina T, edo LDH,; damatriz extracelular e de car-
reamento do ADP/ATPdentro damembranamitocondrial -
diminuindo a sua atividade funcional °. Alteracoes
moleculares ao nivel do RNA mensageiro com: reducdo
dosreceptores 3 adrenérgicos, do fosfolamban, daATPase
detransporteeliberacéo dacélciodo RS, eaumentodosfa
toresnatriuréticosatrial, ventricular eencefalico®. Altera-
¢oes imunoldgicas com: atividadelinfocitériadeficientedas
célulasT assassinas e supressoras, presencade anticorpos
contra: receptoresRadrenérgicos, laminina, miosinadeca-
deiapesadacarreador de ADP/ATP, proteinade choquede
altatemperaturae de antigenos cardiacos ndo especificos;
aumentodafrequiénciado HLA-DR4 einducéo demaior taxa
de histocompatibilidade de classe | el entre antigenos e
monacitos®.

Patologia

O peso do coragdo estaaumentado, variando de400 a
1.000g, com dilatacdo que podeenvolver asquatro cAmaras
cardiacas, sendo osventriculosmaisacometidosdo que os
atrios, ganhando o coragéo aformaglobosa, com algum
grau de espessamento da parede ventricular, porém a
hipertrofiaédemenor grau do que adilatacdo existente®°,
A hipertrofiaparece guardar papel protetor benéfico na
CMD, por reduzir o estresse sistolico sobreaparede, prote-
gendo contraadilatacéo. Asvalvas cardiacas estdo inte-
gras, no entanto aalteracdo nageometriaventricular ocasi-
onareposi cionamento dos miscul ospapilares, alterando o
fechamentovalvar atrioventricular, podendo acarretar insu-
ficiénciamitral e/ou trictspide %2, Os trombos intra-
cavitarios sdo encontrados em 50% dos casos, sendo mais
comuns naregido da ponta®°132, Namicroscopiatemos
extensas areas de fibrose intersticial e perivascular, com
pequenasilhasdenecroseedeinfiltrado celular, em contras-
tecom areasdehipertrofiamiociti careacional compensat6-
rig, paraasareasdeatrofiae destruicao® 053,

Fisiopatologia da CMD

A agressao émaisfreqliente nosventricul os, aumen-
tando os seus volumes e deprimindo a funcéo sistélica
(hipossistolia), acarretando diminui¢do do débito cardiaco
(DC) edafracéo de gjecdo (FE). O aumento da pressao
diastolicafinal (pd,) ocasionaelevagéo na pressdo atrial,
que éaresponsavel pelos sintomas congestivos: aesquer-
dacomelevacdo dapressio venocapilar pulmonar - produzin-
do congestéo pulmonar e adireitacom aumento da pressdo
nas cavas- ocasi onando acongesto sistémica. A insuficién-
ciavalvar atrioventricular agravaaCMD, amitral por desviar
parte do sangue, que deveriaser gjetado pelo VE, agravaa
congestdo venocapilar pulmonar e aumenta o volume que
retornanaproximasistoleao V E, piorandoadilatacdo, enquan-
to atriclispideintensificaacongestao sistémica®103:%,

Quadro clinico e exame fisico

Varia do assintomatico (dilatacao cardiaca sem
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disfuncao ventricular em repouso), até os graus de sinto-
masmaisavangados. Em, aproximadamente, 30% doscasos
épossivel seobter umahistériadedoencainfecciosa(com
febreeenvolvimento: respiratdrio superior, gastrointestinal
€/ou miscul o-esquel éico). A dispnéaéo sintomamaisfre-
quiente, devido ahipertensio venocapil ar pulmonar, poden-
do ser dos grandes aos pequenos esforgos, ortopnéia,
paroxisticanoturnaaté ade repouso, geralmenteacompa:
nhada detosse e hemoptdicos. A diminui¢go do DC éres-
ponsavel pelafadiga, extremidadesfrias, sudorese, tontei-
ras e sincope. Séo freqlientes os distrbios daconducdo e
do ritmo, dai surgindo pal pitagdes, tonteirase sincope. Sao
frequientes os quadros de tromboembolismo (encefalico,
pulmonar, renal, mesentérico e periférico), devido aforma-
¢do detrombosintracavitarios, ao repouso prolongado no
leito e provocado pelagrandedisfuncao miocardica, queas
vezes sd0 os quadros iniciais nadoenga. A dor torécica
podeser decorrentedaembolizagdo pulmonar ou coronaria.
A insuficiénciamitral e/outriclspideresultadadilatagdodo
anel atrioventricular, decorrente damudancageométricado
ventriculo, distorcendo o aparelho subvalvar e acarretando
ateracOesnofechamento valvar econseqlienteregurgitacéo.
Findmente, noscasosmaisavancadosegraves, encontramos
sintomas devido a congestéo direita, como: dor no hipo-
condriodireito, edemademembrosinferioreseascite® 103,

O examefisico pode variar do normal nos assinto-
maéti cos e/ou nos compensados com medicamentos, até o
guadrodefrancal CC.

Podemos encontrar: palidez cutdneo-mucosa, com
pelefria, sendo raraacianose; estase venosajugular a45°
atéturgénciafranca(por - dapressdovenosa), comaumen-
to daamplitude daonda*“a’ nos casosem ritmo sinusal e
“v” nainsuficiénciatricispide; pressao arterial (PA) com
reducdo do nivel sistélico eaumentoinicial do diastélico
(por - daresisténciavascular renal eliberacdo derenina),
gue, com o passar do tempo, pode ser reduzido, porémem
menor propor¢éo do que o sistdlico, sendo encontrado, nos
casos criticos, a hipotensao arterial; o pulso arterial é
taquicardiaco, fino, com amplitudereduzida(por doDC),
podendo ser do tipo alternante nos casos de maior dis-
funcdo ventricular; ictus cordis desviado paraesquerdae
parabaixo, geralmente ndo muito propulsivo, denotando
maior dilatacdo do quehipertrofia; o ictus deventriculo di-
reito (VD) poderaser encontrado; o ritmo cardiaco é debu-
Ihas abaf adas e com freqiientesalteracbesdo ritmo (extra
sistoles, fibrilagdo atria , taquicardiaventricular); a3®bulha
€ comum, nos casosde bloquel o compl eto do ramo esquer-
do (BCRE) poderemosencontrar o desdobramento parado-
xa da22bulhaenosdebloqueio completodoramodireito
(BCRD) o de desdobramento amplo e/ou fixo, estando o
componente pulmonar da 22bul haaumentado noscasosde
hipertensdo venocapilar pulmonar; soprossistolico dein-
suficiénciavalvar mitral e/outriclspide; estertores pulmo-
nares bilaterais e, nos casos mais avancados, presencade
derramepleural, principal menteadireita; nospacientescom
insuficiénciadireitaobservamos: hepatomegalia, edemade
membrosinferiores, ascite, e, maisraramente, derrame
pericardio #1031,
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A contribuicio dos exames complementares

Eletrocardiograma - Permite detectar aumento das
camarascardiacas(VE,VD, érioesquerdo (AE), atriodireito
(AD)), asalteracdesinespecificasdarepol arizacao ventri-
cular e os distlrbios dacondugdo, como o BCRE (0 mais
comum); o bloqueiodivisional esquerdo anterior eoBCRD
(s@o mais raros, devendo-se neste casos se afastar a
etiologiachagasica). O disturbio doritmo éfreqliente, sen-
do os mais encontrados, as extra-sistoles ventriculares e
supraventriculares, além dafibrilagéo atrial. O eletro-
cardiograma (ECG) continuo de24h (Holter) estaindicado
nos casos de pal pitacGes, com extra-sistoles multifocaise
quadros paroxisticos de arritmias, quando poderemos de-
tectar taguicardiaventricular sustentadaou néo, bloqueios
atrioventriculares (BAVs) variaveis ou outras arritmias
paroxisticas. A baixavoltagem estarel acionadaapresenca
do derrame pericardico ou agrave deterioracéo nafuncéo
ventricular &1031-32,

A ergoespirometria permite avaliar a disfuncdo
sistélica, comreducdo notempo deexercicio, depressao das
respostas cronotrépicae pressorica, alémdadiminuico do
consumo deoxigénio (VO,), sendo esteo elemento demaior
valiapara se definir o grau de acometimento da funcéo
miocardica(acimade20ml/kg/min éconsiderado normal;
entre19,9a16ml/kg/minacometimentoleve; 15,9a10mi/kg/
minmoderado eabaixo de 10ml/kg/mingrave) 810313,

Radiografia de térax - Serveparaquantificar acardio-
megalia(de pequenaatévolumosa), além dedemonstrar o
acometimento da cdmaras cardiacas, o grau de envol-
vimento dacirculagdo pulmonar (hipertensdo venocapilar,
arteriolar e/ou arterial pulmonar) eapresencadederrame
pleural e/ou pericardico. Raramente encontramos cal cifi-
cacOes cardiacas (miocardicas etrombos) 810313,

Ecocardiograma - Avaliaasdimensdesdascamaras
cardiacas (ventriculos maisdilatados que os atrios e dimi-
nui ¢8o da espessura das paredes cardiacas), determinaa
funcdoventricular (hipocinesiadifusadegrausleveagra-
ve,; afastamento davalvamitral do septo interventricular
(SIV) - relacionado aredugdo dofluxo atravésdestavalvae
dadiminuicdo do DC; presencado ponto B navavamitral -
elevagdo dapd, do VE); demonstraequantificaapresenca
de regurgitagdo valvar mitral e/ou tricuspide, através do
Doppler; detecta a presenca de trombos intracavitarios,
alémdeidentificar equantificar o derramepericardico. Este
exameédeuutilidade no diagndstico eacompanhamento dos
pacientes, servindo naavaliagcao terapéuticaeprognéstica®.

Cintigrafia miocardica- Comgdio-67 (revelandopro-
inflamatério) serveparatriagem dospacientesaBEM:
senegativa- tornamuito pouco provavel o quadrodeinfla-
mag&o, dispensando abidpsia; entretanto, sepositiva- alta
probabilidade deinflamagao - indicando abidpsia® 1033,
Serve parademonstrar a dindmicadafuncdo ventricular,
determinar a FE (mai's precisa do que a obtida ao ecocar-
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diograma) e caracterizar as alteragdes miocérdicas do
ventriculo (hipocinesia, acinesiaediscinesia) #1053,

Ressonincia nuclear magnética - Serveparademons-
trar asalteragbesanatdmicasefuncionais, porémnéo con-
segue diferenciar aCM D de outras causas de disfuncéo
ventricular esquerda®. Emrelacdo ao ecocardiogramapro-
piciamelhor andlisedoVD .

Hemodinimica - Revelaaumentodaspressdespd,VE
>12mmHg e dapd, VD >7mmHg, dos atrios, do capilar
pulmonar (encunhamento) e daarterial pulmonar. De-
monstrao aumento do volumedas cavidades, eareducédo
daFE edacontratilidade. Permite analisar adesproporcéo
entre o volume eamassaventricular, devido ao aumento
doraio dacavidade com aespessuradaparede normal ou
diminuida. A ventricul ografiaesquerdamostraadiminui-
¢do damotilidade das paredes, com hipocinesia difusa,
além de quantificar ainsuficiénciamitral. A cinecoro-
nariografiadescartaadoencai sgquémica, mostrando coro-
nariasnormais, com aspectofino eliso (estiradas pelo au-
mento do volumeventricular), configurando o aspecto em
arvore desfolhada®103%-33,

Biopsia endomiocardica - Estaindicadanal Cdeinicio
recente (menosde seismeses), que ndo tenham apresenta:
doreducdo daédreacardiaca, apdsainstituicdo deadequada
terapiaanti congestiva, que possuam sinaisdeprovavel re-
acaoinflamatoria(taquicardiapers stenteecomprometimen-
to pericardico associado) e que apresentem cintigrafiacom
gdlio-67 positiva(caracterizando zonadeinflamagdo). Esta
indicadanoinicio dadescompensacdo, quando existemaior
probabilidade de deteccéo daetiologiainfecciosa®.

Prognéstico

Comoamaioriadospacientescom CMD emICCdedi-
ficil controle é referida a centros terciarios, observamos
NEeSSe grupo o pior progndstico, com menor expectativade
sobrevivéncia. Vériossdo osfatoresrel acionadoscom este
pior prognastico; entre el es destacamos: clinicos - pacien-
tesem classefuncional (CF) IV daNYHA (New York Heart
Association), persisténciada3*bulhacardiaca, hipotensdo
arterial e aqueles com duragdo prolongada dos sintomas;
eletrocardiogridficos - presencade extra-sistoles ventri-
cularesfrequentese multifocais, fibrilagdo atrial e BCRE;
hemodindmicos - FE <25%, aumento acentuado dosvol u-
mes diastélico esistélico do VE, presencade hipocinesia
difusa, aumento daspressdescapilar pulmonar, atrial direi-
ta, arterid Sstémicaedares sténciavascular Sst@mica®103=,
Hoje, aexpectativade sobrevidaéde60% em cinco anosede
50% em oito anos. Porém existem trés subgruposdistintos:
um apresentarapidaevol ucdo paradhito - por grandecom-
prometimento miocérdico, outro com remissdo parcia do
quadro e grande periodo de estabilidadee, finalmente, um
em que aagressao élentae progressiva. Os pacientescom
pequenaamoderadadilatacdo cardiaca, submetidosasme-
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didasterapéuticasatuais, como por exemplo osinibidores
daenzimaconversoradaangiotensina(IECA), apresentam
melhor prognostico®°34%, A mortepode ser devidaapro-
gressfo daagressdo miocardica, gerando | CCrefratéria, ou
por mortestbita(M S) por taguiarritmiaou bradiarritmias
(40-50% doscasos), ou por tromboembolismo pulmonar ou
sistémico.

Os pacientes assintométi cos do estudo SOLVD, com
FE reduzida(<40%), em acompanhamento por quatro anos,
apresentaram evolucéo paraaformafrancadel CC em 30%
doscasos, sendo que 15% requereraminternacdo hospita-
lar e 25% morreram, demonstrando anecessidade do em-
pregodeterapéutica, parareduzir amorbimortalidade, sendo
gueos|ECA mostraram-secomo bonsmedicamentosnare-
ducdo daevolucdo paraformasmaisavancadasde CMD %,

Em um subestudo do SOLVD *foi demonstrado queo
usodo | ECA (enalapril) naprevencdo ou nareversdo dadi-
latacdo ventricular, estavarel acionado aalteracéo no pro-
cesso deremodel agem, endo asmodificacdesdapréepos-
cargas, conformefoi observado nas curvas pressdo-volume
do VE. Entre osque receberam placebo, foi visto aumento
nacomplacénciadiastdlica, comacurvadesviadaparaadi-
reta, enquanto osquereceberam | ECA apresentaram redu-
¢do dacomplacénciaouamantiveraminalterada, comacur-
vadesviadaparaaesquerda. Logo, asalteragbeshaarquite-
turamiocérdicaforam prevenidaspelo IECA *. Nestemes-
mo estudo, foi observado que os paci entes assintométicos
com CMD tém mai or probabilidade de apresentar melhoras
esponténeas nos volumes sistolico e diastdlico finais do
gueosportadoresde | CC deorigemisquémica®.

Tratamento

Medidas gerais - O repouso deveser instituido nafase
dedescompensacdo, estando indicadaamobilizacdo preco-
ce aposacompensacdo dadisfuncdo cardiaca. A atividade
fisicaregular deve ser encorgjada, com arealizacdo deexer-
ciciosdinamicas, como; caminhadas, jogos, jardinagem, ci-
clismo enatag8o. Devemosrestringir o consumo debebidas
alcoolicas, pois o0 uso continuado pode contribuir para
agredir omiocardio epiorar adisfuncdo preexistente. Ape-
sar dedispormosdedi uréticosmai s potentes, ndo devemos
negligenciar arestri¢do dietética. Devemosestar atentosem
manter anatremianosniveisnormais. O sodio desempenha
papel fundamental no controle daliberac&o do sistema
renina- angiotensina- aldosterona(SRAA), poisem nivel
<130mEg/L, aPA émantidapelaliberacdo derenina, dai a
explicagdo dando utilizagdo dos| ECAsnos pacientescom
sodio <130mEg/L., sob risco de hipotensao e agravamento
dadisfuncéo miocardica®03v3,

Tratamento clinico

Diuréticos - Noscasoscom congestdo eedemas, usa-
mososdiuréticosde al ca (mai spotentese que causam mai-
or perda de &gua), como afurosemida- por viavenosaou
intramuscular. S6 empregamos ostiazidicos, quando dese-
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jamos maior perda de detrélitos (sddio) do que de agua,
porém limitamos o seu uso para 0s casos com filtracdo
glomerular normal ou nivel decreatinina<2,0mg/dL. Nos
pacientesqueapresentam hiperal dosteroni smo secundario,
usamosaespironolactonaque, além de seu efeito poupador
de potassio, € antagonista da aldosterona e diminui a
fibrose. Osdiuréticos poderdo acarretar: hipopotassemia,
hiponatremia, hipercal cemiae hiperglicemia. Jaaespiro-
nol actonapoderal evar ahiperpotassemiaeaginecomastia
dolorosa. Podemos usar a associacéo de diuréticos, com a
finalidadede potencializar osseu efeitos, poiscadaum atua
em sitio diferente, somando as agdes*. O emprego prolon-
gado dediurético pode, em 1/5 doscasos, provocar diminui-
¢&o dosniveisdetiamina(vitaminaB,) “-*. Esteachado &
mai s encontrado entre os homens ndo brancos, bem como
naguel escom maior comprometimento dafuncéomiocardica
ecom menoresvaloresde FE*®. Seligmann e col # observa-
ram queospacientescom | CC associado aFE baixa, adefici-
énciadetiaminapodeafetar aindamaisadisfuncdo ventri-
cular, necessitando do emprego desta vitamina por via
endovenosa, paramelhorar afuncao ventricular eaumentar
0 desempenho cardiaco e a FE. Sabemos que os pacientes
com | CC apresentam reducdo naingestadatiamina- devido
aanorexiaprovocadapor estasindrome. Alémdisto, encon-
tramos diminuic¢&o naabsor¢ao dos nutrientes- decorrente
do edemadasal ¢asintestinaiseaumento naperdaurinaria
induzidapel osdiuréticos, exacerbando ossintomasesinais
dalCC*+4,

Digital - A concentragdo séricade1,2ng/L écapaz de
aumentar aFE semaindesgj avel ativagdo neuroenddcrina.
Oestudo DIG (Digitalis Investigations Group) demonstrou
gue, no subgrupo com CMD, o uso deste medi camento re-
duziu o nimero deinternagdes e amortalidade hospital ar
em pacientes descompensados®. Jaoutros estudoscomo o
PROVED “eoRADIANCE* revelaram queasuspensdoda
digital eraacompanhadade piorados pacientes(progressdo
dossintomas, reducdo daFE eintolerénciaao exercicio).

Vasodilatadores - Empregadosparareduzir ares stén-
ciavascular periférica, podem ser: a) predominantemente
arteriolares(hidralazina, minoxidil); b) predominantemente
venosos (nitratos); ¢) mistos (nitroprussiato de sodio e
bloqueadoresafa-1); d) os|ECAs. Hoje, osmaisamplamen-
te usados sdo os |ECA, que diminuem aresisténciavas-
cular (arteriolar evenosa) eapré e pds-cargas, aspressoes
deenchimento pd, epd,, capilar pulmonar eatriais, aumen-
tando 0 DC, o volumesistélico, e prolongando o tempo de
acdo dabradicinina(importantevasodilatador). Devemos
ter cuidado no seu uso: testar efeito da 12 dose; verificar
possibilidade de hipotensao arterial sintomatica (s
empregé-loquandoaPA for >90mmHg); néo usé-lo quando
os niveisde creatininaforem > 2,2mg/dL ou o de potéssio
>5,5mEQ/L . Podem acarretar tosse, sendo esteefeitosimilar
em todos ostipos deinibidores existentes™t,

Anticoagulantes - Devem ser usados nos pacientes
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com antecedentes de tromboembolismo, nosque guardam
repouso prolongado noleito, noscomfibrilacgo atrial croni-
ca e nos com trombos cavitarios detectados por exames
complementares™.

Antiarritmicos - Asarritmias podem ser desenca-
deadas pelapropriadisfuncéo ventricul ar ou serem decor-
rentesda: isquemiamiocérdica, hiperatividadeadrenérgica,
hipotensao arterial edisturbioseletroliticos(geradospel os
diuréticos). Osmodernos medicamentos de que dispomos,
propi ciam-nos mel hor controle do quadro congestivo, po-
rém 40% dos 6bitos ocorrem deformastbita, e sdo devido
ataquicardiaou afibrilacéo ventricular. Devemos, entretan-
to, considerar 0s seguintes aspectos quando empregamos
antiarritmicos. o seu efeito pré-arritmico (10-20%), areducdo
desua€ficaciaamedidaqueseagravaadisfuncdo sistdlica
e possiveis alteragdes no metabolismo renal e hepético. O
maisempregado éaamiodarona, quetem mostradoreduzir a
incidénciade M Seprolongado asobrevida®.

Betabloqueadores adrenérgicos - Usados nho sub-
grupo que apresentagrande atividade simpética, diminuin-
doaestimulacdo do SRAA edaarginina-vasopresina, redu-
zindo os niveis do neuro-hormonio adrenérgico, os seus
efeitos cardiotdxicos (miocérdicos e arritmicos) e vaso-
constritores( ofluxo sangliineo coronario), aumentando o
numero dereceptoresb, (up-regulation). O maisusado €o
metoprolol na dose de 25 a 100mg/dia, tendo o estudo
Metoprolol in Dilated Cardiomyopathy (MDC) Trial
Study Group demostrado, que o tratamento com estadroga
reduziu anecess dade detransplantescardiacos (p<0,0001),
além deter aumentado adensidade dereceptoresb . Atu-
almente, vem sendo usado o blogueador misto (a eb -
carvedilol, quemostrouter efeito alongo prazo, diminuindo
apressdo capilar pulmonar, apré-carga, osvolumes ven-
triculares (sistdlico e diastolico) e aumentado o estado
contréactil do miocardio seminterferir no consumo deoxigé-
nio. O estudo US Carvedilol Heart Failure Study Group
detectou reducdo namortalidadetotal (7,8%- 3,2%), nond-
mero de hospitalizacdes (27%; p<0,001), tendo o estudo
sidointerrompido pelo comitédeética®. Iniciamoscombai-
xadose (6,25mg/dia) eacompanhamoscom cautelao paci-
ente, podendo atingir até 80-100mg/dia®.

Marcapasso cardiaco - OtipoduplacBmaracomencur-
tamento do retardo ventri cular tem sido empregado nosca-
sosgraveseresistentesaterapéuticaconvencional. O cora-
caodilatado apresentaretardo entreoinicio dascontragdes
atrial eventricular, gerando aberturadasvalvasatrioven-
triculares e suarespectivainsuficiéncia, que ao nivel da
valvamitral aumentaapré-cargaaqueo VE estasubmetido
ereduz ovolumeegjetado. A razdo damelhoraéatribuidaa
diminuico ou eliminagéo dainsuficiénciamitral e/ou
tricUspide. Observam-se aumento na FE e redugao na
cardiomegalia, com melhor desempenho aos esfor¢o e no
consumo de oxigénio®.
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Tratamento cirurgico

Cardiomioplastia - Empregadanospacientesem CF
[11, nos primeiros anos apresenta mel hores resultados do
gue os pacientes mantidos em tratamento clinico, porém,
em estudo alongo prazo, apresentaresultadosinferioresao
do grupo do transplante. E um método terapéutico que
pode anteceder ao transplante?,

Transplante cardiaco - Estaindicado nos casos de
CMD grave, quenaorespondem aterapiahabitual, em paci-
entescom grandelimitacdo dacapaci dadefuncional ecom
reducdo daexpectativadevida. A curvaatuarial de sobre-
vidaem 10 anoséde67%. Emnosso meio estacifraémenor,
porém superior adospacientesmantidosemtratamentocli-
nico. Até 1994, o registro da Sociedade I nternacional de
Transplantes Cardiaco tinhaacumul ado 30.200 casosreali-
zadosem 257 centros. Entre ostransplantados43,5% eram
pacientescom CMD*%,

Ventriculomiectomia parcial - Cirurgiaidealizadapor
RandasBatistacomafinalidadedereduzir odiametrotrans-
versodo VE, transformando o seu formato de globoso para
triangular, com aretiradade miocardio, apartir dapontae
entre os miscul aspapil ares, diminuindo atensdo parietal e
melhorando afung&o ventricular. Estatécnicavem sendo
submetida a vérios protocolos, visando conhecer melhor
suas intercorréncias, sua morbidade e sua curva atuarial,
quedevero ser confrontadascom adotransplante. E méto-
do aser empregado antesdo transplante cardiaco®.

Prevencio - AsinfecGesrespiratorias predispdem e/
ou agravam adisfuncéo ventricular, representando amaior
causade hospitalizagéo dos pacientescom CMD nasesta-
¢Oesfrias. Assim, estaindicado nasregifesdeinvernorigo-
roso, durante 0 outono, arealizagéo devacinagdo preventi-
vaparainfluenza (anual) e preumococcus (acadatrés
anos), com afinalidade dereduzir e atenuar essacomplica
¢do, reduzindoamorbimortalidadenaCMD =,

CARDIOMIOPATIA HIPERTROFICA

E umadoencamiocérdicapriméria, decaréter genético
(autossdmico dominante), caracterizada pela hipertrofia
ventricular desproporcional, maisfrequenteno VE, com
maior acometimento do SIV, do quedaparedelivre, poden-
do, emalgunscasos, reduzir ovolumeventricular. OVE éo
mai s acometido, podendo este envolvimento ser simétrico
(concéntrico) ou assimétrico (septal, medioventricular,
apicd, lateral eposterior) 2. Devemosexcluir outrascausas,
guepodem acarretar hipertrofiasventriculares, entreelasa
HA eaestenose valvar adrtica, além de doencas, como a
sindrome de Noonan, ataxia de Friedreich, lentiginose e
cardiomiopatiarestritivafamiliar com desarranjo celular %,

E classificadasegundo alocalizagio dahipertrofianos
tipos: septal, medioventricular, apical, lateral e concéntrico,
gue pode se estender aoutras regifes do coragdo. Do pon-
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to devistahemodinamico édivididaem formasoebstrutiva
(septal assimétricae medioventricular) e ndo obstrutiva
(septal assimétricando obstrutiva, concéntrica, apical, late-
ral e/oultero-posterior) %5,

Quanto adistribui¢ao, variade acordo com apopula
¢do analisada, sendo suaincidénciamédiade 80-90% na
formaseptal, 5-10% na concéntrica (simétrica), 3-8% na
apical, 1-2% namedioventricular enalateral %7,

O comprometimento do VD ocorrenacardiomiopatia
hipertréfica(CMH) predominantedolado esquerdo, porém
suas manifestagdes clinicas sdo menos evidentes, sendo
raros os casosisolados ou com predominio direito®.

Epidemiologia

AincidénciadaCMH variade0,4a2,5/100.000 pacien-
tes/ano, eapreva énciade 19,7 a33 por 100.000 habitantes.
Os dados epidemiol 6gi cos sdo escassos, pois muitos dos
pacientes com esta cardiomiopatia sdo assintomaticose a
doenca ndo diagnosticada®"-%°. No estudo realizado em
Olmgted (MinnesotarUSA), entre 1975-1984, foi detectadaa
incidénciade2,5/100.000 habitantes/ano eaprevalénciade
19,7/100.000 habitantes. A preval énciadadoencanéo épre-
cisa, sendo entretanto, pouco fregliente e estimada em
0,17% no estudo CARDIA (Coronary Artery Risk Deve-
lopment in Young Adults), queentre4.111individuosentre
18-35 anos, encontrou sete pacientes com CMH, sendo
apenas um com aforma sintomética®. Este estudo obser-
vou que a preval éncia desta cardiomiopatia ha popul agdo
geral émaior do queapreviamenteencontrada, chegandoa
1/500 individuos®.

Ocorreem ambosos sexos, emtodas asfaixasetarias
desde o recém-nascido até 0 idoso, sendo maisgrave quan-
do diagnosticada nafases maisiniciais, desde ainfancia
(lactente), atéavidaescolar eadol escéncia, porém, namai-
orig, 0ss ntomasaparecem entreos20-40 anos. Atualmente,
tem-se observado aumento no ndimero de casos diagnosti-
cadosnapopulacéo deidosos®. A formaapical vista, inici-
almente, no Japéo, é encontrada em todos os continentes,
apesar deaindapreval ecer o maior niimero decasosre ata-
dosentre os orientais 2%,

Caracteristicas histologicas

O encontro do desarranjo das fibras miocardicas,
acompanhado dahi pertrofiado midcitoemgrau, locaizacéo
eextensdo variaveis, intercalado por colageno frouxo e as
vezes substituido por tecido fibroso denso, caracterizaa
CMH. O desarranjo foi inicialmente considerado um
marcador sensivel e especifico, entretanto estudos subse-
guentesvieram demonstrar, quefocosdedesarranjo pode-
riam ser encontrados em outras doencas cardiacas e até
mesmo em coragfes normais. Porém nesses casos, 0
percentual do desarranjo é <1% da area examinada. Na
microscopia el etrénica observamos o desarranjo das
miofibrilasemiofilamentosdosmidcitos. Naoexistediferen-
canodesarranjo entreasvériasformasde CMH, sugerindo
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queadisposicaobizarradasfibrasmiocardicassgjadecorrente
damanifestacdo morfol gicatransmitidageneticamente™ .
Odesarranjomicfibrilar af etariaaorganizacdo espacial
dos miofilamentos e das fibras miocérdicas, favorecendo o
desenvolvimento dasarritmiasedadisfuncdo ventricular 3,
A hipertrofiamiocardicarepresentaaprincipa mani-
festacBo daCMH, podendo ser localizada(SIV, ponta, pare-
delivreeposterior) ou ser difusa(concéntrica) 125+,

Etiologia

Até 0 momento, existem apenas especul agoes, quan-
to a etiologia desta cardiomiopatia; alguns acreditam que
sgjadevidaaalteracBesno metabolismo dascatecolaminas,
tendo sido sugerido que ahipersensibilidade aeste neuro-
horménio poderiadecorrer danéo regressdo do desarranjo
dasfibrasmiocardicasfetaisedahipertrofiaseptal .

Acredita-se que asateragdes que af etam aexpressao
génica possam ser responsaveis pelas modificacdes
protéicasdesencadeantes dadoenca. Emsignificativapro-
porcao de casos, ahipertrofiaseptal assimétricapoderaso-
mentesedesenvolver nosperiodosmaistardiosdainfancia
edaadolescéncia, sugerindo queaalteracdo ou suaexpres-
sdo fenotipica ndo estava presente no nascimento ou, se
presente, estava dormente até sua eclosao. Estudos da
cinéticado calcio no miocérdio revelam sua elevagéo na
concentracdointracel ular, devido ao aumento donimerode
canaisdecdl cio, podendo resultar em hipertrofiamiocardica
edteracdo dafuncao diastdlica®.

A CMH, do ponto de vista genético, € umadoenca
autossdmicadominante, porém, ndo éumaso doencaesim
muitas doencas, sendo conhecidos hoje quatro tipos, que
causam mutacdo de genes, que codificam as proteinas do
sarcomero cardiaco. Otipo I emqueaadteracdo estalocali-
zadano genesituado nolocus 1 do bragolongo do cromos-
somal4(14ql), produzindo ateracdo nacadeiapesadada
miosina b cardiaca- éotipo maisfreqliente, representando
cercade 50% dos casosde CMH. Otipo II aalteracéo esta
localizadano cromossomal (1g3) modificando atroponina
T, otipo 111 decorredealteracdo no cromossomal5(15g2)
enaatropomiosina eo tipo IV cujamutacdo € no cromos-
somall, modificandoamiosinacardiacaligadaaproteinaC®.

A expressao fenotipicadahipertrofiaventricular es-
querda(HVE) éde grande relevanciana CMH, pois pode
somente ser encontradanoinicio davidaadulta, apdso sur-
to de desenvolvimento da adol escéncia, ndo sendo obser-
vadanainfancia. Assim, aausénciadaHVE, avaliadapela
ecocardiografianavidaadulta, écapaz deexcluir estadoen-
¢a, 0 mesmo ndo podendo ser referido, quando daredizacdo
deste processo seletivo nainfanciae naadolescéncia®™.

Estudosrealizadosem familiasde portadoresde CMH
demonstram entre os seus congtituintes, osmaisdiferentes
tipos e com amais diversaextensdo de comprometimento
miocardico, caracterizando assim asuaheterogeneidade®.

Fisiopatologia

A CMH deve ser considerada do ponto de vista
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fisiopatol 6gico, como umadoengamiocardica, que cursa
com hipodiastolia, poisahipertrofiamiocardica(aumento
damassaedarigidez ventricul ar) irdocasionar alteracbesno
relaxamento enarigidez dacamaracardiaca, aumentandoa
pd, eapressdo atrial. Esteaumento dapressdo atrial irase
refletir naelevagdo dapressdo capilar pulmonar, fazendo
surgir os sintomas devidos a disfuncéo diastélica. Outro
elemento deimportancia é o encontro do gradiente sist6-
licodepressdointraventricular, queirdcaracterizar, quando
obtido entreo corpo eaviadesaidado VE, aformaseptal
assimétricaobstrutiva e, entre apontae o corpo, aforma
medioventricular. A formaseptal obstrutivapoderaocorrer
em repouso, ser |abil (gradiente surgir e desaparecer, espon-
taneamente, sem nenhumarazéo evidente) ou ser latente
(inexistindo em repouso e desencadeadaou por uso de me-
dicamentos- nitrito deamilo, dopaminaeisoproterenol ou
evidenciadano batimento pés extra-sistdlico). O movimen-
tosistdlicoanterior davalvamitra (M SAVM) podeser expli-
cado por varias teorias; tragéo anterior dos muscul os
papilares hipertrofiados, succéo parafrente por efeito
Venturi dofolheto anterior davalvamitral, potente contra-
¢cdo daparede posterior do VE, quetrariao aparelhovalvar
mitral parafrenteeemdiregdoao SIV, ocluindo-o, €, por fim,
apropriaobliteracdo daviade saidadacavidadedo VE. O
encontrodo M SAVM néo ésindnimo deobstrugéo, sb sen-
do obstrutivo o contato entre o folheto anterior e o septo,
visto naprimeirametade dasistoleventricul ar %5961,

A insuficiénciamitral pode ser encontradanos casos
ondeofolhetoanterior davalvamitral éaspiradoemdirecdo
ao septo. O achado deinsuficiénciamitral secorrelaciona
ao encontro deobstrucéo naviadesaidado VE. Representa
fator adicional deagravamento daobstrugéo, por diminuiro
volumedoV E eaumentar odo AE, aémdaelevar apressio
do AE eser transmitidaacircul agéo pulmonar e ocasionar
sinaisde hipertenséo venocapilar pulmonar 596,

Com o passar dosanos, os pacientes poderdo sofrer o
processo deremodel amento ventricul ar, com acentuacdo da
hipertrofia e reducdo do tamanho da cavidade ventricular
(estaprogressdo poderaser acompanhadaem 70% dascri-
ancas com CMH) ou sofrerem um processo de atrofiae
afinamento da espessura da parede, provocando por con-
seguinteo aumento dacavidadedo VE. |sto ocorreem, apro-
ximadamente, 10% dospaci entes, que apresentam sintomas
demoderado agrave, sendo devido aisguemiacronica, que
acarretafibrose, pelainadequada quantidade de capilares
em suprir amassamiocardicahipertrofiadaou pel o supri-
mento inadequado decorrente de processo do espes-
samentodaparededasarteriol asintramiocardi cas, reduzin-
doanutricédo dafibracardiacae causandoisquemia®.

Quadro clinico

A CMH poderaser assintométicaou desencadear alte-
ragBesqueseexteriorizarao por melo dossintomas: dispnéia,
dor precordial, pal pitagtes, sincopeepelaM S>¢,

A hipodiastolia(conseqliente ahipertrofiamiocérdica
e arigidez da cavidade ventricular) ocasiona elevacéo da
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pd, V E econseqiente aumento das pressdesdo AE, provo-
cando o aparecimento da hipertensdo venocapilar pulmo-
nar edadispnéia, que poderaser deesforcoeevoluir atéas
condic¢des de repouso.

A dor precordial geralmenteéatipica, podendo ser re-
lacionadaaosesforcose, naformaobstrutiva, piorar como
emprego dos nitratos. Estarel acionada ao desequilibrio
entreaofertaeademandade oxigénio, podendo evoluir em
casosrarosparaoinfartodomiocardio (IM), mesmo naau-
sénciadel coronariaobstrutiva.

A palpitacéo decorre das alteracdes geradas pelas
arritmias cardiacas, podendo ser encontrada tanto nas
arritmiasoriginadasdosventricul os, quanto dosétrios, sen-
do mais freglientes: as extra-sistoles ventriculares e
supraventriculares, astaqui cardiasparoxisticas (ventricul ar
esupraventricular) eafibrilacdo atrial .

A sincope decorre do fato do ventriculo ndo poder
aumentar seu débito durante aobstrucdo daviadesaidado
VE ouduranteosperiodosdearritmiacomplexa.

A M Spoderacondtituir aprimeiramanifestacoclinica
entre 0s assintomati cos ou entre aquel es sem diagndstico
prévio estabel ecido. Estarel acionada aos casos de maior
extensdo dahipertrofiamiocéardica, eémaisfreqienteentre
adolescentes e adultosjovens, comincidénciamédiade 3-
4% a0 ano. Congtituem fatores predi sponentesdo seu acha-
doapresencade: historiafamiliar deMS(formamaligna);
presencadealteracdes genéticasdetipo CMH 1; presenca
detaquicardiaventricular ndo sustentada e sincope recor-
rente em jovens. Os elementos desencadeantes sdo:
taquicardiainduzindo isquemia; exercicio fisico intenso
provocando hipotensdo; além do aumento acentuado da
massamiocéardicaedaobstrucdo daviadesaida. Aproxima:
damente 40% dos pacientes falecem ap0ds arealizacdo de
exerciciosfisicosintensos, sugerindo queelasgjadevidaa
ateracBes hemodindmicas (reducdo do DC, diminuindo a
PA) ocasionando instabilidade el étrica (taquicardia ven-
tricular e/oufibrilagdo ventricular), exacerbando aobstru-
¢ao, piorando o enchimento ventricular ou induzindo a
isquemia®+so,

Exame fisico

Podevariar denormal, entre aguel esassintomaticose
nossem obstrucdo daviadesaidado VE, atéexibir umaou
mai s das seguintes alteracdes: elevacdo daonda“a’ no
pulso venoso (contragdo atrial intensaemV D com redugdo
dadistensibilidade decorrente do acometimento septal ou
mesmo do préprio ventricul o; pulso arterial carotideo
digitiforme (ascensdorapidanafaseinicia dasistole- quan-
do aindanéo exi ste obstrugéo, com quedanamesosistole-
periodo daobstrucao e nova€elevacdo no fimdasistole); a
pal pacao do precdrdio, poderemosobservar a4?bulha, du-
plo impul so sistélico daponta e frémito sistélico naponta
ou borda external esquerda; a ausculta, a 22 bulhapodera
apresentar desdobramento paradoxal, nos casos de acentu-
adaobstrucdo daviade saida; éfreqliente o encontro da4?
bulha, sb sendo encontradaa 3*bulhanaquel es que evolu-
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em paraadilatacéo; naformaobstrutiva, auscultamoso so-
pro sistélico do tipo getivo (crescendo - decrescendo) que
seiniciaapds a 12 bulha, sendo melhor ouvido no foco
mitral ebordaesternal esquerdabaixa, semirradiar parao
pescoco - como nalesdo valvar; poderemos também aus-
cultar soproholossistélicodeinsuficiénciamitral naponta; em
virtudedaacentuadaprotusdodo SIV hipertrofiadoparaoVVD
- fenbmeno de Bernheim, e encontrar sinais, como hepato-
megaliaeedemademembraosinferiores(muitoraros) >,

Como os métodos complementares podem
ajudar no diagnésticoda CMH

Eletrocardiograma - Em 90%revelaanormalidades,
sendo freguientes as sobrecargas das cAmaras esquerdas,
presencade ondas“ Q" patol 6gicas nas paredes |ateral e
inferior, presencadeisquemiamiocardica(ondas T negati-
vases métricas), padrao depré-excitacao Wolf-Parkinson-
White (3%) earritmiascardiacas. Nos pacientesque apre-
sentam epi sodios de pal pitagdo, quando ndo detectamos
arritmiasem repouso, realizamos o ECG continuo de 24h -
sistema Holter, onde poderemos encontrar desde extra-
sistoles ventriculares e supraventriculares (isoladas,
multifocai secomplexas), taquicardiaventricul ar sustentada
ou nao, atéperiodosdefibrilacoatrial eBAV. Algunsauto-
respreconizam gravagdes maislongas (48-72h), devendo,
nos casosondendo forem detectadasarritmias, repetir-sea
gravacao acada semestre ou ano 5%,

Naformaapical temoso padrdo comamplasondas” T”
invertidas, gigantes, deamplitude maior do que 10mmem
precordiais(V,-V,) %%

Radiografia de térax - Em 20% doscasos, 0o exameé
normal, podendo norestanterevelar: aumentodo AE,VE e
sinais de hipertensdo venocapilar pulmonar. Nos casos
avancados poderemosencontrar cardiomegalia>®.

Ecocardiograma - Eométodo atual mentemaisempre-
gado no diagnéstico e acompanhamento da doenca, po-
dendo medir asdimensdesdas cavidades (V E comaumento
damassaereducdo nasdimensdes, e AE aumentado), loce-
lizar ahipertrofia(formaseptal comrelacdoentreo septoea
paredeposterior doVE >1,5; formamedioventricular como
sinal daampulheta; ponta e parede lateral), detectar o
MSAVM e o fechamento mesosistdlico davalvaadrtica.
Além disso, poderemos observar o aspecto granuloso do
miocardio hipertrofiado e o espessamento endocardico. O
corteapical quatro cBmaraspoderadelinear aextensdo do
comprometimento septal eo cortetransversal ao nivel dos
folhetos mitrais, a extensio do processo a parede antero-
lateral. Comoauxilio do Doppler poderemaosestimar ogradi-
ente de obstrucéo (formas assimétricaobstrutivae medio-
ventricular), o grauderegurgitacdo mitral, o nivel do com-
prometimento dafuncao diastdlicapelavel ocidadedefluxo
deenchimento ventricular (relagdo E/A), medidadotempo
dedesacel eracdo emedidado tempo derelaxamento i sovo-
lumétrico. Poderemosdetectar trombosprincipal mente nos
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atrios. Hojeusamosaecocardiografiaparaacompanhamen-
to evolutivo e paraavaliacdo terapéutica, poisémétodo se-
guro, confiavel, debaixo custo ede grande sensibilidade®.

HemodinAmica e angiocardiografia - O cateterismo
cardiaco pGe em evidénciaaspresstesdo V E, aumento da
pd,. Alémdisto, pode surpreender apresencadegradiente
sistdlico entre a pontae o corpo do V E (forma medioven-
tricular) ou entre o corpo eaviade saidado VE - formada
pel o septo hipertrofiado eo folheto anterior davalvamitral
(formaassimétricaobstrutiva). A ventricul ografiaesguerda
mostracavidade de pequenadimensdo, com hipertrofiada
paredeventricular edosmuscul ospapil ares, podendoreve-
lar equantificar aregurgitacdo mitral e o aumento do AE.
Antesde se contar com o auxilio daecocardiografia, haviaa
necess dadede seredlizarem asventriculografiass multaness,
paraddinear o SIV edemonstrar aregi&o hipertrofiada®.

Tomografia computadorizada e ressoniancia nuclear
magnética - Poderdo demonstrar alocalizagéo da hiper-
trofia, como também diferenciar ostecidos, principalmente
naslocalizagbesapical elateral . E examemuito oneroso, e
nao disponivel em todos os centros, fornecendo quase os
mesmos subsidios do que aecoDopplercardiografia®®+,

Biopsia endomiocardica - Poderandorevelar &reade
tecido com desarranjo defibrasou ndo corresponder amais
do que 5% do requerido parafirmar o diagndstico. Dai so-
mente ser realizadanos casosonde existam dividas ou ou-
tras doencas, que possam ser responsaveis pelafalsa
hipertrofiamiocardica®*. Jativemosasurpresa, em pacien-
tecomdor precordial, queapresentavaECG comondas” T”
amplasepontiagudas, com maisde 10mm deamplitude, e
gueexibiaao ecocardiogramaobliteracdo dapontado VE,
derealizar abiopsiaparadiferenciar aCMH apical da
endomiocardiofibrose, tendo esteexameconfirmadoaexis-
ténciadesta tltimadoenca®”. Noscasosde CMH apical de
VD elafoi fundamental paraaconfirmacéo destetipo de
acometimento, muitoraro entreosapicais®.

Historia natural - Resultadacomplexainteracdoentre
aHVE, oremodelamentoventricular, asalteracBesdafun-
cdodiastdlica, aisguemiamiocardica, aobstrucdo daviade
saida e as arritmias. Como o grau das alteragdes morfo-
| 6gicasefuncionai svariaem cadapaci ente, cursoehistéria
natural sdo heterogéneos. Em alguns pacientes, os sinto-
mas nunca se desenvolvem, em outros s&o graves, poden-
doocasionar IC e, emoutros,aMSéamanifestacdoinicial.
Os pacientes mai s sintométi cos sdo referidos aos centros
terciarios, onde sdo acompanhados os casos de pior evolu-
¢do, enquanto os assintomati cos ou os oligossintomati cos
permanecem nosambul atoriosgerai se consul tériosou ndo
procuram o sistemadesalide. Nao éraro, o diagndstico ser
estabel ecido, quando darealizacdo deexamesadmissionais
aempregos ou em check-up 565861668571

O remodel amento ventricular podegerar tanto aumen-
to da espessura da cABmara cardiaca como reducéo (afina-
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mento) da espessuramiocérdica. Esta Ultima é observada
em apenas 10% dos casos, e decorre do processo deisgque-
miacrénica, queirdseexteriorizar por fibroseeconseqlien-
tereducdo daespessuraventricular com aumento do didme-
tro da cavidade 61666971,

A presencadafibrilagdoatrial (paroxisticaou cronica)
prejudicao enchimento ventricular, fazendo surgir sintomas
congestivos, podendo predispor ao tromboembolismo de-
vendo, semprequepossivel, ser revertidacom afinalidade
degjustar acontragdo atrial eficaz ao maisadequado enchi-
mento ventricular desses pacientes ™™,

A MSpoderaser vistaem qual quer fasedadoenca. O
oObito poderaser devido adeterioracdo progressivadafun-
¢do ventricular comevolucéo paral CC™ 72, Sdo considera-
dos, como preditoresde morte cardiaca: histériapréviade
IM, apresencadefibrilacio atrial e o encontro de calcifi-
cacdo anular mitral . Os paci entes que apresentam aassoci-
ac80 deCMH eHA tambémtémmaior risco demorteeme-
nor curvade sobrevida™™.

A analise multivariadarevel ou que pacientes que
usamdigital ediuréticos, quetiveram IM equedesenvolve-
ram fibrilagdo atrial sdo osdepior progndstico™.

A endocardite infeciosa ocorre em menos de 5% dos
casosde CMH, sendo maisfreqiientenaformaobstrutivae
nos pacientes com insuficiénciamitral, devendo nestas
condi¢Besderisco, ser tomadas medidas preventivasquan-
to asmanipulacdesoral, genital ecirdrgica® .

Em nosso pais, observamos ser menos freqiiente a
ocorrénciadeM S (menor do que 1% ao ano), em compara
¢do apsestudosinternacionais, quemostram, em centrosde
referéncia, mortalidade de 3-4% ao ano, porém, préximaa
dos pacientes ndo referidosaesses centros de acompanha-
mento, quegiraemtorno de 1,5% ao ano®.

A formaapical étidacomo demelhor evolugdo, mais
benigna, com menor indicedeinstabilizacdo, apesar dete-
remsidoreferidoscasosquetenhamevoluido paraM S, de-
terioracéo miocardicaegraveregurgitacdo mitral . Quan-
do associadaao acometimento dapontado VD, temosob-
servado progndstico sombrio, com evolugdo parainsufici-
énciamitral etricUspidegraves, fibrilacdo atrial, fendbmeno
tromboembdlico e 6bito®.

Ocursoclinicoévariavel, permanecendo algunspaci-
entes assintomati cos durantetoda ou grande parte de suas
vidas, outros tornam-se sintomaticos e evoluem paralC e
outrosmorrem subitamente (freglientemente sem sintomas
prévios), entretanto maior propor¢ao depacientestemme-
Ihor curso clinico do que os casos vistos anteriormente®,

Tratamento

OtratamentodaCMH podeser clinico, e érico (marca
passo cardiaco DDD), hemodinamicointervencionistaeci-
rargico.

Clinico - Ospacientesassintométicos, com ECG con-
tinuo (Holter) eprovadetol eranciaao esforco quenado evi-
denciamarritmiassignificativas, deverdo ser reavaliadosa
cadaseismesesemantidossem medicacdo. Algunsautores
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indicaminiciar aterapiacom bloqueadoresb adrenérgicos,
com afinalidade de prevenir e/ou reduzir aprogresséo da
doenga, aém detambém diminuir oriscodeMS. Entreos
sintomaticos empregamos: naforma obstrutiva os blo-
queadoresb adrenérgicos, sendo o maisamplamenteusado
opropranolol - 40a480mg/dia, por viaora, divididoemduas
ou trés tomadas/dia. Entre 0s ndo obstrutivos ou 0s que
apresentam contra-indicac&o do uso de bloqueadores b
adrenérgicos (broncoespasmo, diabetes mellitus, arterio-
patiaperiférica) empregamososantagonistasdoscanaisde
célcio, sendousado commaior freqliénciaoverapamil (mai-
or acao inotrépica negativa e menor efeito vasodilatador
periférico), nadosede80a480mg/dia, divididosem 2-3to-
madas, por viaoral. Persistindo ossintomas, podeempregar
aamiodarona (200 a800mg/dia) ou adisopiramida(400a
1200mg/dia). Caso ainda persistam ossintomas poder usar
as associ acfes de medicamentos, como o propranolol +
amiodarona, ou propranol ol +verapamil, porém commuita
cautela em virtude da amplificac8o dos efeitos adversos
entre as associagdes. A associagdo propranolol + disopi-
ramidaéempregadanos pacientesonde se necessitam abo-
lir osefeitossobreafrequiénciacardiaca(blogueador b ea
disopiramida-5+56.1,

Nospacientesonde predominam asarritmias, empre-
gamos as mesmas drogas que também tém efeitos antiar-
ritmicos, porém nesses casos damos preferénciaao uso da
amiodaronaque, além de suaacdo antiarritmica, apresenta
acdo i notropicanegativaelusinotrépicapositiva.

Otratamento farmacol 6gico naformaobstrutivaacar-
retadiminuicdo naacel eragdo duranteagjecdodo VE, redu-
zindo aforcahidrodindmicaqueempurraofolheto anterior
davalvamitral, retardando seu contato com o septo, redu-
zindo ou abolindo o gradiente™.

Elétrico - Empregamos nos pacientes com sintomas
incapacitantesou nosrefratérios, aterapiahabitual naforma
obstrutiva, o marcapasso duplacBmaraDDD (AD/V D), que
ativa precocemente a ponta, provocando a sua despo-
larizac&o antesdo septo, acarretando o relaxamento davia
desaidaeareducdo do contato dofolheto anterior davalva
mitral com o septo e, assim, diminuindo ou abolindo aobs-
trucdo. SO devemos empregé-lo quando o valor do PR for
>140ms ™7, Acarretareducdo progressivado gradientena
viade saidado VE, sugerindo a ocorréncia de remode-
lamento destacavidade ou efeito damemdriamecanica™. A
perdadacontracéo atrial poderacontribuir parao apareci-
mento da disfuncéo diastélica. O b bloqueador ou o vera-
pamil podem ser administrados para> o0 PR ou, senecessa-
ria, aablagdo dond atrioventricular. Acarretamel horados
sintomasedaCF, sem nenhumaalteracdo nograu deHVE.
Apesar do seu pouco tempo de uso, dafalta de estudo
multi céntrico randomizado com maior nimero decasos, e
do seu custofinanceiro, édebaixo risco deexecucdo epode
ser reversivel, tendo apossibilidadede diminuir ou abolir o
gradiente obstrutivo ©7°74, Aproximadamente, 60% dos
pacientesrequeremterapiaadicional paratratar aCMH ™.
Em sérieeuropéafoi encontrado M Snaformaobstrutivaem
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doispacientes, justamente nos que haviam apresentado boa
respostasintomética, reforcando apremissacorrentedeque
amelhoradossintomasndo implicanareducéo daM S™.

HemodinAmico intervencionista - A idéadeproduzir
infarto septal através da técnica do cateterismo seletivo
com oclusao por cateter baldo do 1° ramo septal daartéria
descendente anterior, nasceu do fato de que aisquemiada
areairrigada por esse vaso, poderiaprovocar reducéo ou
aboliciodogradientenaviadesaidado VE, sendoreversivel
apos a deflacdo do bal onete do cateter oclusor. Posterior-
mente, foi introduzida, nospacientescomreducdo significa:
tivaou abolicao do gradiente, atécnicadeinjecdo deal coal,
comafinalidade de necrosar estazonado septo, produzin-
dofibroseeafinamento daregido. Apdsainstilacéo, ospa-
cientes sd0 mantidos com baixas doses de acido acetil -
salicilicoebloqueadoresb adrenérgicos. Este procedimento
ésimples, combaixamorbidade, e, como o feito daablacéo
definitiva, pode ser estimado pela oclusdo temporariado
vaso avo previsivel 577,

Cirurgia - Somente deverd ser indicada depois que
todos os métodos terapéuticos tenham sido esgotados.
Requer o emprego dacircul agdo extracorporea e estaasso-
ciadaarisco moderado de complicacdo naordem de5%. A
ventriculomiectomia por ressecdo da porcao do septo
hipertrofiado produz alivio daobstrugéo daviadesaidado
VE. Noscasosondearegurgitacéio mitral for funcional ou
din@mica, a correcdo da obstrucéo pela ventricul o-
miectomia, faz desaparecer alesdovalvar. Porém, noscasos
dedteragBesorganicasdosfolhetosval vares(por deformi-
dade crénicageradapel o atrito dosfolheto com o septoou
pelaassociagao com outrotipo deagressdovavar - reuma:
ticaou calcificacéo nosidosos), estaraindicadaasuasubs-
tituicdo por protese cardiaca 8. Indicada nos casos de
CMH obstrutiva, que ndo responde ao tratamento clinico,
aliviando ossintomas (repouso eesforco), fibrilagdo atrial
(abolindo aobstrucéo eainsuficiénciamitral - AE) enos
casosdesincopeenosrecuperadosde paradacardiaca®.,
E método bem conhecido, de baixo risco, com bonsefeitos
alongo prazo, requisitosque o fazem ser escolhidoendo o
implante do M P.707881,

Transplante - | ndicado nos casos resistentes as for-
mas terapéuticas clinicas, intervencionistas e cirdrgicas,
consideradaalltimaterapiadaqual poderemoslancar méo,
sendo portanto, raro 0 seu uso nesta cardiomiopati a7,

Prevenciao

Semprequeérealizado o diagndsticode CMH, deve-
mosincluir o estudo dosparentes, poispoderemosdetectar
outroscasosdadoencanafamilia. Emavaliagdo de300fami-
liares de pacientes com CMH, verificou-se que 25% deles
tinham a doenca e que em 70% elaeraassintomatica®. O
estudo genético poderaser devaliaparaprever os pacien-
tesquetém maior risco de M S, tendo sido constatado que,
nagueles comtipo CMH 1, que apresentam as alteracdes
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mutantesnaseguintelocalizacdo Arg403 CIn; Arg453Cys,
Arg 719 Trp, sdo depior progndstico, em contraste com os
queapresentam mutagesVa 606 Met; Leu908Val; Phe513
Cys, que apresentam curso evol utivo benigno ®.

Sofatoresderisco associadoscomMSnaCMH: ser
jovem, histériafamiliar deM S(por anormalidadegenética),
MS cardiaca recuperada, presenca de taquicardia ventri-
cular sustentada ou taquicardia supraventricular, sincope
recorrenteemjovem, taguicardiaventricul ar ndo sustentada
a0 Holter epresencadebradiarritmias (conduco oculta) 2.

Séo fatores que acarretam risco de MSnaCMH: as
grandes espessuras do septo e damassa, taquicardiaindu-
zindoisguemiamiocérdica, obstrucdo daviadesaidado VE
com grande gradiente, exercicio fisico induzindo hipo-
tensdo, exerciciofisicointenso eo periodo matutino ™.

Ospacientescom CMH néo dever&o realizar esportes
intensos ou competitivos, sob o risco de apresentar M S.
Entre 88 dhitosstibitosocorridosem atletasnosEUA eCa-
nadd, 40 (45%) foram devidosaCM H 55658,

Apesar daendocardite infeciosa, ser pouco freqiien-
te, devemos realizar profilaxia nas manipulagdes orais,
genitais e cirdrgicas, principal mente, entre os pacientes
obstrutivosenaguel escominsuficiénciamitral 5555,

CARDIOMIOPATIA RESTRITIVA

E caracterizadapel arestri¢éo ao enchimento, comvo-
lume diastdlico reduzido, em um ou em ambos os ventri-
culos, comfuncéo sistdlicanormal ou préximado normal,
além de espessamento da parede ventricular. Pode ser
idiopética ou estar associada a outras doengas, como a
amiloidose, doencaendomiocardicacom ousemeosinofilia,
sarcoidose, hemocromatose etc 2,

E aformamenosencontradadas cardiomiopatias. Cli-
nicamente apresentasinais de hipertensdo venosa (direita
ou esquerda), com dispnéia, ortopnéia, hepatomegalia,
edemasdemembrosinferioreseascite. Ao exame, notamos
turgénciavenosa, ritmo cardiaco freqlientemente com
fibrilacBoatrial, presengade 3®bulhaederegurgitacdo mitral
€/ou tricuspide. Nos exames complementares, o encontro
maissignificativo éo aumento dascmarasatriais; no ECG
écomumabaixavoltagem, afibrilacdoatrial, eosbloqueios
atrioventriculares. A radiografiadetérax, namaioriados
casos, ndo revelagrande cardiomegalia, sendo despropor-
cional ao grau de | CC dos pacientes, com grandes &trios,
hipertensdo venocapilar pulmonar e derrame pleural. O
ecocardiograma demonstra cavidades ventricul ares nor-
mais e grandes &trios (devido areducdo da complacéncia
dascémarasventricularesdecorrenteafibrose miocardica),
bem como revelaaespessuranormal do pericardio®2®,

Odiagnésticodiferencial entreaCMR eapericardite
constritiva(PC) deve sempre ser realizado, epode ser feito
por dados: clinicos - presencade 32bulhacom soprodein-
suficiénciamitral eoutrictspidenaCM R edo ruido proto-
diastélicodeLian naPC; hemodindamico - equalizacdo das
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pressiesdiastolicasfinaisdo VD/VE e>5mmHgnaPCe
>5mmHg na CMR; ecocardiograma - espessamento
pericardico naPC; tomografia computadorizada eresso-
néncia nuclear magnética - pericardionormal naCMR e
espessado na PC; bidpsia endomiocdrdica - mostrando
ateracdesendomiocardicasnaCMR erevelando miocardio
normal naPC8283,

O tratamento clinico é baseado no emprego dediuré-
ticos, antiarritmicos, anticoagul antes e antifibrosos
(espironolactona- 25 a50mg/dia), deixando o transplante
cardiaco para os casos refratarios. Na endomiocardio-
fibrose, poderemosindicar acirurgiapararetiradadetecido
fibroso dacavidade ventricular. O prognostico évariavel,
sendo sombrio nos casos com graverestricao, porém pode
ter boaevolucdo por vérios anos &,

CARDIOMIOPATIA ARRITMOGENICA
DO VENTRICULO DIREITO

E aprogressivasubstitui¢io do miocardio do VD por
tecido fibrogorduroso, inicialmente, restrito a areas
(péstero-inferior, infundibul o eregido apical) e, posterior-
mente, podendo seestender ao V E, poupando, no entanto,
0 Sl 2% Eumadoencafamiliar, com herancaautossdmica
dominante, com penetranciaincompleta, tendo sido descrita
inclusiveumaformarecessiva®. Do pontodevistaclinico,
cursa com arritmias (extra-sistoles do VD taquicardia
ventricular recorrente) e MS, principalmente, em jovens
com bloqueio completo ou incompleto do ramo direito, e
cominversdo dasondas T nasderivacBesprecordiaisdirei-
tas, mais encontrado naadolescénciae no adulto jovems+
%, A ressonancianuclear magnéticaéamelhor técnicade
imagem parademonstrar asateragdesfuncionaiseestrutu-
raisdo VD, podendo ser encontradas alteracGes globaise
regionais, incluindo espessamentos, dil ataces e areascom
atadensidadedesinal nomiocéardio, indicativadeinfiltra-
¢80 gordurosa® €,

Finalmente, gostariadefazer brevereferéncia, sobrea
cardiomiopatia do idoso. A cardiomiopatiaémaisprevaente
entre os adultos jovens, entretanto, nos Ultimos anos, ela
passou ater significativaincidénciaentre osidosos, sendo
que5-20% doscasosdel CC queocorrem nessafaixaetaria
sdo devidosaCMH ou CMR comfungo sistélicanormal 8,
A CMD ocorreemtornodo 1/3dosidososcom | CC s stélica™.
Héa uma superposi¢do entre acardiopatia hipertensivaea
CMH no idoso. Topol e col descreveram a CMH hiper-
tensivado idoso, que é caracterizadapor apresentar: HVE
concéntrica grave, pequena cavidade do VE e indice
supernormal dafuncéo sistélica®. Entretanto, Lewise
Maron % observaram em 134 idosos com CMH, que 1/3
apresentavaHA leve, com HVE leve elocalizada, como a
encontradanos pacientes jovens®. Constataram que 11%
dessesidosos apresentavam antecedentes de CMH, suge-
rindo queaHA possaprecipitar estacardiomiopatiaem pa-
ciente com predisposi ¢ao genética®.
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