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Mulher de 67 anos de idade, apresentando estenose mitral
grave, ndo-reumatica, apés 18 anos da realizagéo de miotomia/
miectomia septal cirdrgica para corre¢do de miocardiopatia hiper-
tréfica septal assimétrica. A paciente foi submetida a troca da
valva mitral por prétese mecéanica, tornando-se caso Unico, em
razdo da combinacgédo das duas sindromes, extremamente rara e
com grave progndstico.

A miocardiopatia hipertréfica, também conhecida como este-
nose subadrtica hipertrofica idiopatica ou miocardiopatia obstrutiva
hipertrofica, é uma doenca, classicamente, caracterizada por
hipertrofia ventricular esquerda nao-dilatada, na auséncia de qual-
quer outra causa de aumento da massa miocardica'*. Sua inci-
déncia varia de 0,02% a 5% na populagcdo em gerall® e, em
cerca de metade dos casos, € uma doenga genética, com padrao
de transmissdo autossomico dominante e expressao variavel. No
restante, pode resultar de mutagdes novas ou de transmissao
autossdmica recessiva, com penetrancia reduzida do gene!*“®.

O padrao de hipertrofia miocardica geralmente é heterogéneo
e segmentos contiguos do ventriculo esquerdo podem apresentar
grande diferenca em sua espessura. Mais frequentemente, a hiper-
trofia envolve o septo interventricular, cuja espessura encontra-se
desproporcionalmente aumentada em relagcdo a parede livre do
ventriculo esquerdo, caracterizando a miocardiopatia hipertroéfica
septal assimétrica®>*®. Independentemente de seu padrao morfo-
l6gico, a miocardiopatia hipertrofica septal assimétrica apresenta
um arranjo bizarro e desorganizado das células musculares no
septo, com alteragao da arquitetura miofibrilar, independentemente
da presenca ou nao de gradiente de presséo sistdlica intraventri-
cular, em associacdo com fibrose miocérdica variavel e espessa-
mento das pequenas artérias coronarias intramurais. A anormalidade
fisiopatologica presente é diastélica, caracterizada pela maior rigi-
dez do musculo hipertrofiado, que resulta, primariamente, de uma
anormalidade do manejo do célcio intracelular, acarretando aumen-
to das pressoes de enchimento diastélico* ©.

Aproximadamente 5% a 10% dos pacientes com miocardiopatia
hipertréfica septal assimétrica sdo refratarios ao tratamento clinico,
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sendo indicadas terapéuticas mais agressivas, como, por exemplo,
miotomia/miectomia septal cirdrgica, marcapasso de dupla cama-
ra, alcoolizagdo da artéria septal, implante de desfibrilador (utiliza-
do em casos com alto risco para morte subita) e, até mesmo,
realizacao de transplante cardiaco®*.

A estenose mitral, por sua vez, em geral é de origem reumati-
ca, ocorrendo principalmente em mulheres (cerca de 66% dos
casos), e raramente é congénita’. A estenose mitral pura ou predo-
minante ocorre em cerca de 40% de todos os pacientes com
cardiopatia reumatica’. O quadro clinico é muito variado, apresen-
tando significante relacao com o grau de acometimento valvar.
Esse quadro pode variar desde a simples presenca de alguns sinais
clinicos sem sintomas até o caso em que o paciente apresente
edema pulmonar, arritmias atriais, hemoptise e insuficiéncia ven-
tricular direita’.

No entanto, até o momento, ndo existem casos relatados na
literatura cientifica demonstrando, do ponto de vista fisiopatoldgico,
relagdo entre a miotomia/miectomia septal cirdrgica e o apareci-
mento de estenose mitral a longo prazo.

Neste relato é apresentado o caso de mulher de 67 anos de
idade, que, 18 anos apds ter sido submetida a miotomia/miectomia
septal cirdrgica para correcao de miocardiopatia hipertréfica septal
assimétrica, apresentou quadro de estenose mitral grave e sintoma-
tica. A paciente compareceu ao Instituto do Coragédo (InCor) do
Hospital das Clinicas da FMUSP para avaliacéo clinica adequada,
e posteriormente, foi indicada a cirurgia.

Relato do caso

Mulher de 67 anos de idade, de cor parda, natural de Montes
Claros (MG), procedente de Belo-Horizonte (MG), com quadro de
dispnéia e piora progressiva ha cerca de um ano, recentemente
presente a minimos esforcos (classe funcional Il da New York
Heart Association). A paciente apresentava, como antecedentes
pessoais, hipertensédo arterial sistémica e dislipidemia, além de
relatar ter sofrido acidente vascular cerebral isquémico em 1995,
sem seqlielas.

Em 1985, apds realizagao de exames complementares, foram
diagnosticadas miocardiopatia hipertréfica septal assimétrica e
hipertensao pulmonar. Naquela ocasiao, a paciente apresentava
dispnéia progressiva e vertigens, mas negava histéria de doenca
reumatica. Foi indicada, entao, miotomia/miectomia septal cirtirgi-
ca, realizada por meio de aortotomia. O estudo anatomopatolégico
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dos fragmentos do ventriculo esquerdo retirados na cirurgia demons-
trou presenga de hipertrofia de cardiomidcitos, com areas de desar-
ranjo e fibrose. No pds-operatério, apresentou fibrilagao atrial e
bloqueio atrioventricular total, havendo necessidade de implante
de marcapasso definitivo. A ecocardiografia transtoracica realizada
no pos-operatério evidenciou presenca de hipertrofia miocérdica
residual (septo interventricular com espessura de 1,8 cm), com
funcao do ventriculo esquerdo preservada e auséncia de sinais de
obstrucédo subadrtica. Evidenciou, também, a existéncia de calci-
ficagéo do anel da valva mitral, porém sem evidéncia de insuficién-
cia ou estenose valvar.

O controle tanto clinico como ecocardiografico, durante os
anos seguintes, demonstrou aumento progressivo do atrio esquerdo,
sem piora da hipertrofia miocérdica, porém com evidéncia de
comprometimento valvar mitral por estenose. Em 2002, a paciente
passou a apresentar dispnéia aos esforcos, com piora progressiva
e dispnéia paroxistica noturna, negando outros sintomas cardio-
vasculares. Procurou assisténcia médica nesse periodo, tendo sido
realizada ecocardiografia transtoréacica (fig. 1), que evidenciou
atrio esquerdo com aumento importante (5,7 cm de diametro),
gradiente transvalvar mitral médio de 18 mmHg e pico de
31 mmHg, com area valvar diminuida (1,15 cm?2). Foi definido
diagndstico de estenose mitral de grau moderado a grave, e veri-
ficada, também, a existéncia de hipertensdo pulmonar (pressao
sistolica de artéria pulmonar de 64 mmHg). Além disso, foi consta-
tada presenca de septo interventricular relativamente hipereco-
génico, morfologicamente alterado, com afilamento em suas por-
coes basal, média e apical, e movimentacao assincronica. A fun-
cao sistdlica global encontrava-se preservada, com fragao de ejecéo
de 80%.

Apesar do tratamento medicamentoso com amiodarona (200
mg/dia), furosemida (40 mg/dia), fenitoina (100 mg/dia), verapamil
(120 mg/dia) e warfarin (5mg/dia), a paciente nao apresentou
melhora clinica. Optou-se, portanto, pela internacao, em abril de
2003, para que houvesse melhor avaliacdo do quadro clinico por
meio de adequada investigacao diagnostica.

Ao exame fisico, a paciente apresentou-se em regular estado
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geral, corada, acianética, anictérica, hidratada e eupnéica, com
pressao arterial de 130 mmHg x 70 mmHg. Foi constatada presen-
ca de estase jugular a 45°, estertores crepitantes em ambas as
bases pulmonares, e figado dolorosamente palpavel a 4 cm do
rebordo costal na linha hemiclavicular direita. A ausculta cardiaca,
foram evidenciados freqliéncia cardiaca de 70 bpm, ritmo regular,
em dois tempos, hiperfonese na 12 e na 22 bulhas cardiacas de
seus componentes mitral (M1) e pulmonar (P2), respectivamente,
e sopro diastolico em foco adrtico e em foco mitral. O eletrocar-
diograma demonstrou ritmo de base de fibrilagao atrial, com mar-
capasso funcionante em freqiiéncia cardiaca de 70 bpm. A radiogra-
fia de torax nas incidéncias postero-anterior e perfil esquerdo (fig.
2) apresentou sinais sugestivos de estenose mitral e de hiperten-
sdo pulmonar. A ecocardiografia transesofagica (fig. 3) demons-
trou valva mitral com estenose importante (4rea de 1cm?2), insu-
ficiéncia mitral discreta e auséncia de trombos intracavitarios. A

Fig. 1 - Ecocardiograma transtorécico bidimensional com mapeamento de fluxo em
cores, evidenciando o septo interventricular relativamente hiperecogénico, morfologi-
camente alterado com afilamento em sua porcéo basal, média e apical (setas).

B

Fig. 2 - Radiografias de torax respectivamente nas incidéncias postero-anterior (A) e perfil esquerdo (B), indicando a presenca de cardiomegalia, arco médio abaulado
superiormente, aumento da vascularizag&o pulmonar com aspecto de cefalizagdo, imagem de duplo contorno cardiaco na borda direita, e angulo carinal aumentado. Observa-
se também, a presenga de marcapasso.
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cineangiocoronariografia e a ventriculografia evidenciaram pre-
senca de coronarias normais, valva mitral calcificada e fungao do
VE preservada.

Em razdo do quadro clinico de estenose mitral grave, optou-
se pelo tratamento cirlrgico da valva mitral, sendo realizada a
troca da valva por uma prétese mecanica St. Jude 25 mm. A
observagao do campo cirlirgico demonstrou valva mitral intensamen-
te espessada e estenosada, com extensa calcificagao de seu anel,
a qual se estendia da valva ao &pice do ventriculo esquerdo. Ainda
no procedimento cirtrgico, foi coletado fragmento da valva mitral
medindo 2,3 cm x 2,0 cm x 0,8 c¢cm, cuja analise anatomopato-
logica evidenciou espessamento de clspide e cordas tendineas,
com éreas focais de calcificacado da cuspide e de fusao de cordas
tendineas (fig. 4). Ao exame histolégico (fig. 5), foram verificadas
fibrose, degeneragao mucdide, calcificagdo e areas focais de neo-
vascularizacdo. Foi observado, também, que a calcificagao ocorria
principalmente proximo a borda de insercao da cUspide (anel valvar).

No po6s-operatorio, a paciente apresentou complicacoes, como
retardo da extubacao por congestao pulmonar e necessidade de
drogas vasoativas e inotrépicas (noradrenalina, dobutamina e mil-
rinona). Evoluiu com infeccéo respiratéria e insuficiéncia renal
aguda, apresentando reversao total do quadro ap6s a instituicao
de terapéutica adequada.

A ecocardiografia realizada no periodo pés-operatério, foi de-

2 ApcS ThHOS MIOS
155728 25t W

\ F A M,l in I :
Ly ‘ } I\M . |\ Jgu

Fig. 3 - Ecocardiograma transesoféagico evidenciando: o espessamento e diminui-
cao da abertura das valvulas, caracterizando a estenose da valva mitral.

Fig. 4 - Anélise macroscopica do folheto da valva mitral retirado na cirurgia.
Observam-se areas de calcificagao evidentes proximo a insercéo da clspide (seta
A), e espessamento do folheto valvar (seta B) e das cordoalhas tendineas (seta C).
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monstrada presenca de protese mecanica em posicao mitral,
normofuncionante, com area valvar de 2,7 cm?2. Além disso, pode
ser observada manutencao da hipertensao pulmonar (pressao sis-
tolica de artéria pulmonar de 61 mmHg) e funcdo do ventriculo
esquerdo preservada.

A paciente recebeu alta hospitalar apés 46 dias de internacéo,
apresentando bom estado geral e significativa melhora da classe
funcional (classe funcional | da New York Heart Association). Foram
prescritos, por ocasido da alta, warfarin (5mg/dia), losartan (50 mg/
dia), amiodarona (200 mg/dia) e hidroclorotiazida (25 mg/dia).

Discussao

A miocardiopatia hipertréfica septal assimétrica apresenta-
se, geralmente, com grande heterogeneidade em sua morfologia,
em seus aspectos clinicos e em sua evolugao'*. Ha relatos de
que em consideravel nimero de casos, a miocardiopatia hipertréfica
septal assimétrica estd associada a alteracoes valvares, de tal
maneira que na maioria de seus casos ocorre insuficiéncia mitral,
que, em geral, regride apds a realizagédo de miotomia/miectomia
septal cirlrgica®>8. Mais comumente, a insuficiéncia mitral presen-
te na miocardiopatia hipertréfica septal assimétrica acompanha
a obstrucéo ocasionada pelo movimento anterior sistélico da valva
mitral?+ &,

Um estudo de la Morena e cols.?, analisou as caracteristicas,
por meio de ecocardiografia, de uma populacao de 72 pacientes
com miocadiopatia hipertrofica, dos quais 31 eram portadores de
miocardiopatia hipertréfica septal assimétrica. Nos pacientes com
miocardiopatia hipertréfica, foi encontrada insuficiéncia mitral em
44 casos, com quadro leve em 25 pacientes, moderado em 15 e
grave em 4, demonstrando estreita relacao entre miocardiopatia
hipertréfica e esse problema valvar?. Além disso, em 33 pacientes
que possuiam movimento anterior sistélico da valva mitral, a ocor-
réncia de insuficiéncia mitral foi de 78,7%, ao passo que nos
pacientes em que néo foi relatado movimento anterior sistélico da
valva esse indice foi de 46,1%?.

Atualmente, 5% a 10% dos pacientes sao refratérios ao trata-
mento clinico, sendo indicadas terapéuticas mais agressivas. A
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Fig. 5 - Anélise microscopica (HE) do folheto valvar mitral (aumento de 20X),

apresentando &reas de neovascularizacéo (setas), e a presenca de degeneracao
mucoide e fibrose.
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miotomia/miectomia septal cirlirgica continua sendo uma importan-
te alternativa ao tratamento da miocardiopatia hipertréfica septal
assimétrica, sendo, ainda hoje, padrao de referéncia nos pacien-
tes muito sintomaticos, nao responsivos ao tratamento clinico, ou
em casos que possuam gradiente pressorico basal =30 mmHg34832,
Em muitos casos, a miotomia/miectomia septal cirlrgica é realiza-
da em associagao a reconstrugdo do anel mitral*#°. No entanto,
a substituicdo da valva mitral deve ser realizada em carater de
excecdo nos casos de grande hipertrofia com insuficiéncia mitral
grave®.

Fighali e cols.® analisaram 36 pacientes com miocardiopatia
hipertréfica, submetidos a procedimentos cirdrgicos, sendo que 6
pacientes realizaram miotomia/miectomia septal cirlrgica e 9 a
realizaram juntamente com reparo de valva mitral. No 1° grupo,
em um paciente nao foi diagnosticada insuficiéncia mitral, 4 apre-
sentavam insuficiéncia mitral de grau leve e um tinha insuficién-
cia mitral de grau moderado; no 2° grupo, 3 pacientes tinham
insuficiéncia mitral de grau leve, 2 de grau moderado e 4 de grau
elevado. Apbs a realizacdo da cirurgia, foi observada expressiva
melhora da insuficiéncia mitral em ambos os grupos. Tanto no 1°
grupo como no 2°, somente um paciente continuou a apresentar
insuficiéncia valvar de grau leve®.

A miotomia/miectomia septal cirlrgica, portanto, melhora os
quadros de miocardiopatia hipertréfica septal assimétrica associa-
dos a insuficiéncia mitral. Além disso, o aparecimento de insuficién-
cia mitral apés miotomia/miectomia septal cirlrgica nao é freqliente.

A sobrevida atual desse tipo de intervencdo gira em torno de
80% em 10 anos, apresentando bons resultados quanto a melhora
dos sintomas, tanto imediatos como tardios. No pds-operatério
imediato, cerca de 70% dos casos ja apresentam melhora expres-
siva dos sintomas. A mortalidade hospitalar, porém, é de cerca
de 0% a 17,6%, dependendo principalmente da faixa etaria acome-
tida, e a mortalidade intra-operatéria aproxima-se de 5%. As princi-
pais complicagdes desse procedimento relatadas até o momento
sao o blogueio atrioventricular total (incidéncia entre 5% e 7%),
a comunicagao interventricular, a endocardite e o tromboembo-
lismo3®#4:8:2,

Casos de estenose mitral associada a miocardiopatia hiper-
tréfica ou a miotomia/miectomia septal cirdrgica séo raros; quan-
do presentes, sao observados em pacientes que j& possuiam antece-
dentes de doenca reumatica®!°. Nao ha, portanto, correlagao
entre essas duas doencas. Até o momento, nao ha nenhum caso
relatado na literatura cientifica demonstrando, do ponto de vista
fisiopatolégico, relagao entre miocardiopatia hipertréfica septal
assimétrica ou miotomia/miectomia septal cirlrgica e surgimento
de estenose mitral.

Em nosso relato é apresentada a evolugao de uma paciente
com miocardiopatia hipertréfica septal assimétrica, sem historia
prévia de doenga reumaética, que desenvolveu estenose mitral apos
a realizagao de miotomia/miectomia septal cirlrgica.

A anélise anatomopatoldgica da valva, realizada com o frag-
mento de clspide retirado durante a Ultima cirurgia, foram observa-
das caracteristicas que poderiam estar presentes tanto em processos
degenerativos como em processos reumaticos, ou em possivel
extensado do processo cicatricial decorrente da resseccao da regiao
basal do septo interventricular realizada na miotomia/miectomia
septal cirlrgica ha 18 anos.

No processo reumatico, em razdo de seu carater inflamatdrio,

poderiam ser encontradas as caracteristicas relatadas tanto ma-
croscépica como microscopicamente, em especial no que diz res-
peito a presenca de neovascularizagao® ’. No entanto, a presenca
de afeccdo reumatica nao justifica o aspecto morfolégico encontra-
do no septo interventricular dessa paciente®. Os achados cirtirgico
e ecocardiogréfico de intensa fibrose, afilamento e hipocinesia do
septo interventricular ndo sao observados na doenga reumatica, e
essa hipotese também nao explica a continuidade desse processo
a regiao da valva mitral®. Além disso, a paciente nao apresentava
histéria pregressa de doenca reumatica. Seria de se esperar que
os sinais e sintomas da doenca reumatica se manifestassem até a
4° década de vida. Caracteristicamente, a doenga reumatica tem
sua primeira manifestagao antes dos 20 anos de idade, e pode
apresentar, posteriormente, como complicacao a longo prazo, este-
nose mitral sintomatica, em média 20 anos ap6s o comprometimen-
to inicial da doenga’. No caso apresentado, a paciente nao pos-
sufa alteracoes da valva mitral, que indicassem possivel acometi-
mento por processo reumatico na ocasido da miotomia/miectomia
septal cirlirgica, quando estava com 49 anos de idade. Se houvesse
doencga reumdtica, com essa idade, a paciente possivelmente j&
apresentaria comprometimento grave da valva, com a probabili-
dade de esse comprometimento ser diagnosticado em exames
pré-operatérios e/ou de serem observadas alteragdes do aparelho
valvar durante o procedimento cirtrgico realizado na época. Portan-
to, ao se observar, conjuntamente, as caracteristicas do caso
apresentado, foi considerada minima a probabilidade de a estenose
mitral estar relacionada a doenga reumatica.

No que se refere a possibilidade da presenca de processo
degenerativo valvar no caso apresentado, a analise anatomopato-
logica é bastante sugestiva. Os achados de grande calcificagao e
espessamento do anel mitral sdo caracteristicos do processo dege-
nerativo®, o que ja& havia sido sugerido em 1985, por meio da
ecocardiografia, e confirmado em 2003, com a retirada da valva
mitral. A degeneracdo do anel da valva mitral pode, por si sd,
causar estenose mitral, principalmente em idosos, embora isso
sé seja observado em casos extremamente raros. Caracteristica-
mente, a insuficiéncia mitral é a ocorréncia mais comum®. Além
disso, caracteristicas como espessamento da clspide com areas
focais de calcificagao, espessamento e fusao de cordas tendineas,
alteracdo morfoldgica septal e, principalmente, areas de neovas-
cularizagdo nao estdo presentes no processo degenerativo isola-
do. Embora, no nosso caso, a presenca de degeneragao do anel
valvar tenha continuado a ser considerada, nao foi feita associa-
cao direta entre esse processo e a ocorréncia de estenose mitral.

Assim, partindo-se da observacéo tanto cirlirgica como ecocar-
diogréfica e anatomopatolégica, chegou-se a conclusao de que a
estenose mitral apresentada no caso presente resultou de uma
extensao do processo cicatricial, que primariamente ocorreu no
septo interventricular apds a realizacdo da miotomia/miectomia
septal cirdrgica, em 1985, e que, supostamente, por contigliida-
de, acometeu também a valva mitral. Essa extensdo do processo
cicatricial (caracteristicamente inflamatério) justifica a presenca
da intensa fibrose do septo interventricular nao restrita a sua re-
giao basal, posteriormente alcancando a cuspide valvar.

Este é, portanto, o primeiro relato de caso em que a estenose
mitral pode ser considerada uma possivel forma de evolucéo a
longo prazo da miotomia/miectomia septal cirlrgica. Possiveis
causas ou fatores associados sao desconhecidos até o momento.
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