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PALAVRAS-CHAVE Resumo Os autores apresentam o caso de uma doente com os diagnosticos de miocardiopatia
Estenose aortica; hipertrofica e estenose aortica, na qual foi identificada a presenca de um gradiente elevado
Cardiomiopatia ao nivel do trato de saida do ventriculo esquerdo. O reconhecimento da patologia responsavel
hipertrofica; pela sintomatologia foi desafiante, com envolvimento de varias técnicas de imagem, tendo sido
Obstrucao do trato de fundamental a contribuicdo do ecocardiograma transesofagico. O diagnostico final de estenose
saida do ventriculo aortica severa conduziu a referenciacdo para cirurgia de substituicdo valvular, com sucesso.
esquerdo; A presenca destas duas patologias em simultaneo num mesmo doente é conhecida, embora
Ecocardiografia; incomum. A sua combinacdo cria importantes desafios diagnosticos e terapéuticos, os quais
Ecocardiografia serao objeto de discussdo neste artigo.
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Hypertrophic

cardiomyopathy; Abstract The authors report the case of a patient diagnosed with both hypertrophic car-
Left ventricular diomyopathy and aortic stenosis. Due to clinical deterioration, additional investigation was
outflow tract performed, and a high left ventricular outflow tract gradient was identified. Correct identi-
obstruction; fication of the condition causing the symptoms was challenging, and involved several imaging
Echocardiography; techniques, the contribution of transesophageal echocardiography being crucial. The final diag-
Doppler nosis of severe aortic stenosis led to successful valve replacement surgery. The presence of these

echocardiography
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two conditions in the same patient has been documented, although it is uncommon. This asso-
ciation poses particular diagnostic and therapeutic challenges, which are discussed in this

paper.

© 2015 Sociedade Portuguesa de Cardiologia. Published by Elsevier Espafa, S.L.U. All rights

reserved.

Introducao

A estenose aodrtica (EAo) e a miocardiopatia hipertrofica
(MCH) sao duas patologias que podem condicionar gradien-
tes hemodinamicos no trato de saida do ventriculo esquerdo
(TSVE)'. Em ambos os casos, a presenca de obstrucao signifi-
cativa tem um impacto clinico, terapéutico e prognéstico'-3.

A presenca destas duas patologias no mesmo doente
esta descrita, embora seja incomum®. A sua combinacéo
cria importantes desafios diagnosticos e terapéuticos®.
E necessaria uma avaliacdo ecocardiografica meticulosa
para a correta identificacao da patologia responsavel pela
obstrucdo’, contudo, esta reveste-se de particularidades.
0 resultado desta avaliagdo pode levar a opgoes terapéuti-
cas distintas®’.

Este caso clinico pretende discutir a complexidade destas
situacdes.

Caso clinico

Mulher de 68 anos, com antecedentes de hipertensao
arterial, dislipidemia, obesidade e neoplasia da mama
(submetida a mastectomia esquerda, quimioterapia e radi-
oterapia adjuvantes em 1998). Referenciada a consulta
de cardiologia em 04/2011 para estudo de dor toracica,
sem outra sintomatologia do foro cardiovascular. Ao exame
objetivo auscultava-se sopro sistolico grau m/vi, audivel no
2.° espaco intercostal direito, em crescendo-decrescendo,
com irradiacédo carotidea, verificando-se reducdo da inten-
sidade com manobra de Valsalva e ortostatismo subito, e
aumento desta com o agachamento.

Era portadora do seguinte estudo complementar: eletro-
cardiograma em ritmo sinusal com critérios de voltagem de
hipertrofia ventricular esquerda, sem sobrecarga (Figura 1);
ecocardiograma transtoracico (EcoTT) - descrito como
«tecnicamente muito dificil» -, ventriculo esquerdo (VE)
com hipertrofia concéntrica, sem alteracdes da cinética seg-
mentar e com funcdo sistolica global preservada; valvula
aortica (VAo) calcificada com estenose moderada (gradiente
VE/Ao médio 21 mmHg).

Por baixa probabilidade pré-teste de doenca coronaria
foi realizada angioTC coronaria, que identificou calcificacao
coronaria ligeira (score de calcio por método de Agatston:
54), sem les6es com compromisso endoluminal significativo;
como achado complementar detetou aumento da espes-
sura do septo interventricular (SIV, 22 mm). Por suspeita de
MCH foi realizada ressonancia magnética (RM) que confir-
mou o diagndstico de MCH assimétrica (hipertrofia do SIV

basal e médio - 22mm, restantes paredes de espessura
normal), VE nao dilatado, com fracao de ejecao de 69% e
massa indexada de 78 g/m?; auricula esquerda moderada-
mente dilatada (area 33 cm?); sem realce tardio no estudo
com gadolinio (Figura 2). A doente nao apresentava critérios
de risco reconhecidos para morte sUbita. O estudo genético
para a doenca de Anderson-Fabry foi negativo. A pesquisa
de mutacoes classicas nos genes codificadores das proteinas
do sarcomero encontra-se em curso.

Aos 18 meses de seguimento a doente apresentou agra-
vamento da capacidade funcional por dispneia para esforcos
moderados (NYHA Il). Foi repetido EcoTT: VE com hipertro-
fia acentuada do SIV basal e boa funcao sistélica global;
VAo aparentemente tricUspide, calcificada, com abertura
reduzida, sem possibilidade de realizar planimetria; valvula
mitral calcificada com movimento sistélico anterior (SAM).
O estudo Doppler revelou aceleracao do fluxo com inicio
no TSVE (Figura 3), com pico de velocidade mesossistolico,
gradiente VE/Ao maximo 49 mmHg e médio 32 mmHg, favo-
recendo a hipotese de obstrucdo fixa (Figura 3). Nao foi
visualizado pico de velocidade sistélico tardio, com e sem
manobra de Valsalva.

Dadas as limitacoes do EcoTT, a doente realizou ecocardi-
ograma transesofagico (EcoTE). Este revelou VAo dismorfica,
com calcificacdo acentuada e fusao da clspide ndo coronaria
e coronaria esquerda, com area estimada por planimetria de
0,6 cm? (0,27 cm?/m?, Figura 4). O estudo com Doppler cor
permitiu a diferenciacdo clara de um fluxo laminar a nivel
do TSVE e de um fluxo turbulento a nivel da VAo, durante
toda a sistole, confirmando a suspeita de obstrucdo apenas
a nivel valvular (Figura 4).

0 estudo hemodinamico invasivo revelou um gradiente
VE/Ao pico a pico de 52 mmHg; sem gradiente intraventri-
cular. Excluida doenca coronaria significativa.

A doente foi submetida a cirurgia com implantacao de
protese mecanica Medtronic Hall n.> 22 em posicao aor-
tica. Aos seis meses de seguimento apresenta melhoria da
capacidade funcional. O EcoTT revela protese aortica nor-
mofuncionante.

Discussao

Este caso clinico pretende alertar para as dificuldades
inerentes ao estudo de um doente com MCH e EAo, nomeada-
mente na avaliacao da gravidade de cada uma das patologias
e na identificacdo da que é funcionalmente mais rele-
vante. A atribuicao do gradiente elevado a EAo conduziu a
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Figura 1 Eletrocardiograma: ritmo sinusal, FC 75bpm, critérios de voltagem de hipertrofia ventricular esquerda, sem
sobrecarga.

Figura 2 RM cardiaca: hipertrofia acentuada do SIV basal
e médio (22 mm); auricula esquerda moderadamente dilatada
(area 33cm?).

orientacao da doente para cirurgia de substituicao valvular,
com resolucdo da obstrucao e melhoria sintomatica.

O estudo destes doentes baseia-se numa meticulosa
avaliacdo ecocardiografica da regiao do TSVE*>. O Doppler
cor e pulsado sao essenciais para localizar o nivel a que
ocorre aceleracdo do fluxo?, contudo, nem sempre o EcoTT
permite uma conclusao definitiva.

O Doppler continuo permite a quantificacdo da obstrucao
e a morfologia da curva é especialmente util na
diferenciacdo entre obstrucdo fixa e dindmica®'®. A MCH
obstrutiva caracteriza-se pela presenca de um gradiente
ao nivel do TSVE, ou menos frequentemente mesoventri-
cular'', sensivel a variacbes da pré-carga, pos-carga ou
contratilidade'?. Dado o caracter predominantemente dind-
mico, o gradiente desenvolve-se na telessistole e a curva
de velocidades de fluxo adquire um padrao assimétrico em
dagger shape. Pelo contrario, a EAo comporta-se como uma
obstrucao fixa do fluxo a saida do VE, presente durante toda
a sistole e com pico de velocidade maxima mesossistolico,
pelo que a curva adquire um contorno arredondado e simé-
trico (bell shape)>°°.

Neste caso clinico, o estudo com Doppler continuo
indiciava a presen¢a de uma obstrucao fixa; contudo, a exis-
téncia de SAM e de hipertrofia septal importante faziam
suspeitar da presenca de obstrucao subadrtica dinamica.
Na avaliacao destes doentes a interpretacdo da curva do
Doppler deve ser cuidadosa, dado que os dois perfis de velo-
cidades podem sobrepor-se e a presenca de um segundo
gradiente pode nao ser reconhecida*. Na presenca de um
elevado nivel de suspeicdo e no caso do estudo por EcoTT
ser subdtimo, deve recorrer-se ao EcoTE* 3.

O EcoTE tem ainda um papel importante na pesquisa de
outras patologias que podem condicionar uma obstrucao
fixa no TSVE: a propria MCH (por reacéo fibrética provocada
pelo contacto da valvula mitral com o SIV), presenca de
tecido mitral acessorio, membrana subvalvular ou estenose

Vmax 3,48 m/s
Vmean 2,69 m/s
Pmax 48,51 mm/Hg
Pmean 31,93 mm/Hg
Env.Ti 341 ms
VTI 91,6 cm
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Figura 3  EcoTT: a esquerda, Doppler cor evidencia fluxo turbulento com inicio no TSVE; a direita, Doppler continuo com curva
arredondada com pico mesossistolico (bell shape) e gradiente VE/Ao maximo de 49 mmHg e médio de 32 mmHg.
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Figura 4

EcoTE: a esquerda, VAo dismorfica, com area calculada por planimetria de 0,6 cm?; ao centro, TSVE sem aparente

obstrucéo; a direita, Doppler cor permitiu a diferenciacdo de um fluxo laminar a nivel do TSVE e turbulento a nivel da VAo permitindo

o diagndstico de obstrucao a nivel valvular.

subadrtica em tanel'2. Neste caso, o EcoTE foi fundamental
na identificacdo da aceleracéo de fluxo a nivel valvular e na
exclusao destas patologias.

A utilizacao da RM cardiaca na determinacao de veloci-
dades no TSVE ja foi descrita, contudo, a sua avaliacdo por
estudo Doppler no EcoTT esta mais validada's. Por vezes,
apenas a abordagem invasiva permite uma correta avaliacao
hemodinamica'™.

A avaliacdo da gravidade da EAo em doentes com
suspeita de MCH obstrutiva reveste-se de algumas particu-
laridades, existindo pouca informacao sistematizada sobre
o tema®>”'¥. A determinacdo do gradiente transvalvular
usando a equacdo modificada de Bernoulli (AP =4Vy,2)
obedece a um conjunto de pressupostos que impossibili-
tam a sua utilizacdo em doentes com estenoses em série'*.
Quando a velocidade proximal a estenose é superior a
1,0m/s o gradiente maximo pode ser estimado através
da formula AP =4Vna? - 4Vproximal’; contudo, o calculo do
gradiente médio é mais complexo e sua abordagem é de
dificil aplicacdo na pratica clinica’. A avaliacdo correta
de gradientes pode ser apenas possivel através do estudo
hemodinamico invasivo'*.

A equacdo de continuidade para avaliacdo da area val-
vular ndo é valida na presenca de obstrucdo no TSVE’.
A planimetria é o método recomendado, idealmente com
recurso ao EcCoTE'®. Neste caso, a presenca de uma valvula
dismorfica, com calcificacdo acentuada e com area valvu-
lar anatémica em 0,6 cm? conduziu ao diagndstico de EAo
severa.

O diagnostico de MCH na presenca de EAo significativa
também nao é linear. Este baseia-se na presenca de hipertro-
fia ventricular esquerda, frequentemente assimétrica com
envolvimento do SIV, na auséncia de outra etiologia®'" '3,
A EAo associa-se habitualmente a um padrao de hipertrofia
uniforme com distribuicdo concéntrica'®, contudo, em
cerca de 10% dos casos é descrito um padrao de hipertrofia
assimétrica septal®*'®', o que gera dificuldades diagnds-
ticas: resposta adaptativa ou MCH concomitante? No caso
clinico descrito, a presenca de hipertrofia septal marcada
e SAM favoreceram o diagnostico de MCH concomitante. O
estudo genético, assim como a avaliacdo da evolucdo da
hipertrofia ventricular apds cirurgia valvular, pode apoiar o
diagnostico. Outras caracteristicas que corroboram o diag-
nostico de MCH sugeridas em alguns estudos sao: a presenca

de outras anomalias da valvula mitral (alongamento do
folheto anterior), dos musculos papilares (hipertrofia,
caracter bifido ou deslocamento anteroapical) e a historia
familiar“®'. A RM pode ter um papel importante na
avaliacdo de algumas destas caracteristicas'.

Conclusoes

Este artigo pretende realcar a complexidade do estudo de
doentes com MCH e EAo severa, sintomaticos e com gradi-
entes elevados ao nivel do TSVE. O estudo ecocardiografico
é desafiante. A sua avaliacdo cuidadosa revela-se muito
importante pelo impacto direto que tem na escolha da estra-
tégia terapéutica e, assim, no prognostico do doente.
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