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Doenca Cerebrovascular como Manifestacao Inicial de

Cardiomiopatia Hipertrofica Apical

Cerebrovascular Disease as the Initial Manifestation of Apical Hypertrophic Cardiomyopathy
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Introducao

A cardiomiopatia hipertréfica apical (CMHA) é uma
condigao que envolve principalmente o apice do ventriculo
esquerdo. Duas de suas principais caracteristicas sao a
fisiologia ndo obstrutiva e a hipertrofia apical do ventriculo
esquerdo com ondas T negativas gigantes. E uma doenca
incomum e sua prevaléncia é notavelmente influenciada pela
etnia. O diagndstico é desafiador e deve ser complementado
com técnicas de imagem multimodal."® No presente artigo,
descrevemos 2 casos de cardiomiopatia hipertréfica apical
com doenca cerebrovascular como condicao inicial. O caso
1 apresentava fibrilagdo atrial, enquanto o caso 2 mostrava
evidéncias de placas adrticas como a possivel fonte embodlica.
No entanto, o Paciente 2 também apresentava dpice acinético.
Assim, ndo foi possivel descartar com certeza a migragao prévia
de trombo apical como causa do acidente vascular cerebral
(AVC) isquémico. A principal licao clinica aprendida a partir
dos nossos casos é que o AVAC em pacientes com CMHA
é uma complicagao multifatorial, possivelmente causada
por arritmias (fibrilagao atrial), placas aédrticas e trombo
intracavitdrio. Portanto, embora a CMHA seja uma condigao
incomum, ela deve ser considerada ao determinar a causa de
eventos embdlicos cerebrovasculares.

Apresentacao do caso

Paciente 1

Uma mulher de 51 anos com suspeita de esclerose mdiltipla
referiu diversos episédios de taquicardia com inicio e cessagao
repentinos. Durante esses episédios, a paciente apresentava
sintomas de baixo débito cardiaco e, ocasionalmente,
apresentava sinais de isquemia cerebral transitéria. Ela
tinha histérico de hipertireoidismo, hipertensao arterial nao
controlada e doenca cerebrovascular de pequenos vasos.
Na tomografia computadorizada (TC), foram encontrados
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mudltiplos infartos cerebrais embélicos. O eletrocardiograma
(ECG) mostrava ritmo sinusal com critérios para hipertrofia
ventricular esquerda e ondas T negativas gigantes (Figura 1).
Assim, realizou-se ecocardiograma transtordcico (ETT), que
revelou ventriculo esquerdo (VE) de tamanho normal com
hipertrofia apical de 24 mm (Figura 2). Outros achados foram
mobilidade global e segmentar conservada em repouso, fragao
de ejecao do ventriculo esquerdo (FEVE) de 67%, razao E/A de
0,73 (relaxamento comprometido) e pressao arterial pulmonar
sistélica normal (PAPS — 33 mmHg). Por outro lado, um estudo
de monitoramento por Holter de 7 dias revelou evidéncias
de fibrilagao atrial (FA). Assim, iniciou-se anticoagulagao
com Apixaban. A paciente também recebeu Metoprolol,
Amlodipina/Valsartan, Atorvastatina e Amitriptilina.

Paciente 2

Mulher de 75 anos deu entrada no pronto-socorro
sonolenta, disartrica e com movimentos ataxicos. Tinha
histdrico de hipertensao arterial essencial, diagnosticada ha 3
anos, sob controle médico. Na tomografia computadorizada,
encontrou-se zona hipodensa no cerebelo esquerdo,
associada a uma origem embdlica. O ECG mostrava ritmo
sinusal com critérios para hipertrofia ventricular esquerda
e ondas T negativas gigantes nas derivagdes precordiais.
A ecocardiografia transtorécica e transesofagica (ETE) revelou
ventriculo esquerdo (VE) de tamanho normal com hipertrofia
apical de 16 mm e apice acinético. Achados adicionais foram
uma razao E/A de 0,6 (relaxamento comprometido), FEVE
65%, PAPS normal (32 mmHg), atrio esquerdo dilatado e
esclerose mitral e adrtica associada a insuficiéncia mitral e
trictspide leve. Além disso, observou-se placa ateromatosa
complexa de grau 5 na aorta ascendente na jungao sinotubular
(Figura 3A). Além disso, havia evidéncias de ateromatose
difusa no arco adrtico e no segmento descendente com
espessamento intimal difuso e placas simples e complexas
(Figura 3B). Assim, a paciente foi tratada com Apixaban,
juntamente com Irbesartan/Hidroclorotiazida, Atorvastatina
e Fluoxetina. A Tabela 1 compara os pardmetros clinicos e
terapéuticos dos 2 casos.

Discussao

A cardiomiopatia hipertréfica apical ou sindrome de
Yamaguchi é uma doenca incomum, descrita pela primeira
vez por Sakamoto e cols. em 1976.2 E responsavel por 3% dos
pacientes com cardiomiopatia hipertréfica nos Estados Unidos.*
No entanto, no Japao, esse niimero varia de 15% a 13-25%.’

Clinicamente, a CMHA apresenta manifestagao
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Figura 1 - ECG da paciente 1 com evidéncia de hipertrofia do ventriculo esquerdo e ondas T negativas gigantes.

Figura 2 - Ecocardiograma transtoracico (corte apical de 4 cdmaras) da paciente 1 mostrando hipertrofia apical do ventriculo esquerdo com o formato de “4s de

espadas” caracteristico.

inespecifica, sem queixas patognomoénicas. Dessa
forma, o diagnéstico costuma ser atrasado em 4,7 anos
aproximadamente.* No entanto, alguns achados clinicos
comuns na apresentacdo sao: dor tordcica atipica, dispneia,
intolerancia a exercicios, palpitagoes, fibrilacdo atrial e
sincope ou pré-sincope.’ Os pacientes também podem ter
hipertensao (30%) e familiares afetados por cardiomiopatia
hipertréfica ou com histérico de morte sibita cardiaca
(26%)."® Além disso, cerca de 30% dos pacientes com CMHA
apresentarao um ou mais eventos mérbidos, tais como:
fibrilacao atrial, infarto do miocardio, insuficiéncia cardiaca
congestiva, ataque isquémico transitério, acidente vascular
cerebral, taquicardia ventricular e fibrilagao ventricular.*

De fato, a prevaléncia relatada de FA na CMHA varia entre
12% e 31%.%> Além disso, os eventos embdlicos cerebrais

Arq Bras Cardiol: Imagem cardiovasc. 2021;34(1):eabc144

afetaram 6,7% a 18,8% dos pacientes, com tamanho de
atrio esquerdo (hazard ratio 1,2) e FA (hazard ratio 5.5)
como os principais fatores de risco.*> No nosso caso, ambos
os pacientes apresentavam quadro cerebrovascular como
complicagdo da CMHA, mas apenas a paciente 1 apresentava
evidéncia de FA, enquanto a paciente 2 apresentava placas
aédrticas. No entanto, a paciente 2 também apresentou apice
acinético na avaliagao da ETE, o que pode representar uma
possivel fonte embdlica. Isso nos leva a observar que, em
pacientes com histérico de acidente vascular cerebral, a
cardiomiopatia hipertréfica (assim como outras patologias
estruturais), juntamente com a FA e as placas arteriais, devem
ser consideradas possiveis fontes do evento embdlico.

Para o diagnéstico de CMHA, geralmente se usa uma
abordagem de imagem multimodal. A abordagem diagnéstica
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Tabela 1. Principais caracteristicas dos pacientes.
Parametro/Estudo Caso 1 Case 2
Geral
Idade [anos] 51 75
Género Feminino Feminino
Doengas pré-existentes/ - Episédios de taquicardia paroxistica com sintomas de baixo - Hipertensé&o sistémica essencial controlada
comorbidades débito cardiaco e sinais de isquemia cerebral transitéria - Artroplastia de quadril
- Hipertens&o sistémica essencial ndo controlada - O paciente ndo apresentou evidéncias de diabetes mellitus ou
- Hipertireoidismo dislipidemia
- Doenga cerebrovascular de pequenos vasos
- Nenhuma evidéncia de diabetes mellitus ou dislipidemia
Evidéncias de fibrilagdo atrial ~ Sim Néo
Estudos/Exames laboratoriais
ECG - Ritmo sinusal - Ritmo sinusal
- Ondas T gigantes negativas nas derivages precordiais - Ondas T gigantes negativas nas derivagdes precordiais
- Monitorizagao Holter de 7 dias revelou fibrilagdo atrial
Tomografia computadorizada - Multiplos infartos cerebrais com alta suspeita de origem - Zona hipodensa no cerebelo esquerdo com suspeita de origem
embdlica embdlica
Ecocardiograma -ETT -ETE
1. Ventriculo esquerdo de dimensées normais com hipertrofia 1. Ventriculo esquerdo de dimensdes normais com hipertrofia apical
apical de 24 mm de 16 mm
2. FEVE =67% 2. Apice acinético do VE
3.E/A=0,73 3. FEVE =65%
4. PSAP = 33 mmHg 4. EIA=0,6

5. PSAP = 32 mmHg

6. Placa ateromatosa complexa na aorta ascendente (Grau 5)
7. Ateromatose difusa na porgdo horizontal e aorta descendente
8. Atrio esquerdo dilatado

9. Esclerose da valva mitral e adrtica

10. Insuficiéncia mitral e tricspide leve

Tratamento
Anticoagulagéo - Apixaban - Apixaban
Terapia antiplaquetaria Nao Néo
Anti-hipertensivo - Anlodipino/Valsartana - Irbesartan/Hidroclorotiazida
- Metoprolol
Estatinas - Atorvastatina - Atorvastatina
Qutros tratamentos - Amitriptilina - Fluoxetina

BNP: Peptideo natriurético tipo B, ECG — eletrocardiograma; VE: Ventriculo esquerdo; PSAP: Presséo sistolica da artéria pulmonar; ETE: Ecocardiograma
transesofégico; ETT: Ecocardiograma transtoracico.

Figura 3 - A) Ecocardiografia doppler transesofagica da paciente 2 mostrando placa ateromatosa complexa de grau 5 na aorta ascendente, na jungéo sinotubular. A
placa tem aspecto heterogéneo com predominio do componente célcico, bordas irregulares e detritos. B) Ecocardiografia transesofagica da paciente 2 com evidéncia
de ateromatose difusa na aorta descendente. Ha evidéncias de espessamento difuso da camada intima e placas simples (protrusdo com menos de 5 mm) e complexas
(protrusdo com mais de 5 mm).
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geralmente se inicia com um ECG e inclui ecocardiografia
e ressonancia magnética cardiovascular. No nosso caso, os
principais sinais que nos levaram ao diagnéstico de CMHA
foram as ondas T negativas gigantes observadas ao ECG e a
hipertrofia apical do ventriculo esquerdo com o cléssico formato
de “4s de espadas”, observada ao ecocardiograma (Figura
2). No entanto, é importante lembrar que ondas T negativas
gigantes ndo sao especificas para CMHA, uma vez que um
ndmero considerdvel de condicoes como sindrome de Wellens,
isquemia induzida por cocaina, infarto do miocardio sem onda
Q, miocardite, cardiomiopatia de Takotsubo, embolia pulmonar
macica e hemorragia subaracnoide também podem causa-las.®

No diagnéstico de CMHA por ecocardiografia, o apice deve
ser medido abaixo da insergao do masculo papilar, devendo ser
mais espesso que 15 mm (com razao da espessura da parede da
base ao dpice de 1,3 ou mais)."* Também é importante medir o
gradiente entre o dpice e a cavidade ventricular esquerda, pois
aumenta o risco de tromboembolismo, arritmias ventriculares
e anormalidades de perfusdo.! Além disso, a fracdo de ejecao
global é comumente preservada, mas frequentemente sao
encontrados sinais de disfuncao diastélica, como aconteceu
em ambos 0s Nossos casos.

A ETE é atil para a detecgdo de trombo intracavitédrio e
para guiar a cirurgia cardiaca." Infelizmente, resultados falso-
negativos sao possiveis com um exame ecocardiogréfico.
Portanto, a ressonancia magnética cardiovascular (RMC) pode
ser usada. Os achados clinicos relevantes de CMHA com RMC
sdo: silhueta de “ds de espadas” do ventriculo esquerdo e
largura da parede apical maior que 15 mm, com razdo da
espessura da parede da base ao apice maior que 1,5."

Existem excelentes opgdes de tratamento para pacientes
com CMHA. Em casos com fracao de ejegdo preservada,
betabloqueadores ou bloqueadores dos canais de calcio
sao recomendados em doses maximas toleradas." Isso se
deve ao fato de que pacientes com CMHA frequentemente
apresentam disfungao diastélica e, portanto, se beneficiam
do prolongamento da didstole.” Além disso, existem
tratamentos cirdrgicos como miectomia apical.! Finalmente,
ndo ha forte consenso sobre o prognéstico de CMHA, visto
que é considerada uma doenca relativamente benigna,
mas alguns pacientes apresentam complicagbes como
angina atipica, insuficiéncia cardiaca com fragdao de
ejecao preservada, atrial fibrilagdo, aneurisma apical,

trombo e acidente vascular cerebral cardioembdlico.® A
Tabela 2 apresenta as recomendagdes das diretrizes mais
importantes divulgadas pelas sociedades de cardiologia
americana e europeia.

Conclusoes

Como discutido anteriormente, CMHA é uma doenga
relativamente incomum que ocasionalmente complica o AVC.
Ambos os casos apresentados tiveram eventos embélicos
cerebrovasculares como a principal manifestagio de CMHA. E
interessante notar que um paciente apresentava FA enquanto
o outro apresentava placas aédrticas e 4pice acinético do
VE. Acreditamos que essas condicoes, associadas 8 CMHA,
foram a causa do AVC. Por outro lado, a Paciente 1 tinha
FA e hipertireoidismo, uma causa conhecida de fibrilagao
atrial.’ Assim, é incerto se a FA resultou de hipertireoidismo
ou da relacao entre CMHA e disfuncao diastdlica, levando ao
aumento da pressao de enchimento do ventriculo esquerdo,
dilatacao do atrio esquerdo e aumento do risco de FA.2
Por fim, e conforme preconizado nas diretrizes, como a
ecocardiografia foi conclusiva para CMHA, decidimos nao
solicitar ressonancia magnética. A Figura 4 ilustra o mecanismo
dos eventos embdlicos cerebrovasculares, bem como os
métodos diagnésticos que usamos.
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Tabela 2 - Recomendagoes de diretrizes atuais sobre cardiomiopatia hipertrofica apical.

ACC/AHA (Diretriz da ACCF/AHA para o Diagnéstico e Tratamento da Cardiomiopatia Hipertrofica - 20117

Recomendagao CR NE
“O exame de RMC é razoavel em pacientes com CMH para estabelecer hipertrofia apical e/ou aneurisma caso o ecocardiograma seja inconclusivo”. lla B
“ETT associado a injegao de agente de contraste intravenoso é razoavel se o diagndstico de CMH apical ou infarto apical ou gravidade da

hipertrofia for incerto, particularmente quando outras modalidades de imagem como RMC né&o estiverem prontamente disponiveis, ndo forem lla C
diagnésticas ou forem contraindicadas”.

ESC (Diretrizes da ESC de 2014 para o diagnéstico e tratamento da cardiomiopatia hipertrofica)®

Recomendagao CR NE
“A ressonancia magnética cardiaca com imagem de RTG deve ser considerada em pacientes com suspeita de hipertrofia apical ou aneurisma”. lla C
“Em pacientes com imagens abaixo do ideal ou com suspeita de hipertrofia apical do VE ou aneurisma, o ETT com opacificagdo da cavidade do VE la c

— usando agentes de contraste intravenosos — deve ser considerado como uma alternativa ao exame de RMC”.

ACC: American College of Cardiology; AHA: American Heart Association; RMC: Ressonancia Magnética Cardiovascular; CR: Classe de Recomendagéo; ESC: European
Society of Cardiology; CMH: Cardiomiopatia Hipertréfica; RTG: Realce Tardio por Gadolinio; NE: Nivel de Evidéncia; ETT: Ecocardiograma Transtoracico.
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