Masculino de 40 aihnos con cuadro
febril, derrame pericardico e
hipertrofia septal en el eco - 2001

Dr. Marcelo Chambo

Estimados colegas:

Le agradecere opinion sobre el siguiente caso clinico que ha generado diferencias sobre
el tratamiento a seguir.

Paciente de sexo masculino de 40 anos gerente de una sucursal de un hipermercado que
consulta por dolores musculares, disnea a minimos esfuerzos, tos y escalofrios de
reciente aparicion. Al examen fisico se constata hipertermia (38 grados), rales
subcrepitantes en ambos campos hasta 1/3 medio y soplo sistolico regurgitante mitral.

El cuadro se interpreté como una virosis y evolucion6 como tal. 10 dias después de este
episodio es derivado a nuestro centro para evaluacion del soplo y de la disnea que no
desaparecioé a pesar de mejorar el resto de los sintomas.

Al examen se constata el R1 y R2 normofonéticos, R4 en apex, Soplo regurgitante mitral
de mediana intensidad.

ECG: Sinusal, PR: 180 ms, AQRS:-70 grados, R/S V1, r/S V6.

Ecocardiograma doppler: DDVI 40, DSVI 33, Fr. Ac: 36%, Fr. Ey.: 66%, Sep: 28, PP: 12,
Al: 5.5, Masa de VI 498 gr., Insuf. mitral leve, Patron restrictivo de llenado de VI. No
gradiente intraventricular. Derrame pericardico moderado con engrosamiento del
pericardio.

Holter: Ritmo sinusal, Fc.Mx.: 148, Min.: 49, ESV 149, EV: 604 polimorfas, con
numerosas duplas y 8 episodios de TVNS polimorfa asintomatica durante las horas del
dia.

Ergometria: Llego a 750 KGM, Fc.Mx.: 157, TA al Mx esf: 170/80 mmHg. Sin arritmias.
El paciente fue tratado con atenolol 50 mg + amiodarona 200 mg/d previa carga por via
oral. Para su pericarditis fue medicado con antiinflamatorios con regresién lenta del
derrame mejorando la disnea.

Actualmente el paciente se encuentra asintomatico.

Holter de control: Ritmo sinusal, Fc.Mx.: 105, Min.: 42, ESV 2, EV: 23 monomorfas, 1
TVMNS de 9 latidos a 100 I/min.mientras dormia.

Anterior al cuadro que motivo la consulta, el paciente presento 3 episodios de pérdida del
tono postural (muy fugaces) que no sabe explicar (¢ sincope?).

Tiene un abuelo y un tio con miocardiopatia hipertréfica de 80 y 60 afos respectivamente.
No tiene antecedentes de muerte subita.

Preguntas:

1- ¢ Qué tratamiento farmacoldgico eligiria?

2- ¢ Realizarian un EEF antes o después del tto farmacolégico. ;O no lo realizarian.

3- ¢ Implantarian un CDI con los datos clinicos aportados?

Desde ya muchas gracias.
Dr. Chambo Marcelo

Neuquen. Argentina




OPINIONES DE COLEGAS

Prezado Dr Marcelo Chambo: tenta Ihe responder Andrés Ricardo Pérez Riera de SP
Brasil.

O senhor encontra-se perante um paciente que sofrera um quadro depericardite quase
com certeza provavelmente virtica em fase de resolucdo favoravel e concomitantemente
apresenta como doenca de base uma MH assimétrica ndo obstrutiva complicada com
arritmia e insuficiencia cardiaca de tipo diastolico. Apoiam esta hipbtese os seguintes
fatos:

1) histéria familiar positiva

2) Relacao espessura septal/parede posterior maior que 1,5 Esta forma abrange 80% a
90% do total.( S:28/ pp:12mm)

3) insuficiéncia mitral secundaria. Na metade dos casos das MH ausculta-se sopro
holossistélico de regurgitacdo mitral irradiado para axila e épice.

4) Quarta bulha assinalando aumento da pD2 do VE e uma vigorosa contragéo atrial.

5) padrao de enchimento ventricular restritivo: disfuncéo diastolica do ventriculo esquerdo.
6) SAE pelo tamanho calculado pelo ECO (5.3mm) assinalando aumento da pD2 do VE
em pacientes de idade média ou avancada nao ¢é infreqiiente o aparecimento de fibrilagao
auricular aguda (FAA) com rapido deterioro clinico por importante diminuicdo do débito
cardiaco e congestao capilar pulmonar que conduz freqiientemente ao edema pulmonar
agudo. Este paciente tem potencial de acontecer esta arritmia mais grave nestes casos.
7) Aumento moderado a importante da massa ventricular.

8) ECG com forgas anteriores proeminentes assinalando hipertrofia septal V1=R/S). R
proeminente nas precordiais direitas (V3R, V1 e V2) tem sido atribuido erroneamente a
HVD. Sabe-se que o R proeminente nestas derivagdes e secundario a hipertrofia da
massa septal esquerda que magnifica o vetor 1 septal.

Uma prova conclusiva de que as R amplas no precérdio direito sdo secundarias a
hipertrofia da massa septal esquerda o constitui seu desaparecimento ap6s a
septectomia: ventriculomiectomia.

A patente rS em V6 poderia indicar o bloqueio divisional antero-superior do ramo
esquerdo pela perda da voltagem do r nesta derivacdo e o S e o extremo desvio do AQRS
para -70 graus. Seria possivelmente um tipo IV de Rosembaum.

N&o se observam sinais de disfuncao sistélica. Uma vez que a FE esta boa.

As formas néo obstrutivas (FNO) estao caracterizada por auséncia de obstru¢cao dindmica
no trato de saida do VE. O desarranjo celular acomete tanto septo como parede livre do
VE (parede posterior).

O septo apresenta maior espessura no apice, isto €, nao existe o normal decréscimo na
espessura da base ao apice.

A sincope ou melhor pré-sincope devem ou podem ser causados ora por significativo
comprometimento do enchimento ora por arritmias que comprometem a descarga sistélica
tais como a TV-NS presentes em quase 20% dos casos e no caso apresentado. O
prognostico da TV-NS esta relacionado em forma direta com os sintomas, assim,
pacientes assintomaticos raramente apresentam MS, ao passo que 0os que mostram
intolerancia clinica apresentam pior prognostico (Spirito, P. e col,; Circulation, 90:2743-7,
1994).

Em criancas, estes episodios de TVNS identificam os pacientes com tendéncia a MS. O
contrario ocorre em adultos como nosso caso onde esta manifestacdo néo possui um
significado ominoso a diferenca da estenose aortica valvar.

O néo aparecimento de arritmias durante o teste ergométrico é outro indicador de bom
prognostico. Pacientes que nao apresentam eventos durante o TE maximo poderiam
receber outras formas de tratamento que ndo o cardidesfibrilador porem, esto é todavia
nao concensual (Primo J, Geelen P, Brugada J et al. Hypertrophic cardiomiopathy: role of
the implantable cardioverter-defibrillator. J Am Coll Cariol 1998; 5:1081-5).
Adicionalmente o TE identificar pacientes com queda da presséo arterial perante o
esforco.

Estes casos, indicam maior possibilidade de MS (Sadoull, N. et. al. Circulation, 96:2987-
91, 1997).

O Estudo eletrofisiolégico: por ser invasivo reserva-se apenas para pacientes com dois ou
mais dos seguintes critérios:



a) clinica classe Il ou IV: pre-sincope e sincope e parada cardiorespiratoria (morte subita)
e portadores de TV-S;

b) pacientes com TV-NS no Holter;

c) histéria familiar positiva de morte subita;

d) atletas profissionais;

e) espessura septal maior do que 3cm;

f) resposta anormal da prova de esforco.

- Constitui sinal de mal progndéstico a indugéo durante o estudo eletrofisiologico de TV-S
monomorfica.

TV-S é desencadeada em 40% dos casos, sendo 75% polimérfica e 25% monomodrfica. A
inducédo da TV-S com pelo menos trés estimulos extras constitui sinal de mal prognéstico.
Por tanto, o recurso possui valor para estratificar o risco em pacientes com historia de
alteracdo de consciéncia ou em aqueles que mesmo assintomaticos sejam pilotos de
aviao ou atletas ou em aqueles que possuam historia familiar importante de MS ou
sindrome de Wolff-Parkinson White e espessura septal acima de 3cm. Seu paciente teve
dos episodios compativeis com pré-sincope e TVNS pelo que eu indicaria o EEF.

Estudos genéticos: Podem identificar o tipo de mutagdo e em alguns casos conhecer-se a
histéria natural. Pode se conhecer as formas malignas com maior potencial de MS.

A identificac&o da mutacao é possivel em menos do 50% dos pacientes. Nao se

conhece a historia natural da maioria das mutagoes.

Quanto as escolha das drogas eu teria iniciado por os antagonistas dos canais do calcio
porque sao de escolha nas formas ndo obstrutivas. Podeusar-se verapamil, diltiazen,
nifedipina. Verapamil: 40mg a 80mg de 8/8h ou de 6/6h com dose entre 120 e 480mg/dia.
O beta bloqu sao melhores nas fomas obstrutivas.

Sobre amiodarona digamos que certos estudos indicam que nas doses habituais (1000
mg/semana) reduz substancialmente a MS arritmogénica, porém, existem controvérsias
ao respeito, mesmo assim, esta claro que a droga diminui significativamente o numero de
arritmias ventriculares (Mc Kenna, W. J. E col. Am. J. Cardiol. 54:802-10, 1984).
Infelizmente apresenta potencial proarritmico de 50% e apenas pervine as TV-S em 30%
dos casos.

A associacé&o amiodarona /propranolol permite diminuir a dose da primeira e evitar os
problemas dos efeitos colaterais deste farmaco. Associacdo amiodarona-beta
bloqueadores parece ser ter maior benefico que as duas isoladamente nos pacientes com
TV-S monomoérfica e disfuncdo ventricular sistélica (Dorian, P.; Newman, D.; Connolly, S.
et. al. Beta blockade may be necessary for Amiodarone to exert its antiarrhythmic benefit-
results from CAMIAT. PACE, 20(Il):1144[abstract], 1997).

Nas formas n&o obstrutivas ou nos que apresentarem contra-indicacéo para beta-
bloqueadores pode ser usado os antagonistas do calcio em particular o verapamil.

O cardioversor/desfibrilador implantavel tem se mostrado em séries ainda reduzidas muito
benéfico no que se refere a prevencao da MS arritmogénica ventricular. Estudo publicado
recentemente assinala sua indicagao absoluta associado a amiodarona em pacientes
recuperados de MS (Maron, B. J.; et. al. N. Engl. J. Med.342:365-73, 2000). A droga
diminui o numero de choques que o aparelho deve fazer.

Aindicacao de CDI na MH esta indicado nas seguintes circunstancias: (Zhu, D. W.; et. al.
Pacing Clin. Electrophysiol.21(1pt2):299-302, 1998).

a) sobreviventes de ataque cardiaco recuperados de MS.;

b) formas nao obstrutivas com sincope ou pre-sincope com TV-S induzivel pelo estudo
eletrofisiologico;

c) TV-S facilmente induzivel no estudo eletrofisioldgico (= ou < de dois estimulos
prematuros extras) mesmo sem comprometimento da consciéncia;

d) Jovem com sincope recorrente em presenca de isquemia miocardica.

Dr. Andrés R. Pérez Riera

No estoy seguro del diagnostico de este caso. o
Aunque la historia sugiere una miopericarditis viral, esto no explicaria el grado
pronunciado de HVI. ;Lo estudiaron con nitroglicerina, amilnitrito?



Con respecto a los Rx: a- Procederia con Rx solo con beta-bloqueantes, b-
No realizaria EEF; c- No implantaria CDI.

Me gustaria conocer las opiniones de otros cardiologos.

A. Carvalho,MD

Estoy totalmente de acuerdo con Daniel. Me parece que este paciente tiene varios
elementos que han sido encontrados como predicitvos de ocurrencia de arritmias
ventriculares y/o terapia adecuada de DAI. Sabiendo que el riesgo

global es bajo buscaria mas factores con la Ergometria y con un EEF.

Si induce una TV monomorfa sostenida seguro lo implantaria. Ahora bien; ¢qué harian
Uds si induce FV con un protocolo de estimulacién de agresividad normal?

Estaria muy bien también contar con estudio genético ya que existen determinadas
mutaciones que son predictoras. Dada la poca especificidad de todos los maracadores de
riesgo descriptos pareceria que lo mas adecuado en esta enfermedad es sumar
condiciones.

Saludos

Alejandro Cuesta
Montevideo - Uruguay



