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Cardiomiopatia hipertréfica apical associada com fistulas

coronarias da artéria circunflexa-ventricular e ponte
miocardica de descendente anterior: relato de caso e
revisao da literatura

Apical hypertrophic cardiomyopathy associated with coronary fistulas of
the circumflex-ventricular artery and anterior descending myocardial
bridging: case report and literature review

RESUMO

Introdugdo: Cardiomiopatia hipertréfica apical é uma forma de cardiomiopatia hipertréfica que se caracteriza
pela presenga de hipertrofia miocardica nos apices dos ventriculos, sendo raros os relatos da concomitancia com
microfistulas coronarias. Objetivo: Relatar um caso clinico com associagdo diagndstica de cardiomiopatia hipertréfica
apical, microfistulas corondrias e ponte miocardica. Relato de Caso: Mulher de 78 anos de idade com histérico de
angina aos esforgos e dispneia (Classe Funcional 11 New York Heart Association) cujo diagndstico ecocardiografico,
angiografico e por ressonéncia cardiaca indicou cardiomiopatia hipertréfica apical, microfistulas coronarias da artéria
circunflexa-ventricular para o ventriculo esquerdo e ponte miocéardica de artéria descendente anterior. Foi associado
beta-bloqueador ao esquema terapéutico com melhora parcial dos sintomas. Paciente apresentou curso clinico
favoravel, ndo evoluindo para insuficiéncia cardiaca ou sindrome coronéaria aguda. Conclusdo: Este caso relata as raras
associagdes entre cardiomiopatia hipertréfica apical, microfistulas corondrias e ponte miocardica fatores que podem

piorar os sintomas e confundir os diagnésticos.

Palavras-chave: Cardiomiopatia Hipertréfica; Fistula Vascular; Ponte Miocardica.

ABSTRACT

Introduction: Apical hypertrophic cardiomyopathy is a form of hypertrophic cardiomyopathy that is characterized by
the presence of myocardial hypertrophy at the apex of the ventricles, with rare reports of concomitance with coronary
microfistulas. Objective: To report a clinical case with associated diagnoses of apical hypertrophic cardiomyopathy,
coronary microfistulas and myocardial bridging. Case Report: We report the clinical case of a 78-year-old woman with
a history of angina on effort and dyspnea (Functional Class II New York Heart Association), whose echocardiographic,
angiographic and cardiac resonance diagnosis indicated apical hypertrophic cardiomyopathy, coronary microfistulas
of the circumflex-ventricular artery to the left ventricle and myocardial bridging of the anterior descending artery. A
beta-blocker has been associated with the therapeutic regimen with partial improvement of symptoms. The patient
presented a favorable clinical course, not evolving to heart failure or acute coronary syndrome. Conclusion: This
case reports the rare association between apical hypertrophic cardiomyopathy, coronary microfistulas and myocardial

bridging, factors that can worsen symptoms and confuse diagnoses.

Key-words: Cardiomyopathy, Hypertrophic; Vascular Fistula; Myocardial Bridging.
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INTRODUCAO

Cardiomiopatia hipertréfica apical € uma forma
de cardiomiopatia hipertroéfica que geralmente envolve o
apice do ventriculo esquerdo e raramente do ventriculo
direito ou ambos.!* Microfistulas entre artérias coronarias
e camaras cardiacas sdo raras (0,1% a 0,2%).5 Pontes
miocardicas sdo fibras musculares que envolvem um
trajeto da artéria coronaria intramiocardica com carater
transitério de estenose em um segmento coronario na
sistole miocardica.’” Relato de cardiomiopatia hipertrofica
apical e microfistulas coronarias é achado incomum.?
Concomiténcia de ponte miocardica com cardiomiopatia
hipertréfica apical foi observada em 28% dos pacientes,
em uma série.® Ocorréncia simultanea de cardiomiopatia
hipertréfica, microfistula de artéria coronaria e ponte
miocardica podem, isoladamente, contribuir para o
desenvolvimento de isquemia miocardica. Este raro relato
demonstra a ocorréncia de cardiomiopatia hipertrofica
apical associada com microfistulas corondrias e ponte
miocardica, fatores que podem confundir e contribuir
para a piora de sintomas.

RELATO DE CASO

Relatamos o caso clinico de uma mulher
de 78 anos de idade com histérico de hipertensdo
arterial, diabetes mellitus tipo 2, hipercolesterolemia e
artrite reumatoide, em uso de Losartana, Linagliptina,
Rosuvastatina e Leflunomida, atendida com sintomas
de precordialgia aos moderados esforgos, dispneia aos
pequenos esforgos e alteracdes eletrocardiograficas. Nado
havia histoérico importante de cardiopatia na familia. No
exame fisico a paciente apresentava-se bem, a pressdo
arterial era 164/80 mmHg, frequéncia cardiaca 78 por
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minuto, sopro sistdlico em borda esternal esquerda de
++/6, sem turgéncia jugular patoldgica. Anormalidades
eletrocardiograficas (Figura 1-A) incluiam alteragdes
difusas da repolarizagao ventricular, padrdo de inversao
de ondas T em parede antero-lateral (T negativas
com mais de 10 mm de profundidade), hipertrofia de
ventriculo esquerdo.

A andlise ecocardiografica transtoracica revelou
hipertrofia ventricular esquerda concéntrica com
fungdo sistolica preservada e disfungdo diastélica grau
I, calcificagdo valvar adrtica e do anel valvar mitral.
Andlise da deformacdo miocardica pela técnica de strain
baseada no rastreamento de pontos (speckle tracking)
demonstrou no mapa polar (Figura 1-B) a cor rosa claro
no apice, sugerindo redugdo do strain longitudinal neste
segmento, sendo que ao redor desta darea, regides
com coloragdo vermelha denotando padrdo normal de
deformagdo miocardica.

Ressonancia magnética cardiaca realizada sem a
utilizacdo de contraste, por decisdo da paciente detectou
hipertrofia apical de ventriculo esquerdo (Figura 2).

Foi realizado cateterismo cardiaco para excluir
coronariopatia concomitante. A ventriculografia
esquerda (A, B) revelou ventriculo esquerdo com aspecto
em “naipe de copas” caracteristico da cardiomiopatia
hipertréfica apical. A coronariografia ndo identificou
alterag0es obstrutivas significativas, mas sim a presencga
de ponte miocardica (C, D) em terco médio de artéria
descendente anterior, ocasionando constrigdo sistodlica
moderada e multiplas microfistulas coronarias de artéria
circunflexa drenando para o ventriculo esquerdo (Figura
3).

A paciente encontra-se no momento em uso
associado de beta-bloqueador (Succinato de Metoprolol)
para controle dos sintomas.

Figura 1: (A) Eletrocardiograma de 12 derivagdes demonstrando alteragdes difusas da repolarizagdo ventricular, ondas

T negativas com mais de 10 mm de profundidade em parede antero-lateral, hipertrofia de ventriculo esquerdo. (B):

ecocardiograma com avaliagdo da deformagdo miocardica pela técnica de strain baseada no rastreamento de pontos (speckle

tracking), onde a cor rosa claro no apice, sugere redugdo da deformacdo longitudinal e ao redor desta area, regides com

coloragdo vermelha com padrdo normal de deformagdo miocardica.
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Figura 2: Ressondncia magnética cardiaca detectou presenca de hipertrofia apical de ventriculo esquerdo com obliteragdo da

cavidade apical na sistole (A) e em diastole (B).
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Figura 3: Ventriculografias em sistole (A) e em diadstole (B) revelaram ventriculo esquerdo com hipertrofia no apice e

aspecto em naipe de copas caracteristico da cardiomiopatia hipertréfica apical. Coronariografia ndo evidenciou alteracdes

coronarias epicardicas significativas, mas a presenca de ponte miocardica (C - sistole, D - didstole) em terco médio de artéria

descendente anterior, ocasionando constrigdo sistélica moderada (setas) e multiplas microfistulas (E) de coronaria circunflexa

drenando para o ventriculo esquerdo (seta).

DISCUSSAO

Cardiomiopatia hipertréfica é uma desordem
genética dos midcitos cardiacos, que apresenta preva-
|Iéncia estimada em 0,16%-0,29% (aproximadamente
1:625 a 1.344 individuos) na populagdo adulta geral,!
sendo caracterizada por hipertrofia cardiaca inexplicavel
pelas condigbes de sobrecarga pressorica, na presenca
de ventriculo esquerdo ndo dilatado e fragdo de ejecdo
normal ou aumentada. Ndo apresenta padrdo de distri-
buicdo geogréfico, étnico ou sexual distinto,* embora as
mulheres sejam diagnosticadas com menos frequéncia
do que os homens.? A hipertrofia cardiaca é geralmente

assimétrica com envolvimento mais comum do septo in-
terventricular basal, sub-valvar adrtica. Ocasionalmente,
o envolvimento é restrito a outras regies do miocardio,
como o apice, a parte média, bem como a parede poste-
rior do ventriculo esquerdo.!2 A nivel celular, os midcitos
cardiacos sdo hipertrofiados, desorganizados e separa-
dos por areas de fibrose intersticial.3

Pacientes com cardiomiopatia hipertrofica
sdo comumente assintomaticos ou minimamente
sintomaticos e os sintomas resultam de quatro condigdes
fisiopatoldgicas  principais: disfungdo  ventricular
diastolica, obstrucdo ao fluxo ventricular esquerdo,
desequilibrio entre oferta e demanda de oxigénio
miocardio e arritmias cardiacas.!
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Anormalidades eletrocardiograficas mais
comuns sdo relacionadas com presenca de hipertrofia
ventricular esquerda, sobrecarga atrial esquerda,
alteragdes de onda T e segmento ST-T, ondas Q profundas
provavelmente causadas por despolarizagdo do septo
interventricular hipertrofiado.* Aproximadamente 2% a
5% dos pacientes exibem alteracGes eletrocardiograficas
de pré-excitacdo e podem se apresentar com arritmias
supraventriculares.! Ocorréncia de fibrilacdo atrial
aumenta o aparecimento de sintomas, caracterizados
por arritmia encontrada principalmente na forma
septal assimétrica e em pacientes apds o 5° decénio
com diametro do atrio esquerdo maior do que 4,7
cm evoluindo com maior risco de tromboembolismo,
insuficiéncia cardiaca e dbito.°

Cardiomiopatia hipertrofica apical pode
representar até 25% dos casos de cardiomiopatia
hipertréfica em populagGes asidticas e 1 a 10% em
ndo asiaticos.® Classicamente, apresenta alteracGes
eletrocardiograficas da repolarizagdo ventricular,
demonstrando ondas T negativas "“gigantes” nas
derivagodes precordiais anteriores,® aspecto observado
no presente relato. Manifesta-se na presenga ou
auséncia de obstrucdo médio ventricular e obliteracdo
da cavidade com ou sem formacgdo de aneurisma apical.
Pode ser subclassificada em 3 formas: “pura” (hipertrofia
apical isolada), “mista” (hipertrofia apical e septal, mas
com o apice mais acometido pela hipertrofia) e a forma
“relativa” que se acredita ser um fenodtipo precoce da
cardiopatia.3

No estudo ecocardiografico, a inadequada
visualizagdo do apex cardiaco pode dificultar a correta
identificagdo diagndstica. A deformacgdo longitudinal
global do miocardio é atenuada em pacientes com
cardiomiopatia hipertréfica, e se correlaciona com a
extensdo e localizagdo da hipertrofia. Esta tem padrdo
heterogéneo, desarranjo miofibrilar e fibrose de
substituicdo que contribuem para anormalidades globais
e regionais da fungdo miocardica do ventriculo esquerdo.
Na hipertrofia apical isolada, o mapa polar exibe cor
rosa claro no apice, sugerindo redugdo da deformagdo
longitudinal no local da hipertrofia.!!

Este achado foi identificado no mapa polar
deste presente caso clinico, onde a cor rosa clara no
apice, sugere reducdo da deformacdo longitudinal e
ao redor, regides com coloragdo vermelha, denotando
padrdo normal de deformagdo miocardica.

Ocorréncia de microfistula coronaria ventricular
esquerda associada com cardiomiopatia hipertréfica
apical identificada por ecocardiografia color Doppler,
foi relatada em estudo, que utilizou transdutor de alta
frequéncia e baixa frequéncia limite de Nyquist. Sinais
lineares multiplos de fluxo de cores perpendiculares
a superficie epicardica foram visualizados. O Doppler
identificou ainda um padrdo de fluxo diastdlico em
direcdo a cavidade ventricular esquerda.!?

A analise pela ressonancia magnética cardiaca

do realce tardio difuso na cardiomiopatia hipertrofica foi
relacionada com porcentagem mais elevada de fibrose
e pior prognostico para morte subita e dilatagdo do
ventriculo esquerdo, ao contrario daqueles pacientes
com realce tardio confluente. Além disso, a ressonancia
fornece informacgGes sobre a anatomia, fungdo e
caracterizacdo do tecido miocardico.!3

Fistulas entre coronarias e cdmaras cardiacas
sdo raras, sendo relatadas aproximadamente em
torno de 0.2%, mais comuns entre coronaria direita
e cavidades cardiacas direitas.® A patogénese de
microfistulas coronarias é obscura e atribuida geralmente
a persisténcia parcial dos sinusdides miocardicos
embrionarios que originam de protrusdes endoteliais
em espacgos intertrabeculares, a regressao fetal destas
saliéncias conduz a formacdo dos vasos de Thebesio,
descritos por Adam Christian Thebesius, conhecido por
seus estudos sobre circulagdo coronariana®. Assim, a
interferéncia com o desenvolvimento de sinusoides
miocardicos embrionarios produz multiplas fistulas
coronarias.!?

Na angiografia, as fistulas coronarias sdo
classificadas em dois tipos principais: fistulas solitarias
e multiplas. As solitarias sdo conexdes anormais entre a
artéria coronaria e qualquer cadmara cardiaca ou qualquer
parte da circulagdo pulmonar ou sistémica, identificando-
se a origem, o término e a via. As microfistulas
coronarias sdo caracterizadas como multiplas fistulas de
pequeno calibre que opacificam a cavidade ventricular e
podem se manifestar como angina de peito, infarto do
miocardio, insuficiéncia cardiaca congestiva, arritmias
supraventriculares e ventriculares, sincope e morte
subita.!* Em 20% dos casos, fistulas coronarias estdo
associadas com outras anormalidades cardiacas sendo
que a associagdo com cardiomiopatia hipertroéfica tem
sido relatada em alguns estudos prévios.121516

A apresentacgdo clinica das fistulas coronarias é
variavel, dependente de fatores como idade do paciente,
fluxo que é desviado e o consequente grau do roubo
coronario e a resisténcia da camara receptora, sendo a
dor toracica o sintoma mais frequente entre os pacientes.
Said & van der Werf (2006) observaram que 57% dos
51 pacientes com microfistulas sem doencga arterial
coronariana subjacente apresentavam angina de peito
por roubo coronariano. Outros achados incluem ruptura
ou trombose de fistula, aneurisma arterial coronariano,
hipertensdo arterial pulmonar e insuficiéncia cardiaca
congestiva. A maioria dos pacientes, entretanto, é
assintomatica.!’

A cardiomiopatia hipertroéfica e fistulas de artéria
coronaria para cavidade cardiaca podem simplesmente
coexistir ou poderia haver uma relagdo causal entre os
dois achados. Mesmo que exista uma relagdo causal, o
substrato fisiopatoldgico permanece incerto. A hipertrofia
apical poderia ser o resultado da sobrecarga crénica do
volume do ventriculo esquerdo em decorréncia do shunt
para esta cavidade, ou seria causadora do aparecimento
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de fistulas coronarias multiplas, devido ao desarranjo de
fibras miocardicas.!8

A apresentagdo clinica e as manifestagdes
eletrocardiograficas da presenca de fistulas coronarias
ndo sdo especificas. Muitos pacientes queixam-se de
angina de peito tipica sem evidéncia angiografica de
obstrugdo coronariana, sendo que o fenémeno de roubo
coronario parece ser o principal mecanismo de isquemia,
por alterar a relagdo oferta/consumo de oxigénio ao
miocardio.!?

Pontes miocardicas sdo fibras musculares
que envolvem um segmento da artéria coronaria
intramiocardica que apresentam carater transitorio da
estenose em um segmento da artéria coronaria durante
a sistole miocardica. Na populagdo geral é vista em
estudos angiograficos coronarianos pelo menos em 3%
dos pacientes; entretanto, estudos de autdpsia podem
demonstrar uma prevaléncia entre 25%-50%.

O significado clinico da presenca de ponte
miocardica é controverso. Como a compressdo ocorre
durante a sistole, ndo altera significativamente a
perfusdo miocardica que ocorre predominantemente
durante a diastole ventricular. Entretanto, pode estar
associada a isquemia miocardica e infarto, espasmo da
artéria coronaria, anormalidades de condugdo, arritmias
ventriculares e morte subita.!®

Ponte miocadrdica pode ser comum na
cardiomiopatia hipertrofica septal, sendo demonstrada
em aproximadamente 30% dos estudos angiograficos. A
ocorréncia concomitante de cardiomiopatia hipertrofica
apical com ponte miocardica foi encontrada em 60 casos
(28%) numa populagdo de 212 pacientes.® No referido
estudo, esta subpopulagdo apresentou maior morbidade,
porém, a presenca de ponte miocardica ndo impactou
na mortalidade dos pacientes com cardiomiopatia
hipertrofica apical.

No presente caso relatado, a paciente
apresenta a associacdo de cardiomiopatia hipertrofica
apical, microfistulas coronarias e ponte miocardica,
condigcdes que, associadamente poderdo confundir ou
intensificar os sintomas. Terapia com beta-bloqueador
succinato de metoprolol foi iniciada com controle parcial
dos sintomas. A paciente referiu melhora do quadro de
dispneia ndo evoluindo para insuficiéncia cardiaca ou
sindrome coronaria aguda.

CONCLUSAO

Cardiomiopatia hipertrofica apical pode
ser compativel com sobrevida longa; a ocorréncia
concomitante com microfistula coronaria e ponte
miocardica é achado raro; a associacdo desses achados
pode confundir ou exacerbar sintomas cardiovasculares.

Mais pesquisas sdo necessarias para
compreender a razao pela qual alguns pacientes
desenvolvem cardiomiopatia hipertréfica apical com

maior risco de arritmias, insuficiéncia cardiaca e morte
sUbita, enquanto outros passam a manifestar uma forma
com um curso relativamente mais benigno.
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