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Relato de Caso

Efeito de um Programa de Exercicio Fisico em Portador da Sindrome

Marfan com Disfuncao Ventricular

Effect of a Physical Exercise Program in a Patient with Marfan Syndrome and Ventricular Dysfunction

Wladimir Musetti Medeiros'?, Paulo Alberto Peres', Anténio Carlos Carvalho', Carlos Gun?, Fabio Augusto De Luca’
Universidade Federal de Sao Paulo — UNIFESP'; Universidade de Santo Amaro — UNISA?, Sdo Paulo, SP Brasil

A Sindrome de Marfan (SM) é uma desordem autossomica
dominante que afeta miltiplos 6rgaos e sistemas. Diversas
alteragdes cardiacas estao presentes, sendo as principais a
dilatacdo da raiz da aorta e da aorta ascendente, o Prolapso
de Valva Mitral e a dilatagao do Ventriculo Esquerdo
(VE). O exercicio aerdbico tem-se mostrado um recurso
terapéutico ndo medicamentoso, por promover efeito de
antirremodelamento em pacientes com insuficiéncia cardiaca.
Este relato de caso descreve as alteragbes ecocardiograficas de
um paciente com Sindrome de Marfan durante quatro anos
de um programa de fisioterapia cardiovascular.

Marfan syndrome (MS) is an autosomal dominant disorder
that affects multiple organs and systems. Several cardiac
alterations are present, with the main ones being aortic
root and ascending aorta dilatation, mitral valve prolapse
and left ventricle (LV) dilatation. Aerobic exercise has
not shown to be a non-drug therapy that promotes anti-
remodeling effect in patients with heart failure. This case
report describes the echocardiographic changes in a patient
with Marfan syndrome during four years of cardiovascular
physical therapy.

Introducao

A Sindrome de Marfan (SM) é uma desordem
autossdmica dominante que afeta mdaltiplos 6rgaos e
sistemas. Relativamente frequente (1:10.000), é causada
por uma mutagao no gene que codifica a fibrilina-1 e 2,
um importante constituinte da matriz extracelular. Ocorre
em todas as ragas e grupos étnicos e distribui-se igualmente
entre ambos os sexos. Diversas alteracoes cardiacas estao
presentes, e as principais sao: dilatagao da raiz da aorta e
da aorta ascendente, prolapso de valva mitral e dilatagao
do ventriculo esquerdo (VE), habitualmente secundaria a
insuficiéncia mitral ou aértica’. SM com dilatacdo de VE
apresenta mais frequentemente morte sibita, alteragdes
de repolarizacdo e arritmias ventriculares fatais. Na SM,
também estdo presentes alteragdes musculoesqueléticas
que, somadas as outras disfungoes, reduzem a capacidade
funcional, tornando a prescrigdao do exercicio fisico (EF) um
desafio nessa populagao’.

O treinamento fisico aerdbico, quando realizado por
longos periodos, promove efeito de antirremodelamento
em pacientes com hipertrofia cardiaca e disfungao
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ventricular??, assim como na insuficiéncia cardiaca*,
destacando-se o Leipzig Heart Failure Training Trial (LHFTT)".
Essas alteracdes sao obtidas com exercicios de moderada
intensidade (60% VOZPiCO)“. Entretanto, ndo se encontram,
na literatura, pesquisas que abordem o impacto de um
programa de exercicios sobre o remodelamento cardiaco
na SM.

Este relato de caso descreve o histérico ecocardiografico
de um paciente com SM apresentando dilatagao e
hipertrofia do VE e a reversao dessas alteragées no curso
de um programa de fisioterapia cardiovascular durante
quatro anos.

Relato do caso

Paciente do género masculino, 33 anos, sem alteragao de
perfil lipidico e hematolégico. Apés quadro de angina em
1999, recebeu diagnéstico de SM e realizou cirurgia para
a colocagdo de endoprétese na aorta toracica e abdominal,
tratamento medicamentoso a base de beta-bloqueador
(Atenolol 50 mg/dia), inibidor de ECA (Enalapril 20mg/
dia) e antagonista de calcio (Nifedipina 10 mg 2/dia), sem
alteracoes nos Gltimos trés anos.

No periodo pré-fisioterapia, o paciente evoluiu com
dispneia aos pequenos esforcos e alteragdes na geometria
e fungdo cardiaca (Tabela 1).

Encaminhado a fisioterapia em janeiro de 2005,
apresentou peso de 65kg; altura de 202cm; IMC de
15,9kg/cm?; percentual de gordura de 17,9%; peso gordo
de 11,63kg; peso magro de 53,3kg e reduzida capacidade
fisica ao Teste Ergométrico (Modifed Bruce; sintoma
limitado): VO,max de 21ml/kg/min estimado (VO, = vel x
0,1 + vel x incl x 1,8). Iniciou fisioterapia cardiovascular
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Variaveis ecocardiograficas

Momentos

Variaveis A B c b . . * Valores-referéncia
Atrio E (mm) 38 47 47 44 40 40 31-33
EDS (mm) 10 11 18 13 1 11 79-84
PPVE (mm) 10 11 13,5 12 1 11 7,882
ERP 0,38 0,32 0,39 0,40 0,37 0,38 0,33-0,35
IMVE (g/cm?) 115,0 150,0 182,6 168,6 162,0 158,0 71,3-789
DDF-VE (mm) 53 69 69 60 59 58 46,8-48,6
DSF-VE (mm) 29 53 48 40 38 39 26,7-29,2
Massa VE (g) 251 328 394 364 341 331 119-138
VDF (ml) 135 194 247 177 205 195 73-156
VSF (ml) 32 135 108 106 54 59 18-57
FE (%) 76 39 45 60 73 69 69,8-71,5

EDS - Espessura Diastélica do Septo; PPVE Parede posterior do Ventriculo Esquerdo; ERP — Espessura Relativa da Parede; IMVE - Indice de Massa Ventricular
Esquerda; DDF-VE - Didmetro Diastélico Final do Ventriculo Esquerdo; DSF-VE — Didmetro Sistélico Final do Ventriculo Esquerdo; Massa VE — massa do ventriculo;
VDF - Volume Diastélico Final; VSF - Volume Sistdlico Final; FE (%) — Fragéo de Ejegé&o.* Valores de referéncia™. Excegéo de VDF e VSF.

3 vezes por semana em fevereiro de 2006, realizando
exercicios aerébicos com 50% a 75% da frequéncia cardiaca
de reserva e exercicios resistidos com 60% da carga maxima.
Durante os exercicios fisicos, pressao arterial, frequéncia
cardiaca e auscultas cardiaca e pulmonar mantiveram-se
dentro do esperado. Os quatro anos do programa de EF
foram supervisionados pelo mesmo fisioterapeuta, com
carater crescente e interrompido apenas nos meses de
julho e dezembro.

A geometria cardfaca e a fungdo do VE foram avaliadas
por Ecocardiografia Doppler, Marca GE, modelo Ving Med
SFM 800, transdutor de 3,5 MHz. A funcao e as medidas
cardiacas foram obtidas em repouso (Figura 1). Avaliacoes
foram realizadas pelo mesmo ecocardiografista, diminuindo
o efeito de variabilidade, e obtidas nas seguintes datas e
intervalos de tempo em relagao ao TTO fisioterapéutico:

(A)—15/01/2003 - 2 anos pré; (B) —18/12/2003 - 1 ano
pré; (C) — 11/12/2004 — 1 més pré; (D) — 06/11/2006 — 1
ano e 10 meses pos; (E) — 10/09/2008 — 3 anos e 8 meses
pos; (F) — 01/05/2009 — 4 anos e 4 meses pos.

Na dltima avaliagdo, observou-se peso de 78kg; altura
de 202cm; IMC de 19,1kg/cm?; percentual de gordura de
16,8%; peso gordo de 13,1kg; peso magro de 64,9kg e
capacidade fisica normal para a faixa etdria (VO, maximo
de 30,7ml/kg/min).

Discussao

O remodelamento cardiaco é definido como alteracoes
reversiveis ou nao das estruturas e dos fenémenos
bioquimicos dos compartimentos musculares e/ou
intersticiais do miocardio, sendo de carater adaptativo,
porém seguido de deterioracao funcional®.

O efeito dos betabloqueadores sobre o remodelamento

cardiaco ja é conhecido, prevenindo a hipertrofia e a

2

dilatagdo do VE. Entretanto, é importante salientar que o
paciente ja fazia uso dessa opgdo terapéutica dois anos
antes de iniciar o tratamento fisioterapéutico, e os efeitos da
terapia betabloqueadora sobre a reversao do remodelamento
cardiaco ja podem ser observados com dois meses de
tratamento’.

Os inibidores ECA promovem antirremodelamento
cardiaco principalmente quando administrados nas fases
iniciais do pds-IAM. Esses efeitos talvez sejam secundarios
aredugao da atividade neuro-humoral, efeito antiisquémico
e redugao das metaloproteinases 2 e 9, fatores que, isolados
ou associados, contribuem para a ocorréncia de hipertrofia
cardiaca®.

O efeito dos antagonistas de calcio sobre a hipertrofia
cardiaca se mostra dependente da reducao da hipertensao
arterial®. No presente relato, o paciente ndo apresentava
histérico de hipertensao arterial, ndo se justificando, assim,
um efeito da terapia com antagonistas de célcio sobre a
reducdo da hipertrofia cardiaca. Soma-se a isso o fato de
que a hipertrofia cardiaca decorrente da HA é de caréter
cocéntrico e, no presente relato, o paciente apresentava
hipertrofia excéntrica.

O remodelamento pode ser explicado pelas alteragoes
tréficas nos cardiomidcitos. Porém, uma populagao de
midcitos seria capaz de reingressar ao ciclo celular e replicar-
se quando exposta a estimulos especificos, dentre os quais se
destaca o EF, em que os efeitos sobre o antirremodelamento
cardiaco vém ganhando atengao em diferentes doengas, com
aumentos significativos da FE e reducao de massa, espessura
e diametros ventriculares®®.

O efeito de antirremodelamento na IC através do EF
parece depender do tempo de intervengdo, um minimo
de seis meses?>'°. O antirremodelamento cardiaco
induzido pelo EF parece ser fortemente influenciado pela
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Valores absolutos de DDF-VE (mm) — Diémetro Diastélico Final do Ventriculo Esquerdo em milimetros; DSF-VE — Didmetro Sistdlico Final do Ventriculo
Esquerdo em milimetros; Massa VE (g) — massa do ventriculo em gramas; VDF (ml) — Volume Diastdlico Final em mililitros; VSF (ml) — Volume Sistolico Final em

mililitros; FE (%) — Fragéo de Eje¢do em percentual.

sintese/atividade do 6xido nitrico', porém a produgao de
NO encontra-se normal nos pacientes com SM. Outros
possiveis mecanismos por meio dos quais o EF desencadeia
antirremodelamento é o efeito antiadrenérgico, menor duplo
produto e melhora do barorreflexo, desencadeados pela
melhora da eficiéncia contratil. Uma analise retrospectiva
mais recente do Leipzig Heart Failure Training Trial (LHFTT)
atribui, em parte, a reducdo da hipertrofia cardiaca ao
aumento do volume sistélico em repouso (observado no
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presente relato) e durante o exercicio fisico, assim como a
reducdo da pés-carga por redugao da resisténcia vascular
periférica’>. O EF promove melhora na velocidade de
relaxamento e encurtamento da musculatura cardiaca,
através do aumento da sintese da proteina transportadora
de célcio (SERCA-2), do aumento da concentracao de
calcio e da sensibilidade ao calcio pelos cardiomidcitos,
contribuindo significativamente para a melhora da fungéao
ventricular™. Dessa forma, o antirremodelamento cardiaco
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parece depender da melhora da fungao ventricular, que, por
sua vez, depende de diversos fatores.

O EF vem-se revelando uma opcao terapéutica de
mdltiplos aspectos, e sua eficiéncia e sua seguranga na SM
ja foram investigadas. Inlimeras pesquisas demonstram o
efeito do antirremodelamento cardiaco promovido pelo
EF, principalmente em pacientes com disfungao ventricular,
porém nao estao devidamente esclarecidos os mecanismos
envolvidos, principalmente em pacientes com SM.

Conclusoes

Na Sindrome de Marfan, hd uma recomendacgao
expressa, de Diretrizes, de se evitarem esforgos fisicos. Esse
fato, com frequéncia, é confundido com o comportamento
de ndo se fazer exercicio algum. Este relato de caso é
extremamente interessante porque situa o beneficio de
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um programa de EF em um paciente com Sindrome de
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