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Mulher de 59 anos, branca, natural de Cabo Verde (MG) e
residente em Campinas ha 30 anos, procurou atendimento médico
no nosso Servico aos 56 anos de idade (2000), por dor precordial
aos esforgos, em aperto e queimagdo, acompanhada de dispnéia,
sudorese, taquicardia e, esporadicamente, lipotimia que se iniciara
aos 30 anos de idade. Havia também dispnéia aos esforgos habi-
tuais, ndo acompanhada de dor precordial, lentamente progressiva,
e edema vespertino.

A avaliacdo realizada 3 anos antes (1997), com uso de cinean-
giografia, revelou coronérias isentas de lesdes obstrutivas, valvas
cardiacas competentes, funcdo sistélica de ventriculo esquerdo
preservada e calcificagdo e amputacdo da ponta de ambos os
ventriculos (fig. 1), quadro compativel com diagnéstico de endo-
miocardiofibrose com acometimento biventricular.

O ECG (2000) demonstrou ritmo sinusal, sobrecarga ventricular
esquerda e alteragdes difusas da repolarizagéo ventricular.

Um ano apds inicio do acompanhamento médico houve surgi-
mento de fibrilagdo atrial e o ecocardiograma revelou aumento
biatrial, amputacdo de ponta de ventriculos e insuficiéncia mitral
de grau leve. Os exames laboratoriais sempre estiveram dentro dos
limites da normalidade e nunca foi demonstrada eosinofilia (tabela).

A investigacao da dor anginosa incluiu a realizacéo de cintilo-
grafia miocardica de perfusdo no repouso com uso de 99m Tc-
SESTAMIBI (maio 2002) a qual evidenciou acentuada e extensa
hipocaptagédo na parede anterior do ventriculo esquerdo.

Foi indicada nova cinecoronariografia, recusada pela paciente,
que também recusou qualquer tratamento cirlrgico para sua doenca.

Novamente procurou atendimento médico por dor precordial
e necessitou internagdo hospitalar (agosto 2002). Ao exame fisico
encontrava-se em bom estado geral, cianética, frequéncia cardia-
ca de 90 bpm, pressao arterial era 110 x 70 mmHg; havia ester-
tores crepitantes em bases pulmonares e tempo expiratério aumen-
tado; a ausculta cardiaca revelou bulhas arritmicas (fibrilagio
atrial) hipofonéticas, sem sopros. N&o havia anormalidades no
exame neuroldgico, de abdome e extremidades.

Durante a internacéo houve repeticéo e agravamento dos epi-
sédios dolorosos que se tornaram mais intensos e prolongados e
no 5° dia apresentou subitamente parada cardiorrespiratéria em
fibrilagdo ventricular e faleceu.

Editor da Secéo: Alfredo José Mansur - E-mail: ajmansur@incor.usp.br
Editores Associados: Desidério Favarato; Vera Demarchi Aiello
E-mail: dclfavarato@incor.usp.br; anpvera@incor.usp.br

Aspectos Clinicos

A endomiocardiofibrose (EMF), doenca excepcionalmente en-
contrada fora dos trépicos, foi descrita pela primeira vez em 1948,
contudo até hoje sua etiologia permanece desconhecida®. Caracte-
riza-se por fibrose do endocéardio e miocérdio de cdmaras ventri-
culares, envolvendo sempre a ponta, estendendo-se, em grau varia-
vel, para a via de entrada e preservando a via de saida. A fibrose
pode acometer os musculos papilares e levar a insuficiéncia das
valvas atrioventriculares, sem acometimento das cuspides.

A alteracdo fisiopatolégica principal da doenca é a restricdo
ao enchimento diastélico dos ventriculos, com consequente au-
mento das pressbes de enchimento, com congestédo sistémica e
pulmonar. Dentre os sintomas, vale chamar a atencéo para a dor
precordial como manifestagdo freqiiente nos casos de EMF com
comprometimento ventricular esquerdo?#. Outras manifestacdes
descritas sdo ascite, derrame pericardico e hepatomegalia sugerin-
do acometimento predominante no ventriculo direito e dispnéia e
edema no acometimento biventricular.

O caso ora em discussdo encaixa-se no perfil demogréfico da
casuistica brasileira, ocorrida com maior freqiiéncia em mulhe-
res?, diferindo da Africa e Europa, em que ha equivaléncia entre
0s sexos. Entretanto é observada maior freqiiéncia em negros.

Os sintomas iniciaram-se na 3° década de vida da paciente, e
desde o inicio havia a presenca da dor precordial. Em casuistica
nacional a dor precordial foi relatada em 17,9% dos casos, po-
rém foi mais freqliente naqueles com comprometimento do ven-
triculo esquerdo (41,1%)°. Apesar da alteracdo na cintilografia
miocérdica perfusional, ndo foram encontradas alteragdes na co-
ronariografia, nem alterag@es eletrocardiogréficas e dos marcadores
de lesdo miocardica nos episddios dolorosos.

Estudo realizado por Maehashi e col® demonstrou que a pre-
senca de fibrose ndo uniforme de ventriculo esquerdo em portado-
res de cardiomiopatia dilatada foi mais freqlientemente associada
a dor precordial, discinesias e acinesias da parede ventricular e
morte sUbita. A fibrose presente na endomiocardiofibrose é essen-
cialmente ndo uniforme, com preenchimento do espaco intertra-
becular e traves de fibrose invadindo o miocardio, o que pode
explicar a presenca de dor. O tratamento de escolha nos casos
sintomaticos é a cirurgia de resseccdo da capa fibrosa endomio-
cardica’. Outros autores®® advogam a ressec¢do mais precoce
nas fases iniciais do quadro clinico, visando a preservacdo das
valvas atrioventriculares. Foi oferecida tal opgéo terapéutica a
paciente e foi recusada.
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Fig. 1 - Ventriculografia demonstrando amputagéo da ponta de ambos ventriculos.

Tabela - Exames subsidiarios de trés ocasides
Exame Agosto/2001 Margo/2002 Agosto/2002
Hemaoglobina (g/dl) 12,5 11,6 12,2
Hematécrito (%) 39 6 3B
Leucécitos 11000 7900 6000
Bastonetes (%) 0 6 0
Neutréfilos (%) 78 78
Linfécitos (%) 8 11 14
Mondcitos (%) 3 5 7
Eosindfilos (%) 0 0 1
Plaguetas 226000 232000 244000
Uréia (mg/dI) 55 53
Creatinina (mg/dl) 1,2 09 14
Glicemia (mg/dl) 100
Na (mEg/dl) 142 144 140
K (mEq/dI) 39 42 41
Célcio total (mg/dl) 84 8,9
Mg (mg/dl) 21 1,8
AST/TGO (U/l) 21 29 20
LDH (u/) 604 253 251
CK (UN) 45 47 Y
CKmb (atividade) (u/l) 11 (nI=24) 1 (nl=6) 3 (nl=6)
TSH (uUI/ml) 1,69

O evento final em pacientes com acometimento biventricular,
como na paciente em questdo, pode ser devido & insuficiéncia
cardiaca ou a morte subita por arritmias ventriculares ou trom-
boembolismo pulmonar.

Hipéteses diagndsticas: Insuficiéncia cardiaca restritiva; endo-
miocardiofibrose; distarbio do ritmo cardiaco - fibrilagdo ventricular.

(Dr. Marcos Bianchini Cardodo)

Necropsia

O coragdo pesou 750g e a cardiomegalia era global. As coro-
narias estavam livres de aterosclerose significativa, comprovando a
auséncia de doenga isquémica do coragdo. O endocardio de ambos
o0s ventriculos era espessado e esbranquigado, de consisténcia endure-
cida, mais proeminente a esquerda, onde alcangava a valva mitral
(fig. 2). Havia comprometimento bilateral dos musculos papilares
e da ponta dos ventriculos, com intensa calcificacio, achados con-
cordantes com as imagens vistas a ventriculografia e ao ecocar-
diograma. O exame anatomopatoldgico confirmou a presenga de
intensa fibrose e calcificacdo endocérdica (fig. 3). Os pulmdes e
figado apresentavam sinais de congest&o passiva cronica.

Diagnostico anatomopatolégico: endomiocardiofibrose biven-
tricular com calcificagéo.

(Dr. Roberto Chain Berber, Ac. Fernando Bianchini Cardoso)

Fig. 2 - Corte em quatro camaras do coracdo mostrando calcificagdo endocéardica
na ponta de ambos ventriculos.

Fig. 3 - Fotomicrografia da lesdo endocardica, mostrando intensa fibrose e
calcificagdo (hematoxilina-eosina, objetiva 5X).

Comentarios

Apesar da etiologia da EMF ndo estar completamente eluci-
dada, existem evidéncias implicando a eosinofilia na sua génese
pois as fases tardias da EMF e da cardiopatia de Loeffler apresen-
tam aspectos anatémicos e histopatolégicos indistingtiveis. Além
disso, a maioria dos portadores da sindrome hipereosinofilica idio-
patica desenvolve cardiopatia de Loeffler. Outra evidéncia a favor
dessa teoria é que individuos com eosinofilia secundaria a neopla-
sias, doengas de hipersensibilidade, auto-imunes e parasitarias
freqUentemente apresentam espessamento endocéardico semelhante
aos casos de EMF e de Loeffler*°. Diversas proteinas dos granulos
dos eosindfilos tém capacidade tdxica para a membrana celular e
mitocondrias de cardiomidcitos, células endoteliais e hemacias?.

Ressalte-se que na EMF a eosinofilia ndo se mantém ao longo
do curso da doenca e nos casos em que o diagnéstico é feito na
fase tardia da doenga geralmente esta ausente.
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Entretanto, estudos mais recentes demonstraram auséncia de
episadios de eosinofilia na evolugéo de pacientes que desenvolve-
ram fibrose endomiocérdica ventricular ou apresentaram recidiva
da doenca em ventriculo operado, o que caracteriza a EMF como
doenca progressiva e torna dificil relaciona-la a eosinofilia. Além
disso, no nosso meio, a associacdo entre eosinofilia e EMF néo
tem sido demonstrada tanto na fase aguda quanto na fase crénica
do doenca'2. Ademais, os achados histopatoldgicos geralmente
incluem somente pequeno nimero de eosindfilos.

Todos os exames complementares realizados foram compativeis
com EMF, exceto a cintilografia miocardica de perfuséo que revelou
defeito fixo de capta¢do. Tal hipocaptacdo em parede anterior pode
ser devida a intensa fibrose endomiocéardica ou a atenuagdo da
emissao radioativa pela presenga de tecido mamario, sendo mais
provavel a presenca da fibrose como causa desse achado.

Finalmente, chama-nos a atencé@o neste caso, a calcificagéo
biventricular macica, evento raro nesta doenga?, além do longo
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periodo de sobrevivéncia da paciente, ja que apresentava acometi-
mento biventricular, insuficiéncia cardiaca classe funcional IlI, e
insuficiéncia mitral, todos fatores de mau prognostico, relaciona-
dos com sobrevida maxima de 7 anos'?12,

Comparando o resultado poés-cirtrgico descrito no relato de
Morrone e cols.*2, com a longa sobrevida apresentada neste caso,
fica a divida se a calcificagdo macica endocardica representa um
marcador de pior prognoéstico e se a cirurgia seria a melhor conduta
para os casos de calcificacdo biventricular macica, pela possibili-
dade da extensa calcificagdo endocardica representar uma maior
gravidade da doenga com menor possibilidade de recuperacio
miocérdica frente a lesdo cirdrgica, além de determinar uma dificul-
dade técnica para clivagem dos planos, prolongando o tempo cirur-
gico e aumento a possibilidade de sangramento do miocérdio.
Assim, persiste a necessidade de estudos sobre a etiologia e evo-
lucéo dos portadores de endomiocardiofibrose.

(Dra. Maria Aparecida Barone Teixeira e Dr. Carlos Osvaldo Teixeira)
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