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Caso 1/2018 - Sindrome Restritiva, Preponderante de Ventriculo

Esquerdo, em Mulher de 28 Anos

Case 1/2018 - Preponderant Left Ventricular Restrictive Syndrome in a 28-Year-Old Woman

Edmar Atik e Danielle Haddad Syllos Dezen
Hospital Sirio Libanés, Sao Paulo, SP — Brasil

Dados clinicos: Aumento do étrio esquerdo conhecido
desde os 8 anos de idade quando foi rotulada como
portadora de sindrome restritiva idiopdtica de ventriculo
esquerdo. Desde entdo houve aumento progressivo dessa
cavidade com o aparecimento de cansago aos esforcos e
fibrilagao atrial ha 5 meses, revertidos na ocasiao com choque
elétrico e amiodarona. Apesar de dose elevada desta droga,
400 mg/dia, a frequéncia cardiaca manteve-se elevada em
torno de 100 bpm, tendo desenvolvido disfuncao tiroidiana
com elevacdo do TSH e diminuigdo hormonal. A arritmia
reapareceu 2 meses apds e motivou nova investigagao clinica.

Exame Fisico: eupneica, acianética, pulsos normais,
FC = 96 bpm, PA = 100x70 mmHg.

Impulsoes venosas no pescogo. No precérdio nao ha
impulsoes, bulhas cardiacas normais, sem sopros audiveis.
Terceira bulha inconstante por vezes. Pulmées limpos.
Abdome sem alteragoes.

Exames complementares

Radiografia de térax: area cardiaca normal com nitido
aumento do atrio esquerdo em duplo contorno atrial
e trama vascular pulmonar mais saliente nos campos
superiores (Figura 1).

Eletrocardiograma: flutter atrial e distdrbio de condugao
pelo ramo direito com morfologia rr” em V1. AQRS = +70°
AT = +110°

Ecocardiograma: aumento exclusivo do atrio esquerdo.
Ao = 28, AE = 53, VD = 22, VE = 40, Septo = 8, parede
posterior = 10, FEVE = 68%, PSVD = 53 mmHg. Veia cava
superior dilatada e sem discinesias ventriculares (Figura 1).

Ressonancia nuclear magnética: sem fibrose no realce tardio.

Cateterismo cardiaco: revelou sinais de restricao
ao enchimento ventricular esquerdo com hipertensao
pulmonar discreta. AD = 12, VD=35/10, AP = 35/20-28,
CP = 20, VE = 80/5-18, Ao = 80/50-64. DC = 3,1 |/min,
RVP = 2,58 W, RVS = 16,75 W. A angiografia salientou
claramente o retardo de esvaziamento atrial esquerdo, a
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hipertrofia do ventriculo direito e a parede lisa do endocérdio
de ventriculo esquerdo (Figura 1).

Biopsia endomiocardica do septo de VD: Cinco
fragmentos de miocardio do ventriculo direito de consisténcia
eldstica e acastanhados, medindo 4x3x1 mm mostraram
hipertrofia discreta e difusa em cardiomidcitos e fibrose
miocéardica intersticial moderada e focal, auséncia de
infiltrado inflamatério, auséncia de deposigdo de proteina
amiloide pelo método histoquimico de Vermelho Congo,
pesquisa histoquimica negativa de glicogénio e de
mucopolissacarideos neutros e de acidos pelo método de
acido periédico de Schiff, com e sem didstase.

Diagnéstico Clinico: sindrome restritiva idiopatica com
aumento isolado do atrio esquerdo com flutter atrial e
hipertensao pulmonar, além de hipotireoidismo pelo uso da
amiodarona em dose alta.

Raciocinio Clinico: em paciente inicialmente assintomatico
com aumento mesmo discreto do atrio esquerdo, sem outros
comemorativos, torna-se imperioso o diagnéstico de sindrome
restritiva do ventriculo esquerdo. O aumento progressivo desta
cavidade acentua mais ainda esse diagndstico, ainda mais
com o advento de sintomas congestivos pulmonares expressos
pela dispneia, cansaco fisico e aumento da trama vascular
pulmonar, além do aparecimento do flutter atrial. As sindromes
restritivas sao classificadas em miocéardicas, nao infiltrativas
idiopéticas, as infiltrativas tipo amiloidose, sarcoidose, doenga
de Gaucher e de Huler; doengas de armazenamento tipo
hemocromatose, doenga de Fabry e armazenamento de
glicogénio. Citam-se ainda as endomiocérdicas com fibrose,
sindrome eosinofilica, o carcinoide, as por irradiagao, de
tumores malignos e por toxicidade por antraciclina.

Diagnostico diferencial: sintomas de cansago, aumento
atrial, hipertensao arterial pulmonar e disfungao diastélica
ventricular, asseveram o diagnéstico da sindrome restritiva.
Por isso, a causa da mesma deve imediatamente ser
procurada dentre as expostas acima, através os exames
diagnésticos de imagem, aliados a bidpsia cardiaca.
O tratamento depende da causa, corticosteroides na
sarcoidose, quelagao na hemocromatose.

Conduta: Em face de discreta hipertensao arterial
pulmonar houve indicacao para o uso de betabloqueador
adrenérgico tipo metoprolol-100 mg/dia, afim de melhorar
o enchimento ventricular e diminuir a frequéncia cardiaca,
apos a suspensao obrigatéria da amiodarona. Preconizou-se a
ablagdo do flutter atrial afim também de melhorar o
enchimento ventricular e impedir o maior aumento atrial
esquerdo. Acompanhamento clinico rotineiro visa a
preservagdo da condigdo atual no sentido de postergar a
realizagao do transplante cardfaco.
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Figura 1 - Radiografia de térax em PA salienta érea cardiaca normal com nitido aumento do atrio esquerdo em duplo contorno no arco inferior direito e trama vascular
pulmonar ligeiramente congesta nos campos superiores. As imagens ecocardiogréficas salientam o aumento atrial esquerdo em projegdo longitudinal e de 4 cdmaras.
Angiocardiografias mostram a hipertrofia do ventriculo direito (A), o retardo de esvaziamento atrial esquerdo (B) compativel com a sindrome restritiva do ventriculo

esquerdo e esta cavidade com bordas internas lisas e de tamanho normal (C).

Comentarios: A principal caracteristica da sindrome
restritiva é a da dificuldade de enchimento diastélico, com
volume ventricular normal e com paredes ventriculares mais
rigidas, apesar da espessura normal e com preservagao da
fungdo sistdlica. Ocasiona dai aumento proporcional do
atrio esquerdo, congestao e hipertensao arterial pulmonar.
As opgdes terapéuticas sdo raras e pouco efetivas e daf
que o transplante cardfaco deve ser considerado nas fases
mais avangadas."? Descompressdo atrial esquerda por
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