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Caso 3/2019 - Homem Jovem com Quadro de Dispneia Intensa,
Infiltrado Pulmonar, Area Cardiaca Normal e Obliteracao da Ponta

do Ventriculo Esquerdo

Case 3/2019 - Young Male with Intense Dyspnea, Pulmonary Infiltrate, Normal Cardiac Area and Obliteration

of the Apical Portion of the Left Ventricle

Victor Sarli Issa” e Luiz Alberto Benvenuti
Instituto do Coragao (InCor) HC-FMUSE, Sao Paulo, SP — Brasil

Homem de 25 anos de idade foi internado por dispneia
intensa, mesmo no repouso e com tosse produtiva.

O paciente foi atendido uma semana antes com queixa de
dor dorsal com irradiagao para regiao precordial desencadeada
por esforgos, como subir escadas e caminhar um quarteirao
que se iniciaram duas semanas antes desse atendimento.

O paciente era fumante (8 anos-mago) e informou ser portador
de hipotireoidismo apéds tratamento com iodo radioativo.

Exames prévios foram feitos para liberagdo de pratica
de exercicios.

O eletrocardiograma (ECG) (24 de novembro de 2010)
mostrou sobrecarga de trio esquerdo e de ventriculo esquerdo
com strain. Houve acentuacao do infradesnivelamento de ST
no teste ergométrico.

Na internagdo (14 de outubro de 2011) havia frequéncia
cardiaca 100 bpm, pressao arterial 100/70 mmHg, e exame
fisico normal.

O ECC (14 de outubro de 2011) revelou taquicardia sinusal
(101 bpm), intervalo PR 144 ms, duragdo de QRS 103 ms,
QTc 451 ms, sobrecarga de camaras esquerdas e alteragoes
secunddrias da repolarizagao ventricular (Figura 1).

A radiografia de térax (14 de outubro de 2011) foi
normal. (Figura 2)

Os exames laboratoriais (14 de outubro de 2011) revelaram:
hemacias 4.600.000/mm?3, hemoglobina 14 g/dL, hematécrito
39%, VCM 85 fL, RDW-CV 12,9%, leucécitos 11.110/mm3
(72% neutréfilos, 7% eosindfilos, 17% linfocitos e 4%
mondcitos), plaquetas 185000/mm3, sédio 138 mEq/L, potéssio
4,5 mEq/L, TP (INR) 1, TTPA (rel) 0,93, dimero D 485 ng/mL,
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CK-MB 0,94 ng/mL, toponina | 0,535 ng/mL, uréia 35 mg/dL,
creatinina 0,94 mg/dL. No dia seguinte — CK-MB 0,71 ng/mL,
troponina 1 0,511 ng/mL; colesterol total 219 mg/dL,
HDL-c 25 mg/dL, LDL-c 171 mg/dL, triglicérides 116 mg/dL,
glicose 92 mg/dL.

O ecocardiograma (17 de outubro de 2011) revelou
diametros de aorta 27 mm, de atrio esquerdo 43 mm,
espessura de septo 11 mm, parede posterior 10 mm,
diametros de ventriculo direito normais e do esquerdo
(diastole/sistole) 54/34 mm, fracao de ejecao 65%; hipertrofia
de grau acentuado em toda sua regiao médio apical, padrao
enchimento pseudonormal. Nao havia alteragdo valvar ou
obstrugao em via de saida de ventriculo esquerdo.

A angiotomografia coronaria (18 de outubro de 2011)
nao revelou calcificagées ou lesdes corondrias. Contudo,
foram observadas dilatagao de étrio esquerdo e obliteragao
da porgao apical do ventriculo esquerdo.

Foram feitos os diagnésticos de cardiomiopatia hipertréfica
e hipercolesterolemia. Foram prescritos 50 mg de atenolol,
100 ug de levotiroxina e 20 mg de omeprazol e encaminhado
para seguimento ambulatorial (18 de outubro de 2011).

Quatro dias ap6s a alta hospitalar (22 de outubro de 2011)
o paciente procurou atendimento médico de emergéncia por
dispneia intensa, mesmo no repouso e no dectbito, além
de tosse produtiva.

O exame fisico (22 de outubro de 2011) revelou frequéncia
cardiaca de 101 bpm, pressao arterial 112/70 mmHg, ausculta
pulmonar com estertores crepitantes difusos, ausculta cardiaca
sem alteragdes, abdome sem alteragoes e discreto edema de
pernas e pés, sem sinais sugestivos de trombose venosa profunda.

O ECG (22 de outubro de 2011) foi semelhante ao anterior
com taquicardia sinusal, sobrecarga de camaras esquerdas e
com infradesnivelamento de segmento ST com concavidade
superior e acentuagdo da negatividade de onda T nas
derivagdes V, a V,. (Figura 3).

Na radiografia de térax (23 de outubro de 2011)
observou-se infiltrado alveolar difuso bilateral. (Figura 4)

Os exames laboratoriais (22 de outubro de 2011)
mostraram: hemacias 3700000/mm3, hemoglobina 11,6 g/dL,
hematdcrito 31%, VCM 84 fL, RDW-CV 13,2%, leucdcitos
4100/mm?3 (18% bastbes, 67% segmentados, 2% eosindfilos,
11% linfécitos e 2% mondcitos), plaquetas 207000/mm3,
creatinina 1,06 mg/dL, ureia 35 mg/dL, BNP 1296 pg/mL,
potassio 4 mEq/L, sédio 132 mEg/L, lactato arterial 7 mg/dL,
urina I: densidade 1, 009, ph = 5,5, proteinas 0,5 g/L,
leucécitos 2000/mL, hemacias 79000/mL e presenca de
hemoglobindria intensa.
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Figura 2 - Radiografia de torax em PA: normal
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Figura 3 - ECG: taquicardia sinusal, sobrecarga de cdmaras esquerdas e infradesnivelamento de segmento ST com concavidade superior de V3 a V6.
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Figura 4 - Radiografia de térax PA: infiltrado alveolar bilateral.

A angiotomografia pulmonar (24 de outubro de 2012) nao
revelou alteracoes das estruturas vasculares e mediastinais
ou sinais de tromboembolismo pulmonar; havia infiltrado
micronodular centrolobular, confluente, difuso, em algumas
areas com aspecto de drvore em brotamento de distribuigao
predominante broncocéntrica associados a dreas de atenuagao
em vidro fosco mais evidentes nos apices e segmentos basais
posteriores. Tais achados foram considerados compativeis com
processo inflamatério ou infeccioso. Havia derrame pleural
bilateral, moderado a direita e pequeno a esquerda. (Figura 5)

A tomografia de alta resolugao do térax (01 de novembro
de 2011) revelou linfoadenomegalia das cadeias para-aértica
(2,7 x 1,3 cm) e subcarinal (1,9 x 1,5 cm) direitas; nao havia
alteragoes de traqueia e bronquios, havia infiltrado intersticial
e alveolar difuso predominantemente centrolobular e, as
vezes, confluentes com espessamento interlobulares mais
evidentes em bases. Havia, também, derrame pleural bilateral,
moderado a direita. (Figura 6)

O ecocardiograma (03 de novembro de 2011) revelou
dilatacdo de atrio esquerdo e hipertrofia médio-apical
do ventriculo esquerdo (18 mm) e intensa trabeculacdo e
obliteracao de sua ponta, sugestiva de fibrose endocardica
(Figura 7), e insuficiéncia mitral moderada, com sinais de
fibrose e hipertrofia de misculo papilar e havia gradiente
intraventricular esquerdo de 30 mmHg.

Um novo ecocardiograma (11 de novembro de 2011)
revelou hipertrofia médio-apical do ventriculo esquerdo,
com intensa trabeculagdo e obliteragao de sua ponta,
sugestiva de fibrose endocardica; fragdo de ejecao estimada
subjetivamente em 50%, devido a discreta hipocinesia apical.
A insuficiéncia mitral foi quantificada como minima nesse e nos
ecocadiogramas posteriores (16 e 23 de novembro de 2011).

O lavado brénquico (11 de novembro de 2011) nao
revelou, por PCR, Pneumocystis carinii, Mycobacterium
tuberculosis, Legionella sp., Adenovirus, Herpes simplex
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ou Citomegalovirus. A citologia revelou 115 células/mm?
(leucécitos 9% - 87% polimorfonucleares, 10% linfécitos, 3%
mondcitos; macréfafos 29%; células epiteliais 62% (planas
7%, cilindricas caliciformes 21%, cilindricas ciliadas 72%),
nao havia bactérias ou fungos.

O ecocardiograma transesofagico (23 de novembro de
2011) nao revelou novas alteragoes (Tabela 1).

Um novo ecocardiograma (07 de dezembro de 2011)
revelou ventriculo esquerdo com comprometimento sistélico
moderado a acentuado da fungao sistélica (Tabela 1), e
continuou sendo observada imagem hiperrefringente em
ventriculo esquerdo, provavelmente correspondente a
hipertrofia apical do septo ventricular

Como havia rebaixamento de consciéncia foi realizada
puncédo lombar (29 de junho de 2004); o exame do liquor
revelou ADA (adenosina deaminase) 2,5 U/L. As pesquisas de
Adenovirus, Citomegalovirus, Herpes simplex, Criptococcus
sp, Toxoplasma sp e de bacilos alcool-acidos resistentes foram
negativas e ndo houve crescimento de bactérias ou fungos nas
culturas. A contagem de células foi 11 células/mm? - linfécitos
31%, mondcitos 66% e macrdfagos 3%; a proteinorraquia foi
475 mg/dL, glicorraquia 105 mg/dL.

As tomografias de cranio (29 de novembro de 2011) ea de
abdome (30 de novembro de 2011) foram normais.

Nova tomografia de alta resolugdo do térax (30 de
novembro de 2011) revelou persisténcia do infiltrado
intersticio-alveolar difuso e simétrico, caracterizado por
atenuagao em vidro fosco difusa do parénquima e midiltiplas
opacidades nodulares e micronodulares, predominantemente
centrolobulares, por vezes confluentes e esbogando imagens
de &rvore em brotamento com predominancia de distribuicao
na medular pulmonar compativeis com preenchimento
alveolar. Foram descritos ainda achados sugestivos de
processos inflamatérios ou infecciosos associados a edema ou
a hemorragia alveolar. Nao havia derrame pleural.
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Figura 5 - Angiotomografia pulmonar- sem sinais de tromboembolismo.

Amputagdo ponta VE

Figura 7 - Ecocardiograma transtorécico, paraesternal eixo longo: dilatagéo de atrio esquerdo e amputagéo de ponta de ventriculo esquerdo.
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Tabela 1 - Ecocardiogramas na ultima internagao

3nov11 11 nov 11 23 nov (TE) 07 dez 11
Aorta (mm) 25 - 32
Atrio esquerdo (mm) 48 - 47
Ventriculo direito (mm) 24 - -
Septo (mm) 10 - 12
Parede posterior (mm) 10 - 10
Diametro diastolico VE (mm) 60 - 60
Diametro sistolico VE (mm) 40 - 42
Fragéo de ejecao VE (%) 61 50 55 35%
Pressao sistélica Art. pulmonar (mmHg) - 30 40
VE: ventriculo esquerdo; TE: transesofégico.
Tabela 2 — Evolugao laboratorial

30 out 15 nov 30 nov 6 dez
Hemacias (milhdes/mm3) 43 2,8 2,2 31
Hemoglobina (g/dL) 12 7.9 6,4 9,3
Hematocrito (%) 37% 26 22 29
Leucocitos/mm? 26210 9650 9210 26970
Neutréfilos (%) 91 97 87 78
Eosindfilos (%) 0 0 0 0
Linfécitos (%) 6 2 1 20
Mondcitos (%) 3 1 2 2
Plaquetas/mm? 276000 69000 101000 83000
Creatinina (mg/dL) 1,36 2,98 4,94 2,64
Ureia (mg/dLO 68 189 256 120
Sddio (mEq/L) 135 146 155 139
Potassio (mEq/L) 42 44 51 438
Lactato (mg/dL) 23 37 1 35
TP (INR) 12 1,1 1,3 1,2
TTPA (rel) 0,86 0,85 1,04 0,98
PCR (mglL) 15,90 124 109
AST (UL) Ll 37
ALT (ULL) 21 359

TP: tempo de protrombina; TTPA: tempo de tromboplastina parcialmente ativado; PCR: proteina C reativa; AST: aspartato aminotransferase; ALT: alanina aminotransferase.

A cultura de sangue foi positiva para Staphylococcus
haemoliticus, sensivel a vancomicina e teicoplatina, e a cultura
de urina foi positiva para Pseudomonas aeroginosa, sensivel a
piperacilina/tazobactam. Cultura posterior de urina revelou
crescimento de Candida néo albicans.

Recebeu inicialmente vancomicina e piperacilina/
tazobactam, depois, imipinem e meropenen, teicoplatina,
anfotericina, fluconazol, caspofungina, aciclovir.

Pela presenca de sinais sugestivos de hemorragia alveolar
pulmonar e hematdria foi feita a suspeita diagndstica de
Sindrome de Good Pasture e foi iniciada a investigagao.
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A pesquisa de marcadores neopldsicos (10 de julho
de 2004) revelou — alfafetoprotefna 1,9 ng/mL, CA-125
401,4 U/mL, CA-15.3 14,9 U/mL, CA-19.9 20,1, antigeno
carcinoembriondrio 2,7 ng/mL. A pesquisa de anticorpos
antinucleares, antimitocondrias e anticitoplasma de neutréfilos
(ANCA) foi negativa. A fragdo C3 do complemento foi 18 mg/dL,
a C4 foi 10 mg/dL. Os resultados evolutivos dos exames
laboratoriais estio mostrados na tabela 2.

O paciente evoluiu com piora do quadro pulmonar e
hemodindmico, anemia (recebeu transfusao concentrado de
hemaécias), plaquetopenia e insuficiéncia renal (submetido
a didlise), e apresentou parada em atividade elétrica sem
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pulso, inicialmente ressuscitado com sucesso, contudo houve
recorréncia e faleceu (7 de dezembro de 2011).

Aspectos clinicos

Trata-se do caso de paciente jovem, masculino, fumante
e portador de hipotireoidismo pés-tratamento com iodo
radioativo que procurou atendimento médico por sintoma
de dispneia e tosse ha uma semana; estas queixas haviam
sido antecedidas por dor tordcica aos esforgos ha duas
semanas. A avaliagdo médica no primeiro atendimento era
notavel pela presenca de taquicardia e discreta leucocitose
no hemograma. A radiografia de térax era normal apesar
do sintoma de dispneia em repouso. Curiosamente, o ECG
realizado em avaliagdo médica de rotina ha 11 meses antes do
inicio dos sintomas, mostrava sinais sugestivos de cardiopatia,
com sobrecarga de camaras esquerdas.

Se examinarmos o presente caso a partir da andlise das
possiveis hipoteses diagnésticas no momento do primeiro
atendimento, notamos que os principais elementos clinicos
nesta ocasido sao: a dor toracica e a dispneia. Sao vérias as
causas de dor toracica aos esforgos e dispneia em individuos
jovens, e incluem afecgbes do sistema cardiovascular,
bem como de outros érgaos e sistemas como o digestivo
e osteomuscular. No presente caso, podem ser cotejadas
como: causas ndo cardiacas, o pneumotérax espontaneo, a
pneumonia e a embolia pulmonar. A apresentagao clinica
e radiolégica ndo era compativel com as duas primeiras
hipéteses; ja a embolia pulmonar é hipétese compativel com
a apresentagado clinica inicial, especialmente se levarmos
em conta a discordancia entre a intensidade dos sintomas
e os achados radiolégicos e a presenca de taquicardia
persistente; em que pese o fato da embolia de pulmao ser
evento raro em pacientes jovens," neste caso podem ser
encontrados fatores de risco, a saber, o antecedente de
tabagismo, bem como a presenga de possivel cardiopatia
(como sugerido pelo ECG realizado 11 meses antes do
inicio dos sintomas). Houve investigagdo complementar para
presenga de embolia pulmonar com dosagem de Dimero
D, e realizagdo de angiotomografia de artérias pulmonares.
Entretanto, a obtencdo de valor de Dimero D inferior a
500 em associacdo com auséncia de achados radiolégicos
sugestivos na angiotomografia tornam muito improvavel
o diagnostico de embolia pulmonar.? Se tomarmos em
consideracao as causas cardfacas para dor torécica e dispneia
em individuos jovens, merecem nota a miocardite e a doenga
coronariana nao aterosclerética. Em que pese o fato da
miocardite ser capaz de promover quadro clinico compativel
com o da apresentacdo do paciente em questdo, os achados
eletrocardiogréficos pré-existentes nao ddo maior substancia
a estas possibilidades.

Podemos examinar o presente caso ndo somente a partir da
analise dos sintomas que levaram o paciente ao hospital, mas
também tomando em consideracdo o interessante achado
eletrocardiografico obtido em registro 11 meses antes do
inicio dos sintomas; desta forma, somos levados a considerar
0 caso sob a perspectiva das possibilidades diagnésticas
de cardiopatia assintomética em individuo jovem, e
que podem ter como manifestagdo eletrocardiogréfica
a sobrecarga de camaras esquerdas. Podemos cotejar a

possibilidade de doengas com acometimento primario
do miocardio (miocardiopatias) bem como de doengas
que determinam acometimento miocérdico secundario,
como a hipertensao arterial e as valvopatias. Entretanto,
a medida da pressao arterial na chegada, bem como
semiologia cardiaca, ndo apontam para estas possibilidades.
No que tange as miocardiopatias, devem ser consideradas,
neste contexto fundamentalmente, as miocardiopatias de
origem genético-familiar e que podem ter como expressao
fenotipica miocardica tanto a hipertrofia (miocardiopatia
hipertréfica), como a dilatagao (miocardiopatia dilatada) ou
restricdo (miocardiopatia restritiva).

Neste aspecto, sao de interesse os achados morfolégicos
e funcionais fornecidos pelo ecocardiograma. No caso em
questdo, os achados em 17 de outubro de 2011 indicam
discreto aumento da espessura do septo interventricular,
com hipertrofia das por¢oes médio apicais do ventriculo
esquerdo determinando prejuizo de seu enchimento, mas
sem determinar dilatagao ventricular ou prejuizo da fungao
sistolica. Estes achados podem ser compativeis com a presenca
de miocardiopatia hipertréfica, doenga genética que acomete
individuos jovens tanto do género masculino como feminino;
é em geral assintomdtica durante as primeiras décadas de
vida, sendo comumente diagnosticada em exames para
avaliacdo fisica de rotina.? Sdo sintomas comuns a dor toracia
aos esforgos e a dispneia. Estudos genéticos indicam que a
hipertrofia seja causada por mutagées dominantes em mais de
11 genes que codificam componentes proteicos do sarcomero
ou do disco Z adjacente. Dos pacientes que puderam ser
genotipados com sucesso, cerca de 70% tiveram mutagdes em
dois genes: da cadeia pesada da miosina (MYH?) e da proteina
C ligadora da miosina (MYBPC3); mais de 1400 mutagdes ja
foram descritas, a maioria delas restritas a grupos familiares.
Em pacientes com cardiomiopatia hipertréfica a espessura da
parede ventricular esquerda pode variar de intensidade, desde
leve (13-15 mm) a muito intensa (> 50 mm).*

Podem ocorrer padroes assimétricos de hipertrofia do
ventriculo esquerdo, incluindo dreas nao contiguas de
hipertrofia. Embora o espessamento difuso da parede
ventricular esquerda seja evidente em cerca de 50%
dos pacientes, uma minoria (10-20%) pode apresentar
hipertrofia confinada a pequenas porgdes do ventriculo
esquerdo.® Além disso, pacientes com cardiomiopatia
hipertréfica podem ter padroes incomuns de hipertrofia
(por exemplo, hipertrofia apical), o que estd associado
com inversao gigante da onda T no ECG e é tipicamente
causado por mutagbes sarcoméricas.®

Outra possibilidade a ser considerada - especialmente
se tomarmos em conta a sobrecarga ventricular pouco
exuberante no ECG, a presenga de obliteragao apical, a
auséncia de hipertrofia superior a 14mm pelo ecocardiograma
e a presenca de dilatacdo atrial — é a de endomiocardiofibrose.
Doencga cardiaca de etiologia incerta, tem como caracteristica
morfolégica marcante a obliteragdo dos dpices dos
ventriculos, prejuizo do enchimento ventricular e grande
dilatagao dos atrios. Entretanto, sua apresentagao clinica
costuma ser de doenca cronica, com sinais de insuficiéncia
cardiaca predominantemente direita e grande dilatagcao
dos atrios, frequentemente com trombos intracavitarios,

Arq Bras Cardiol. 2019; 112(6):793-802

798



799

Issa e Benvenuti

Infiltrado pulmonar e obliteracao da ponta do ventriculo esquerdo em homem jovem

Correlagao Anatomoclinica

achados ausentes no presente caso. Apesar de sua etiologia
ser ainda desconhecida, sugere-se que esteja associada a
trés condigdes bdsicas: eosinofilia e doengas parasitarias,
padrées nutricionais (excesso de vitamina D, agentes téxicos
encontrados em alimentos contaminados e deficiéncia de
magnésio foram reportados) e susceptibilidade genética.”
Nos casos em que hd associagdo com agentes parasitarios
de ciclo pulmonar, pode haver comprometimento
dos pulmdes com edema pulmonar ndo cardiogénico,
pneumonite e infiltrado alveolar.® Uma caracteristica
marcante desta condigao é a hipereosinifilia no sangue
periférico, manifestagdo ausente no presente caso.
O acomentimento cardiaco também tem sido descrito em
outras sindromes hipereosinofilicas como a Sindrome de
Churg-Straus (caracterizada por asma ou rinite alérgica e
vasculite necrotizante).? No presente caso, foi considerada
a possibilidade de Sindrome de Goodpasture, uma doenga
autoimune especifica dos pulmoes e rins, e caracterizada
pela ocorréncia de anticorpos contra a membrana basal
destes 6rgaos. Nao tem sido descrito o acometimento
cardiaco nesta doenca.™®

Apesar da abordagem diagnéstica e terapéutica inicial, os
sintomas do paciente se intensificaram e houve nova procura a
atendimento médico por acentuagao da dispneia e surgimento
de tosse produtiva. No exame fisico persiste a taquicardia e
ha surgimento de crepitagbes pulmonares e edema discreto
de pernas e pés. A radiografia de térax bem como a primeira
tomografia do térax sugerem infiltrado alveolar. A avaliagao
laboratorial é notével por queda da hemoglobina, queda do
sédio, elevacao do BNP. Tomados em conjunto, os achados
clinicos indicam que o paciente tenha entrado em quadro
de insuficiéncia cardiaca (presenga de edema de membros
inferiores, surgimento de anemia - possivelmente dilucional -
hiponatremia, elevagdo do BNP e distribuigdo do infiltrado em
apices e em porgdes posteriores dos pulmoes, em associagao
com derrame pleural direito). Ademais, o achado de formas
jovens de leucécitos em sangue periférico, de leucocitdria,
hematdria e de hemoglointria indicam a existéncia também
de processo inflamatério e/ou infeccioso.

A presenga da associagdo de insuficiéncia cardiaca
com sinais inflamatérios em paciente com cardiopatia de
base leva-nos a considerar a possibilidade de endocardite
infecciosa. O diagnéstico de endocardite fundamenta-se na
presenca de cardiopatia predisponente (mais comumente uma
valvopatia), achados de processo inflamatério e de bacteremia
persistente; do ponto de vista clinico-morfolégico, a lesao
caracteristica é de vegetagdo detectada pelo ecocardiograma.
Apesar dos achados de cardiopatia de base e de processo
inflamatério/infeccioso progressivo, nao houve achado
de vegetacdo pela ecocardiografia; ademais, o achado de
Staphylococcus haemoliticus em hemocultura sé tem valor
diagnédstico quando recuperado em multiplas culturas
coletadas em momentos diferentes, por se tratar de agente
colonizador da pele." Deve-se notar, por fim, que o uso de
mdltiplos antibidticos pode reduzir a chance de recuperagao
de agentes infecciosos em hemoculturas.'?

Do ponto de vista clinico e epidemiolégico, uma das
principais causas de infeccao e septicemia em pacientes
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cardiopatas é a pneumonia, cujo quadros clinico e radiolégico
sdo compativeis com a evolugdo clinica do presente caso.
Como houve internagdo hospitalar recente, é possivel
considerar a possibilidade de aquisicado de pneumonia
causada por flora bacteriana nosocomial. Neste aspecto,
estudo de necropsias feitas em cardiopatas, encontrou a
pneumonia como o diagnéstico infeccioso mais comumente
encontrado." Ademais, em estudo com 1.989 pacientes com
internacdo hospitalar por insuficiéncia cardiaca, a presenga
de pneumonia foi fator relacionado a pior prognéstico, assim
como a intensidade do processo inflamatério medida pelo nivel
da Proteina C em sangue periférico." (Dr. Victor Sarli Issa)

Hipéteses diagnésticas: Miocardiopatia restritiva,
tabagismo, hipotireoidismo, insuficiéncia cardiaca aguda
descompensada, pneumonia, disfungao mdltipla de érgaos.
(Dr. Victor Sarli Issa)

Necropsia

O coragao pesou 516 g. O corte transversal dos ventriculos
evidenciou acentuada hipertrofia concéntrica do miocardio e
obliteracao fibrosa do dpice da cavidade ventricular esquerda
(Figura 8). O processo hipertréfico predominava na porgao
apical, com extensa trombose organizada e em organizagao,
que comprometia tanto a via de entrada (Figura 9) como a
via de safda do ventriculo esquerdo (Figura 3), acarretando
acentuada diminuicao volumétrica da cavidade. Nao havia
hipertrofia septal obstrutiva subaértica. Na porgao basal
da via de entrada a parede livre do ventriculo esquerdo
mediu 2,0 cm de espessura e o septo ventricular 2,5 cm.
Na porgao médio-apical a parede livre do ventriculo esquerdo
mediu 2,5 cm. A valva mitral apresentava ctspides e cordas
tendineas de aspecto normal, mas tinha seus mdsculos
papilares englobados pela trombose da cavidade ventricular
(Figuras 9 e 10). Estudo histolégico do miocardio revelou
areas focais de desarranjo dos cardiomidcitos e arteriolas
de parede espessada no ventriculo esquerdo (Figura 11).
Havia espessamento fibroso irregular do endocérdio da
ponta e regido médio-apical do ventriculo esquerdo, com
penetracdo do miocardio subjacente, além de extensa
trombose organizada e em organizagao (Figura 12).
O endocardio junto ao miocardio era constituido por colageno
mais frouxo, apresentando focos de neovascularizagao,
deposicao de pigmento hemosiderético e discreto infiltrado
inflamatério mononuclear, nao sendo detectado eosindfilos.
Os pulmoes pesaram 1.134 g em conjunto e evidenciavam
acentuada congestdo passiva cronica, com espessamento
septal e deposigdo de pigmento hemosiderdtico, além de
focos de extravasamento de fibrina para os espagos alveolares,
raros trombos de fibrina em arterfolas parenquimatosas e
extensa hemorragia alveolar bilateral recente. Nao havia
vasculite. Os rins exibiam necrose tubular aguda, nao
havendo lesoes glomerulares, trombos ou vasculite. A tireoide
pesou 8 g, exibindo extensa atrofia com substituigao fibrosa
do parénquima; os foliculos remanescentes apresentavam
tamanho variavel e havia raros focos de infiltrado inflamatério
linfohistiocitario. Outros achados da necropsia foram focos
de esteatonecrose da gordura abdominal e necrose hepatica
centrolobular com colestase. (Dr. Luiz Alberto Benvenuti)
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Figura 8 - Corte transversal dos ventriculos. E evidente a hipertrofia concéntrica do ventriculo esquerdo e a obliteragéo fibrosa do 4pice da cavidade (seta).

Figura 9 - Corte longitudinal do coragdo expondo a via de entrada dos ventriculos. A cavidade esquerda tem volume diminuido a custa de extensa trombose em

organizagédo, que engloba os musculos papilares (asteriscos).

Diagnésticos anatomopatoldgicos: Cardiomiopatia
hipertréfica/endomiocardiofibrose; congestdo passiva
cronica pulmonar; fibrose e atrofia da tireoide; alteragoes
secundarias a choque hemodinamico cardiogénico (causa
do ébito). (Dr. Luiz Alberto Benvenuti)

Comentarios

Interessante caso de homem jovem, de 25 anos de idade,
apresentando histéria de hipotireoidismo apds tratamento
com iodo radioativo em data nao especificada, que evoluiu
com insuficiéncia cardiaca congestiva e ébito apds um
ano de seguimento clinico. Exames de imagem revelaram
hipertrofia importante da regiao médio-apical do ventriculo

esquerdo com obliteragdo da ponta da cavidade, sendo
aventadas as hipoteses de cardiomiopatia hipertréfica e fibrose
endocardica. A presenga de sinais sugestivos de hemorragia
pulmonar e hematdria levantou a suspeita de sindrome de
Goodpasture, porém os exames complementares nao foram
sugestivos dessa entidade.

A necropsia mostrou tratar-se de cardiomiopatia de padrao
ndo usual, caracterizada pela superposicao de achados da
cardiomiopatia hipertréfica e da endomiocardiofibrose.
Por outro lado, os achados ndao eram tipicos de nenhuma
dessas doengas isoladamente. Se da cardiomiopatia hipertréfica
tinhamos a acentuada hipertrofia concéntrica da parede
ventricular esquerda, com predominio apical e médio-mural,
as areas de desarranjo dos cardiomidcitos, que constituem
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Figura 10 - A extensa trombose da cavidade do ventriculo esquerdo (duplo asterisco) estende-se para a via de saida. Repare no espessamento fibroso, esbranquigado,
do endocérdio (seta) e na auséncia de obstrugdo hipertréfica da regido subadrtica (asterisco).

Figura 11 - Desarranjo dos cardiomiécitos do ventriculo esquerdo. Hematoxilina-eosina, X 100.

o achado mais significativo da doenga, ndo ocorriam em
extensas dreas como habitual.” Se da endomiocardiofibrose
tinhamos a obliteragdo fibrosa do dpice do ventriculo
esquerdo, a tipica constituigao histopatoldgica do endocardio
acometido e a trombose da cavidade em diferentes fases
evolutivas, havia acometimento tanto da via de entrada
como da via de saida do ventriculo esquerdo, o que nao é
descrito na endomiocardiofibrose, que tipicamente acomete
apenas o apice e via de entrada ventricular.'® Destaca-se que
relatamos previamente a ocorréncia simultinea de ambas
cardiomiopatias, com achados tipicos, em um paciente que
foi submetido a resseccao cirtirgica da endomiocardiofibrose e
faleceu posteriormente.'” O presente caso ilustra a dificuldade
que por vezes ha de se classificar a cardiomiopatia num
dos quatro tipos bdésicos tradicionais, quer seja: dilatada,
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hipertréfica, restritiva e arritmogénica,' destacando-se uma
tendéncia atual de se proceder a uma classificagdo puramente
descritiva, i.e., a classificacio MOGE(S)."

No que se refere a suspeita de sindrome de Goodpasture,
a necropsia ndo evidenciou lesdes dos glomérulos renais
ou evidéncias de vasculite pulmonar ou em outro 6rgao,
e a hemorragia pulmonar alveolar pode ser explicada
pela insuficiéncia cardiaca e choque cardiogénico
terminal, causa do 6bito. Portanto, ndo ha elementos
anatomopatoldgicos que permitam o diagndstico de
sindrome de Goodpasture, o que vai ao encontro do
resultado dos exames complementares realizados. A atrofia
da tireoide corresponde a sequela do tratamento com iodo
radioativo do referido hipertireoidismo que o paciente
apresentava. (Dr. Luiz Alberto Benvenuti)
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Figura 12 - Constituicéo histolégica do endocardio acometido, compativel com endomiocardiofibrose. Ha trombose luminal (seta), area superficial de fibrose densa
(asterisco) e area subjacente de fibrose frouxa com vasos neoformados e focos de discreto infiltrado inflamatrio (duplo asterisco). Hematoxilina-eosina, X 25
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