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Unusual presentation of idiophatic chronic constrictive pericarditis
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Resumo

Paciente masculino, 55 anos, com queixa progressiva ha 1
ano e 8 meses. Estava com 160kg (habitual 95 kg),
extremamente edemaciado, com ortopnéia. Trouxe exames
ecocardiograficos normais e eletrocardiograma com inversao
de onda T. Bidpsia endomiocardica afastou fibrose
endomiocardica ou cardiomiopatia restritiva, mas as curvas
pressoricas eram tipicas de processo restritivo. Novo
ecocardiograma agora mostrou pericardio bastante espesso.
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Indicada pericardiectomia, recebendo alta com remisséo
completa dos sintomas. O estudo anatomopatolégico foi
inespecifico, sendo a pericardite classificada como idiopatica.
O caso alerta para a necessidade de alto grau de suspei¢édo de
pericardite constritiva em pacientes com ascite volumosa sem
causa aparente.

Descritores: Pericardite constritiva. Insuficiéncia cardiaca
congestiva. Cardiomiopatia restritiva. Ecocardiografia.
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Abstract

A 55-year-old male patient presented in our service with
progressive dyspnea and ascitis beginning 1 year and 8
months previously. He weighed 160 kg (normal weight 95
kg), with ascitis and orthopnea. On admission he presented
normal echocardiograms. An electrocardiogram showed
diffuse inverted T waves. An endomyocardial biopsy was not
elucidative. A new echocardiogram confirmed a very thick
pericardium. Surgical pericardial resection was indicated.

INTRODUGCAO

O pericardio ¢ um saco fibrético avascular que reveste o
coracao. E composto de duas laminas: a visceral, aderida ao
epicardio e a parietal, composta de colageno e elastina. Uma
desliza sobre a outra, pois, entre elas, existe uma pequena
quantidade de liquido seroso (25 a 30 ml). Por ser inelastico,
o pericardio limita dilatagGes cardiacas agudas, porém pode
se adaptar em longo prazo [1].

A Pericardite Crdnica Constritiva (PCC) se caracteriza
pela presenca de um pericardio fibrotico, espessado,
inflamado e aderente, que restringe o enchimento diastélico
do coragéo [1-3]. E rara em criancas e o diagndstico é de
dificil determinacdo; a etiologia, em 60% dos casos, ndo é
elucidada [4]. Entretanto, é freqlientemente confundida com
outros diagndsticos, tais como hepatopatia crénica,
cardiomiopatia restritiva e cardiopatia idiopatica [5]. A
finalidade do presente trabalho é apresentar um caso de
pericardite constritiva de longa evolugdo, que chegou a um
grau extremo de descompensacdo e que, finalmente, apos
diagnostico e cirurgia, apresentou excelente recuperagéo
com desaparecimento total dos sinais e sintomas.

RELATO DO CASO

DS, 55 anos, masculino, procura tratamento, em
novembro de 2005, com historia de hd 1 ano e 8 meses ter
iniciado inchaco de abdome e membros inferiores,
acompanhado de fraqueza e falta de ar aos pequenos e
médios esforgos. Ha 7 meses, iniciou tratamento em outro
Servigo, com suspeita de problema hepatico, sido entdo
medicado com furosemida. Ao longo da evolucéo, porém,
veio piorando progressivamente com extremo inchaco de
membros inferiores e abdome e limitacdo importante aos
esforcos, com dificuldade para caminhar e adotar decubito
baixo. Negou febre, hematémese, melena, alteracdes
urindrias, colUria, ictericia, tosse, palpitacdes, precordialgia,
dor abdominal, alteracdo do habito intestinal, constipagao,
diarréia e vomitos. Negou bronquite, diabetes, tuberculose,
alergia e asma. Referiu hipertenséo arterial sistémica, estando
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The postoperative period was uneventful with complete
remission of symptoms. The anatomopathological analysis
was normal. The pericarditis was classified as idiopathic.
This case is a warning for the need of much suspicion in
patients with apparent causeless voluminous ascitis.

Descriptors: Pericarditis, constrictive. Heart failure,
congestive. Cardiomyopathy, restrictive. Echocardiography.

em uso de Irbesartana 300mg/dia. Considera-se pouco
ansioso, sem utilizacdo de mediacGes. Costumava viajar para
0 Pantanal em pescarias. Negou etilismo e tabagismo, tendo
parado de fumar havia 6 meses, ap6s 35 anos de uso de um
maco por dia.

Ao exame fisico, 0 paciente se apresentava em regular
estado geral, com dificuldade para deambulacdo, bastante
dispnéico, afebril, normocorado, anictérico, acianotico,
pulsos cheios e enchimento capilar mantido. Destaca-se 0
fato de que o peso era de 160,0kg. O exame do aparelho
cardiovascular evidenciava ritmo duplo regular, com bulhas
normofonéticas sem sopros, com pressdo arterial de 130/80
mmHg e freqiiéncia cardiaca de 78 bpm. O exame do pulméo
mostrava murmurio vesicular presente bilateralmente, porém
diminuido em tercos inferiores, sem ruidos adventicios. O
abdome mostrava ascite volumosa, com circunferéncia
abdominal de 156 c¢m, indolor, com ruidos hidroaéreos
presentes e sem descompressdo brusca dolorosa. Os
membros inferiores estavam edemaciados 4+/4+,
simetricamente, sem sinais inflamatérios ou isquemia. O
exame neurol6gico ndo mostrava alteracGes.

O paciente trazia consigo exames de imagem e
laboratoriais: ultra-sonografia abdominal com Doppler (13/
06/2005): normal; tomografia computadorizada abdominal
(9/2005): ascite volumosa com derrame pleural bilateral,
figado normal sem sinais de hipertenséo portal, auséncia de
sinais de carcinomatose peritoneal ou neoplasias;
endoscopia digestiva alta (31/05/2005): normal e auséncia
de varizes de eséfago; ecocardiograma (26/01/05): hipertrofia
concéntrica discreta de ventriculo esquerdo, insuficiéncia
mitral funcional discreta; ecocardiograma (18/05/05):
hipertrofia concéntrica discreta de ventriculo esquerdo,
insuficiéncia mitral funcional discreta, aumento discreto de
atrio esquerdo. As sorologias eram negativas para hepatite
B, hepatite C, HIV, HTVL3, sifilis e Chagas. Exames
laboratoriais (25/08/2005): Anti-DNA n&o reagente; FAN ndo
reagente; Anticorpo Anti-Musculo Liso = 1/160 (valor de
referéncia até 1/20); Anticorpos Antimitocondria nédo
reagente; TSH e T4, Alfa-1-Antitripsina, C3 e C4 dentro dos
limites da normalidade. O exame de urina | evidenciava leve
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proteindria, relacdo proteina uréia acima de 0,20. Exames
laboratoriais (04/10/2005): Hemoglobina = 11,5 g/dl;
Hematdcrito = 36 %; Eritrdcitos = 4,4 milhdes; Leuctcitos =
6300/mm? (sem desvio); Plaquetas = 227000/mm?; Glicemia =
99 mg/dl; Uréia = 50 mg/dI; Creatinina = 1,1 mg/dl; Sddio =
136 mmol/l; Potassio = 3,5 mmol/l; TGO =10 U/Il; TGP =18 U/
I; GamaGT = 125 U/I; Proteina Total = 6,7 g/dl; Albumina =
3,9 g/dl; Globulinas = 2,8 g/dI; Relacdo Albumina/Globulinas
= 1,39; exame de urina | normal, sem proteindria ou outra
alteragdo; sddio urinario normal; coprocultura e
parasitolégico de fezes negativos. Exame do liquido ascitico
(05/10/2005): glicose = 81mg/dl; colesterol = 43 mg/dl;
amilase = 21 U/I; albumina = 2,7 g/dl; ndo foram observadas
bactérias; negativo para células neopléasicas; leucécitos =
0; hemacias= 166; ADA= 21,3 (vn até 40). Trazia também
uma bidpsia hepatica, que se mostrava sem alteragdes, mas
0 patologista considerou material insuficiente para o
diagndstico.

Em novembro de 2005, o paciente procura nosso Servico
com todos os exames relacionados acima, e ainda sem
diagnostico. Trazia consigo, também, o eletrocardiograma,
que mostrava ritmo sinusal, freqiiéncia cardiaca normal,
AQRS normal e presenca de ondas T negativas nas paredes
inferior e anterior (Figura 1).

A partir dai foi suspeitado de uma sindrome restritiva,
que poderia ter origem cardiaca. Como estava em franca
descompensacdo, foi internado recebendo basicamente
medicacéo diurética com o que houve relativa melhora de
sintomas. Foi realizado, entdo, um cateterismo cardiaco que
mostrou equalizacao das pressdes diastolicas ventriculares
e atriais com morfologia em “raiz quadrada” (Figura 2). As
artérias coronarias ndo apresentavam obstrucdes. A funcéo
sistolica ventricular esquerda era normal. Como os
ecocardiogramas trazidos pelo paciente ndo mostravam
alteracdo, foi feita bidpsia endomiocardica em ventriculo
direito para afastar cardiomiopatia restritiva, a qual foi
inespecifica. Repetido o ecocardiograma com enfoque no
pericardio, constatou-se agora que o pericardio era realmente
espessado, justificando o quadro clinico e confirmando a
hipotese de PCC.

Foi realizada a pericardiectomia por esternotomia, sem
circulagdo extracorporea, com retirada parcial do pericardio,
que era bastante espessado (Figura 3), preservando 0s
nervos frénicos bilaterais. O paciente evoluiu muito bem, com
acentuada melhora e alta hospitalar em 7 dias, com 120 kg.
Com 21 dias do pds-operatdrio, apresentava redugao total de
peso de aproximadamente 70 quilos, com remissdo completa
da ascite e do edema de membros inferiores, sem dispnéia,
arritmia, dor ou outras queixas (Figura 4). Encontrava-se agora
em classe | da NYHA. O exame anatomopatoldgico do
pericardio retirado foi inespecifico, tendo como laudo
“pericardite cronica inespecifica leve com espessamento
fibroso irregular e areas de tecido de granulagéo organizado”.
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Fig. 1 - Tracado eletrocardiogréafico evidenciando alteragdes
difusas da repolarizagdo, com inversdo das ondas T
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Fig. 2 - Registro pressoérico do estudo hemodinamico. Observa-se
curva restritiva tipica com pressdes diastélicas de ventriculo direito
e esquerdo mostrando imagem em "raiz quadrada”
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Fig. 3 - Fragmentos do pericardio retirado, exibindo acentuado
espessamento
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Fig. 4 - Imagem comparativa do paciente antes e 21 dias apos a
operacao para retirada do pericardio. Houve acentuada redugéo
do peso (cerca de 70 kg), que era decorrente da retencéo hidrica

DISCUSSAO

Notoriamente, identificar a etiologia da PCC é muito dificil
[5]. As causas da PCC incluem tuberculose, colagenoses,
uremia, febre reumatica, radioterapia, neoplasias, cirurgia
cardiaca prévia ou idiopatica [1-3]. Grande parte das PCC
dadas como idiopaticas poderiam ter diagnéstico de
tuberculose prévia [2,3,5]. A esclerose sistémica também
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pode ser considerada um diagnostico diferencial, pelo seu
envolvimento cardiaco [6].

A patogénese precisa da PCC permanece desconhecida
[5]. Ela, habitualmente, comega com um episédio inicial de
pericardite aguda, que, lentamente, progride para um estagio
subagudo de organizagdo, seguido por um estgio cronico,
caracterizado por cicatrizacdo fibrosa e espessamento do
pericardio com obliteracdo do espago pericardico [5]. Na
maioria dos casos, as camadas visceral e parietal tornam-se
completamente fundidas. A PCC, geralmente, € um processo
cicatricial que produz restri¢cdo uniforme do enchimento de
todas as camaras cardiacas [2].

O efeito constritor simétrico do pericéardio resulta em
elevacdo e equilibrio das pressdes diastolicas, em todas as
quatro cAmaras cardiacas [1,7]. Na diéstole inicial, quando o
volume intracardiaco é menor que o definido pelo pericardio
distendido, o enchimento diastolico ndo é impedido, e 0
enchimento diastélico inicial ocorre de maneira
anormalmente rapida porque a pressao venosa esté elevada.
O enchimento diastdlico rapido é abruptamente interrompido
quando o volume intracardiaco alcanga o limite dado pelo
pericardio ndo complacente [1,7].

A restricdo do enchimento diastélico resulta em retencéo
renal compensatéria de sodio e 4gua, que contribui
adicionalmente para 0 aumento da presséo venosa sistémica
e inicialmente serve para manter o enchimento diastolico
dos ventriculos, apesar da restrigdo cardiaca. A inibicéo da
liberacédo de fator natriurético atrial deve contribuir para a
retencdo de liquido renal [5].

Ascite, edema periférico, hepatomegalia e
hipoalbuminemia séo os achados mais freqiientes [2]. Em
geral, pacientes com PCC retém mais sal e dgua que pacientes
com outras miocardiopatias. A ascite na PCC é
desproporcional e ocorre geralmente antes do aparecimento
do edema periférico, seqliéncia oposta a que ocorre nas
cardiopatias congestivas [5]. Sintomas abdominais vagos,
como empachamento, dispepsia, flatuléncia e anorexia,
também podem estar presentes. Quando as pressdes de
enchimento dos coragdes direito e esquerdo estdo elevadas,
sintomas de congestdo venosa pulmonar, como dispnéia de
esforgo, tosse e ortopnéia, estdo presentes [1,7]. Derrames
pleurais e elevacdo do diafragma devido a ascite também
podem contribuir para a dispnéia. Fadiga intensa, perda de
peso e diminui¢cdo muscular sugerem a presenca de débito
cardiaco fixo ou reduzido.

Pacientes mais idosos com PCC de evolugdo longa
podem ter ascites enormes e edema maci¢o do escroto, coxas
e panturrilhas. Em contraste, a parte superior do térax e dos
bragos pode mostrar evidéncias de perda muscular e caquexia
acentuada.

A érea cardiaca pode ser pequena, normal ou aumentada.
O aumento da &rea cardiaca pode ser aparente devido ao
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derrame pericardico coexistente, a contribuicdo de um
pericardio enormemente espessado ou ao aumento prévio
ou hipertrofia das camaras cardiacas. O mediastino superior
a direita pode estar proeminente, devido ao ingurgitamento
da veia cava superior, € 0 aumento do atrio esquerdo €é
comum. A calcificagdo extensa do pericardio esta presente
em aproximadamente metade dos pacientes e alerta para a
possibilidade de uma etiologia tuberculosa. Derrames
pleurais estdo presentes em 60% dos pacientes [7]. Como a
pressao atrial esquerda comumente esta elevada, pode haver
evidéncias de redistribuicdo de fluxo sanguineo, enquanto
linhas B de Kerley ou infiltrados sugestivos de edema
pulmonar franco séo raros.

No eletrocardiograma, os achados incluem QRS de baixa
voltagem, inversdo ou achatamento generalizado de onda T
e anormalidades atriais esquerdas, sugestivas de P mitral,
blogueios atrioventricular e intraventricular com
alargamento do QRS, sobrecarga ventricular direita, com
desvio do eixo para a direita [7,8]. O ecocardiograma é de
grande valia na avaliacdo de espessamento pericardico,
principalmente em calcificaces, porém pode também
apresentar alteragGes inespecificas [1,4,7]. O exame mais
sensivel para determinar a espessura pericardica é o
ecocardiograma transesofagico [1]. A tomografia
computadorizada surgiu como instrumento Util na avaliagéo
da PCC suspeitada. E especificamente Gtil para identificar o
espessamento pericardico e para identificar outros achados
compativeis com PCC. A ressonancia magnética também
pode detectar achados sugestivos de PCC, incluindo o
espessamento pericardico, dilatacdo das veias cavas e
hepaticas e o0 estreitamento do ventriculo direito.

A elevacdo cronica da pressdo atrial direita, causando
congestdo passiva do figado, dos rins e do trato
gastrointestinal, pode causar outras alteracfes
laboratoriais. Estas incluem, diminuicédo da albumina sérica,
elevacdo das globulinas séricas, elevacao da bilirrubina
conjugada e ndo conjugada sérica e testes de fungdo
hepética anormal. Ascite quilosa deve ocorrer devido a
impedancia da drenagem linfatica durante a hipertensao
venosa central. A pressdo venosa sistémica elevada também
pode produzir graus variaveis de albumindria, assim como
perda pronunciada de proteinas, compativel com a sindrome
nefrética. Podem ser encontradas evidéncias inespecificas
da presenca de uma doenga crbnica, como anemia
normocitica e normocronica.

Pode ser extremamente dificil diferenciar os pacientes
com PCC dos pacientes com fisiologia restritiva decorrente
de amiloidose, hemocromatose e sindrome hipereosinofilica,
que pode comprometer tanto o pericardio quanto o miocardio
[1,7]. Os achados eletrocardiogréaficos, tanto na PCC como
na miocardiopatia restritiva, sdo iguais. Quando o
comprometimento € por amiloidose, o ecocardiograma revela

um espessamento anormal no miocardio ventricular ou
aspecto “brilhante” peculiar [7].

Na presenca de achados sugestivos de PCC, deve-se
realizar o cateterismo do coracéo direito e esquerdo, para
documentar a presenca de alteragdes hemodindmicas
indicativas de restricdo e para excluir outras causas de
hipertensdo atrial direita. O cateterismo cardiaco e a
angiografia, freqlientemente com bidpsia endomiocéardica,
em geral, sdo Uteis para descriminar a pericardite constritiva
da miocardiopatia restritiva em muitos pacientes [1,7].

O cateterismo cardiaco é util na avaliagdo de pacientes
suspeitos de ter PCC: 1. Para documentar a presenca de
elevacdo e equilibrio das pressdes de enchimento diastélicas;
2. Para avaliar os efeitos da PCC no volume sistélico e débito
cardiaco; 3. Para avaliar a funcdo sistélica miocardica; 4.
Para auxiliar a dificil diferenciacdo entre PCC e miocardiopatia
restritiva; 5. Para excluir a compressao das artérias coronarias
ou compressdo do trato de fluxo de saida regional pelo
pericardio fibrotico.

A cateterizacdo dos ventriculos direito e esquerdo deve
ser feita para permitir o registro simultaneo das pressdes de
enchimento do coracdo direito e esquerdo. Os achados
tipicos incluem o aumento e a equalizacdo (dentro de 5
mmHg) das pressdes diastélicas de atrio direito, de
ventriculo direito, de atrio esquerdo (pressdo média do capilar
pulmonar) e presséo diastélica do ventriculo esquerdo [4].
Com a restricéo, a presséo do ventriculo esquerdo, no fim
da diastole, excede a pressao do ventriculo direito em alguns
mmHg [1].

Na PCC, a forma anormal de enchimento diast6lico é
refletida na curva caracteristica em “dip” e platdé de ambos
os ventriculos [1,3,4]. A rapida elevagdo da presséo, apds o
“dip” diast6lico inicial, corresponde ao periodo de
enchimento diastélico rapido, enquanto a fase plato
corresponde ao periodo da didstole média e tardia, quando
ha pouca expansao ventricular de volume. A pressdo atrial
direita € caracterizada por um descenso sistolico x
preservado, um descenso diastolico y proeminente e precoce
e ondas a e v, que sdo pequenas e iguais em altura e resultam
nas configuracdes tipicas em “M” ou “W” [4,7].

A angiografia coronaria pode demonstrar que as artérias
coronarias estdo aparentemente dentro da area cardiaca, e
nao na superficie do coragdo, e, ocasionalmente, a
compressao diastélica ou externa das artérias coronarianas
pode ser detectada.

A PCC é uma doenca progressiva, sem reversao
espontanea do espessamento pericardico, nem dos sintomas
hemodindmicos anormais. O tratamento da PCC ¢ a
pericardiectomia [1,5]. Em alguns pacientes, a funcdo cardiaca
ndo é restaurada logo apds a pericardiectomia, podendo levar
algum tempo até a normalizagdo [1]. Para evitar danos aos
nervos frénicos, deve ser ressecada a parte anterior do
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pericardio [2]. PCC de mais de um ano de evolugéo diminui o
sucesso do procedimento e aumenta a mortalidade [2]. A
incisdo por esternotomia permite melhor exploracdo do
coracdo e vasos, minimizando a manipulagdo cardiaca [2].
ComplicagBes pds-operatorias incluem arritmias, insuficiéncia
renal além de insuficiéncia cardiaca e respiratoria [2].

Um estudo realizado na clinica Mayo, Singapura, entre
1985 e 1995, avaliou 135 casos de pericardite constritiva. O
quadro clinico mais comum foi de insuficiéncia cardiaca
(67%), seguido de dor toracica (8%) e sintomas abdominais
(6%). A pericardiectomia foi realizada em 132 pacientes.
Dentre esses, 6% morreram nos 30 primeiros dias de pos-
operatdrio. A insuficiéncia cardiaca apresentou-se
recidivante em 31% dos pacientes acompanhados
posteriormente, com tempo médio de retorno dos sintomas
em 7,1 meses. Dos 129 pacientes que completaram o
seguimento, 75 (58%) permaneciam vivos e assintomaticos
[9]. Outro estudo, realizado no mesmo centro entre 1993 e
1999, comparou 143 casos de pericardite constritiva com
pericardio medindo mais de 2mm de espessura (26 pacientes)
e com pericardio de espessura = 2mm de espessura (117
pacientes). As conclusfes foram de que os sintomas eram
muito parecidos nos dois grupos, porém os achados
radiologicos eram geralmente pouco mais exuberantes
naqueles que possuiam pericardio espessado. Todos 0s
pacientes foram submetidos a cirurgia, com significativa
melhora hemodinamica e sintomatoldgica. A mortalidade pds-
operatéria foi similar em ambos os grupos. Os autores
destacam a importancia da ndo exclusdo do diagnostico de
pericardite constritiva, mesmo com exames radiolégicos ndo
significativos, ressaltando a importancia da associagao entre
quadro clinico, ecocardiograma e cateterismo pressérico [10].

Julgou-se interessante e oportuna a apresentacao deste
caso em face do grau extremo de descompensagdo a que
chegou sem diagnostico e como alerta para a necessidade
de alto grau de suspeicdo de pericardite constritiva em
pacientes com ascite volumosa sem causa aparente.

10.
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