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A endomiocardiofibrose é uma doenca comum em paises
tropicais, particularmente Uganda e Nigéria, e pode acometer
tanto o ventriculo esquerdo como direito, gerando uma insufi-
ciéncia cardiaca restritiva que, além dos sintomas classicos,
manifesta-se por ascite desproporcional ao edema periférico.
Apresentamos o caso de uma portadora de endomiocardiofibrose
refrataria ao tratamento clinico, submetida ao tratamento cirtr-
gico com melhora clinica por curto periodo, voltando a apresen-
tar sintomas incapacitantes trés meses apos a cirurgia de ressec-
céo de fibrose endomiocérdica e plastia tricuspide. A paciente
foi entdo submetida a transplante cardiaco ortotdpico bicaval,
com boa evolugéo clinica. Eo primeiro caso de transplante
cardiaco nesta doenca, mostrando-se uma alternativa de trata-
mento promissora.

A endomiocardiofibrose é uma forma de cardiopatia comum
em paises tropicais como Uganda'! e Nigéria?, podendo ser encon-
trada com menor incidéncia em regides subtropicais e tropicais
como Brasil, india, Colémbia e Siri Lanka. E mais comum na
populagao de baixo nivel sécio-econémico. Pode acometer isolada-
mente o ventriculo esquerdo (40% dos casos), o ventriculo direito
(10%), ou ambos (50%)3, predominando nas duas Ultimas situa-
¢oes manifestagdes de insuficiéncia cardiaca direita. Os pacientes
apresentam-se clinicamente com ascite volumosa, com pouco ou
nenhum edema periférico, mesmo naqueles em que ha predomi-
nio de insuficiéncia cardiaca esquerda. Nos pacientes com ascite
volumosa geralmente é de dificil controle clinico e pouco responsiva
ao uso de diuréticos*. Alguns autores sugerem que haja um com-
ponente inflamatério para formacédo da ascite®. Cerca de 60% dos
pacientes apresentam-se com eosinofilia® no sangue periférico,
que pode estar associada a infestacao parasitaria em grande par-
te dos doentes.

O tratamento clinico é sintomatico e pouco satisfatério’. Quan-
do a doenca atinge estagio mais avangado, a cirurgia promove
melhora sintomaética, sendo o tratamento de escolha3; os melhores
resultados cirlrgicos sao obtidos quando predominam as manifes-
tagdes de insuficiéncia cardiaca esquerda.?®? Com a doenga avan-
cada o prognostico é reservado, e a mortalidade de 35 a 50% em
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dois anos!®. Nesses casos 0 transplante cardiaco pode ser uma
opcéo terapéutica, embora pouco utilizado, com apenas um rela-
to de caso na literatura de transplante heterotépico.

Relato de Caso

Mulher de 50 anos, branca, do lar, natural de Sdo Sebastiao -
AL, encaminhada ao Incor em 1996, com queixa de aumento de
volume abdominal associado a edema de membros inferiores, com
trés anos de evolucdo. Relatava dispnéia associada a volumosa
ascite, que melhorava com puncdes de alivio, realizadas a cada 20
ou 30 dias, mesmo com uso de diuréticos. Realizou investigacéo
para hepatopatia no setor de Gastroenterologia do Hospital das
Clinicas, e excluidas etiologias virais, alcéolica e esquistossomodtica,
sendo encaminhada ao InCor com hipotese diagndstica de
hepatopatia crénica, secundaria a insuficiéncia cardiaca direita. Ao
exame fisico de admissao, notava-se turgéncia jugular importante,
ritmo cardiaco irregular com pressao arterial 140 x 80 mmHg,
freqiiéncia cardiaca de 80 bpm. A ausculta pulmonar era normal.
Apresentava ascite volumosa com importante edema de membros
inferiores. O eletrocardiograma evidenciava fibrilagao atrial e blo-
queio de ramo direito e os exames laboratoriais, normais.

A ecocardiografia evidenciava didmetro diastélico do ventriculo
esquerdo de 4,5cm, diametro diastélico do ventriculo direito de
3,8cm, dilatado e hipocinético e a fragao de ejegao do ventriculo
esquerdo de 73%. O atrio direito era aumentado. O pericardio
apresentava-se espessado com discreto derrame. As valvas atrio-
ventriculares apresentavam enchimento do tipo protodiastélico
com onda E maior que A. Feita hipétese diagnéstica clinica de
miocardiopatia restritiva de grau importante com predominio di-
reito e insuficiéncia triclspide importante.

A paciente foi submetida a cateterismo cardiaco, que eviden-
ciou circulag@o coronariana sem lesdes obstrutivas, o ventriculo
esquerdo era normal e o ventriculo direito apresentava perda do
relevo intracavitario e amputacédo da regiao trabecular, sugerindo
o diagnoéstico de endomiocardiofibrose de ventriculo direito.

Como paciente mantinha-se muito sintomatica, com ascite
refrataria, necessitando de puncdes de alivio a cada 15 dias, foi
optado por tratamento cirdrgico, e realizada resseccao de endo-
miocardiofibrose de ventriculo direito associada a plastia “De Vega”
em valva tricUspide.

O exame anatomopatoldgico da pega cirdrgica confirmou a
impressao clinica e cirlrgica, revelando “densa fibrose do endo-
cardio, com faixa contendo vasos neoformados e com areas de
calcificagao, aspecto compativel com endomiocardiofibrose”.
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Anticoagulagéo, Gravidez e Cardiopatia. Uma Triade, trés Dominios e cinco Momentos

A paciente evoluiu bem no pés-operatério imediato, mas trés
meses apoés o procedimento voltou a apresentar ascite importante,
sendo atendida no pronto socorro em 09/08/97 com hérnia abdo-
minal exteriorizada, com grande fluxo de liquido ascitico. Manteve-
se refratéria ao tratamento clinico, com ascite, hepatomegalia
congestiva e cansago aos pequenos esforcos, sendo encaminhada
para avaliacao pela equipe de transplante cardiaco.

O ecocardiograma na ocasiao evidenciou fragao de ejecao do
ventriculo esquerdo 69%, atrio esquerdo de 48mm e insuficiéncia
mitral moderada. O ventriculo direito apresentava imagens hipere-
cogénicas, sugerindo preenchimento por fibrose e insuficiéncia
trictispide importante ao Doppler. Na ventriculografia radioisotépica
a fracéo de ejecdo do ventriculo esquerdo era normal (55%) e a
fragao de ejecdo do ventriculo direito deprimida de grau modera-
do (36%). O teste ergoespirométrico apresentava consumo maxi-
mo de oxigénio (VO,) de 9,4 ml/Kg/min. Novo cateterismo cardiaco
mostrou circulacao coronariana isenta de lesdes obstrutivas, insufi-
ciéncia tricuspide acentuada e insuficiéncia mitral discreta. Ven-
triculo direito com perda do relevo intracavitario e amputacao da
regido trabecular; ventriculo esquerdo com imagem sugestiva de
trave fibrética em &pice e derrame pericardico. O débito cardiaco
era de 3,8 I/min, resisténcia vascular sistémica de 1368 dyna/
seg/cm®, resisténcia vascular pulmonar de 224 dyna/seg/cm™® e o
indice cardiaco de 2,4 |/min/m?2.

O hepatograma laboratorial foi normal e a ultra-sonografia
abdominal evidenciou sinais de hepatomegalia congestiva. Feita
a indicacao clinica de transplante cardiaco.

A paciente foi submetida no dia 15/05/2000 a transplante
cardiaco ortotopico bicaval, apresentando como intercorréncias
sangramento e pneumonia no pds-operatério, porém evoluiu satis-
fatoriamente, tendo sido tratada com esquema composto de ciclo-
fosfamida, azatioprina e prednisona para profilaxia de rejeicdo. A
primeira bidpsia endomiocardica (23/05) evidenciou grau zero e a
segunda (12/06) grau 3A, sendo a paciente tratada com pulso de
prednisolona por trés dias consecutivos.

Atualmente a paciente encontra-se com evolucédo clinica sa-
tisfatéria, tendo ocorrido regressao completa da sintomatologia e
da ascite.

Discussao

A endomiocardiofibrose é doenga pouco freqiiente em nosso
meio, proposto tratamento clinico em pacientes menos sintoma-
tico e, o cirdrgico, para estagios mais avancados (classe Ill e IV
NYHA)?. Os resultados sao pouco animadores, principalmente nos
pacientes com doenga avangada e acometimento predominante
de ventriculo direito, como no presente caso.

Os resultados cirdrgicos observados na literatura apresentam
mortalidade precoce apds a cirurgia variando de 4,6% a 18%1!%1?
e mortalidade tardia de 18%!. As causas da manutencdo da
sintomatologia clinica, apds a cirurgia para resseccao da fibrose
endomiocardica, na nossa paciente, podem ser atribuidas as carac-
teristicas progressivas da doenga, com continuacao da infiltracao
fibrética no miocardio e o aparecimento de insuficiéncia tricispide
apds a cirurgia.

A experiéncia brasileira com 798 pacientes encaminhados
para transplantes cardiacos, cita 407 pacientes com miocardio-
patia dilatada idiopatica, 196 com cardiopatia isquémica, 117
com doenca de Chagas, 29 com cardiopatia valvar, 14 com car-
diopatias congénitas, 12 com cardiopatia periparto, 7 com car-
diopatia hipertréfica, 5 com cardiopatia restritiva, 4 com cardio-
patia alcodlica, 1 pacientes com cardiopatia por abuso de drogas
e retransplante em 6!3. Nao ha relato de pacientes portadores de
endomiocardiofibrose.

Na apresentacdo do caso ficou evidente a necessidade de
avaliacéo clinica cuidadosa da fungdo hepatica nos portadores de
insuficiéncia cardiaca direita, devido a hepatopatia congestiva
secundéria a doenga cardiaca, o que pode limitar a sobrevida do
receptor e elevar sobremaneira o risco cirlrgico. Pode-se, nestes
casos, indicar-se transplante simultdneo de coracédo e figado, o
que néo é feito rotineiramente em nosso meio.

A paciente apresentou melhora clinica significativa apds o
transplante, mas até o momento ainda necessita de diuréticos
para controle do volume abdominal.

Concluimos, que o transplante cardiaco pode ser uma alterna-
tiva para o tratamento dos portadores de endomiocardiofibrose
em estagio avancado.
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