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A endomiocardiofibrose (EMF) é uma cardiomiopatia
restritiva, caracterizada por envolvimento fibrético do
endocérdio e miocérdio adjacente, e disfuncéo diastélica,
causada por alteracao da distensibilidade, dificultando o
enchimento ventricular adequado, estando a funcéao
sistélica preservada. Clinicamente, apresenta-se como
insuficiéncia cardiaca, mas, para o diagnostico etioldgico
correto, sdo necessarias perspicacia semioldgica, suspeita
e investigacdo clinica. Relatamos o caso de uma paciente
portadora de endomiocardiofibrose biventricular
associada a amiloidose renal.

Endomyocardiofibrosis is a restrictive cardiomyopathy
characterized by fibrotic involvement of the endocardium
and adjacent myocardium, and by diastolic dysfunction
caused by changes in distensibility making ventricular
filling inadequate while preserving the systolic function.
Clinically, it appears as heart failure, but etiological
symptomatic discernment, suspicion and a clinical
examination would be necessary in order to make a
correct etiological diagnosis. The case of a patient with
biventricular endomyocardial fibrosis associated with
renal amyloidosis is presented.

A EMF é doenca de etiologia desconhecida, sendo a
principal cardiomiopatia restritiva em nosso meio,
caracterizada por envolvimento fibroso do endocérdio e
miocardio adjacente!. Como nas outras formas de
cardiomiopatias restritivas, a funcéo sistélica costuma
estar preservada com prejuizo da fungéo diastélica,
causada pela reducédo da distensibilidade, prejudicando
o enchimento adequado de um ou ambos os ventriculos?.

O diagndstico da sindrome restritiva deve ser sempre
aventado frente a um paciente que apresenta limitacoes
ao esforgo fisico, com cansaco ou fadiga e dispnéia,
congestao jugular, hepatomegalia, edema de membros
inferiores ou anasarca.

O ecodopplercardiograma é essencial, a bidpsia
cardiaca pode auxiliar e o estudo anatomopatolégico de
coracOes de necropsia é capaz de fechar o diagndstico.

RELATO DO cAsO

Mulher negra de 49 anos, natural de Ilhéus (BA),
procurou atendimento médico no pronto-socorro, com
historia de fadiga, anasarca, dispnéia aos minimos
esforcos e paroxistica noturna, com inicio dos sintomas
ha cerca de um ano e nitida piora nos Ultimos seis meses.
Inicialmente, manifestava edema discreto em membros
inferiores no periodo vespertino, com progressiva evolugéo
para anasarca ha dois meses, importante deterioragao
do estado clinico geral (inapeténcia, emagrecimento, piora

do cansaco) e dispnéia, atualmente em repouso. Como
antecedentes, manifestava tabagismo cronico, desde a
adolescéncia e hipertensao arterial controlada com
captopril. Ao exame fisico, apresentava-se pélida, ansiosa,
taquipnéica (freqiiéncia respiratéria acima de 30 por
minuto), ausculta pulmonar com presenga de estertores
crepitantes bilateralmente. A freqiiéncia cardiaca estava
elevada (aproximadamente 120 bpm) e a pressao arterial
reduzida (60 x 40 mmHg). O ritmo cardiaco encontrava-
se regular, com presenca de sopro sistélico mitral e
trictspide e quarta bulha. A inspecao do pescoco, notava-
se evidente arterializacdo do pulso venoso jugular. Ao
exame abdominal, observava-se hepatomegalia dolorosa
e ascite moderada. Realizado o diagnéstico sindrémico
de insuficiéncia cardiaca, foi iniciado tratamento clinico
com suporte hemodinamico intensivo e exames
complementares. Os achados relevantes foram:
creatinina: 2,37 mg/dl; uréia: 98 mg/dl; albumina: 1,66
g/dl; proteinas totais: 4,2 g/dl. Exame de urina com
proteinlria e hemoglobindria. Ao raio-X de toérax,
observamos: cardiomegalia, sinais de hipertensao
venocapilar pulmonar, com presenca de hilos proeminen-
tes, infiltrados peri-hilares, linhas septais de Kerley,
derrames laminares e costo-diafragmaticos. O eletrocar-
diograma mostrava alternancia entre ritmo sinusal e
juncional, sobrecarga biatrial e alteragdes de repolarizacao
ventricular na parede lateral, com complexos QRS de baixa
amplitude. Foi realizado ecodopplercardiograma, que
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evidenciou reducao das dimensbdes da cavidade
ventricular esquerda, aumento discreto do ventriculo
direito, da espessura miocérdica e discreto derrame
pericardico postero-lateral a direita (figs 1 e 2). Os fluxos
transvalvares evidenciaram refluxos sistélicos em ambas
as valvas atrioventriculares (insuficiéncia mitral e
tricispide de grau moderado a importante). A funcao
ventricular sistélica era normal, com nitida restricdo
diastélica ao enchimento biventricular.

Com base nos exames iniciais, configurou-se o
diagnéstico de insuficiéncia cardiaca restritiva, podendo-
se estabelecer trés possiveis etiologias: amiloidose
cardiaca, EMF ou fibroelastose endomiocardica. A
cintilografia miocardica realizada com MIBI-Tc,,
evidenciou perfusao normal e hipertrofia biventricular.

Para o diagnoéstico definitivo, a paciente foi submetida
a bidpsia miocéardica e os cortes histolégicos demons-
traram exame anatomopatolégico compativel com fibrose
endomiocardica. A coloracdo vermelho Congo, utilizando-
se técnica de luz polarizada, foi negativa para amiloidose,
foram realizadas ainda a técnica da Orceina para fibras
elasticas e Tricromico de Masson, esta Ultima coloragéo
evidenciou o tecido conjuntivo fibroso (figs 3 e 4). Devido
a alteracdo da funcao renal, foi realizada bidpsia e
diagnosticada amiloidose renal associada. Investigou-
se proteindria de 24 horas (4,9 g), auséncia de
dismorfismo eritrocitario, pesquisas de hepatites B, C,
HIV, complementos séricos C3 e C4 negativos.

A paciente encontra-se com insuficiéncia cardiaca em
classe funcional Ill, segundo NYHA, aguardando proce-
dimento cirtrgico.

DiscussAo

A EMF é caracterizada pela deposicao de tecido
fibrético, que recobre o endocardio, inicialmente no
apice, progredindo em direcdo ao plano valvar
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diastolica final do ventriculo acometido e, conse-
guentemente, aumento atrial e da pressao venosa
sistémica e/ou pulmonar. O resultado final é o
enrijecimento endocavitario, causando, portanto, dis-
funcao ventricular por restricdo do seu enchimento?.

No caso do comprometimento preferencial do
ventriculo direito, observa-se: obstrucdo da ponta
(associada ou nédo a trombo), dilatacdo da via de saida
e movimento paradoxal do septo interventricular. O atrio
direito pode estar aumentado e as veias sistémicas
dilatadas®. Insuficiéncia tricispide de grau variavel e
aumento da pressao diastélica final do ventriculo direito,
geralmente sem associacao com hipertensao pulmonar.

Se o comprometimento é predominantemente no
ventriculo esquerdo, as alteracdes se repetem, relaciona-
das as cavidades ventriculares esquerdas®. O aumento
das pressoes é transmitido ao atrio esquerdo e, conse-
glientemente, ao leito venoso pulmonar, causando hiper-
tensao pulmonar. Esse aumento da pressao pulmonar
pode, por sua vez, ser transmitido a valva tricUspide,
gerando insuficiéncia, mesmo sem acometimento das
cavidades direitas.

A insuficiéncia valvar, mitral ou triclspide, pode ou
nao ser expressa por sopros cardiacos, principalmente
quando a pressao diastélica final da cavidade ventricular
for muito semelhante a pressao atrial média?3.

Com relacéo ao ECG, o acometimento do ventriculo
direito demonstra diminuicdo da amplitude dos
complexos QRS, devido ao derrame pericardico quase
sempre presente. Outros sinais encontrados sao as
alteracoes do segmento ST e da onda T e critérios de
sobrecarga atrial direita com o classico padrdo gR em
V1. Ja no comprometimento do ventriculo esquerdo, é
possivel encontrar alteracdes semelhantes as do
ventriculo direito, incluindo fibrilagao atrial e sobrecarga
de camaras esquerdas. O ECG, associado a doenca
cardiaca amiléide, pode apresentar baixas voltagens dos
complexos QRS e evidéncia de doenca do n6 sinusal e/
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Fig. 1- Ecocardiograma transtoracico, corta paraesternal longitudinal, demonstrando textura acustica com granulagoes grosseiras e obliteracao apical
por deposicéao de tecido fibrético. AE- atrio esquerdo; Ao- aorta; VE- ventriculo esquerdo; VM- valva mitral.
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Fig. 2 - Ecocardiograma apical modificado das cavidades direitas durante a didstole e a sistole ventricular, apresentando obliteracdo apical do
ventriculo direito por tecido fibroso. AD- atrio direito; VD- ventriculo direito; VT- valva tricispide; DERR- derrame pericardico.

Fig. 3 - Visdo panorémica da bidpsia, mostrando o musculo cardiaco com extensas dreas de fibrose entremeando as fibras miocérdicas (setas).
(Coloracéao de H.E. aumento de 40X).

Fig. 4 — Endocérdio espessado por fibrose, apresentando tonalidade mais clara (setas pretas) em relagao as fibras normais (setas azuis). (Coloragao

de H.E. 100X ). 277
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ou bloqueio da condugéo atrioventricular com ondas Q
anormais sugerindo infarto!.

Ao raio-X de térax encontramos aumento da area
cardiaca em graus variados, associado com sinais de
congestao venocapilar pulmonar®.

O ecocardiograma bidimensional facilitou muito o
diagnéstico da EMF, j& que a ponta dos ventriculos pode
ser avaliada, demonstrando obliteracao pela presenca
de tecido fibroso, sendo a fibrose mais ecogénica que
as paredes miocérdicas, possibilitando sempre uma
nitida diferenciagéo’2.

O Doppler mostra aspecto bastante caracteristico nas
miocardiopatias restritivas, sobretudo na EMF. O fluxo
através das valvas mitral ou tricispide, dependendo do
ventriculo acometido, apresenta-se formando, prati-
camente, apenas um pico de velocidade na protodias-
tole (onda E), com uma diminuigédo acentuada do tempo
de desaceleracgao, estando a onda A ausente ou bastante
diminuida. Esse aspecto indica um padrao de fluxo
rapido logo apos a abertura valvar, seguido de cessagao
abrupta, devido a existéncia de obliteragédo cavitaria e,
portanto, um menor volume cavitério ou de restricéo a
entrada de sangue secundério a diminuicao da
distensibilidade. A bidpsia endomiocérdica auxilia no
diagnoéstico diferencial com outras cardiopatias
restritivas e, juntamente com os dados clinicos e de
outros exames complementares, ajuda a selar o
diagndstico. O fluxo mitral tem grande valor progndstico.
Assim, os pacientes, que apresentam fluxo mitral com
caracteristicas restritivas (tempo de desaceleragao
menor que 150 ms), tém apenas 49% de probabilidade
de sobrevida de um ano contra 92%, daqueles com
somente fluxo indicativo de anormalidade de
relaxamento. A reducdo do relaxamento pode ser vista
através das valvas triclspide e/ou mitrall?2,

Durante a realizacdo de cateterismo cardiaco, a
angiografia revela areas de obliteragdo dos apices
ventriculares. O tamanho das cavidades pode estar
diminuido e a parede miocérdica mais espessa que o
normal. As curvas de pressao podem simular aquelas
encontradas na pericardite constritiva, com formatos
de ondas de depressdo-e-platd, registrados durante a
diastole no ventriculo direito'?. Pode também mostrar
evidentes regurgitacoes triclspide e mitral.

REFERENCIAS

0 estudo da ventriculografia, por substancias radionu-
cleares, revela tamanho normal ou diminuido da cavidade
ventricular, além de anormalidades no relaxamento da
parede miocardica, que também podem ser identificadas!.

0 exame complementar, que fecha o diagndstico é,
inexoravelmente, a bidpsia endomiocardica, podendo-
se fazer o diagnoéstico diferencial entre as diferentes
modalidades de miocardiopatia restritiva3®.

No caso por nés estudado, as bidpsias miocardica e
renal confirmaram o diagnéstico de EMF e amiloidose
renal, respectivamente.

Os pacientes com miocardiopatias restritivas, sobre-
tudo com EMF, podem ser inicialmente rotulados como
portadores de insuficiéncia cardiaca congestiva, sem o
estabelecimento de um diagnéstico etiologico definitivo.
O tratamento clinico é frustrante e insatisfatério'®. O
tratamento cirdrgico € a principal opcao terapéutica’.
Os diuréticos sao necessarios, reduzindo pré e pos-
carga, porém, é prejudicial aumentar a diurese a ponto
de diminuir as pressdes de enchimento cardiaco?. A
terapia com corticoides ndo mostrou beneficios.

O prognéstico é variavel de dois a dez anos, segundo a
gravidade do quadro clinico, ap6s as primeiras manifes-
tagdes®. As alteragdes que influenciam negativamente no
progndstico sdo: intensidade da fibrose apical, sinais de
restricao diastdlica, comprometimento da funcéo ventricu-
lar sistélica, envolvimento do aparelho subvalvar, presenca
de hipertensao pulmonar e trombos intracavitarios®?.

E, portanto, dever do clinico e do cardiologista um
exame minucioso, complementado por exames subsidi-
arios, como eletrocardiograma, radiografia de térax,
ecodopplercardiograma, angiografia, ventriculografia e
biépsia miocérdica, para um correto diagnéstico, no
sentido de orientar, o mais precocemente possivel, o
tratamento adequado.

Tem-se indicado precocemente o tratamento
cirargico’?, logo apo6s o diagndstico, realizando
resseccao endocardica, porém com altos indices de
morbimortalidade, mesmo por cirurgides experientes©.
As valvas tricispide e mitral em alguns pacientes sao
substituidas por valvas protéticas®’ e o transplante
cardiaco pode ser necessario em casos selecionados®.
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