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Resumo

Relato de caso de paciente do sexo feminino, com
diagndstico de endomiocardiofibrose (EMF) e episddios
prévios de taquiarritmias supraventriculares (TSV), que
evoluiu com piora da classe funcional (CF - NYHA)
associada a bradicardia juncional.

Palavras-chave: Endomiocardiofibrose, Doenca do nodo
sinusal, Miocardiopatia restritiva, Insuficiéncia
cardiaca

Abstract

Report on a case study of a female patient diagnosed with
endomyocardial fibrosis and earlier episodes of
supraventricular tachyarrhythmia that progressed
through a decline in the function class (CF - NYHA),
associated with junctional bradycardia.

Keywords: Endomyocardial fibrosis, Sinus node
disease, Restrictive myocardiopathy, Cardiac
insufficiency

Introducgao

Endomiocardiofibrose (EMF) se caracteriza por fibrose
do trato de entrada do endocdrdio ventricular
(esquerdo, direito ou ambos), com retra¢do dos
miusculos papilares e conseqiiente insuficiéncia valvar
associada. No cortejo da doenga, sdo relativamente
comuns as alteragdes eletrocardiogréficas, como os
bloqueios de ramo e as taquiarritmias (TSV), com
destaque para fibrilacao atrial. Entretanto, abradicardia
ou mesmo a sindrome taqui-bradi (doenga do né
sinusal - DNS) ndo foram, até o momento, descritas
na literatura, em associacdo com a EMF.

Relato do Caso

M.LS.S, feminina, 44 anos, apresentando quadro
clinico compativel com insuficiéncia cardiaca (IC)
biventricular, foi internada no HUCFF para investigagdo
etiolégica, em 1989. O eletrocardiograma (ECG) de
internagdo mostrava taqui-atrial com bloqueio de
ramo direito, e o ecocardiograma (ECO) mostrava

presenga de material hiper-refrigente, obliterando as
pontas do ventriculo esquerdo (VE) e, principalmente,
do ventriculo direito (VD). Isto levava a obstrucgao
funcional do trato de entrada de ambos, além de
disfuncdo grave de VD, com pressao sistélica de
artéria pulmonar estimada em 32mmHg, remora e
trombo em dtrio direito, e insuficiéncias mitral e
trictispide graves.

Dado que a paciente encontrava-se em CF IV apesar
do uso das medicagdes, foi indicada cirurgia de
endomiocardiotomia e dupla troca mitro-tricuspidea
por vélvulas biolégicas. A anatomia patolégica,
havia degeneracdo mixomatosa das vdlvulas, com
fibrose endomiocdrdica compativeis com o
diagnétisco de EMF biventricular. Durante
acompanhamento clinico subseqiiente, jd no pds-
operatdrio tardio, apresentou flutter atrial 3:1 com
resposta ventricular controlada, ndo submetida a
cardioversdo elétrica.

Em 2007, houve nova descompensagao clinica com
predominio de insuficiéncia ventricular direita,
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associada a bradicardia, apesar de tratamento clinico ) ] 4
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47bpm, com VD palpavel. O ritmo era irregular, em
trés tempos, com terceira bulha de VD, P2>A2,
sopro sistélico em focos mitral (+/6+) e trictispide
(++/6+), além de sopro diastélico neste ultimo
(++/6+). Bulhas normofonéticas. Presenca de
turgéncia jugular patolégica a 30°. Abdémen
ascitico com figado palpdvel abaixo do rebordo
costal direito, indolor, e discreto edema de membros
inferiores (+/4+).

Exames laboratoriais mostraram anemia
normocitica-normocrdémica com hemoglobina de
9,4g/dl e hematécrito de 29,6%. Eletrdlitos e
enzimas cardfacas normais. ECO transtordcico
mostrava minima regurgitacdo mitro-tricuspidea
com préteses normofuncionantes e auséncia de
sinais sugestivos de endocardite. Radiografia de
térax mostrava pulmdes limpos, com seqiiela de
pleurodese a direita, hipertrofia ventricular direita
(HVD), porém sem sinais sugestivos de embolia
pulmonar, com trama vascular preservada e artéria
pulmonar com calibre normal (Figura 1).

Figura 1
Radiografia de térax em PA: seqtiela de pleurodese a direita
e aumento de ventriculo direito.

Ao eletrocardiograma (Figura 2), notava-se ritmo
juncional, com auséncia de onda P em quase todo
o tracado. Entretanto, em DII, hda um momento de
despolarizacédo sinusal com intervalo PR adequado
e conducgdo atrioventricular (AV) preservada
(Figura 2a); porém, ndo hd sustentagdo do ritmo
sinusal, sendo este substituido por ritmo baixo de
despolarizagdo ventricular.
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Figura 2
ECG de internagao. Ritmo juncional.

Figura 2a
Ampliacdo de DII. Descarga sinusal com intervalo PR
adequado, seguindo-se entdo a despolarizagdo ventricular.

Neste momento, considerando o diagnéstico de
DNS (episédios prévios documentados de
taquiarritmias atriais associados a bradicardia
sinusal sintomdtica), com piora da classe funcional
relacionada a bradiarritmia e nédo justificada por
outra causa, foi optado por implante de marca-
passo cardiaco definitivo. Devido a presenga de
prétese biolégica tricuspidea e condugdo AV
preservada, ndo foi implantado cabo ventricular,
realizando-se apenas implante de cabo tinico em
atrio direito, com conseqiiente modo AAI de
estimulacdo cardiaca. A paciente evoluiu com
melhora dos sintomas, permanecendo em CFII. A
Figura 3 mostra exatamente o ritmo de marca-
passo.

Observar o atraso entre a espicula e a despolarizagdo
atrial, devido a fibrose importante do dtrio direito.
Nota-se também que apesar do tempo espicula-
onda P aumentado, o intervalo PR permanece
normal (Figura 3a).
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Figura 3

ECG ap6s implante de marca-passo.
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Figura 3a
Ampliacdo de DII: atraso entre a espicula do marca-passo e
onda P. Intervalo PR inalterado em relag¢do ao ECG basal da
paciente.

Uma questdo interessante concerne a anticoagulacao
da paciente, estando essa indicada devido ao grau de
disfuncdo ventricular, presenga de trombo prévio e
remora em atrio direito. Entretanto, apds implante de
marca-passo, foram sugeridas 96 horas sem
anticoagulagdo para evitar complicagbes do
procedimento. Pesando-se os riscos de trombose de
proétese bioldgica em posicdo trictispide e o risco de
eventos tromboembdlicos, foi optado por iniciar
anticoagulagdo apés 36 horas do implante. Houve
formacao de hematoma de bolsa de marca-passo, com
resolugdo espontanea apds tratamento sintomatico.
Ap6s 20 dias de internagdo, recebeu alta com
anticoagulacdo oral e fdrmacos habituais para a
insuficiéncia cardiaca, estando em CFII.

Discussao

EMF se caracteriza por uma cardiomiopatia
obliterativa restritiva cronica, de cardter progressivo
e de etiologia ainda desconhecida. Inicialmente
descrita na Africa, tem uma distribui¢do mundial,

com predominio em dreas tropicais, e no Brasil
apresenta relagio homem-mulher de 1:5'. H4
indmeras tentativas de associacdo com sindromes
hipereosinofilicas, parasitoses intestinais ou
esquistossomose hepato-esplénica, porém ainda
ndo hé confirmagdo na literatura, sendo necessédrios
estudos posteriores para confirmar tais
associag¢des?.

Caracteriza-se na patologia por placas de fibrose
que se iniciam no dpice do endocérdio ventricular,
sepultando os musculos papilares, encurtando as
cordoalhas tendineas e provocando retragdo das
cispides valvares. O acometimento é 50%
biventricular, 40% isolado de ventriculo esquerdo
e 10% isolado de ventriculo direito®.

Clinicamente apresenta-se com IC, variando de acordo
com o acometimento anatdmico predominante, se
insuficiéncia ventricular direita ou esquerda.

A histéria clinica de IC acometendo pacientes jovens
e a presenga de fibrose endomiocardica com aspecto
tipico no ecocardiograma definem o diagnéstico®. O
eletrocardiograma, apesar de inespecifico, pode
mostrar arritmias supraventriculares, como flutter
atrial, taquicardia atrial e fibrilagdo atrial.

O tratamento é baseado no grau de fibrose ventricular
e nas manifestac¢ées clinicas. Oligossintomdticos
recebem inicialmente tratamento clinico com diuréticos
e digitalicos, ficando reservada a cirurgia para aqueles
com insuficiéncia mitral progressiva, intensa fibrose
de VD ou insuficiéncia trictispide. Para os sintomaticos
em CFIII e IV, o tratamento cirtirgico com
endomiocardiotomia estd formalmente indicado®’.

Os principais fatores prognésticos sao CFlll e IV, grau
de fibrose variando de moderado a intenso no VD%,
presenga de fibrilacdo atrial® ou ascite”.

EMF j4 é sabidamente associada a taquiarritmias
supraventriculares com poucos relatos médicos sobre
o assunto®!’; a experiéncia brasileira mostra que a
fibrilagdo atrial, além de mais comum, chegando a 60%
dos casos em algumas séries, também encerraria um
pior progndstico ¢!

DNS é definida por numerosas entidades que cursam
com alteragdo na descarga sinusal normal como
bradicardia sinusal persistente ndo causada por
drogas, parada sinusal ou bloqueios de saida, ou
alterndncia entre paroxismos de taquiarritmias
atriais rdpidas regulares ou irregulares com periodos
de freqiiéncias atriais ou ventriculares lentas (sindrome
taqui-bradi). Sua base anatdmica refere-se a destruicdo
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total ou subtotal do nodo, dreas de descontinuidade
nodal-atrial, altera¢des na parede atrial, lesdo de
nervos ou da prépria artéria do nodo sinusal. De fato,
o tratamento seria medicamentoso para as
taquiarritmias e marca-passo cardiaco definitivo para
bradicardia sintomadtica (classe I de indicag¢do de
implante)'>%3.

Neste caso, dado que a doenga per si apresenta como
caracteristica principal a fibrose endomiocardica, o
nodo sinusal seria acometido pela doenca de base,
levando a sindrome taqui-bradi, relacdo esta ainda
ndo descrita na literatura. Em um primeiro momento,
a doenca do nodo atrioventricular poderia ser
suspeitada no ECG, mas o fato de haver uma descarga
sinusal com conducdo AV integra subseqtiente, porém
ndo sustentada, associada a episédios prévios
documentados de taquicardia atrial, leva ao diagndstico
de DNS e ndo de doenga do nodo atrioventricular.
Assim, as ja descritas arritmias supraventriculares
aqui seriam parte da DNS que, em um segundo
momento, seria evidenciada por bradicardia sinusal
sintomadtica, sendo entdo indicado tratamento
adequado com marca-passo cardiaco definitivo e
drogas que reduzem a freqiiéncia ventricular.
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