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Resumo

Paciente M.B.L., feminina, 62 anos, portadora de
insuficiéncia cardiaca prévia (etiologia indefinida),
apresentou-se agudamente com dispneia aos esforgos e
déficit neuroldgico stbito. O ecocardiograma evidenciou
insuficiéncia mitral moderada e obliteragdo infiltrativa
do ventriculo esquerdo. Realizou-se ventriculografia,
confirmando aspecto sugestivo de endomiocardiofibrose.
Optou-se por tratamento clinico (atual NYHAT), com boa
resposta. Objetiva-se descrever caso clinico incomum e
aspectos gerais desta entidade de acordo com as mais
recentes atualizagdes.

Palavras-chave: Cardiomiopatia restritiva; Fibrose
endomiocérdica/ classificacdo; Fibrose endomiocardica/
epidemiologia; Doenca de Chagas

Abstract

Case study of a female patient, 62 years old, with prior
heart failure (etiology not defined) presenting dyspnea
acutely on exertion, and sudden neurological deficit. An
echocardiogram showed moderate mitral failure and left
ventricular infiltrative obliteration. Ventriculography
confirmed an appearance suggestive of endomyocardial
fibrosis. Medical treatment (current NYHA I) was
selected, with good response. The intention is to present
a clinical study of an unusual case with general aspects
of this entity according to the latest updates.

Keywords: Cardiomyopathy, restrictive; Endomyocardial
fibrosis/ classification; Endomyocardial fibrosis/
epidemiology; Chagas disease

Introducao

Endomiocardiofibrose (EMF) é considerada a
cardiomiopatia restritiva mais comum em todo o
mundo'. Caracteriza-se pela presenca de fibrose nos
dpices das cavidades ventriculares, ocasionando
disfungdo no processo de enchimento ventricular e na
mecanica valvar, levando a clinica de insuficiéncia
cardiaca (IC). Por estar confinada epidemiologicamente
a paises de baixo nivel socioeconémico, a EMF carece
de investimentos cientificos, permanecendo como
mistério clinico apds 73 anos de sua descri¢do inicial*

Relato do Caso

Paciente M.B.L, feminino, 62 anos, natural de Fortaleza
(CE), foi admitida em dezembro 2009 com quadro de
déficit motor subito, sendo diagnosticado acidente

vascular encefélico (AVE) isquémico. Foi encaminhada
ao setor de cardiologia por apresentar IC de etiologia
indeterminada.

Ao exame fisico apresentava pressdo de
110mmHgx70mmHg, classe funcional II/III, frequéncia
cardiaca de 70bpm e presenca de sopro sistélico em
foco mitral de 3+/6+, com crepitagdes pulmonares.

ORX detérax evidenciava cardiomegalia e opacificagdo
em dpice ventricular. O eletrocardiograma apresentava
ritmo sinusal, com altera¢des difusas da repolarizacdo
ventricular em parede anterior e baixa progressdo da
onda R nas derivagdes precordiais.

Na investigagdo para a possivel etiologia, os exames
complementares (Figuras 1 e 2) evidenciaram achados
sugestivos de EMF como etiologia da IC. Decidido por
tratamento farmacolégico (medica¢des para IC:
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captopril, carvedilol, furosemida e anticoagulagdo
plena com cumarinico) com boa resposta clinica
(NYHAT).

Figura 1
Ecocardiograma evidenciando ocupacao do dpice ventricular
esquerdo com imagem hiperecogénica sugestiva de trombo.

[ )

Figura 2

Ventriculografia de camaras esquerda e direita,
respectivamente, evidenciando obliteracdo dos dpices
ventriculares.

Discussao

As primeiras descri¢des sobre a EMF ocorreram entre
1975 e 1977, por meio de autopsias realizadas em
Mog¢ambique; segundo Bukhman et al?, hd registros
prévios desde meados 1938 realizados por Arthur
Willians e Jack Daves.

Caracteriza-se pela presenca de fibrose em regides
apicais das cavidades ventriculares, ocasionando
disfungdo no processo de enchimento ventricular,
levando a clinica de IC do tipo restritivo.?

Ha maior prevaléncia em regides tropicais, tais como
a Africa Central e América do Sul (Brasil). Na Africa,
a EMF é uma causa frequente de IC, sendo responsével
por 10% a 20% das mortes de causa cardiaca®.

Estudos tentaram estabelecer sua prevaléncia, que
varia entre 0,2% e 25%. Rastreamento

ecocardiografico determinou uma prevaléncia de
19,8% em Mocambique. Apresenta frequéncia
bimodal em relagdo a idade — 10 anos e 30 anos de
idade. H4 maior prevaléncia no sexo feminino, com
predominio na etnia negra'?.

Devido a sua distribui¢do regional, as primeiras
hipéteses sobre o fator causal da EMF baseavam-se
em aspectos nutricionais e infecciosos. Surge ainda
nos anos 60 a associagdo entre a eosinofilia e lesdes
miocdrdicas infiltrativas, podendo a EMF ser uma
variante da sindrome de Loffler, como forma tardia
e fibrosante. Contudo, a falha dos estudos em
comprovarem a presenga de concentrados
eosinofilicos nessas lesdes traz novamente um
mistério para sua etiopatogenia®.

Estudos estabelecendo rela¢des diretas dos locais
de ocorréncia territorial e familiar da EMF podem
ser a chave do mistério. Fatores como moradias
em fazendas, andar descalco e baixo nivel escolar
foram associados a EMF. Wayengera* publicou
artigo em que tentou, com sucesso, propor
possivel modelo causador das lesdes fibrosantes,
utilizando como modelo as agressdes geradas na
doenca de Chagas. A mimeticidade molecular de
possiveis antigenos e o midcito podem causar
lesGes e levar a variabilidade fenotipica de sua
apresentacdo. Estudos sugerindo a presenca de
anticorpos antimidcitos, tanto da classe IgG
quanto IgM em portadores de EMF complementam
tal hipotese*®.

A EMF se apresenta como infiltrados fibrosos que
se depositam nos dpices ventriculares com
alteragdes no processo de enchimento ventricular.
Aproximadamente em 50% dos casos ha
envolvimento biventricular, 40% do ventriculo
esquerdo e 10% do ventriculo direito. O infiltrado
causa comprometimento restritivo, sem grandes
dimensdes ventriculares, destacando-se as
insuficiéncias valvares e grandes dtrios
(cardiomiopatia restritiva).

A principal sintomatologia inclui sinais e sintomas
de insuficiéncia cardfaca. No acometimento das
camaras direitas, nota-se a presenca de ascite
volumosa, com ou sem edema periférico,
hepatomegalia e elevadas pressdes de enchimento.
Em cédmaras esquerdas, congestdo e dor tordcica
predominam. Esses pacientes recebem o diagnéstico
ap0s a realizagdo de ventriculografia na investigagado
de dor tordcica ou IC?.

Apresentagdes desde o nascimento, como congestdao
pulmonar e hipertensdo pulmonar (HP), podem
ocorrer. Doengas sistémicas, tal como a sindrome de
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Churg-Strauss e outras colagenoses podem estar
associadas.

A presenca de material fibroso associado a calcificagoes
locais predispde a estase sanguinea e formacdo de
trombos murais com ocorréncia de fendmenos
tromboembdlicos (15% dos casos), tal como ocorreu
com a paciente relatada neste caso clinico. A calcificagdo
macica endomiocdardica é rara®.

A fibrilagdo atrial estd presente em 37% dos casos (pior
progndstico) e apresentagdes graves através de morte
subita abortada por arritmias ventriculares fatais
foram registradas.

Recentemente foram propostos critérios
ecocardiograficos para estabelecer o diagndstico e
gravidade da doenga. Estes se baseiam nos achados
de alteragdes na espessura da parede miocdrdica,
obliteracdo dos dpices ventriculares, presenga de
trombos, acometimento valvar e a presenca de padrao
restritivo, associados ou ndo a critérios menores’.

Angiograficamente, a EMF se caracteriza pela imagem
tipica de amputagdo dos ventriculos, por auséncia de
preenchimento de contraste. A realiza¢do de biopsia
endomiocdrdica ndo é recomendada de rotina pelo
risco de fendmenos tromboembdlicos e pela pouca
especificidade dos achados (depésitos de hialina e
coldgeno entremeados ao endocardio aparentemente
normal).

Atomografia computadorizada com multidetector de
canais e a ressondncia nuclear magnética na EMF
surgem como ferramentas promissoras no diagndstico
por imagem. O escore de cdlcio pode ser ttil na
deteccdo de trombos e\ ou calcificagdes’.

Por ser a principal apresentagdo clinica dos pacientes
com EMF, tratamentos direcionados para IC com
componentes diastdlicos e restritivos tornam-se a
principal diregdo terapéutica. Uso de diuréticos para
manejo da volemia e betabloqueadores para melhora
do enchimento ventricular s&o as principais drogas
utilizadas no tratamento desses pacientes. Existem
controvérsias quanto ao uso de inibidores da enzima
conversora da angiotensina nos pacientes com
disfuncao diastdlica®.

Em pacientes portadores de trombos, orienta-se o uso
de anticoagulantes orais por pelo menos seis meses.
Como alternativa, considera-se o uso de dcido
acetilsalicilico na dose de 325mg, porém sem
evidéncias de beneficio real?.
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A cirurgia de ressec¢do do miocardio com possivel
reconstrugdo ventricular e troca valvar surge em
muitos centros como principal opgdo terapéutica,
predominando sua indicagdo nos pacientes
sintomadticos (NYHA III e IV). Apesar das altas taxas
de mortalidade no pés-operatério imediato (15% a
30%), hé beneficios na sobrevida a longo prazo®’.

O transplante cardfaco surge atualmente como opgéo
terapéutica para pacientes selecionados, principalmente
nos estdgios tardios de disfungdo ventricular e
sintomatologia limitante'®.

A EMF persiste como um mistério na cardiologia
clinica. Auséncia de grandes estudos clinicos apenas
permite a comunidade cientifica se basear em séries e
relatos de casos para a propedéutica desses pacientes.
Anseia-se que novas publicagdes sobre o sugerido
tema sejam langadas para o fortalecimento de
hipéteses e reconhecimento do vasto espectro de sua
apresentagao clinica.

Potencial Conflito de Interesses
Declaro ndo haver conflitos de interesses pertinentes.

Fontes de Financiamento
O presente estudo néo teve fontes de financiamento
externas.

Vinculagdo Universitaria
O presente estudo ndo estd vinculado a qualquer programa
de pé6s-graduacao.

Referéncias

1. Mocumbi AO, Ferreira MB, Sidi D, Yacoub MH. A
population study of endomyocardial fibrosis in a rural
area of Mozambique. N Engl ] Med. 2008;359(1):43-9.

2. Bukhman G, Ziegler ], Parry E. Endomyocardial fibrosis:
still a mystery after 60 years. PLoS Negl Trop Dis.
2008;2(2):€97.

3. Bukhman G. Endomyocardial fibrosis. UptoDate
[internet]. [cited 2009 Sep 10]. Available from:
<http:/ /www.uptodate.com>

4. Wayengera M. Searching for new clues about the
molecular cause of endomyocardial fibrosis by way of
in silico proteomics and analytical chemistry. PloS One.
2009;4(10):e7420.

5. Mocumbi AO, Latif N, Yacoub MH. Presence of
circulating anti-myosin antibodies in endomyocardial
fibrosis. PLoS Negl Trop Dis. 2010;4(4):e661.



Lino et al.
Endomiocardiofibrose: relato de caso e revisao de literatura
Relato de Caso

Rev Bras Cardiol. 201 124(4):254-257
julho/agosto

6. Aggarwal A, Sinha B, Rajpal S, Dwivedi S, Sharma V. 9. Mady C, Barretto AC, Stolf NA, Oliveira SA, Arteaga-

Right ventricular endomyocardial fibrosis presenting
with ventricular tachycardia and apical thrombus — an
interesting presentation. Indian Pacing Electrophysiol J.
2009;9(6):360-3.

Senra T, Shiozaki AA, Salemi VM, Rochitte CE. Delayed
enhancement by multidetector computed tomography
in endomyocardial fibrosis. Eur Heart J. 2008;29(3):347.
Moraes F, Lapa C, Hazin S, Tenorio E, Gomes C, Moraes
CR. Surgery for endomyocardial fibrosis revisited. Eur
J Cardiothorac Surg. 1999;15(3):309-12.

10.

Fernandez E, Bellotti G, et al. Resultados imediatos do
tratamento cirtrgico da endomiocardiofibrose. Arq Bras
Cardiol. 1998;50(2):93-5.

Korczyk D, Taylor G, McAlistair H, May S, Coverdale
A, Gibbs H, et al. Heart transplantation in a patient with
endomyocardial fibrosis due to hypereosinophilic
syndrome. Transplantation. 2007;83(4):514-6.

257



