FIBROSE ENDOMIOCARDICA
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A fibrose endomiocérdica foi, pela primeira vez, verificada por Bedford e
Konstan 5, os quais apresentaram o relato anatomo-clinico de 40 soldados africanos
falecidos durante a guerrana Nigéria, sendo que 17 déles, com dados de necropsia.
Todos apresentavam clinicamente bulhas hipofonéticas, freqiientemente s6pro
sistolico e grande aumento do volume cardiaco. Todos haviam falecido em
insuficiéncia cardiaca congestiva irredutivel, de causa ndo determinada. Os
achados anatomo-patol 6gicos revelaram, em alguns casos, fibrose endomiocardica
e trombose mural, sem apreciavel reacao inflamatéria. A etiologia ndo foi possivel
determinar.

Em 1948, Davies ¢ estudou vérios casos em Kampala, na Uganda, de pacientes
jovens em insuficiéncia cardiaca congestiva. Verificaram a semelhanga com os
pacientes objeto da comunicagéo de Bedford e Konstan °.

Williams e col. 42 e Ball e col. ® estudaram detalhadamente essa cardiopatia e,
jaem 1954, a experiénciaadquiridalhes permitiu definir as caracteristicas clinicas,
eletrocardiogréaficas e patol 6gicas.

Aos trabalhos do grupo de Kampala seguiram-se inimeros relatos, idénticos
ou muito semelhantes aos descritos por Davies na Uganda %2, ocorridos em
diversos paises da Africa 0%, da Asia 223, da Europa *2, América do Norte 2%,
e Oceania *, o que tornou evidente ndo se tratar de uma entidade nosoldgica s
existente na Africa.

Procedendo a umareviséo de bibliografia sul-americana, e particularmente
brasileira, ndo encontramos qualquer relato de casos de fibrose
endomiocardica; admitimos, pois, que se trate do primeiro caso publicado en-
tre nos.

Trabalho realizado nos Departamentos de Terapéutica Clinica e Anatomia Pato-
l6gica da Faculdade de Medicina de Porto Alegre, URS. Apresentado no XVII Con-
gresso Brasileiro de Cardiologia, Curitiba, 1961.
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Trata-se de uma paciente branca, solteira, de 27 anos, auxiliar de enfermagem,
natural déste Estado, residente nesta Capital, hospitalizada em abril 1960, com
protocolo n.° 1557, no Servigo da Catedra de Terapéutica Clinica da Faculdade
de Medicina de Pérto Alegre.

Relatava que ha 4 meses notara cefaléia, tonturas e astenia. Um més apds,
apresentou edema nos membros inferiores, o qual regrediu com o tratamento.

Ha dois meses reapareceu o edema, e apresentou, stbitamente, dor na regiao
média do hemitérax esquerdo, que se exacerbava com a respiragéo. Além disso,
houve aumento de volume do abdome, dor no hipocdndrio direito e
arredondamento da face. Hospitalizou-se por 13 dias; os sintomas, porém,
permaneceram inalterados e, por fim, notou dispnéia aos grandes esforcos. Nessas
condic¢des obteve alta.

Em sua residéncia, progressivamente foi se agravando seu estado e, ao ser
hospitalizada pela segunda vez, queixava-se de dor precordial, com irradiacéo
cervical, que aumentava em decubito lateral esquerdo, ascite, edema nos membros
inferiores, tosse, dispnéia, mesmo em repouso, e dor no hipocéndrio direito.

Exame fisico - Decubito dorsal forgado; facies vultuosa; lUcida; bom estado
de nutricdo; cianose nos labios; apirética. Ictus cordis invisivel e impalpavel;
hipofonese de bulhas; frequéncia ventricular de 86 batimentos por minuto; pulso
paradoxal; pressao arterial: apenas alguns batimentos em térno de 100 mm Hg
(em expiragdo) e a minima ndo foi possivel determinar; jugulares distendidas.
Derrame pleural bilateral (hidrotérax). Abdome abaulado com ascite.
Hepatomegalia.

Exames laboratoriais - Hemoglobina 17,8 g/100 ml; leucdcitos 11.300/mm 2 (bas-
tonados 226, segmentados 8.701, aciddfilos 339, mondcitos 565, linfécitos 1.921, plas-

Fig. 1 - Telerradiografia de térax, péstero-anterior e perfil.
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macitos 113). O hematdcerito variou de 55,5 a 67% em duas determinagoes interval adas.
Proteinas totais 6,5 g/100 ml, albumina 3,0 g/100 ml. Nitrogénio uréico 25,5 ml/
100 ml. Velocidade de sedimentacdo das hemacias 3 mm, na primeira hora.
Pesquisa de células LE negativa. Proteinograma: albumina 44%, globulina a
5,5%, globulinaa 7,4%, globulinaf 14,2% e globulinay 28,9%. Urina: densidadé
1.012, é&cida, trag:zos leves de proteinas; varios eritrocitos e leucécitos; alguns
cilindros hialinos. Liquido pericardico: cloretos 100 mEq/l, proteinas 2,5 g/100
ml; 450 células/mm ®auséncia de germes; a cultura ndo desenvolveu crescimento
de bactérias. Pesquisa de bacilos &cido-alcool resistentes negativa.

A telerradiografia do coragdo e vasos da base (fig. 1) mostrou sinais
radiol6gicos de derrame pleural bilateral e derrame pericardico. O derrame
pericardico ndo permitiu o estudo adequado do volume cardiaco.

O eletrocardiograma (fig. 2), com as derivagdes usuais, mostrou ritmo sinusal,
freqiiéncia ventricular de 90 bat./min, sugestdo de sobrecargas auricular e ventri-
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Fig. 2 - Eletrocardiograma: apresenta sobrecarga

ventricular direita, baixa voltagem de QRS e alte-
racdes inespecificasde ST e T .
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cular direitas, baixa voltagem de complexo QRS por provavel curto circuito, e
isquemia epicéardica (septal e para-septal baixa).

Evolugédo no hospital - Durante os 25 dias de hospitalizagdo, o quadro clinico
de insuficiéncia cardiaca congestiva, predominantemente direita, sugeria
pericardite crénica com derrame, refrataria ao tratamento. Além disso, apresentou
dor incaracteristica no térax, dispnéia e tosse; as bulhas hipofonéticas
permaneceram inalteradas. Foram feitas trés pungOes pericéardicas, retirando-se
400 ml de ligquido em cada uma; o liquido foi classificado como transudato.

Féz uso de clorotiazida, dexametazona e dieta hipossddica. N&o se verificou,
durante a hospitalizagdo, nenhuma arritmia nem acidente embdlico sistémico ou
pulmonar, a ndo ser o que a vitimou.

Achados de necropsia - Os achados principais foram: Coracdo pesando 315 g;
0 tecido adiposo pericardico estava endurecido, enrugado e de cér amarelo-
avermelhada; o coracédo revelva contracdo e era de pequeno tamanho.
Externamente, havia dilatag8o da auriculadireitae umaretragdo ao nivel do apice
de ventriculo direito. Internamente, o maiores anormalidades |ocalizavam-se no
ventriculo direito. Essa cavidade estava quase total mente obliterada por um trombo
organizado, comprometendo o trato de enchimento e de esvaziamento; o apice do
ventriculo direito achava-se retraido e obliterado; o trombo comprometia todo o
infundibulo da artéria pulmonar. A areainfundibular revelava estenose devida ao
trombo; notava-se umaluz circula de 0,4 cm de didametro ao nivel da porgéo mais
distal do trombo.

As valvulas ndo se apresentavam alteradas, exceto por discreta opacidade do
endocardio subjacente as valvulas semilunares. A auricula direita achava-se
grandemente dilatada e continha grande massa trombdtica parcialmente
organizada. O endocardio subjacente o trombo do ventriculo direito achava-se
irregularmente espessado, medindo cérca de 2 mm de espessura, notando-se septos
fibrosos que penetravam no miocardio. N&do havia separacdo definida entre o
miocérdio e endocardio esclerosado. As valvulas e artérias coronarias nao
apresentavam anormalidades. Circunferéncia das valvulas: vdlvulaadrtica 6,5 cm,
véalvula mitral 9 cm, vélvula pulmonar 7,5 cm, valvula tricuspide 10,5 cm.
Espessura dos ventriculos: esquerdo 11 mm, direito 3 a 6 mm.

A cavidade pleural continha cérca de 1.000 ml de liquido amarelo citrino. O
pericardio transverso media cérca de 12 cm de comprimento; o saco pericardico
continha cérca de 200 ml de liquido amarelo citrino. O pulmao direito pesava
300 g e o esquerdo 260g. Ambos continham multiplos enfartes recentes
subpleurais, medindo o maior cércade 3,0 cm no maior eixo. Ao corte, os pulmdes
revelavam edemaintersticial, bem como congestdo moderada e &reas de hemorragia
intersticial. As artéria pulmonares continham, em ambos os lados, émbolos
localizados nos ramos segmentares primarios.

Achados microscépicos - Cortes revelaram, ao nivel do ventriculo direito,
um acentuado espessamento fibroso do endocardio, em meio ao qual havia
vasos capilares de neoformagéo infiltragédo inflamatéria do tipo linfocitario
e plasmocitario predominante. O tecido fibroso era recoberto por trombo
parcialmente organizado, contendo células inflamatorias varias, inclusive
polinucleares e colbnias de germes. O tecido fibroso endocéardico penetrava
sob forma de septos em meio ao miocardio (figs. 3 e 4). Nalinha de transicéo
entre o endocardio e o miocardio havia vasos venosos amplamente dilatados
e congestos. O miocardio, em sua parte mais profunda, apresentava edema
focal e fibrose intersticial irregular focal. Em areas ndo comprometidas
pelo processo descrito, o miocardio revelava infiltrados esparsos com-
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Fig. 3 - Corte mostrando espassamento fibrético do endocardio e transicéo
para o miocéardio adjacente (coloracdo pela hemotoxilina-eosina).

Fig. 4 - Corte mostrando uma banda de tecido fibroso com capilares congestos,
estendendo-se para dentro do miocéardio.
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postos por linfécitos, com alguns neutrdéfilos. O pericardio revelava discreta
fibrose e infiltrados predominantemente linfocitarios.

O exame de multiplos cortes de pulmao revelou areas de acentuada congestao
com hemorragia intra-alveolar, colapso e enfisema focal. Numerosas artérias
continham trombos. Em algumas areas havia discreto numero de histiécitos,
contendo hemossiderina, no interior dos alvéolos. Notavam-se ainda depositos
esparsos e discretos de pigmento antracético. Em térno de alguns vasos havia
discretos infiltrados linféides.

Asestruturas lobular e trabecular do figado estavam conservadas. Haviaintensa
necrose com hemorragia das porcdes centrais dos |6bulos, com vasodilatagéo dos
sinusbides que se estendia até as porgdes mediais e, por vézes, periféricas dos
Iébulos. Os espacos porta e demais estruturas nao revelaram alteragoes.

Os seguintes achados permitiram fazer o diagnostico: fibrose endocérdica, com
penetracao no miocéardio, e trombo mural, obliteracdo da camara de enchimento
de ventriculo direito, auséncia de lesdes valvulares e vasculares, auséncia de
eosinofilia e auséncia de lesGes extracardiacas, exceto aquelas devidas a
insuficiéncia cardiaca.

COMENTARIOS

O caso relatado apresenta o quadro clinico e anatomo-patol6gico de fibrose
endomiocérdica. Trata-se de uma jovem que sofria de insuficiéncia cardiaca
congestiva, predominantemente direita, irredutivel ao tratamento. N&o teve
embolias sistémicas, pulmonares ou arritmias em seus antecedentes. N&o
apresentava sopros. O quadro clinico sugeria pericardite cronica com derrame, e
o diagndstico pds-morte foi feito baseado nos seguintes achados: 1) fibrose
endocérdica com penetragdo no miocéardio; 2) trombose mural; 3) obliteragcdo do
apice do ventriculo direito; 4) auséncia de lesGes valvulares e vascul ares.

Esse material foi examinado pelos Drs. Davies ° e Saphir *, os quais
confirmaram o diagnostico de fibrose endomiocardica. A opinido de Davies é
importante pelo fato de ter sempre separado, por algumas caracteristicas, 0s casos
de fibrose endomiocérdica descritos na Africa daqueles relatados em outros
continentes 8. Os casos relatados tinham idade compreendidas entre 5 e 40 aos e
0 Nnosso, 27 anos. N&do apresentava sopro sistolico, como tem sido referido 373842,
traduzindo insuficiéncia mitral ou triclspide, pela aderéncia da valva posterior a
parede ventricular. Auséncia de arritmias, o que também foi verificado em
inameros relatados 3671531,

Havia galope mesodiastélico, o que freqiientemente tem sido observado °.
Existia derrame pericardico com caracteristicas de transudato e, embora isso ndo
seja muito freqliente, incide em cérca de 20% dos casos na experiéncia do grupo
de Kampala 58,

O eletrocardiograma (fig. 2) sugeria sobrecargas auricular e ventri-

cular direitas, reducdo da voltagem do complexo QRS, além de alteracdes
de T sugestivas de isquemia subepicardica.Ahipertrofia de cavidades di-
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reitas justifica as alteracdes do eletrocardiograma. A baixa voltagem de QRS
deveria estar na dependéncia do derrame pericérdico, o que funcionaria como
curto circuito. As alteracdes de T poderiam decorrer de perturbacGes metabolicas
do musculo cardiaco hipertrofiado. Essas altera¢des do electrocardiogramaforam
também encontradas por outros autores >4>43, A inscri¢do horéaria de QRS no plano
frontal e anti-horéria no horizontal, a morfologiarS de V a V eRsemV e V
com T negativas deV aV ramos simétricos e difasica em V eV K justlflcam os
diagnosticos el etrocardlograflcos feitos.

O coragdo estava aumentado de volume a custa de hipertrofia de ventriculo e
auricula direitos. Havia trombose mural, fibrose endocardica com penetragéo no
miocardio, obliteracao de parte da cAmara de enchimento da cavidade ventricular
direita e estenose do infundibulo da artéria pulmonar. O apice de ventriculo direito
encontrava-se mais proximo davalvulatricuspide, o que determinava, certamente,
limitacéo da diastole e dificuldade de esvaziamento concomitantes, o quejustifica
a hipertrofia da parede ventricular. Em conseqiiéncia disso, a superficie epicardica
sbbre o &pice do ventriculo direito apresentava uma nitida depressdo. Esses

achados patol6gicos sdo habitualmente encontrados na fibrose endomiocardica
3,8,10

E freqiiente a infeccdo bacteriana do trombo mural e também endocardite
bacteriana, quando ha comprometimento valvular 342, Esses achados ndo foram
descritos na miocardite chagésica ?’, que € comum no norte e centro do pais.

Gray " foi o primeiro a lembrar que, em 1901, Josserand e Gallavardin 2
relataram casos de pacientes falecidos em insuficiéncia cardiaca progressiva, em
que os achados de necropsia mostraram o que éles denominaram miocardite
primitiva subaguda, e apresentavam semelhancas importantes com a fibrose
endomiocardica do tipo descrito por Davies ®8. Entretanto, indiscutivelmente,
coube ao grupo de Kampala %8 o conhecimento mais completo da doenga. A
etiologia permanece ainda desconhecida. Alguns tém relacionado com virus % e
outros com subnutri¢do 1©15; outros colocaram-na junto a endocardite fibroplastica
de Loeffler 22, com o que ndo concordam os autores mencionados 5.

Idéntica confusdo tem ocorrido com a cardiopatia da desnutricdo, descrita por
Gillanders e Higginson 68 na Africa do Sul, e com a colagenose cardiovascul ar
de Becker 4. Por outro lado, Davies e seu grupo %8 referem uma série de
caracteristicas patol 6gi cas que separam a fibrose endomiocardica, por éles descrita
em Uganda, dos casos relatados nos outros continentes.

Em seminério recente 3%, realizado no Departamento de Patologia e
Medicina da Universidade de Witwatersrand, Africa do Sul, com a presenca,
entre outros, de Davies, Becker e Higginson, ésses concordaram que as en-
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tidades por éles descritas eram diferentes em muitos aspectos, mas com algumas
caracteristicas comuns, suficientes para originar a confusdo existente naliteratura.

Finalmente, pensamos que 0 nosso caso pertence ao tipo de fibrose
endomiocardica descrito como semelhante ao quadro da pericardite constritiva
81042 nor néo apresentar comprometimento valvular.

Valeria, ao final lembrar os critérios clinicos estabel ecidos 2, para suspeitar-se
de fibrose endomiocérdica e permitir o diagndstico em maior nimero de casos, 0
que contribuiria para melhor conhecimento de sua distribuicdo geografica e
definicdo de suas caracteristicas nosoldgicas *.

RESUMO

Os autores, com revisao da literatura, apresentam o relato de uma paciente
branca, 27 anos, brasileira, natural déste Estado, enfermeira e residente em Porto
Alegre, hospitalizada com insuficiéncia cardiaca congestiva irredutivel ao
tratamento usual. Apresentava bom estado de nutricdo, edema, ritmo de galope,
bulhas cardiacas hipofonéticas, pulso paradoxal e jugulares ingurgitadas. N&o
havia sopros. Hidropericardio. Hidrotérax. Hepatomegalia.

Os achados de necropsia revelaram uma depressao na superficie epicéardica de
ventriculo direito sbbre o apice, obliteragdo da camara de enchimento de ventriculo
direito e estenose do infundibulo da artéria pulmonar, trombo mural organizado
na cavidade ventricular direita (apice), e acentuada fibrose endocardica com
penetracado miocardica. Congestdo passiva visceral.

O quadro clinico-patol 6gico descrito é semel hante ao de fibrose endomiocérdica
do tipo encontrado nos paises da Africa Oriental.

SUMMARY

The authors present the review of the literature and a case report of a
patient, a white female, 27 years old, Brazilian, nurse, living in Porto
Alegre, a Southern Brazilian city. She was admitted to the hospital with
intractable congestive heart failure. She presented good nutritional state,
edema, gallop rhythm, faint heart sounds, paradoxal pulse and engorged
jugular veins. The e were no murmurs. Hydropericardium. Pleural effu-
sion. Liver enlargement.

* Quando ja haviamos concluido éste relato,mais dois casosforam
registrados no Servigco, em pessoas jovens, do sexo femenino e ana-
tédmico restririvo, idéntico a éste.
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The autopsy findings revealed an external depression drawing in of the antero-
lateral wall of the right ventricle, inflow tract of the right ventricle obliterated,
infundibular stenosis of the pulmonary artery, mural thrombosis, severe and
extensive endocardial fibrosis of the right ventricle. Bands of fibrous tissues from
the endocardium penetrated into the myocardium. passive visceral congestion.

The mentioned clinico-pathologic features are quite similar to the ones of
endomyocardial fibrosis found in West Africa.
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