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ACHADOSHEMODINAMICOSE
CINEANGIOCARDIOGRAFICOS NA FIBROSE
ENDOMIOCARDICA

Foram analisados, sob o ponto de vista hemodinamico e cineangiocardiogr afico, 8 pacientes
da raca branca, 7 do sexo feminino e 1 do sexo masculino, com idade média de 45 anos e
guadro clinico, radioldgico e eletrocardiografico compativel com fibrose endomiocardica.

Hemodinamicamente, foram encontrados: 1) aumento das pressdes médias de &trio direito
(11,5 + 5,8 mm Hg), diastélica final de ventriculo direito (12,6 + 3,0 mm Hg), média de artéria
pulmonar (22 + 12,7 mm Hg), diastdlica final de ventriculo esquerdo (20 + 8,8 mm Hg); 2)
diminuicéo do indice cardiaco (1,9 # 0,6 |/min/n?). Do ponto de vista cineangiocardiografico,
foramverificados: 1) manutencdo emniveis normais do volume diastélico do ventricul o esquerdo
(128 + 40 ml); 2) discreta diminuicao da fracao de g/ecéo do ventriculo esquerdo (58% + 6,5);
3) diminuicdo da velocidade média de encurtamento circunferencial (1,09 + 0,36 unidades
circunferenciais) e 4) alteragfes anatdmicas que comprometiam ambos os ventricul os.
Insuficiéncia mitral isolada foi encontrada em 2 casos e associada a insuficiéncia trictspide

em 5 pacientes.

Emboracasos defibrose endomiocardicaviessem sendo
rel atados sob outras denominagdes desde 1901 *®, coube
aDavies®, em 1948, ainiciativade sistematizar e publicar
0 quadro clinico, radioldgico, eletrocardiografico e
anatomopatol 6gico dessa entidade, a qual passaria a ser
denominada de fibrose endomiocérdica

A fibrose endomiocérdica ocorre em pacientes de
ambos 0s sexos e de qualquer raga, em geral adultos
jovens. Caracteriza-se por comprometer preferencialmente
o ventriculo direito, mas também o esquerdo ou ambos
simultaneamente com a mesma gravidade.

Na anatomia patol 6gica, os achados maisimportantes
séo os de obliteracéo de via de entrada e corpo do
ventriculo direito e/ou esquerdo por trombose e tecido
fibrético, com envolvimento do endocardio e miocéardio,
comprometendo no processo o0s aparelhos valvulares
mitral e triclspide ™.

O quadro clinico se manifesta com maior ou menor
grau de insuficiéncia cardiaca esquerda ou direita,
conforme a maior gravidade de envolvimento de cada
ventriculo e aparelho valvar. As manifestactes clinicas
mai sfreqlentes sio deinsuficiénciacardiacadireitasguda
e grave, com aumento moderado do volume cardiaco.
Existem comumente sopros de insuficiéncia mitral em

area de ventriculo esquerdo e de insuficiéncia trictspide
em &rea do ventriculo direito. A presencade 3.2e 4.2bulhas
do ventriculo esquerdo é praticamente constante. Nao
raramente, ouve-se um nitido ruflar mesodiastélico com
reforco pré-sistdlico em areamitral sendo, em alguns casos,
confundido com estenose mitral. Mais freqiientemente
encontramos casos com manifestagcdes predominan-
temente direitas, com predominio de turgéncia jugular,
hepatomegalia e ascite, na maioria das vezes ndo
acompanhada de edema dos membros inferiores 782028,
Os achados eletrocardiograficos, radioldgicos e
fonocardiogréficos descritos também variam, em funcdo das
cavidades mais ou menos comprometidas. O que se encontra
mais fregientemente sdo: arritmias cardiacas, sobretudo
fibrilagio atrial; sobrecargas atriais e ventriculares direitas ¢
ou esquerdas, manifestagBes radiol dgicas de insuficiéncia
cardiaca direita e/ou esquerda; sopros de insuficiéncia
tricligpide e/ou mitra #2>%, Quando 0 comprometimento ocorre
predominante ou exclusvamente a direita, 0 detrocardiograma
gpresenta diminuicdo da voltagem, sinais de sobrecarga atrid
direita e alteracBes da repolarizacdo ventricular.
Rediologicamente, verificam-se, nesse caso, coragio de volume
normd e sna's de acentuada insuficiéncia cardiaca direita. Os
quadros clinico, eletrocardiografico e radioldgico suge-
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rem fortemente a presenca de pericardite constritiva.

Do ponto de vista hemodindmico, os trabalhos tém
mostrado elevagdo nos niveis pressoricos das cavidades
cardiacas direitas e/ou esquerdas, com curvas pressoricas
semelhantes entre o étrio direito e o ventriculo direito,
guardando a morfologia em M para o &trio direito e em
raiz quadrada para o ventriculo direito. Do ponto devista
cineangiocardiogréfico, tem sido observada obliteracdo
das cavidades ventriculares direita e/ou esquerda e
presenca de insuficiéncia tricuspide e/ou mitral
1418.2325313347  Quanto ao desempenho do coragdo como
bomba ou como musculo, existem poucas informagdes
desse tipo de doenca.

O presente trabalho tem por objetivo mostrar os
achados hemodinamicos em 8 pacientes com fibrose
endomiocardica, bem como peculiaridades
cineangiocardiogréficas que a distinguem das outras
formas de miocardiopatia, destacando o volume e
desempenho do ventriculo esquerdo.

MATERIAL E METODOS

Foram estudados 8 pacientes daraca branca (7 fem., 1
masc., idade média: 45 anos + 8,5).

O quadro clinico em 7 desses pacientes era o de
insuficiéncia cardiaca congestiva, sem histéria préviade
doencgas do aparelho cardiovascular que pudessem ter
originado a descompensacéo cardiaca, como cardiopatia
isqguémica, hipertensdo arterial sistémica, doenca de
Chagas, doenca reumética. Um paciente apresentava
quadro clinico compativel com angina do peito estével,
provocada por esforgos. Terceira e 4.2 bulhas e sopro
sistélico de regurgitacdo em &rea de ventriculo esquerdo
elou direito estavam quase sempre presentes. Em trés
pacientes um ruflar diastdlico semelhante ao da estenose
mitral também era ouvido.

Os 8 pacientes foram submetidos a cateterismo
cardiaco para esclarecimento diagnostico, apo6s
consentimento prévio e plenamente cientes da natureza
do exame.

O estudo constou de cateterismo cardiaco direito e
esquerdo pelas técnicas de disseccdo da veia basilica e
artéria braquial direitas junto a dobra do cotovelo (7
pacientes), ou por puncdo daveiaeartériafemoraisdireitas

naregido inguinal (1 paciente). Em nenhum caso houve
sedaco prévia, tendo sido usado apenas anestésico local .

As pressfes de atrio e ventriculo direitos, artéria
pulmonar, ventriculo esguerdo e aorta foram registradas
no registrador DR8 da Electronics for Medicine, usando-
se transdutores P23DB da Stethon e os cateteres Lehman
(n.° 7 ou 8) ou Pigtail (n.°7) paraas cavidades esquerdas
e NIH (n.° 7) para as cavidades direitas.

Do ponto de vista cineangiocardiografico, afilmagem
foi feita utilizando-se a aparelhagem radiol6gica para
cineangio, aorto e cinecoronariografia da Philips e a
camara filmadora Arrithecno com velocidade de 48
quadros/segundo.

O ventriculo esquerdo foi estudado em projecdo obliqua
anterior direitae o direito em anteroposterior, com injecéo
de 40-50 ml de contraste sob pressdo, na bomba injetora
Contract 111 navasdo de 15-20 ml/segundo.

As artérias coronarias foram estudadas em mudiltiplas
projecBes em obliqua anterior esquerda e direita, pela
técnicade Sones* em 7 pacientese pelatécnicade Judkins
4 em 1 paciente.

O rendimento cardiaco foi obtido pela técnica de
termodiluic&o por computador daEdward em 6 pacientes,
ou calculado pelo método de Fick em 2 pacientes (n.°3 e
n.° 5).

A fragdo de gjecdo (FE) foi calculada pelo método de
Greene *°. A velocidade média de encurtamento
circunferencial foi obtida pelo método proposto por

Karliner 5.
RESULTADOS

A pressdo média de étrio direito (tab. 1) mostrou-se
elevada em todos os pacientes (11,5 + 5,8 mm Hg), com
excegdo do pacienten.® 4, que apresentavapressio normal .
Em alguns casos, aspressdesem étrio direito foramiguais
(n.° 3) ou levemente superiores (N.°5 e 7) a pressao
diastdlicafinal deventriculo direito.

A morfologiadas curvasde étrio direito variou desde a
normalidade, como no paciente n.° 4 (fig. 1), até curvas
bastante alteradas, lembrando a forma de M, como no
paciente n.° 3 (fig. 2).

TABELA 1 - Achados hemodinamicos na fibr ose endomiocar dica - pressdes (em mm Hg).

Paciente  AD VD AP VE Aorta

N.° Média Méaxima Pdl Pd2 Mé&xima Minima Média Maxima Pdl Pd2 Méxima Minima Média

1 11 26 8 12 25 10 12 104 -5 10 106 75 93

2 18 - - - - - - 103 0 13 112 71 89

3 19 24 17 19 24 17 19 126 -5 13 146 109 122

4 2 30 2 10 23 7 15 124 2 16 127 85 91

5 14 50 5 13 50 20 30 65 10 30 85 60 65

6 9 66 0 12 66 32 44 100 10 35 100 72 81

7 13 13 9 11 14 9 12 145 9 19 145 82 115

8 6 30 7 11 27 16 21 109 -2 23 114 71 88

Média 11,5 34 7 12,6 33 16 22 110 2 20 117 78 93
+58 +179 47 +30 +18,3 +85 +116 + 23,6 +65 +88 +213 + 14,6 +18,1

AD - &riodireito; VD - ventriculo direito; AP - artéria pulmonar; VE - ventricul o esquerdo: Pd1 - pressio diastdlicainicial; Pd2 — pressdo diastélica final.
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Fig. 1 - Curvas de pressdo de &trio direito, ventriculo direito, artéria
pulmonar e aortaem pacientes com fibrose endomiocérdicadeformaleve
(paciente n.° 4 - M.C.F). AO = aorta; ECG = eletrocardiograma; AP =
artéria pulmonar; AD = é&trio direito; VD = ventriculo direito; S =
sensibilidade.
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Fig. 2 - Curvas de pressdo de étrio direito, ventriculo direito e artéria
pulmonar em paciente com fibrose endomiocérdica de forma severa
(pacienten.°3-E.M.).

As pressfes ventriculares (tab. 1) direitas foram em
média elevadas, tendo-se encontrado uma sistélica de 34
+17,9mmHg, umadiastdlicainicial de7 + 5,2 mmHgeuma
diastélica final de 12,6 + 3,0 mm Hg. Essa Ultima estava
elevada em todos os pacientes. As curvas pressoricas de
ventriculo direito mostraram desde uma configuragéo
normal, como no paciente n.’ 4 (fig. 1), até curvas dteradas,
morfologicamente semelhantes as atriais direitas, como no
paciente n.% 3 (fig. 2).

As pressdes de artéria pulmonar (tab. I) foram em média
elevadas, tendo-se encontrado maximade 33 + 18,3 mm Hg,
minimade 16 + 9,4 mm Hg e médiade 22 + 12,7 mm Hg.

As curvas pressoricas de artéria pulmonar variaram desde
umamorfologianormal (pacienten.?4, fig. 1), atéumaforma
semelhante & de ventriculo direito (paciente n.’ 3, fig. 2).

As pressdes médias de ventriculo esquerdo (tab. 1)
mostraram sistélica normal (110 £ 25,4 mm Hg) diastélica
inicial normal (2 + 6,5 mm Hg), diastélicafinal elevadaem
todos (20 £ 8,8 mm Hg), com excegéo do pacienten.® 1.

As curvas pressoricas de ventriculo esquerdo foram
morfol ogicamente normais.

As pressdes de aorta (tab. 1) mostraram valores médios
normais, comumasistélicade 117 + 21,3 mm Hg, diastdlica
de 78+ 14,6 mm Hg emédiade 93 + 18,1 mm Hg.

Ascurvasde pressbes aorticasforam morfol ogicamente
normais.

A avaliacdo do desempenho ventricular esquerdo (tab.
I1) demonstrou volume diastélico final do ventriculo
esquerdo normal (128 £+ 40 ml), volume sistélico final do
ventriculo esquerdo dentro dos limites da normalidade
(52 + 84 ml; fragdo de ejecdo do ventriculo esquerdo no
limite inferior da normalidade (58% + 6,5), velocidade
meédia de encurtamento circunferencia diminuida (1,09
+ 0,36 unidades circunferenciais), indice cardiaco
diminuido (1,9 £ 0,6 I/min/m?).

Do ponto de vista cineangiocardiogréfico, os 8

TABELA Il - Achados hemodinamicos na fibrose endomiocér dica.
Avaliacdo do desempenho ventricular esquerdo.

Paciente VDF VSF FE Vcf IC
n°
1 144 65 55 0,6 2,1
2 134 55 59 0,7 1,2
3 99 43 57 15 19
4 116 39 66 1,4 3,2
5 124 60 52 0,8 15
6 115 50 56 1,2 1,6
7 110 53 52 1,0 2,1
8 180 52 71 15 2,1

Média 128+40 52+84 58+6,5 1,09+0,36 19+0,6

Normal  130+30 46+18 64+8 14+04 32+08

VDF - volume diagtdlico final (ml); VSF - volume sigtélico final (ml);
FE - frag8o de gjecéo (percentagem): Vcf - velocidade média de
encurtamento circunferencial (unidades circunferenciais); IC - indice
cardiaco (I/min/m?).

pacientes apresentaram comprometimento ventricular
bilateral em maior ou menor intensidade. A ventriculografia
esquerda (fig. 3, 4, 5, 6) mostrou, nos 8 pacientes, as
seguintes alteraches, presentes em maior ou menor grau:
hipomotilidade difusa, forma esférica, amputacdo de ponta,
perda da estrutura muscular normal, superficie da cavidade
ventricular lisa e defeitos de enchimento por trombose
mural. Nota-se pouca diferenca quanto a forma, entre o
ventriculo esquerdo observado em sistole ou diéstole. Foi
verificada a presenca de insuficiéncia mitral em 7 dos 8
pacientes, com excegdo do n.° 4 (fig. 3e5).

A ventriculografiadireita(fig. 7, 8, 9, 10) revelou, nos 8
pacientes, um ventriculo direito que apresentava maior ou
menor grau de obliteragdo da cavidade, com formabizarra,
tubular, amputacéo de &pice e corpo, perda da estrutura
trabecular normal esuperficielisa

Nota-se pouca diferenca entre a sistole e a diéstole
guanto ao tamanho da cavidade ventricular direita. Em
alguns casos, essa se apresenta como um verdadeiro tubo
de comunicacdo entre o0 &rio direito e a artéria pulmonar
(fig. 9 e 10). Foi verificada insuficiéncia trictuspide
em 5 dos nossos 8 pacientes, mas devemos sa-
lientar que em 2 deles ndo fizemos a ventricu-
lografia direita, por impossibilidade de pene-
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Fig. 5 - Ventriculografia esquerda em diéstole em paciente com fibrose
endomiocérdicadeformaleve (pacienten.°3- E.M.).

Fig. 3- Ventricul ografiaesquerdaem diéstole em paciente com fibrose de
formaleve (pacienten.4-M.C.F).

Fig. 6 - Ventriculografia esquerda em sistole em paciente com fibrose
endomiocérdicadeformasevera(pacienten.3-E.M.).

Fig. 7 - Ventriculografia direita em diastole em paciente com fibrose
endomiocérdicadeformaleve (pacienten.°4- M.C.F).

Fig. 4 - Ventriculografia esquerda em sistole em paciente com fibrose

endomiocérdicadeformaleve (pacienten.°4- M.C.F)). trictspide em apenas 1 paciente, justamente agquele que
mostrou menor comprometimento morfoldgico de
tracdo em ventriculo direito (n.° 2) e por falta de ventriculo direito (paciente n.° 4, fig. 7 e 8).
condi¢Bes do paciente no momento do exame (n.°6). Desse Asartérias corondrias, estudadas sel etivamente, foram
modo, conseguimos provar ainexisténciadeinsuficiéncia normais em todos o0s casos.
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Fig. 8 - Ventriculografia direita em sistole em paciente com fibrose
endomiocérdicadeformaleve (pacienten.°4- M.C.F)).

- :
Fig. 9 - Ventriculografia direita em didstole em paciente com fibrose
endomiocardicadeformasevera(pacienten.®3- E.M.).

Fig. 10 - Ventriculografia direita em sistole em paciente com fibrose
endomiocérdicadeformasevera(pacienten.°3- E.M..).

DISCUSSAO

Diversasformas de doengas miocardicas primariastém
sido encontradas freqlientemente em todo o mundo. Coube
a Goodwin, relacionando dados de ordem clinica e
hemodinémicos, classificalasem congestivas, constritivas
e obstrutivas 2%, As formas congestivas e obstrutivas

tém sido descritas em todas as partes do mundo, enquanto
as constritivas s80 bastante raras.

A formaobliterativa (ou fibrose endomiocardica), que
ndo foi descrita nos trabalhos acima citados, tem sido
encontrada principalmente em paises tropicais do
continente africano 8205262 gl-americano 283340416366 o
centro-americano %. Alguns casos tém sido descritos
também no continente asiatico %%°, norte-americano ™
€ europeu 724,

Vérios trabalhos foram realizados numa tentativa de
isolar os agentes causadores da fibrose endomiocérdica,
como fatores ambientais (deficiéncias nutricionais, uso
de substancias nocivas ao coragdo), raciais, geneticos,
imunol 6gicos, etc 14454575102 mas apesar desses esforgos,
sua etiologia ainda permanece desconhecida.

O acompanhamento clinico dos pacientes portadores
de fibrose endomiocérdica tem mostrado que a doenca
evolui, namaior parte dos casos, para a morte em pouco
tempo, embora determinado ndmero de pacientes possa
ser mantido sob controle durante varios anos mediante
tratamento clinico adegquado ou, mais recentemente, pelo
emprego de novas técnicas de terapéutica
cirdrgica 3445103105,

Do ponto de vista hemodindmico 23383637.404346 " tgm
sido encontrados aumento das pressdes nas cavidades
direitas, circulagcdo pulmonar e diastolica final de
ventriculo esquerdo na maioria dos casos.
Morfologicamente, as curvas de pressdo em étrio direito,
nos casos mais avangados, tém demonstrado morfologia
em M com onda a proeminente, descengo y importante
e, freqientemente, onda v dominante. Esses achados
caracterizam dificuldade de enchimento ventricular
direito, bem como a presencade insuficiénciatricuspide.

Em outras circunstancias, a morfologia das curvas de
pressdo de atrio direito, ventriculo direito e artéria
pulmonar é praticamente superponivel quanto a
morfologiae va or. Esses achados hemodinémicos podem
muitas vezes ser confundidos com os achados de
pericardite constritiva.

Segundo a nossa experiéncia nos ultimos 18 anos, a
partir dos trabalhos iniciais de Mattos % e Fagundes ®, a
doencasetornafacilmente diagnosticavel, tanto do ponto
de vistaclinico quanto hemaodinamico e, principal mente,
cineangiocardiografico.

Poucos trabal hos publicados tém mostrado os achados
cineangiocardiograficos desse tipo de patologia. Os
achados encontrados em ambas as cavidades ventricul ares
s80 t8o caracteristicos que qualquer pessoa familiarizada
com o método, apds conhecer as caracteristicas
cineangiocardiograficas dessa doenga, ndo mais a
confundird com outras situacoes fisiopatol ogicas.

O ventriculo esquerdo, como se pode observar nas
figuras 3 5, assume formaarredondadaem diéstole, com
volume diastélico final dentro dos limites normais e
apresenta a superficie interna da cavidade lisa por perda
da estrutura muscular normal. Em sistole (fig. 4
e 6), o ventriculo esquerdo mantém a mesma
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caracteristica arredondada com amputacdo da ponta
(provavelmente por trombose mural), discretareducdo da
frac8o de g ecdo eimportanteinsuficiénciamitral noscasos
mais severos.

O ventriculo direito, como mostram as figuras 7, 8, 9,
10, também apresenta alteracdes importantes e
caracteristicas da cavidade ventricular identificando-se
uma diminui¢do da cavidade em diastole, com perda da
estrutura trabecular normal. Nos casos mais avangados
(fig. 6) o ventriculo direito se comportacomo um tubo de
comunicagdo entre o rio direito e artéria pulmonar, sem
grandes alteractes de didmetros ao compararmos asistole
com a diastole. H& regurgitacdo tricuspide
freqUentemente, em maior ou menor graul.

Do ponto de vistahemodin&mico, nossos achados nada
diferem dos encontrados na literatura. Entretanto, a
despeito da presenca de insuficiéncia cardiaca crénica
grave, com elevacdo das pressdes das cavidades direitas,
artériapulmonar e diastdlicafina de ventriculo esquerdo
bem como com diminuic¢do do indice cardiaco e
velocidade média de encurtamento circunferencial,
observamos que o volume diastdlico final do ventriculo
esquerdo se encontrava dentro dos limites normais e a
fracdo de gecdo do ventriculo esguerdo estava apenas
discretamente reduzida.

Do ponto devistacineangiocardiogréfico, o ventriculo
esquerdo da fibrose endomiocérdica se distingle do
encontrado nas formas congestivas e obstrutivas das
endomiocardiopatias por apresentar as caracteristicas
morfoldgicas j& descritas, além de ter um volume
diastdlico final normal e umafragdo de gjecéo noslimites
superiores da normalidade. Enquanto isso, na
miocardiopatiacongestiva se observagrande aumento do
volume diastdlico final, diminui¢do importante nafragéo
de gjecdo e sinais de hipertrofia e dilatagdo da cavidade
ventricular. Nas formas de endomiocardiopatias
hipertréficas obstrutivas, por outro lado, nota-se
diminuicdo do volume diastélico final do ventriculo
esguerdo, fracdo de gjecdo nos limites superiores da
normalidade e acentuada hipertrofia das parades,
muscul os papilares e septo, com sinais caracteristicos de
obstrugéo da via de saida do ventriculo esquerdo. Esses
achados podem ser sintetizados no quadro I.

QUADRO 1 - Achados cineangiocardiogr &fico do ventriculo esquerdo nas
miocardiopatias primérias

Miocardio-
paias Congestiva Hipertréfica Fibrose
Achados obstrutiva endomiocardice
Cinean-
giocardiog
VDF Aumentado Diminuido Norma
FE Diminuida Aumentada ~ Norma ou
diminuida
Hipertrofia Moderada Acentuada Ausente
Dilatacdo Acentuada Ausente Ausente

VDF - volume diastélico final do ventriculo esquerdo; FE - fragdo de ejecdo do
ventriculo esquerdo.

SUMMARY

Hemodynamic and coronary angiographic evaluations
were performed on eight white patients (seven females
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and one male), mean age of 45 years, who had clinical,
roentgenographic and electrocardiographic features of
endomyocardial fibrosis.

Therewereincreased mean right atrial pressures (11.5+ 5.8
mm Hg), right ventricular end diastolic pressures(12.6 £ 3.0
mm Hg), mean pulmonary arteria pressures(20.0+ 8.8 mm
Hg) and decreased cardiacindex (1.9 + 0.6 I/min/m?).
Therewerenormal left ventricular diastolic volume (128 + 40
ml), dightly increased left ventricul ar gjection fraction (58 +
6.5%), decreased mean circumferencia fiber shortening
velocity (1.09 + 0.36 units) and morphol ogical abnormalities
inboth ventricles. 1solated mitral incompetencewasfoundin
two patients and associated tricuspid incompetence in five
patients.
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