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ESTUDO ECOCARDIOGRAFICO NA
ESCLEROSE SISTEMICA PROGRESSIVA

Os autores estudam, por ecocardiografia, 18 portadores de esclerose sistémica progressiva,
correlacionando os achados com dados clinicos. Mostram a importancia desse método ndo
invasivo para detectar alteracfes pericardicas, miocardicas e endocérdicas, mesmo em pacientes
sem quaisguer manifestacdes aparentes para o lado do aparelho cardiovascular. O envolvimento
pericardico foi detectado em 39%. AlteracOes de valva mitral e adrtica ocorreram em 39% dos
casos. Comprometimento miocardico ocorreu em 11 casos e pancardite em 2 casos. Consideram
0 ecocardiograma um importante método para detectar a cardiopatia esclerodérmica e para

Seguir o curso da doenca.

Varios trabalhos focalizam o envolvimento
cardiaco da esclerodermia 3. No entanto, pouco
trabalhos demonstrando o envolvimento cardiaco
sdo descritos utilizando a propedéutica
ecocardiografica*®.

Em portadores de esclerose sistémica progressiva, 0
coracdo pode ser sede de sobrecarga direita (em
consequéncia de envolvimento do parénquima e
vasculatura pulmonar) e sobrecarga esquerda (em
conseqliéncia de problemas renais desencadeantes de
hipertensdo arterial).

Naesclerodermiao miocéardio caracteristicamente exibe
proliferacdo do tecido conectivo fibroso, necrose e
degeneracdo celular em vérios graus, mas tal
comprometimento miocérdico &, além deincerto, motivo
de controvérsias.

A lesdo bésica daesclerodermiaao nivel do coracdo (a
fibrose miocardica), isoladamente, nagrande maioriados
casos, ndo € responsavel por disfuncdo cardiaca.

A utilizag8o de técnicas sensiveis ndo invasivas como
a ecocardiografia, pode permitir uma avaliacéo
pormenorizada das estruturas cardiacas, demonstrando
alteracBes sutisque, aexploracdo habitual, poderiam passar
despercebidas.

O objetivo destetrabalho foi surpreender as sobrecargas
cardiacas precoces, alertando para um melhor manuseio

clinico-terapéutico desses doentes e identificar o
comprometimento préprio do coragdo sem causas
aparentes, caracterizando averdadeiracardiopatiaprimaria
daesclerodermia

MATERIAL EMETODOS

Entre 1977 1980, 18 portadoresde esclerose sistémica
progressiva com as formas difusas e CREST (calcinose
subcutanea, fendmenos de Raynaud, esclerodactilia e
tetangectésia) foram seguidos pelos setores de
cardiologia e reumatologia do Hospital dos Servidores
do Estado - RJ.

Todos os pacientes eram do sexo feminino, 8 brancos, 3
negros e 7 pardos. A idade oscilou entre 23 e 71 anos
(média37,8 anos).

Ostracados ecocardiogréficosforam obtidos de acordo
com o método descrito por Feigenbaum & com aparelho
SK1 modelo Ekoline-20 com registrador fibro 6ptico marca
Honeywell.

Foram considerados os seguintes itens: 1) didmetro do
ventriculo direito emdiéstole (VD); 2) didmetro doventriculo
esquerdo em diastole (Ddf); 3) didmetro do ventriculo
esquerdo emsistole (Dsf); 4) volumediastdlicofina (VDF);
5) volumesistdlicofina (V SF); 6) fracéo degecéo (FE); 7)
didmetro naraiz adrtica(AO); 8) didmetro do &trio esquerdo
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(AE); 9) espessura do septo interventricular em didstole e
em sistole (SIV); 10) espessura da parede do ventriculo
esquerdo em diastole (VEp) eemsistole; 11) relagdo SIV/
Vep; 12) andlise dos folhetos valvares; 13) andlise do
pericardio.

As alteracbes foram reunidas em 3 grupos:
alteracdes do pericéardio, da funcdo miocérdica e
endocardicas.

Umarevisdo cuidadosados prontudriosfoi realizada, a
fim de serem correlacionados os dados clinicos com os
ecocardiograficos.

RESULTADOS

A fracdo de gjecdo, que representa a funcéo de bomba
do ventriculo esquerdo, esteve deprimida em 4 pacientes
(tab. 1), apesar dos didmetros do ventriculo esquerdo em
diastole serem normais. A (nica paciente com ventriculo
esquerdo aumentado tinhadissecgéo adrticaproximal (fig.1
e2) cominsuficiénciaadrtica. Foi encontradadilatagdo do
ventriculo direito em 3 casos; ocorreu hipertrofia septal
em 6 (fig. 3): em 5, foi concéntrica e, em 1 caso, do tipo
assimétrico.

Tabela | - Achados ecocardiogréaficos €l esclerose sistélica
progressiva.
Ddf Dsf FE VD SIV VEp SIV Ao AE
Paciente -
cn cm % cm cm cm VEp cm cm

1 34 24 64 23 11 09 12 26 30
2 42 34 50 34 10 10 10 36 20
3 56 40 64 20 08 10 08 25 44
4 56 43 57 25 08 10 08 40 28
5 40 28 70 23 18 14 13 29 36
6 37 28 58 23 13 12 10 27 18
7 47 33 66 22 10 10 10 28 28
8 44 36 47 17 14 15 09 33 29
9 42 25 68 21 09 08 11 30 30
10 51 30 8 22 09 09 10 30 30
11 50 38 5 30 12 12 10 28 28
12 32 27 40 23 13 15 08 21 28
13 61 46 57 17 10 10 10 24 4,0
14 44 20 90 21 12 12 10 26 12
15 56 40 63 22 11 09 12 27 28
16 47 29 7% 21 14 13 10 25 30
17 50 35 65 11 09 08 11 31 30
18 38 30 48 45 10 10 10 27 35

O comprometimento endocardico foi
caracterizado por espessamento valvar e mobilidade
preservada. Tal envolvimento ocorreu em 7
pacientes (39%) (tab. Il elll) e predominou em valva
mitral, tendo ocorrido também em valvaadrtica (fig.
4), em pacientes com auséncia de valva biclspide
ou hipertenséo arterial.

Sete (39%) pacientes apresentaram leve derrame
pericardico, na auséncia de espessamento.
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IEig. 1 - Ecocardiograma evidenciando, dorsalmente, dupla parede
adrtica

Fig. 2 - Aortografia do caso correspondente a fig. 1, evidenciando a
disseccdo adrtica proximal.

O miocardiofoi acometido em 11 pacientes (61%) (fig.
3). Ta envolvimento cursou com movimento septal anormal
em 8 casos.

Pancardite ocorreu em 5 casos, um dos quais teve
dissecgdo adrticaproximal, cominsuficiénciaadrtica(fig.1
e2).

A parede do ventricul o esquerdo (VEP) foi anormal em
4 casos.

Em apenas 1 caso o ecocardiogramafoi normal.

Comentarios

Em nossos pacientes, 0 miocardio estavacomprometido
em 11 e 3 ndo apresentavam alteragdo parenquimatosa
pulmonar, insuficiéncia renal ou hipertensdo arterial
sistémica. Tais pacientes constituem provainequivocado
comprometimento miocérdico primario daesclerodermia.
Tal comprometimento, entretanto, ndo foi diferente dos
casos em que ele foi decorrente de hipertensdo arteria
sigtémica, inaUfidéndarend oulesio pulmonar. Deacordo com a
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Fig. 3 - Septo interventricular e parede ventricular esquerda com evidéncia de hipertrofia concéntrica e refringéncia ecocardiografica aumentada na

vélvula mitral.

Fig. 4 - Espessamento das valvulas adrticas evidenciando o
comprometimento endocérdico, em pacientes sem hipertensdo arterial,

com 38 anos.

classificagdio de Goodwin ®, aesclerodermiaseriaumacausa
de cardiomiopatia secundéria. Fisiopatol ogicamente, dos
11 pacientes com miocardio envolvido, 10 tiveram reducéo
do movimento do septo interventricular ou da VEp e
aumento da SIV e da VEp (tipo infiltrativo ou restritivo),
sugerindo haver edema e/ou infiltraco de tecido fibroso.

Estudos de autopsia mostram que o pericardio pode ser
acometido em 62% dos pacientes com esclerodermia. Tal
envolvimento pode ser decorrente de insuficiéncia
cardiaca, uremia, infarto do miocardio, infeccao, etc. Pode
haver evolucdo para constricdo pericardica e o derrame
pode ser volumoso. O grau de espessamento pericardico

pode, inclusive, ter valor progndstico®. Sete de nossos
casos (39%) exibiram acometimento leve do pericardio; 2
delestinham lesdo renal, 1 tinhainsuficiéncia cardiaca, 1
apresentou hipertensdo pulmonar e, em 3, 0 mecanismo
ndofoi claro.

Nos 52 casos de esclerodermia descritos no estudo
anatomopatol 6gico de Bulkley e col.*, o envolvimento
miocardico eventual mente se estendiaao endocérdio, mas
sem determinar lesdo valvular. Algumas colagenoses
determinam comprometimento endocérdico elesdo valvar
com maior freqliéncia, como a doenga reumatica ou o
lupus eritematoso sistémico 2. Em outras, como adoenca
reumatéide, € mais rara a presenca de lesdo valvar. Dos
pacientes por nés analisados, 7 (39%) apresentaram
espessamento valvular, mas sem leséo clinicamente
aparente. A disseccdo adrticatipo |l (De Bakey), que é
praticamente apandgio da sindrome de Marfan, nao
descrita em esclerodermia, ocorreu em 1 de nossos
pacientes, que apresentou insuficiéncia cardiaca
congestiva e faleceu.

Em vista da elevada freqiiéncia do envolvimento
cardiaco e, pela grave disfuncdo miocéardica evolutiva,
eventualmente presente, o estudo ecocardiogréfico deve
ser feito rotineiramente nos paci entes com esclerodermia,
mesmo na auséncia de sintomas. Recente estudo
(fonocardiografico) de 30 pacientes consecutivos
portadores de esclerose sistémica progressiva mostrou
envolvimento cardiaco em 70% dos casos’. Asinformacoes
prestadas por esse método, em exames seriados permitem-
nos elaborar umatatica terapéutica apropriada e formular
0 prognostico desses doentes.
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Tabelall - Achados clinicos, radiolégicos, labor atoriais e comprometimento car diaco evidenciado em pelo ecocar diograma em portador es
de escler ose sistémica progressiva.

Ecocardiograma

Paciente  Hipertensdo - Laboratbrioclinicoelou i) ia do trax Endocirdio  Miocardio  Pericardio
arterial deins. renal
Néo N&o Normal X
. x Hipert. pulm. grave :
2 Nao Nao Pafénqu‘i)ma ngrm al Hipert. pulm.
3 Néo N&o Parénquima alterado Hipert. pulm.
4 Nao N&o Paréngquima alterado X
5 Sim sm Parénquima alterado X X X
6 Nao N&o Paréngquima alterado X
7 Néo N&o Normal X X X
8 Néo Sim Normal X X
9 Sim N&o Normal X
10 Sim. N&o Néo X Hipert. pulm.
11 Sim N&o Parénquima alterado X X X Hipert. pulm.
12 Sim Néo Parénquima alterado X X X I.‘Aortlga
Disseccéo

13 Sim N&o Normal X X
14 Nao N&o Nao X
15 Sim Sim Parénquima alterado X
16 Sim Sim Parénguima alterado X X X
17 Nao N&o Normal X X
18 Nao N&o Parénguima alterado

Tabelalll - Acometimento cardiovascular da escler ose, sistémica

progressiva.

sclerosis and in following the progression of the disease
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echocardiographic study of 18 patients with
progressive systemic sclerosis. They emphasize the
usefulness of this non-invasive method in the
recognition of pericardial, myocardial and
endocardial involvement of this disease, evenin the
absence of systemic arterial hypertension,
pulmonary lesion, renal failure or any cardiovascular
symptoms or signs. Involvement of the pericardium
occurred in 38.5% of the cases. The endocardium
was involved in ten patients, one of them with
severe aortic regurgitation as a result of aortic
dissection. The myocardial. dysfunction was
detected in eleven cases.

We believe that echocardiography is an important tool
for appropriate management of progressive systemic
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