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Relato de caso

ArtritereumatGidejuvenil e
pericardite construtivacom derrame

E apresentado o caso de uma menina portadora de artrite reumat6ide juvenil que desenvolveu
quadro de constrigdo pericardica. Dados clinicos e laboratoriais permitem o diagnéstico de
pericardite constritiva com derrame de dificil manuseio clinico que motivou a indicacéo de

pericardiectomia.

Achados angiocardiogréficos incomuns nessa condi¢do clinica semelhantes aos de
cardiomiopatia restritiva tipo endomiocardiofibrose sdo discutidos.

O envolvimento cardiaco na artrite reumatéide,
manifestado através de pericardite, é freqlente e
demonstram autdpsias que oscila de 16 a 44% *. Apesar
disso, naclinica, o reconhecimento é pouco habitual 22,

A pericardite reumatéide €, regra geral, de cunho
benigno 3, mas a evolucdo para a constricao pode ocorrer
4, tendo Baubion e col.® coletado 55 casos na literatura
médicaatéfinsde 1979.

O presente trabalho descreve o caso de uma crianga
portadora de artrite reumatdide juvenil, em que fica
demonstrado o carater compressivo do processo
inflamatério crénico do pericardio. Aspectos clinicos e
angiocardiogréficos derelevo sdo analisados, bem como a
gravidade da situacdo clinica que fez indicar a
pericardiectomia.

Apresentacdo do caso

Meninade 13 anos, natural e procedente de Recife, PE,
deu entrada no Servico de Pediatria do Hospital Bardo de
Lucena em 30/06/1980, referindo aumento do volume
abdominal, astenia, tosse Umidaefebriculahdcercade 15
dias.

Segundo agenitora, amenor foi acometida, aos 7 anos
de idade, de febre alta e intensa artralgia nos joelhos e
dedos das méos, melhorando como uso de aspirina,
instalando-se subsequentemente deformidade articular.
Ao0s8anos, foi internadanesse mesmo servigo, com quadro
de hematiria. Nessa época, o exame fisico revelava
deformidade e edema dos joelhos, cotovel os e dedos de

ambasasmaos; pressdo arterial de 100x 50 mmHg, febricula
eatrito pericérdico.

Os exames laboratoriais solicitados entdo mostravam
albumindria e pidria, velocidade de hemossedimentacéo
(VSH) de28 mm, leucocitose (14.400/mm?®) com eosinofilia
(21 %), uroculturacom 600.000 col 6nias de Enterobacter
sp/ml de uring; uréiae creatininaséricasnormais, proteina
C reativa positiva, antiestreptolisina 0 125 u Todd, fator
antindcleo negativo, pesquisas de células LE negativas,
reacOes do latex e de Waaler - Rose negativas, Mantoux
negativo, hipergamaglobulinemia (1,98 g %), mielograma
com setor granulopoiético hipercelular (neutrofilico),
eletrocardiograma (ECG) com alteracéo da repolarizacdo
ventricular em parede antero-lateral, radiografia do torax
com cardiomegalia discreta, biopsia de pele e masculo
normd.

Nessa ocasido, fez uso de trimetoprimsulfametoxazol
por 15 dias (20 ml/dia, suspenséo pediatrica) e de
prednisona (30 mg/dia), com acentuadamel horado quadro
clinico, apesar de constatar-se presenca de atrito
pericérdico durante todo o periodo de internagao.

Passou a ser acompanhada em outro hospital, usando
irregularmente aspirina e prednisona. Aos 11 anos, a
radiografiado torax evidenciou acentuadacardiomegaliae
o fonocardiogramaregistrou vibragdesinterpretadas como
atrito pericardico.

Nosantecedentes pessoais, referiaamidalites de repeticéo
a partir dos 3 anos de idade e nos antecedentes mérbidos
hereditérios, av0 paterna portadora de “reumatismo” com
deformidades articulares e uma irm& de menor
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idade com quadro reumético de instalacdo aos 5 anos.
Negava contato com tubercul 0sos.

O examefisico, natltimainternagéo, mostravadiscreta
cianose de extremidades digitais, auséncia de ictericia,
dispnéia e edema de membros inferiores, peso 27 kg,
temperatura axilar 3°C, pressdo arterial 100 x 70 mmHg,
pulsos sincronicos sem evidéncia de pulso paradoxal,
estase jugular (+++), mais nitida a esgquerda, sina de
Kussmaul ausente, levantamento sistélico de mesocardio
(+), ritmo cardiaco regular (100 bpm), bulhas hipofonéticas
(+), 3.°ruido nitido em éreatriclspide, ascite (++), figado
pal pavel a12 cm abaixo do apéndicexiféideebaco,a7cm
da borda costal esquerda. Havia deformidade em flex&o
com reducdo dos movimentos articulares dos cotovel os,
dedos das méos e joel hos e escoliose com concavidade a
direita.

Osexameslaboratoriais demonstravam VHS de 27 mm,
calcio e fésforo sangiiineos normais, mucoproteinas 3,5
mg% em tirosina, reagdo do |&tex negativa, gamaglobulina
séricade2,59 g%, IgA elgM normais, 1gG 2.200 mg/100 ml,
ECG com baixa voltagem do QRS, provével sobrecarga
ventricular direita e ateragdo difusa da repolarizacéo
ventricular (fig. 1); radiografiado térax com pronunciada
cardiomegalia e congestdo, pulmonar (fig. 2); radiografia
das méos, cotovel os ejoelhosindicadorade sinovite (fig.
3, 4) edearticulagbes sacro-iliacas, normal.
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Fig. 1 - Eletrocardiograma compativel com diagndstico de pericardite
cronica.

A criangafoi submetidaadietahipossodicaeao uso de
furosemide (40 mg/dia, viaoral, edigoxina (0,25 mg/dia).
No 10.° dia de internacdo, apareceu intenso atrito pleural
direitoeno4.° EIE. Ndo severificou ascite. Ao esquema,
foi adicionada prednisona (30 mg/dia, via oral), mantida
por 30 dias, seguindo-se reducdo lenta. O
fonomecanocardiograma(fig. 5) sugeriarestricao diastélica
do ventriculodireito, (VD).

No 40.° diadeinternacdo, foi submetida a cateterismo
cardiaco, verificando-se elevacao acentuada das pressdes
diastélicas que foram semelhantes em camaras cardiacas
direitas e esquerdas ( quadro | ). O estudo angiogréfico
mostrou aspectos de endomiocardiofibroseno VD (fig. 6),
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Fig. 2 - Radiografia do térax em projegdo postero-anterior. Notar
evidente cardiomegalia e sinais de hipertenso venocapilarpulmonar.

Fig. 3 - Radiografia do joelho direito. Sinais de sinovite, observando-
se aumento da densidade de partes moles periarticulares.
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Fig. 4 - Radiografia do cotovelo direito. Redugdo do espaco articular.
Sinais de sonovite.

além de moderado déficit de contratilidade na porgéo
antero-medial do ventriculo esquerdo (VE).

Com o diagndstico clinico de pericardite cronica ou
cardiomiopatiarestritiva, foi submetidaabiopsiamiocérdica
em 08/09/1980. No ato cirargico, foram drenados do
pericardio aproximadamente 600 ml de liquido amarelo
citrino e foram obtidos 2 fragmentos miocérdicos (fig. 7),
ondendo foi constatada alteracdo de naturezadegenerativa
ou inflamatoria. A radiografia do térax, 4 dias apés a

S.L.5. 13a fem- Hg 059315
HEL = 29/07/80
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Fig. 5 - Fonocardiografia mostrando 3.° ruido, cerca de 0,13s ap6sA2.
Pulso venoso com onda “v” precoce e depressdo “x” menor do que
depressdo “y”. Pulso hepético de morfologia semelhante ao venoso.

Quadro I - Dados manométricos (mmHg), obtidos por cateterismo cardiaco, de uma menina de 13 anos portadora de

pericardite reumatéide.

Atrio Ventriculo Artéria Capilar Ventriculo Aorta
direito direito pulmonar pulmonar esquerdo

a=26,6 PS=51,5 PS=53,0 m =23,8 PS=145,0 PS=145,0
v =253 PD, =246 PD = 26,1 PD,=27,0 PD =85,0
m =23,9

PS= pressio sitélica; PD = presséo diastélica; PD, = pressio diastolicafinal.
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Fig. 6 - Ventriculograma direito (projecdo OAD) em diastole e
sistole. Verificar amputagdo da ponta VD. Valva triclspide com
dindmica normal.

operagao, mostrava hidropneumopericardio (fig. 8).
I ndicada pericardiectomia, houve recusa por parte dos
familiares.
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Fig. 7 - Bidpsia de musculo cardiaco mostrando miocérdio com
moderado edema. H. E. aprox. 250 x.

Revisdo recente mostrou sinais manifestos de
insuficiénciacardiacadireitaeusoirregular dediuréticos. A
radiografiado térax demonstravacardiomegaia(+++), com
sinais nitidos de hipertensdo venocapilar pulmonar e espes-
samento pericardico.
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Fig. 8 - Hidropneumopericardio apds biopsia miocardica. Notar o
coragdo de volume normal envolto pelo miocérdio.

O ecocardiograma (fig. 9) mostrava étrio esquerdo
aumentado, valvamitral. comonda“a’ diminuidaederrame
pericardico posterior em torno de 700 ml. A pesquisado
antigeno HLA B27 teve resultado negativo, o quetambém
foi verificado em suairma
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Fig. 9 - Ecocardiograma demonstrando crescimento de &trio esquerdo
e derrame pericardico posterior. (VSVD: via de saida do ventriculo
direito; SIV: septo interventricular; PP: parede posterior do ventriculo
esquerdo; DP: derrame pericéardico).
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Discussao

O diagnostico de artrite reumatdide (AR) na paciente
firmou-se nos critérios de Tapl ow, estabel ecidos em 1959+,
Com efeito, tratava-se de portadora de doenca sistémica
em que o quadro inflamatorio poliarticular crénico
deformante, de carater simétrico, erapredominante. Febre
alta, no inicio desse quadro, em uma crianca do sexo
feminino, na qual se verificava um longo envolvimento
pericardico, ultimamente preponderante, associando-se a
esplenomegaliae pleurite, permite-nosreconhecer aforma
juvenil daentidade, a doencade Still 4©.

Apesar de inespecificos, os principais dados de
laboratorio sao relevantes no presente caso. Encontramos
reacbes de fase aguda do soro alteradas,
eritrossedimentacdo constantemente elevada,
hipergamaglobulinemia com aumento da fracdo 1gG, e
alteracBes articulares e peri-articulares vistas nas
radiografias (fig. 3, 4) bastante sugestivasdamol éstia, em
sua fase inicial. A eosinofilia, detectada na primeira
internacdo, € constatada, com freqliéncia expressiva, em
doentes com manifestagdes extra-articulares da AR, do
tipo pleuropericardite®. Como sevé, naartrite reumatdide
juvenil (ARJ), as reagdes do latex e de Waaler-Rose sdo
negativas, notadamente no subgrupo em que esta ausente
0 antigeno HLA B27, que ndo desenvolve sacro ileite ou
espondilite anquilosante, com decurso mais benigno e
caréter hereditario *. Dados clinicos aliados aos de
laboratério permitem af astar doencareumética.

Nesse caso, interessa-nos sobremodo analisar a
sindrome de restri¢do diastolica, que se instalou. Como
reconhecem Gilliland e Mannik 6, acardiopatiareumatéide
nao é habitual, sob o ponto devistaclinico, porém, quando
ocorre, € mais encontradico o envolvimento pericardico,
ndo obstante ser aAR causadoradeincompeténciaadrtica,
miocarditeedisrritmias cardiacas.

H& reconhecimento da desproporg¢édo entre a
significativa ocorréncia de pericardite reumatoide em
estudos de autopsia, como referem Espinoza, e col. e
Franco e cal. 2, e seu diagnostico clinico. Tal assertiva,
entretanto, podera ser modificada com a aplicacéo de
estudos ecocardiograficos em portadores de AR, em
regides de maior poder aquisitivo.

Reconhece-se, também, que essaformade pericardite,
guando detectada, é de evolucdo benigna®®. Naliteratura
médica, porém, sucedem-se os relatos de pericardite
reumat6ide constritiva, tendo Baubion e col 5 coletado 55
casos e verificaram até ser mais habitual a constricéo do
que o tamponamento, na doenca.

Em nosso caso, percebemos facilmente evidéncia de
pericardite cronica. Na primeira internacgéo, o atrito
pericardico esteve presente e, na evolugdo, em outro
hospital, verificou-se pericardite por meio de estudos
fonomecanocardiograficos. Namaisrecenteinternacao, apds
eliminaco daretencdo hidricaatravésde diuréticos, surgiu
atrito pleuropericardico. Firma-se, portanto, um longo
processo inflamat6rio pericérdico em portadorade ARJ.

Os sinais de insuficiéncia cardiaca direita,
notadamente a ascite desproporcionada frente a
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auséncia de edema de membros inferiores, sugerem
restricdo diastdlica do ventriculo direito por provéavel
compressdo pericardica. Tal aspecto é reforcado pela
presenca de 3.° ruido direito e pela morfologia do pulso
venoso jugular (fig. 5). Entre as alteracBes
eletrocardiogréficas (fig. 1), a orientagdo do SAQRS no
guadrante superior direito € de grande vaiano diagndstico
de pericardite crénica, segundo Spiritus*. A igualdade de
pressfes nas cavidades cardiacas durante a diéstole
ventricular (tab. | ) € umadas caracteristicashemodinémicas
da doenca pericérdica compressiva, de acordo com
Hancock ”.

O estudo angiogréfico de VD (fig. 6) realca aspectos
curiosos. Percebem-se amputagdo de sua ponta e certa
diminuic¢do datrabeculacdo dessa cdmara, 0 que constitui
um dos sinai s importantes no diagndstico hemodinémico
de endomiocardiofibrose (EMF) do coracdo direito,
conforme revisao recente de Lelguen e cal. 8. Essaforma
de cardiomiopatia restritiva pode ser pensada no caso,
umavez que o derrame pericéardico éfreqliente naEMF, de
acordo com Somers e cal.®, e tratava-se de um processo
inflamatdrio crénico com eosinofilia, no qua pode haver
lesBo do endocérdio, resultando EMF, fato concordante
com a visdo mais corrente sobre a etiopatogenia da
mol éstial®.

Entretanto, no estudo de Rothbard e Steinberg?, voltado
especificamente ao valor da angiocardiografia no
diagndstico de derrame pericardico reumatéide, ndo se
verificaessaalteracdo no contorno dos ventricul os, apesar
dos autores j& admitirem aumento do coragdo direito na
AR em caso de hipertensdo pulmonar (tab. | ). A radiografia
do térax, apds puncéo pericardica(fig. 8), mostravaque a
consideravel cardiomegalia, vista de inicio, decorria de
derrame pericardico. As ateracbes eletrocardiogréficas,
emborasugestivasde EMF 122 revelavam SAQRSincomum
nessacondi¢ao clinica'. O ecocardiogramamodo M (fig.
9) ndo evidenciava anomalia ha movimentacéo septal
(aspeto “crenado”) que parece caracterizar aEMF &5, e a
biopsiamiocérdica(fig. 7), dentro de suaslimitacdes, exclui
amiocardiopatia. Desse modo, apossibilidade diagndstica
de EMF, no presente caso, fica afastada.

Daandliseclinicado caso, observamosaconcomitancia
do envolvimento pericérdico e pleural, conforme chamam
a atencdo Baubion e col .5, fato, alias, ressaltado nas
publicac6es analisadas 2. A triade aventada por Franco e
col.? de artrite reumat6ide, envolvimento pleura e
cardiomegalia esteve evidente em nosso caso e, de acordo
com estes autores, essa triade poderia levantar suspeita
de pericardite reumatdide mesmo estando ausente o atrito
pericardico.

O fato assinalado pela grande parte dos autores 25 de
gue a interrupcdo brusca ou o uso irregular de
corticosteréides poderiainduzir apleuropericarditenaAR
ficapatente nesta descri¢éo, como também aineficaciada
medicacdo em resolver o processo cronico pericérdicos.

Sob o ponto de vista fisiopatol 6gico, Hancock?’
considera a pericardite constritiva sob duas modalidades,

* Spiritus, M. O.- comunicagdo pessoal, 1973.

gue ele denomina eléstica e rigida. A primeira tem
manifestages clinicas e hemodinémicas que decorrem do
fato de ser a compresséo pericardica dada por liquido,
ocorrendo, conseglentemente, transmissdo da queda
inspiratériadapressdo intratorécicaaointerior do coragao.
Além disso, a compressdo se faz durante todo o ciclo
cardiaco. Naformarigida, sem derrame, atransmissdo da
queda de pressdo ndo ocorre e 0 coracdo ndo esti
comprimido noinicio dadidstole. Assm, naformaelastica,
0 pulso parodoxal € caracteristico e ndo temos incisura
“y” proeminente no pulso venoso jugular; no tipo rigido,
o sinal de Kussmaul é evidente e o pulso venoso jugular
temincisura“y” profunda. Se acompressdo pericérdicaé
dada por liquido e pelo pericardio visceral, temos uma
situacdo intermediaria, que Hancock denomina“ pericardite
efusiva-constritiva”, em que as caracteristicas
hemodinamicas; so as do tamponamento, mas o manuseio
€, em esséncia, o da constricao.

Nesta descricdo, o registro do pulso venoso jugular
(fig. 5) com aforma“xY”, com 3.°ruido presente, lembra
constri¢céo, no entanto, estava ausente o sinal de
Kussmaul. Apesar da presenca de liquido no saco
pericardico (fig. 9), o pulso parodoxal néo era patente, de
tal modo que nosso caso se situa nessa modalidade
intermediaria definidapor Hancock, sendo inquestionével
aindicag8o de pericardiectomia.

Summary

The authorsreport acase of afemale child with juvenile
rheumatoid arthritiswho devel oped congtrictive pericarditis
intheclinical and laboratory studies. Pericardial effusion
and difficulties during clinical treatment led to
pericardiectomy.

Theunusual angiographic findingssimilar torestrictive
type of endomyocardial fibrosis are also discussed.

Adendo

Face a0 agravamento do quadro da menor, havendo
consideravel ascite, os pais aquiesceram a cirurgia
proposta. Em 7/7/83 foi submetidaa pericardiectomia, com
confirmacgdo do diagndstico, detectando-se pericardio
muito espessado, inclusive éreas de calcificagdo.

O estudo do liquido pericardio mostrou glicose 81 mg/
dl, dehidrogenaseléactica188,0 U.I. (valoresnormais: 80 a
240U.1.) eproteinastotaisde 6.00 g/1 (albumina 3,30 g/l,
globulinas 2,70 g/l, g amaglobulinas 1,56 g/1).

As preparagBes histol 6gicas do pericardio e epicardio
evidenciam densa fibrose acentuadamente colagenizada,
sem fendmenosinflamatdrios atuais.

A paciente evoluiu adequadamente.
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