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QUADRO CLINICO DA ENDOMIOCARDIOFIBROSE. CORRELACAO COM A
INTENSIDADE DA FIBROSE

ANTONIO CARLOS PEREIRA BARRETTO, CHARLES MADY, EDMUNDO ARTEAGA FERNANDEZ,
BARBARA MARIA IANNI, CAIO DE BRITO VIANNA, GIOVANNI BELLOTTI, FULVIO PILEGGI

O uso dos métodos nédo invasivos e a difusdo da
angiografia tém permitido o diagnéstico precoce da en-
domiocardiofibrose. Estudamos 80 casos no INCOR e
observamos que o progndéstico é tanto pior quanto
maior o comprometimento cardiaco. Na clinica,
paralelamente, observamos sinais e sintomas mais
intensos nas formas mais graves.

A correlacdo dos sinais e sintomas com o compro-
metimento ventricular demonstrou: dor precordial em
41,1% das formas com predominio do ventriculo
esquerdo; ascite, sinal de comprometimento do ventri-
culo direito, presente em 100% das formas com com-

prometimento acentuado do ventriculo direito; derra-
me pericardico em 100% das formas acentuadus do
ventriculo direito; tempo de protrombina mais baixo
nas formas com lesdo do ventriculo direito; estalido
protodiastolico mais freqliente nas formas acentuadas
e sopro, nas formas discretas. Dispnéia e edema
embora freqiientes ndo foram manifestagdes clinicas
Uteis na caracterizacdo do predominio do comprome-
timento ventricular.
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A endomiocardiofibrose (EMF) é sindrome restritiva

masculino, com idades variando de sete a 64 (média =

gue se manifesta por insuficiéncia cardiaca, muitas vezes34) anos.

refrataria a terapéutica classica.
As casuisticas dos primeiros estudos sobre a'EMF

Os sintomas e sinais clinicos e dados laboratoriais
foram analisados, em especial: dispnéia, edema, dor

4 eram constituidas por enfermos com quadro clinico precordial, hepatomegalia, ascite, presenca de sopro,
avancado e a sua descri¢do relacionada a achados destalido protodiastdlico, derrame pericardico, o tempo
necrdpsia. Apés o desenvolvimento da técnica de de protrombina e a presenca de eosinofilia no
resseccao da fibrose por Dubspstirgiram varios estudos  hemograma.
sobre os sintomas dos portadores de EMF, submetidos Os pacientes foram subdivididos em grupos, con-
a cirurgia e, portanto, também com o quadro clinico forme o comprometimento ventricular.
exuberantg®. O acometimento das camaras ventriculares, com
A difusédo da ecocardiografia, dos estudos radioi- base no aspecto ventriculografico foi classificado em
sotépicos e dos estudos hemodindmicos, ampliou a discreto, moderado e intenso.
possibilidade do diagndstico da EMF e, nestes ultimos Para o ventriculo direito (fig. 1) utilizaram-se os
anos, ele é feito em pacientes pouco sintoméaticos. seguintes critérios para a classificacao: forma discreta
Descrevemos neste estudo o quadro clinico dos — dificuldade de preenchimento e esvaziamento de
pacientes com EMF atendidos no Instituto do Coracdo parte da area correspondente a via de entrada, com
e correlacionamos as manifestagdes clinicas com a manutencao do aspecto triangular da cavidade e visi-
intensidade de fibrose avaliada pela ventriculografia.  bilizacdo das trabéculas, em geral espessadas; forma
moderada — dificuldade de preenchimento diastolico
de grande parte da area correspondente a via de entra-
da, com desaparecimento da imagem das trabéculas
Estudamos 80 portadores de EMF, nos quais o e, consequentemente, do aspecto triangular da cavi-
estudo angiogréfico permitiu avaliar o comprometimento dade, com presenca de recesso subvalvar tricuspideo;
dos ventriculos, no periodo de 1978 a 1987. Cinqiienta forma intensa — dificuldade de preenchimento
e quatro pacientes eram do sexo feminino e 26 do diastdlico de toda area correspondente a via de entrada e

CASUISTICA E METODOS

Trabalho realizado no Instituto do Coragdo — Hospital das Clinicas — FMUSP.
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aspecto tubular da cavidade e auséncia do recesso  As manifestacdes clinicas sédo sempre apresentadas
subvalvar tricuspideo. em percentual de casos.

e R RESULTADOS

Na tabela | encontra-se a incidéncia global destes
sintomas e sinais, onde se observa a alta freqiéncia de
hepatomegalia, dispnéia, edema e de sopro.

TABELA I—Incidéncia de sintomas e sinais nos casos de endomio-
cardiofibrose.

Sintomas e sinais %
MODERARD STEMID Hepatomegalia 86,4
Fig. 1 - Ventriculografia de ventriculo direito, com intensidade variaveis  Dispnéia 68,6
de comprometidmento ventricular Edema 64,1
Sopro 54,2
Ascite 44,7
Estalido protodiastélico 40,0
Derrame pericardico 30,0
: ‘ Dor precordial 17,9

TABELA II—Sintomas e sinais conforme as formas clinicas.

l Ventriculo \entriculo Biventri-
esquerdo direito cular

Dispnéia 70,5% 60,0% 70,0%

Edema 47,0% 80,0% 67,5%

| =t Sopro 57,8% 50,0% 52,7%

LEwE EIICRADD T Fra Ascite 23,5% 60,0% (*100%) 50,0%
Estalido protodiastolico  26,3% (*44%) 50,0% 47,2%
Fig. 2 - Ventriculografia de ventriculo esquerdo, com intensidades  Derrame pericardico 21,0% 70,0%(*100%) 27,7%
variaveis de comprometimento ventricular. Dor precordial 41,1% 10,0% 10,0%
Hepatomegalia(emcm) 3,7 5,6 4,8
Tempo de protrombina  76,4% 55,5% 65,2%

* formas acentuadas

Da mesma forma para o ventriculo esquerdo (fig. 2):
forma discreta—dificuldade de preenchimento Na tabela Il a incidéncia dos sintomas e sinais é
diastélico, com pequenas falhas de preenchimento e representada conforme a primeira subdiviséo dos
irregularidade endocardica; forma moderada—difi- pacientes, observando-se nos trés grupos, incidéncia
culdade de preenchimento diastélico com irregularidade semelhante de dispnéia e presenca de sopro. Na forma
endocardica evidente e preenchimento diastélico com com predominio do ventriculo esquerdo observa-se
irregularidade endocérdica evidente e preenchimento da maior incidéncia de dor precordial, maior média no
regido apical; forma intensa—dificuldade de tempo de protrombina e menor incidéncia de derrame
preenchimento diastélico de areas da regido apical, em pericardico, ascite e hepatomegalia. Na forma com
aspecto de “casca de cebola”, na forma difusa, ou em predominio de ventriculo direito observa-se maior in-
“trés invertido”, na localizada. cidéncia de edema, derrame pericardico, ascite e hepa-

Para analisarmos as manifestacdes clinicas con- tomegalia, menor freqtiéncia de dor precordial e menor
forme o comprometimento ventricular, numa primeira média de tempo de protrombina.
apresentacdo consideramos trés: grupo l—compro- Na tabela Ill os sintomas e sinais sdo apresentados
metimento predominante do ventriculo esquerdo; grupo levando-se em consideracdo somente o comprometi-
Il—comprometimento predominante do ventriculo mento do ventriculo direito. Observa-se que o edema, a
direito, grupo lll—comprometimento biventricular. ascite, o estalido protodiastdlico, o derrame pericardico

Numa segunda andlise consideramos somente ae hepatomegalia aumentam das formas discreta para
intensidade da lesdo de um dos ventriculos: grupo A— intensa. A presenca de sopro e dor precordial diminui.
lesdo do ventriculo direito e grupo B—Ileséo do Na tabela IV os sintomas e sinais séo apresentados
ventriculo esquerdo, e analisamos a freqiiéncia e levando-se em consideragdo somente o comprometi-
intensidade dos sintomas conforme a leséo, se discreta,mento do ventriculo esquerdo. Observa-se que séo
moderada ou intense. mais frequentes nas formas mais graves a dispnéia
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e dor precordial e menos freqiientes o edema, a presencalassificacdo usual da EMF nas formas com predominio

de sopro e derrame pericardico. de ventriculos esquerdo e direito e a forma biventricular
Eosinofilia foi observada em 28,5% dos pacientes. e, em seguida, levando em consideracao cada ventriculo

Em percentual sobre o numero total de leucdcitos, a isoladamente, caracterizando o seu comprometimento

eosinofilia variou de 5 a 63% (média 12,5 + 14,04). em discreto, moderado e intenso.

A dispnéia foi sintoma dos mais freqlientes, nos

TABELA Ill—Sintomas e sinais nos portadores de . .. ,
endomiocardio-fibrose de ventriculo direito (%). pacientes com pr.edomlnlo de EMF donvent_rlculo €s-

querdo ou biventricular. Entretanto, frequiéncia elevada

Leve Moderada Intensa também ocorreu nos pacientes com predominio do
Dispnéia 77.2% 74.0% 76.1% ventr_lcu_lo direito. A a_scne’ _frequen_te provavelmente
Edema 45 4% 62,9% 61,9% contribuiu para que a dispnéia fosse importante naqueles
Sopro 78,9% 52,0% 47,6% com lesdo de ventriculo direito. Podemos observar que
ésc'tl?d sinsto 182%"(/;0/ 4%"(/;0/ 6%?"?0/ a dispnéia aumenta em frequiéncia das formas discretas
stalido protodiastélico ,0% ,0% 1% . . .

Derrame pericardico 16.6% 240% 52.3% para as intensas, guando analisamos o comprometlrrlent,o
Dor precordial 36,3% 11% 9,5% ventricular esquerdo, mas podemos concluir que nédo é
Hepatomegalia (em cm) 3,8 4,6 57 sintoma util na caracterizacao das formas, embora sejam

mais dispnéicos aqueles com maior comprometimento
TABELA IV—Sintomas e sinais, nos portadores de endomiocardio- ventricular esquerdo.

fibrose de ventriculo esquerdo. O edema de membros inferiores apresenta aspecto

oposto ao da dispnéia, sendo mais freqiiente e intenso nas

Leve Moderada Intensa i S ) 4 ’
formas de ventriculo direito e biventricular e mais

Dispnéia 73,3% 77,1% 80,0% freqliente naqueles com formas mais intensas. Entretanto,
Edema 66,6% 4,2% 250% nao é sintoma de utilidade na caracterizacdo da doenca
Sopro 53.3% 62,1% 38,8% a de © na caracterizag oenca.
Aseite 40,0% 48,5% 40,0% Sopros sistolicos de insuficiéncia mitral ou tricis-
Estalido protodiastdlico 40,0% 29,7% 50,0% pide, consequentes a fibrose dos musculos papilares e,
Derrame pericardico 46,6% 29,7% 16,6% mais raramente, da propria valva, fazem parte desta
Dor precordial 13,3% 20,0% 20,0% sindrome. Observamos que a sua freqliéncia é seme-
Hepatomegalia (em cm) 5,0 5,0 3,6 : aq a

Ihante nas trés formas (tab. Il). Entretanto, embora possa
) parecer estranho, o sopro € menos freqiiente nas formas
COMENTARIOS mais intensas da doenca (tab. Il e IV). Este achado vem
confirmar a clinica: nas formas intensas, apesar das
A descricdo do quadro clinico da EMF, desde o insuficiéncias das valvas mitral e tricispide detectadas
trabalho pioneiro de Béallbaseou-se em estudos que por outros métodos (Doppler ou angiografia), ndo a
analisaram pacientes com a doenca em fase avangada daetectamos a ausculta. Procuramos explicar este fato
evolucéo e varios autores descreveram o quadro clinico pelo maior comprometimento funcional do ventriculo,
de pacientes submetidos a necr@jgsiautros trabalhds gue nao é capaz de gerar o sopro.
¢ descrevem o quadro clinico dos pacientes operados,  Ascite € um sinal Gtil na caracterizacdo da sindro-
terapéutica que é utilizada na fase muito sintomatica da me restritiva encontrada em 44,7 % da casuistica,
EMF. Observamos que o0 progresso adesursos enquanto é rara nas outras cardiopatias. A presenca de
propedéuticos permitiu o diagnostico mais freqiiente e ascite predominando sobre o edema dos membros in-
mais precoce da EMF. Apresentamos neste trabalho o feriores é sinal altamente sugestivo de sindrome restri-
quadro clinico de 80 pacientes, muitos com o quadro tiva, fato descrity*”. Observamos também que a ascite
classico e outros oligossintomaticos, cuja doenca foi é rara na leséo ventricular esquerda e muito frequente
achado de exame. Procuramos estudar as manifesta¢besa forma ventricular direita, ocorre em 100% dos casos
clinicas correlacionando-as com alteragdes nas formas intensas, também ¢ freqiiente na forma
angiograficas, conforme a sistematizacdo apresentadabiventricular. Quando analisamos a freqiiéncia em

neste trabalho. relacdo a intensidade do comprometimento do ventriculo
Observamos que a semelhanca da literatura, as direito, observamos que é pogressivamente mais
mulheres predominam na casuistica idade é maior freqliente das formas discretas para as intensas. Quanto
do que a observada na Africamas e semelhante a dos  ao ventriculo esquerdo, ndo se observa esta relagéo.
estudos europeus O estalido protodiastélico é outro sinal comum
Os sintomas e sinais mais frequentes estdo apre- nas sindromes restritivas, caracterizando a presenca
sentados na tabela I. de restri¢do diastdlica ventricular, observada em 40%

A analise destes sintomas pode ser util na caracte- dos casos. Ela é mais freqiiente nas formas acentua-
rizacdo das formas clinicas da EMF que pode acometer das. Em relacgéo a intensidade do comprometimento
ambos ventriculos. Para melhor entendermos a ventricular, observamos que para o ventriculo direito
fisiopatologia da doencga, analisamos os dados frente aa frequéncia é progressivamente maior das formas dis-



404

cretas para as acentuadas, havendo a mesma tendéncia Desta forma, gostariamos de chamar a atengéo para
para o ventriculo esquerdo. Este achado estd de acordoalguns elementos obtidos nesta analise: 1) a dor
com a esperada maior restricao diastdlica nos ventriculos precordial pode ser sintoma de E M F e estéa relacionada
mais comprometidos. a comprometimento do ventriculo esquerdo, sendo mais
O derrame pericardico pode muitas vezes ser res- freqiiente nas formas intensas; 2) a hepatomegalia esta
ponsavel por sindromes restritivas, e na endomiocar- relacionada ao comprometimento do ventriculo direito,
diofibrose freqientemente se associa com a doencasendo maior quanto maior a lesdo ventricular e se
ventricular, provavelmente acentuando os sinais de associa com maior disfuncdo hepatica; 3) a ascite € sinal
restricdo. Foi por nés observado em 30% dos casos, importante na caracterizacdo da sindrome restritiva e
especialmente nas formas de ventriculo direito (70%), tanto mais freqliente quanto maior o comprometimento
valendo ressaltar que nas formas acentuadas foi ob-ventricular direito, nas formas acentuadas
servado em 100% dos casos. Quando se analisa a frepredominantes de ventriculo direito esta presente em
gléncia, com base na intensidade do comprometimento 100% dos casos; 4) o derrame pericardico também se
ventricular, observa-se incidéncia crescente da forma relaciona com o comprometimento do ventriculo direito
discreta para intensa no ventriculo direito e relacdo e nas formas graves é freqiiente e intenso; 5) 0s sopros
inversa para o ventriculo esquerdo, ambos os resultadossistélicos e o estalido protodiastolico tém comportamento
possivelmente espelhando a importancia do inverso, pois o sopro diminui quanto mais intenso o
comprometimento ventricular direito na génese deste comprometimento ventricular e a freqtiéncia do estalido
sinal. aumenta; 6) na forma biventricular predominam os
Dado interessante que foi possivel analisar neste sinais de comprometimento direito; 7) a dispnéia e o
estudo foi o papel da dor precordial como sintoma de edema séo freqientes, mas ndo permitem caracterizar
fibrose endomiocardica. Gragcas a presenc¢a da dor, qual a camara mais afetada.
muitos pacientes foram submetidos a estudo cinean-
giocoronariografico que permitiu identificar o com- SUMMARY
prometimento ventricular sugestivo desta doenca. A dor
precordial, embora sintoma raro (17,9%), é frequente It has been possible with the non invasive methods,
nas formas do ventriculo esquerdo (41,1%), sendo mais and with more common utilization of angiographic
freqiiente nas formas moderada e intensa. studies to diagnose more precociously endomyocardial
A hepatomegalia, sinal comum na insuficiéncia fibrosis, making a spansion of the knowing clinical
cardiaca, foi o sinal mais frequente (86,4%) nestes pa- PICture. _ . _
cientes. E mais importante na forma de ventriculo Atthe INCOR we studied 80 cases in the last nine
direito e biventricular e analisado quanto & intensidade Y&ars anditwas possible to conclude that the prognosis
de comprometimento do ventriculo direito observa-se &S worse when the heart involvement was greater. In

aumento progressivo de tamanho do figado das formas :Ee sameway, signs and syrrlptomf V\ﬁ;le rﬂoretmtense at
discretas para intensas, e more serious comprometiment of the heart.

Paralelamente ao achado de hepatomegalia, ob- The correla’_uon between CI'.n'CaI picture ar.1d in-
oL ; .~ tensity of ventricular compromise shows that: chest
serva-se diminuicdo do tempo de protrombina mais

o . o . .~ pain was observed in 41,1% of the patients with predo-
S|gn|f|cqnte na forma de ventrlcu!o direito & t/)l\_/enm- minant left ventricular involvement; ascites was a sign
cular, sinal do maior comprometimento hepatico de- ¢ (jght ventricular involvement and was present in
corrente da estase cronica freqliente e intensa nesta; ggo, of those with severe ventricular compromise:

doenca. _ _ L pericardic effusion also occurred in 100% of those with
Dado de interesse etiopatogénico € a presenca deseyere right ventricular involvement; protrombin time
eosinofilia, desde os trabalhos de Ofseiamando  \as slow at the right ventricular involvement. Pro-

atencdo para o possivel papel etiopatogénico dos eosi-todiastolic knock was more frequently at the more
nofilos na doenca de Léefler e, talvez, na endomio- severe forms the murmur was at the light forms. Dysp-
cardiofibrose. Dos casos estudados, eosinofilia superior nea and edema was the more frequent symptoms but
a 5% foi constatada em 28,5%, com valor médio de they were not of utility to characterize the predomi-
12,5, havendo um caso com mais de 50% em repetidos nance of ventricular involvement.
hemogramas. O seu valor em nosso meio € dificil de ser
caracterizado, uma vez que a populacéo que compde esta REFERENCIAS
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