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FIBROSE ENDOMIOCARDICA EM CRIANCA DE 2 ANOS DE IDADE.
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A endomiocardiofibrose foi diagnosticada em bral foi realizado cateterismo cardiaco que demonstrou
crianca de 2 anos de idade com o uso do ecocardio- 0s aspectos tipicos da doenca em ambos os ventriculos
grama durante episodio de insuficiéncia cardiaca e insuficiéncia mitral grave.
grave. Apos 17 meses devido episodio embdlico cere- Arg. Bras. Cardiol. 50/6: 413-416—Junho 1988

A fibrose endomiocardica (EMF) é uma doenca também do musculo papilar &ntero-lateral. Os indices da
cardiaca a qual se manifesta sindrome restritivo obli- contratilidade ventricular esquerda foram normais. O
terativa e fatal apés intervalo de tempo variavel. estudo do ventriculo direito revelou dilatacdo e aspecto
Atualmente, com o tratamento cirargico é possivel sugestivo de fibrose e amputacdo da ponta. Os atrios
interferir no prognaostico dos pacientes. eram dilatados e demonstrou-se pequeno derrame

A EMF é rara em criancas. Apresentamos o caso de pericardico posterior.
uma crianc¢a cujas manifestacfes surgiram aos 2 anos de O paciente foi medicado com digitalico, diurético e
idade. vasodilatador obtendo melhora e recebeu alta hospitalar,

com boa evolucédo clinica durante 17 meses de
RELATO DO CASO seguimento, quando em junho de 1987 apresentou
quadro de “amolecimento do corpo” e dor no olho

Menino de 2 anos de idade, branco, procedente de esquerdo.

Sao José do Rio Preto, foi atendido pela primeira vez em O exame fisico revelou hemiplegia do dominio di-

janeiro de 1986 com quadro de anasarca, dispnéia ereito, o exame do precérdio evidenciou abaulamento
palidez cutanea ha 3 dias. Como antecedente revelavaprecordial moderado, impulsées de ventriculo direito, 1°
desidratacdo aos 4 meses e verminose ao 18 meses; era 2° bulhas normofonéticas, 3° bulha em foco mitral e
segundo filho, nascido de parto cesareo; pesou ao nascettricispide. O sopro sistélico em foco mitral permaneceu
3,950 g, deambulou aos 2 anos. inalterado. O figado foi palpado a 3 cm da reborda costal

O exame fisico revelou mucosas descoradas, edemadireita.
de membros inferiores, ascite, edema palpebral e de A radiografia de térax nesta internacédo revelou
escroto. A ausculta cardiaca demonstrou 1° e 2° bulhascardiomegalia acentuada (fig. 1A) e o eletrocardiograma
normofonéticas, 3° bulha em focos mitral e tricUspide; ritmo sinusal, sobrecarga bi-ventricular com predominio
sopro holossistélico + +/6 no foco mitral. do ventriculo direito e sobrecarga bi-atrial (fig. 1B).

A radiografia de toérax evidenciou cardiomegalia O hemograma foi normal e apresentou 2% de eosi-
global; o eletrocardiograma, ritmo sinusal e sobrecarga nofilos. As proteinas séricas, as provas de funcéo renal
bi-ventricular; o hemograma, 15% de eosinoéfilos; o e o liquor céfalo-raquidiano eram normais.
ecocardiograma bi-dimensional, aspecto sugestivo de Foi feito diagnéstico de acidente vascular cerebral
fibrose endocardica do apice de ventriculo esquerdo, e isquémico por embolia. Em 24 h houve regressao de
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Diagnosticada EMF, a crianca recebeu alta apos
tratamento clinico ha 8 meses em acompanhamento, com
desenvolvimento satisfatorio e sintomas controlados.

COMENTARIOS

Embora insuficiéncia cardiaca decorrente de fibrose
endocardica tenha sido descrita no inicio do século, foi
Davies em 1948 quem descreveu as principais
caracteristicas da EMF como amplas e espessas
cicatrizes sobre o endocardio méralSua etiologia
permanece desconhecida. Alguns autores aceitam duas
variedades da doenca; uma associada a intensa
eosinofilia (doenca de Loeffler) e outra sem eosinofilia
chamada doenca de Davies ou EMF tropical. Do ponto
Fig. 1—A) Radiografia do torax em posicdo antero-posterior de vista histopatoldgico e cirargico ambas se comportam
evidenciando cardiomegalia. Indice cardiotoracico 0.65. Ha aumento de como entidades iguais.

todas as cavidades cardiacas. Nota-se também redistribuicdo do fluxo Evidénci inofil tici
sanglineo pulmonar pare lobos superior devida a congestdo venosa Vi eAnCIaS sugerem qu_e_ 0s GOSI_I’]O los par |c[pa_m
pulmonar; B) eletrocardiograma em ritmo sinusal revelando sobrecarga Na patogenese da EMF: verificou-se fibrose endocardica
b_i—vehtricular, com_predoml’n_io_de ve_ntrl'culo direito e sobrecearga am portadores de hiper-eosinofilia de diversas ca@sas
bi-atrial; C) ecocardiograma bi-dimensional em corte apical 4 camaras. N tant ist dif t ifestacs
Nota-se dilatacdo de ambos os atrio (AD e AE). O ventriculo direito ? _en anto eX_IS ?m_ Lerengas q\uan 0 as manitestacoes
(VD) é dilatado e apresenta amputagéo da ponta (seta) por fibrose clinicas e a distribuicdo quanto a idade e sexo, entre a
endocardica. O ventriculo esquerdo (VE) apresenta cavidade de volume fihrose endomiocardica eosinofilica e a dita troﬁjcal
reduzido por presenca de fibrose causando amputasao do apicee(setas) N ient t inofili . d
acometimento da porgcdo médio apical do septo interventricular e parede . (_)SSO p_a(,:le_n € aprese_n_z}va_ eosmo’ fha na,epoca 0
lateral; D) cineangiocardiografia do ventriculo direito (VD) em sistole ~ primeiro episodio de insuficiéncia cardiaca. J& na fase

revelando amputacédo da ponta (setas), diminuicdo das trabeculagdes eposterior quando realizamos o estudo hemodinamico a
dilatacdo da via de saida. O tronco da artéria pulmonar se mostra L g

dilatado. Existe discreta regurgitacdo tricuspide; E) contagem de eosindfilos era normal.

cineangiocardiografia do ventriculo esquerdo (VE) em sistole, mostrando Alguns autores acreditam que a endomiocardio-

paredes lisas sem trabeculages, amputacdo de sua porcao apical (setaskihrose de zones tropicais, se manifestam sem eosinofilia
Hé nitida opacificagao do atrio esquerdo (AE) por insuficiéncia mitral .
acentuada. porque os pacientes apresentam um estado avangado da
doenca
Também é discutida a presenga de duas fases dis-
de ptose palpebral e melhora da hemiplegia direita, tintas; uma fase téxico-inflamatéria que dependeria de
restando apenas hemiparesia. uma sindrome eosinofilica e outra fase posterior cronica,
Realizou-se o estudo eco-Dopplercardiografico que onde as manifestacdes seriam conseqiiéncias da fibrose
revelou achados compativeis com endomiocardiofibrose, endomiocardica
muito bem visiveis em corte apical 4 cAmaras (fig. 1C). A EMF acomete pacientes de ambos 0s sexos e
Neste corte notava-se os atrios dilatados e o ventriculo qualquer raca, incidindo principalmente em adultos
direito dilatado e aspecto sugestivo de amputacéo dajovend. Em casuisticas da literatura encontramos idade
ponta por presenca de tecido fibroso, onde constatou-sede 4 a 56 ands® ¢'° sendo citados 2 casos n&o
aumento da refringéncia. A cavidade ventricular publicados de criancas que com 2 anos de idade ja
esquerda demonstrou dimens&o diminuida, amputacao apresentavam manifestaces da doehca
da regido do apice, aspecto sugestivo da presenca de  As repercurssdes cardiacas dependerdo da inten-
tecido fibroso, o qual acometia também a por¢do sidade da restrigdo diastélica ventricular, da les&o val-
médio-apical do septo e a parede lateral. var, do acometimento miocérdico e da presenca de
O cateterismo cardiaco revelou hipertensdo arterial derrame pericérdico.
pulmonar e elevagdo da pressdo diastdlica final de ambos O substrato anatomo-patolégico da doenca é o
os ventriculos. Os aspectos angiograficos foram desenvolvimento de uma intensa fibrose endocérdica que
considerados tipicos de endomiocardiofibrose (fig. 1 D acomete a via de entrada e a ponta do ventriculo direito
e E): dilatagdo de ventriculo direito, diminuicdo de suas (VD) com retracdo da mesma. No ventriculo esquerdo
trabeculas, amputagéo da ponta e dilatagdo da camara dgVE) existe amputacéo do apice devido a fibrose e
saida, discreta insuficiéncia tricuspide (fig. 1D). também comprometimento da via de entrada com
Na angiografia do ventriculo esquerdo observou-se: envolvimento do musculo papilar, cordoalha e lacinea
paredes lisas, sem trabeculas, amputacdo da regidoposterior mitralt > * 1
apical e hipocinesia do segmento basal da parede infe-  Estas altera¢es determinam restricdo diastdlica,
rior, insuficiéncia mitral ( + + +/4) e atrio esquerdo di- quadros exuberantes de insuficiéncia cardiaca e dis-
latado. funcBes das valvas atrioventriculares, as vezes graves.
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A agressao pode ocorrer no ventriculo direito ou es- dilatagdo da via de saida como em nosso paéiente

querdo, ou ambos. O acometimento do miocardio é O VE costuma manifestar-se com forma esférica
menos intenso, 0 que torna pouco freqiiente a existén-com amputacdo do apice, superficie interna lisa, sem
cia de grave hipocontratilidade. trabeculacdes e zonas de hipomotilidade
Em nosso paciente existia grave insuficiéncia mitral A insuficiéncia da valva mitral é avaliada a ci-
com hipertensdo pulmonar significativa mas a neangiocardiografia, sendo que em nosso paciente havia
contratilidade de VE era pouco diminuida. grave regurgitacdo, com hipertensdo pulmonar e
Freqientemente ocorre derrame pericardico, no importante dilatacao de atrio esquerdo.
mais das vezes pequeno como em nosso relato do pri-  Os achados ecocardiograficos e cineangiocardio-
meiro ecocardiograma. graficos de nosso paciente, explicam os dados do exame

No entanto ha ocasifes em que se formam grandesclinico como edema, ascite e presensa de 3° bulha em
derrames? & em especial quando ha grave compro- foco mitral e tricispide, todos decorrentes da restricdo
metimento do VD e elevada pressdo em atrio direito diastolica. A dispnéia e o sopro-holossistélico decorriam
(AD). Nestes casos tém que ser feita a drenagem peri- da grave insuficiéncia mitral.
cardica ou mesmo pericardectomia. O episddio embdlico cerebral ocorrido nesta crianca

Quanto aos exames complementares, o estudo ra-é pouco freqiiente na fibrose endomiocéardica de Davies
dioldgico do térax e o eletrocardiograma néo trazem e ocorre por deposi¢do de trombos sobre tecido fibroso
sinais definitivos. O eletrocardiograma em geral se Os fendbmenos tromboembdlicos sdo mais freqlien-
mostra em ritmo sinusal, embora fibrilagdo ou taqui- tes nas sindromes eosinofilicas
cardia atriais ndo sejam raros. Sobrecargas cavitarias Existem outros relatos de tromboembolismo cere-
dependerdo das camaras envolvidas. Séo freqientes aral, alguns deles com rapida regre$s®mo em nos-
baixa voltagem do QRS e alteracdes de ST e T embora so caso.
nao ocorressem em nosso paciente. A evolucao desta patologia apds o inicio de suas

A radiografia de tdrax pode evidenciar grandes manifesta¢gdes clinicas pode ser rapida com 0Obito em
cardiomegalias (fig. 1A) ou mesmo apresentar coragfes poucas semanas ou Se arrastar por’anos
de tamanho normal. Nos casos onde o VD é muito Hoje a cirurgia de endocardectomia associada a
comprometido ocorre marcado abaulamento do contorno substituicdo ou plastia valvat * **tem melhorado os
cardiaco direito determinado pelo grande aumento de sintomas destes pacientes e sua sobrevida, podendo ser

atrio direito. realizada com aceitavel mortalidade hospitalar (135% )
Os principais métodos diagnosticos sao a ecocar- As limitantes para cirurgia ainda séo a troca valvar
diografia e a cineangiocardiografia. e a possibilidade de recorréncia da fibrose. No entanto

O ecocardiograma modo-M embora ndo permita um esta recidiva ndo tem sido encontrada na experiéncia de
diagnéstico definitivo, pode pelo aspecto da movi- grupos de pacientes operados, mas permanece com
mentagdo dsepto inter-ventricular e pela presenca de duavida **°
ponto B na mitral evidenciar a presenca de sindrome O nosso paciente, como respondeu bem a terapéutica
restritiva. Em nosso paciente estes achados estavamclinica e esta evoluindo bem ha 8 meses, preferimos
presentes. retardar a indicacao cirlrgica, para evitar o implante de

O ecocardiograma bi-dimensional permite o diag- uma prétese valvar em crianca de muito baixa idade.
noésticd 5, evidenciando areas de fibrose acometendo o Esse caso chama atencdo para a possibilidade de
endocardio (fig. C), além da presenca de dilatac6es endomiocardiofibrose ser a causa de insuficiéncia car-
cavitarias e avaliando os indices contrateis. O uso do diaca mesmo em criangas de 2 anos de idade, e que
Doppler permite avaliacdo da intensidade da disfuncdo embora raro (s6 encontramos mengao a outros 2 casos
valvar e indica o grau de disfuncdo diastolica né&o publicados) deve ester na mente do cardiologista.
ventricular. Em nosso paciente o Doppler mostrava a

fase de enchimento rapido responsavel por quase todo SUMMARY
enchimento de VE o que é sinal evidente de restricao
diastélica. Echocardiographic diagnosis of endomyocardial

O diagnostico definitivo pode ser feito pelo aspecto fibrosis was made in a two year old boy, presenting
angiografico caracteristico de comprometimento uni ou severe heart failure.
bi-ventricular, podendo evidenciar também o grau de After 17 months, due a cerebrovascular embolic
insuficiéncia das valvas atrioventriculares e suas event, cardiac catheterization was performed. The
repercussoes. characteristic features of endomyocardial fibrosis was
O VD pode apresentar-se com varias alteracdes found in both ventricles, with severe mitral and mild
morfolégicas como perda de suas trabeculagdes, su-tricuspid regurgitation.
perficie lisa, amputacdo da ponta ou até como uma Many features of this pathology are discussed, es-
estrutura tubular permitindo a passagem de contraste depecially the rarity of the clinical manifestation in a
AD para artéria pulmonér Muitas vezes ocorre child at this age.
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