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Enferma de 38 anos de idade, portadora de car-
diopatia assintomdtica por sete anos, apresentou in-
suficiéncia cardiaca progressiva e fatal no decorrer
de oito meses. O diagnéstico de insuficiéncia da valva
mitral foi feito cinco meses antes. Na necrépsia cons-
tatou-se que a etiologia da insuficiéncia valvar mitral

foi a endomiocardiofibrose. O espessamento fibrético
do endocdrdio , caracteristico da doenca, afetava
isoladamente o ventriculo esquerdo e englobava a ciis-
pide posterior da valva mitral.
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A endomiocardiofibrose (EMF) ocorre com maior
freqiiéncia em ambos os ventriculos cardiacos!. O
comprometimento isolado de um ventriculo ocorre em
geral, no ventriculo direito (VD) e, mais raramente
no ventriculo esquerdo (VE)2 Relatamos o caso de uma
portadora de insuficiéncia da valva mitral por EMF
isolada de VE, diagnosticada & necrépsia.

RELATO DO CASO

Enferma de 38 anos de idade, portadora de cardio-
patia assintomatica por sete anos, apresentou ha oito
meses dispnéia desencadeada por esfor¢cos modera-
dos, edema de membros inferiores e aumento de volume
abdominal. Ha cinco meses foi diagnosticada valvopatia
mitral. Os sintomas de insuficiéncia cardiaca foram
controlados com o uso de medicacdo digitalica e
diuréticos. Ha treze dias a paciente apresentou dor
pleural no hemitérax direito, piora da dispnéia, expec-
toracdo hemoptoéica e febre, e foi hospitalizada.

O exame fisico revelou paciente em regular estado
geral, pulso irregular, freqiiéncia de pulso de 100 bpm,
pressdo arterial 120 x 90 mmHg, temperatura 36,70°C
e freqiiéncia respiratoéria 40 por minuto. Foi observada
estase jugular + + +. O exame dos pulmées eviden-
ciou diminuicéo da expansibilidade do térax direito,
macicez a percussio da sua base, onde também notou-
se diminui¢do do murmirio vesicular e presenca de
estertores crepitantes.

No exame da regido precordial o ictus foi palpado
no 7° espaco intercostal, & esquerda da linha hemicla-
vicula. Foi palpado frémito sistélico em Area mitral.

Trabalho do Instituto do Coracéo do Hospital das Clinicas da FMUSP.

A 12 bulha foi hipofonética em area mitral e a 2°
hiperfonética em drea pulmonar. Foram constatados
a presenca 3® bulha e sopro sistélico + + + em area
mitral irradiando-se para axila. No exame do abdome,
o figado foi palpado a quatro dedos abaixo da reborda
costal direita.

O eletrocardiograma revelou ritmo sinusal, sobre-
carga de atrio esquerdo (AE) e alteracdes do segmento
ST e da onda T. A radiografia do térax demonstrou
derrame pleural a direita, opacificacdo do tipo alveo-
lar no tercgo inferior do pulmao direito e cardiomegalia
+ + +. O hemograma exibiu 10,6 g/dl de hemoglobina,
hematéerito 36%, 4.100.000 eritrécitos por mm?, 12.400
leucécitos por mm?. A contagem diferencial dos leucé-
citos foi: mielécitos 1%, metamielécitos 1%, bastone-
tes 9%, segmentados 71%, eosinéfilos 2%, linfécitos
9% e mondcitos 7%. A taxa de uréia foi 51 mg/dl, de
creatinina 1,1 mg/dl, a velocidade de eritrossedimen-
tacdo 55 mm na primeira hora, a glicemia 66 mg/dl,
a concentracao sérica de s6dio 132 mEq/1 e de potassio
3,9 mEq/l.

A cintilografia pulmonar (perfuséo e inalag¢do) com
is6topo 99 mm do tecnécio indicou baixa probabilidade
de tromboembolismo pulmonar, mas, a presenca de
doenca parenquimatosa pulmonar ndo permitiu excluir
o diagnéstico de infarto pulmonar.

Foram administrados digoxina, furosemide, clo-
rotiazida, heparina, captopril, aminofilina, penicilina
e posteriormente cefalotina nas doses terapéuticas
apropriadas. Houve, entretanto, deterioracéo clinica
progressiva, com episdédios de dispnéia noturna, hiper-
temia, e a paciente faleceu apés nove dias de hospita-
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lizacdo, em decorréncia da insuficiéncia respiratéria
progressiva.

Na necrépsia, o coracéo de aspecto externo preser-
vado pesou 420 g. Foram evidenciados atrio direito
discretamente dilatado, VD preservado, AE modera-
mente dilatado, com leve espessamento cardiaco.
Constatou-se insuficiéncia acentuada da valva mitral
no teste de refluxo realizado com injecao retrégrada
de liquido na aorta. Observou-se hipertrofia moderada
da parede de VE, reducéo da luz em mais de 50% por
trombo mural de 6x5x3,5 cm. O endocardio da via de
entrada do VE até a ponta era espesso (0,5 cm), branco,
sem limite preciso com o miocardio superficial (fig.
1). O endocardio da via de saida estava preservado.

O aspecto da caspide anterior da valva mitral foi
normal. A cdspide mitral posterior havia desapare-
cido, englobada pela fibrose do endocardio do VE. Nao
foi possivel individualizar a cdspide, cordas ou mus-
culo papilar (fig. 2). As demais valvas estavam preser-
vadas.

No exame histolégico do coracdo detectou-se no
endocardio proliferacao fibro-elastica com tecido de
granulacdo que se estendia ao miocardio superficial.
O infiltrado inflamatério nestas dreas foi escasso e
néo foram observados eosindfilos. No endocardio de-
monstrou-se superposicdo de trombo recente. Os cor-
tes histolégicos, na fotografia da cuspide posterior da
valva mitral, evidenciaram a estrutura valvar englo-
bada pela fibrose endocardica.

Fig. 1—Corte sagital do coracédo evidenciando a fibrose endocardica
de ventriculo esquerdo, trombo mural recente e redugéo da luz ventri-
cular. Notar endocardio de ventriculo direito preservado.
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Fig. 2 — Endomiocardiofibrose de ventriculo esquerdo com engloba-
mento do aparelho valvar mitral posterior pela fibrose.

No pulméo direito observou-se drea de embolia e
infarto, no qual foi verificada contaminacéo por co-
cos Gram positivos e bacilos Gram negativos, e bron-
copneumonia de pequena extensio.

Os demais 6rgdos ndo apresentavam alteracoes
significativas.

Portanto, a paciente era portadora de insuficién-
cia cardiaca grave, por insuficiéncia da valva mitral
conseqiiente a EMF. O ébito resultou de um infarto
pulmonar e infec¢cdo secundaria.

DISCUSSAO

A EMF é uma afeccédo do endocéardio e do miocar-
dio vizinho, de etiopatogenia desconhecida, descrita
originalmente na Africa Central®. No Brasil casos se-
melhantes tém sido relatados, principalmente em po-
pulacgdes com caracteristicas étnicas e sécio-econémicas
semelhantes aos africanos*. Em nosso Servigo foram
submetidos & necrépsia 25 pacientes, cujos coracdes
apresentavam anatomia e histologia semelhantes aos
casos relatados na Bahia®.

Na EMF, o acometimento de ambos ventriculos é
o mais freqiiente e menos de 10% dos pacientes apre-
sentam comprometimento univentricular?®. Desses, 75%
demonstram lesdo do VD. Em nossa casuistica, 21
(84%) pacientes sofreram agressao simultdnea de
ambos ventriculos e apenas em 4 (16%) casos a lesédo
era univentricular (2 pacientes com lesdo isolada de
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VD e 2 pacientes com lesdo isolada de VE incluindo-se
nesses o caso aqui discutido).

A insuficiéncia das valvas atrioventriculares é fre-
quente. De 32 casos grupados anteriormente?, o com-
prometimento de musculo papilar, das cordas e da
ctuspide mitral posterior foram expressivos em 12
(37,4%). 0 quadro clinico era compativel com esse
diagnéstico?. Nessa mesma casuistica ocorreu a lesdo
da valva mitral com englobamento da cuspide e cor-
das pela fibrose. Dos 25 casos examinados no nosso
Servico, 17 (68% ) apresentaram quadro clinico de
insuficiéncia valvar mitral (IM) e algum tipo de
comprometimento do aparelho valvar posterior pela
fibrose’. Na presenca da lesdo isolada de VE a
apresentacdo clinica pode ser insuficiéncia da valva
mitral. No presente caso a insuficiéncia mitral grave
foi conseqiente & EMF. O exame necroscépico
demonstrou que o aparelho valvar posterior havia
“desaparecido” englobado pela fibrose. Tal ocorréncia
permite incluir a EMF no diagnéstico diferencial da
etiologia da insuficiéncia valvar mitral.

A presenca de trombos cavitarios é descrita na
maioria dos casos de EMF?*6 Esses trombos sdo mais
freqiientes em VE, principalmente quando a fibrose
endocardica é extensa?, em geral localizados na ponta
e pequenos?? A ocorréncia de volumosas massas
fibrinosas com importante reducédo da cavidade ven-
tricular é descrita da série de Davies, relatando o autor
uma incidéncia de 2,5% (13 casos com trombos em
VE e apenas 3 com massas volumosas)!. No caso

aqui relatado poderiamos considerar a fibrose
endocdardica de moderada extenséo e o trombo de VE
volumoso o que contribuia consideravelmente para
redugdo da cavidade.

SUMMARY

A 38-year old female patient, who had asymptom-
atic heart disease for seven years, developed progres-
sive and fatal heart failure in eight months. The di-
agnosis of mitral valve insufficiency was made five
months before death. The necropsy revealed that the
etiology of mitral insufficiency was isolated left ven-
tricle endomyocardialfibrosis with unusual involve-
ment of the posterior cusp of the mitral valve.
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