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Endomiocardiofibrose

Charles Mady
Séo Paulo, SP

A endomiocardiofibrose (EMF) é caracterizada
por envolvimento fibrético do endocardio e miocardio
adjacente, determinando uma sindrome restriti-
val. O tecido fibroso usualmente envolve os mus-
culos papilares, determinando disfunc¢oes atrioven-
triculares. Essas disfuncdes sdo associadas a res-
tricdo ao enchimento ventricular e, freqiientemente,
causam manifestacoes clinicas e distirbios hemo-
din4dmicos intensos?. Clinicamente, ha predominio
de insuficiéncia cardiaca a direita com descenso y
proeminente nas veias jugulares e precérdio quieto
ainspecdo, com terceiro ruido a ausculta e, freqiien-
temente, grandes ascites.

Dentre os exames complementares, o eletrocar-
diograma é usualmente inespecifico, mas pode ser
util na identificacédo do tipo de envolvimento ven-
tricular. Para essa finalidade, analisamos 100 pa-
cientes divididos em 3 grupos 3: 11 pacientes com
envolvimento predominante de ventriculo direito
(VD), 58 com envolvimento de ambos ventriculos
e 31 com predominio de envolvimento do ventriculo
esquerdo (VE). Quando ha predominio de envolvi-
mento do VD, nota-se baixa voltagem do complexos
QRS no piano frontal, bloqueio incompleto de ramo
direito e ondas qr de baixa voltagem ougqs em V ,
em contraste com maior voltagem em V, e V..
Bloqueio divisional 4ntero-superior, aspecto de areas
inativas e alta voltagem nas derivacoes precordiais
esquerdas foram observados em pacientes com
envolvimento predominante do VE. Quando ha
envolvimento balanceado de ambos ventriculos,
observamos alteracoes mistas.

No estudo radiolégico de térax, é também pos-
sivel se analisar o tipo de envolvimento ventricu-
lart. Na EMF de VD, a radiografia usualmente
mostra indice cardiotoracico (ICT) acima de 0,7. A
conformacédo cardiaca é geralmente globular e,
algumas vezes, sugestiva de derrame pericardico,
com atrio direito (AD) grande e VD pequeno.
Saliéncia convexa acima da borda do VE é, algumas
vezes, observada. Essa proeminéncia, que é pulsatil
na fluoroscopia, é devida a distensédo diastdlica da
via de saida do VD. A area cardiaca aumentada
contrasta com a queda de trama vasal nos campos
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pulmonares, conseqiiente a diminuicdo do débito
pelo VD deformado e lesado. O mediastino supe-
rior é alargado devido a ingurgitamento da veia
cava superior. Ja, a EMF de VE é, as vezes, dificil
de diagnosticar pela radiografia porque o coracéo,
algumas vezes, ndo se demonstra anormal e, quando
anormal, o aspecto freqiientemente simula doenca
reumatica com comprometimento mitral. O paciente
tipico com EMF do VE, usualmente, mostra coracao
normal ou discretamente aumentado,
freqiientemente com VD normal e padrdo de hi-
pertensdo pulmonar. O atrio esquerdo (AE) é aumen-
tado. Na EMF biventricular, o ICT é geralmente
superior a 0,5. A radiografia é muito semelhante
aquela da EMF de VD e um ponto tutil na
diferenciacdo é a intensidade da vasculatura
pulmonar.

O ecocardiograma tem grande valor no diagnds-
tico da EMF e também mostra diferenca com outras
causas de sindrome restritiva, como a pericardite
constritiva e amiloidose®. Entre 1987 e 1991 estuda-
mos 31 pacientes com esse método®. Obliteragéo api-
cal, fracdo de ejecao (FE) normal, atrios aumen-
tados, regurgitacdo atrioventricular e padrao res-
tritivo de fluxo, através das valvas atrioventriculares,
foram observados em 87% dos pacientes. A FE foi
normal em 93,5% dos pacientes. Houve alta incidén-
cia de aumento de AD, ao redor de 75%, e de regur-
gitacdo tricuspide, ao redor de 71%. AE aumentado
foi observado em 55% e regurgitacio mitral esteve
presente em 64,5%. Em 35,5% notamos derrame
pericardico. Em apenas 1% havia trombo intraca-
vitario. A combinacio dessas alteracoes parece ser
caracteristica dessa doenca.

Ha aspectos sugestivos da doenca nos estudos
angiograficos, como as mudancgas na morfologia ven-
tricular com restricéo ou oblitera¢éo no apice, levando
a reducdo na dimensédo diastélica ventricular,
juntamente com irregularidades endocardicas. De
acordo com o aspecto ventriculografico o grau de fi-
brose é classificado em discreto, moderado e intenso
(fig. 1 e 2). Fibrose discreta é diagnosticada quando
pequenas alteracdes na morfologia ventricular,
especialmente restricédo na via de entrada ou apice,
séo notadas. Fibrose moderada é caracterizada por
reducéo evidente na dimenséo diastélica ventricu-
lar juntamente com irregularidades endocardicas e
obliteracdo da regido apical. Fibrose intensa é
mostrada por aspecto muito anormal da cavidade
ventricular em didstole, levando a uma quase completa
eliminacéo da via de entrada e obliteragdo do apice.
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Fig. 1- Endomiocardiofibrose de ventriculo esquerdo.

Regurgitactes mitrais e tricispides sdo encontradas
em quase todas as formas.

Quanto ao aspecto clinico, na maioria dos estu-
dos os pacientes tém seu estado funcional analisado
subjetivamente, de acordo com a classificacdo da
New York Heart Association (NYHA). Em certas
condigdes, como em cardiopatias dilatadas, essa
classificacdo pode nao se relacionar adequadamente
com a funcdo ventricular e reserva.

Avaliamos objetivamente a fungdo cardiocircu-
latéria e relacionamos classe funcional (CF), com
os dados obtidos pela anélise da capacidade funcional
maxima’. Para esse proposito estudamos 55 pacientes
divididos em 3 grupos: G-1 com 21 pessoas normais,
G-2 com 7 pacientes em CF I e II (NYHA) e G-3, de
27 pacientes em CF III e IV. O consumo maximo de
oxigénio (VO,max) e indice de O,-pulso foram obtidos.
Houve diferenca estatisticamente significante en-
tre as médias nos trés grupos. Os grupos foram
diferentes entre si, levando-se em consideragdo essas
duas variaveis. Todos os pacientes do G-2 tinham
valores de VO,max acima de 20 ml.kg".min", niveis
considerados normais, apesar de estarem esta-
tisticamente mais baixos que aqueles do grupo nor-
mal. O mesmo ocorreu com a PO,max. Esses dados
demonstram que hda uma diminuicao da funcgao
cardiaca neste grupo, mas néo o suficiente para colo-
car os indices em niveis criticos. Assim, a seqiiela
fibrética nao determina disfuncédo evidente. Isto
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Fig- 2 - Endomiocardiofibrose de ventriculo direito.

mantém os pacientes numa CF menor. Como a fibrose
néo é evolutiva, esses pacientes foram clinicamente
tratados com boa evolucdo, sem necessidade de
intervencao cirurgica. Em contraste, os pacientes
do G-3 que atingiram CF III ou IV tiveram VO ,max
abaixo de 20 ml.kgt.min?, com niveis estatistica-
mente abaixo daqueles do G-2. O mesmo ocorreu
com a PO max. Estes dados demonstram que a
disfuncdo cardiaca neste grupo é importante e
compativel com a CF subjetiva. Esses resultados
concordam com a ma evolugcdo desses pacientes
quando clinicamente tratados. Foi demonstrado que
a indicacdo para tratamento cirirgico aumenta a
qualidade de vida e a sobrevida neste grupo. Assim,
quanto maior a disfunc¢do clinica maiores as
alteracées que ocorrem nos indices de funcéo
cardiaca, estudados pela andlise da capacidade
funcional méaxima.

Em nossa Instituicdo® notamos, portanto, que
pacientes em CF I e II demonstram prognéstico
significantemente melhor que aqueles em CF III
e IV. Entretanto, h4 outros importantes
determinantes de sobrevida na EMF. Pacientes com
envolvimento de VD ou biventricular tendem a
deteriorar rapidamente se ndo tratados
cirurgicamente, enquanto aqueles com envolvi-
mento isolado de VE podem ser tratados
clinicamente. A evolugdo de pacientes com envolvi-
mento moderado ou intenso é similar. Regurgitacao
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mitral esteve presente em apenas 6% dos pacientes
em CF I e Il mas estava presente em 61% dos pa-
cientes com CF III e IV, determinando mau prognés-
tico. Regurgitacao tricispide foi também menos
freqiiente em pacientes com CF I e II do que naque-
les com CF III e IV, determinando mau prognéstico.
Assim, a mortalidade foi significantemente associa-
da com o tipo de envolvimento ventricular, CF III
e IV e regurgitacdo mitral e trictspide.

Com essas informacgées, qual o melhor trata-
mento para esses pacientes ? De acordo com
D’Arbela, 50% desses pacientes morrem em 2 anos
quando tratados clinicamente. Na tentativa de modi-
ficar este prognéstico, Dubost propés resseccéo
cirurgica da fibrose. Assim, a escolha do melhor
tratamento, clinico ou cirdrgico, é freqiientemente
crucial.

Durante 10 anos (1978-1988), tratamos 110 pa-
cientes com EMF®. A leséo era biventricular em 66
casos, de VE em 30 e de VD em 14. Os pacientes
foram divididos em grupo com tratamento clinico
(62 pacientes) e com tratamento cirirgico (48 pa-
cientes). O tratamento clinico consistiu em compen-
sacdo da ICC e o tratamento cirirgico na resseccao
da fibrose e troca das valvas atrioventriculares ou
valvoplastia. Todos os pacientes operados estavam
em CF III e IV. O seguimento variou de 1 més a 10
anos (média = 30 meses). No grupo clinico 26 pa-
cientes morreram durante seguimento, 21 em CF
IV, 2 em CF III e 3 em CF II. Dos 30 sobreviventes.
10 permaneceram na mesma CF e 20 melhoraram.
No grupo cirdrgico 15 morreram, 10 (21%) precoce-
mente e 5 (10%) tardiamente, e todos os sobreviventes
melhoraram em termos de CF. Todos pacientes
cirurgicos estavam em CF III e IV quando
diagnosticados. Baseados nessa experiéncia, acre-
ditamos que o tratamento medicamentoso da ICC é
o tratamento de escolha em pacientes em CF I e II.
A mortalidade cirdrgica imediata total foi de 21%,
mas esse nivel decresceu para 9% nos tltimos 2 anos
dessa pesquisa. Recentemente!?, com a introducéo
de novas técnicas cirurgicas esse nimero decresceu
ainda mais. Portanto, a cirurgia é o tratamento de
escolha em pacientes em CF III e IV.

O tratamento cirdargico foi iniciado em 1971. A
remocdo do tecido fibrético dos ventriculos pela
técnica cldssica é realizada utilizando-se a via atrial
ap6s se remover uma ou ambas valvas atrioventricu-
lares. Assim, o implante de uma proétese valvar é
necessario.

Para se evitar troca valvar, foi desenvolvida
nova técnica cirurgica para remover o tecido fibroso
dos ventriculos e preservar as valvas mitral e
tricispide!®. Essa técnica é utilizada em nossos pa-
cientes desde abril de 1988. NA EMF de VD atrioto-
mia direita é realizada; trombos atriais geralmente

localizados na regido do apéndice atrial sdo removi-
dos; a valva tricuspide é analisada para se avaliar
o grau de regurgitacéo e envolvimento dos musculos
papilares; resseccdo do tecido fibrético é realizada
através da valva, que tem usualmente o seu anel
dilatado; o tecido fibroso é removido por dissecc¢éo;
a base do musculo papilar é preservada, pois o tecido
fibroso que envolve a base dos musculos nio é re-
movido; na correcdo de regurgitacio trictispide, anu-
loplastia é realizada pela técnica de De Vega e, em
casos de dilatacdo atrial severa, parte da parede
livre atrial é ressecada para redugédo de sua cavidade.
Na EMF de VE, a valva mitral é analisada para se
observar presenca e grau de regurgitacdo mitral,
através de incisdo no AE; é realizada pequena inciséo
na parede anterior do VE perto do dpex, entre a
artéria corondria descendente anterior e ramos
diagonais, com 20 mm de extensdo, penetrando o
miocardio na zona de fibrose; o piano de clivagem é
facilmente identificado e dissec¢do do cone fibroso
é realizada do apice para a base; uma seccéo circu-
lar do tecido fibroso expoe a cavidade ventricular;
assim que os musculos papilares sao identificados,
disseccao da fibrose residual é realizada através do
anel AV e do trato de saida do VE evitando-se lesoes
na valva mitral; a ventriculotomia é entéo fechada,
a valva mitral é novamente analisada pelo AE e, se
persistir regurgitacido residual, realiza-se
anulosplastia.

De abril de 1978 a agosto de 1991 foram sub-
metidos 29 pacientes (G-1) a correcio cirargica com
anova técnica. Antes desse periodo foram operados
49 pacientes (G-2) com a técnica classica'’. Nao havia
diferencas entre os grupos com relacéo a idade e
sexo. A média de seguimento foi de 29 meses no
G-1 e 34 meses no G-2. Houve duas mortes no G-1
e 17 no G-2. Os resultados mostram que o novo pro-
cedimento é melhor que o cldssico, com menor mor-
talidade. Em todos os pacientes, as pressoes pulmo-
nares sistélica e diastélica estavam reduzidas no
poésoperatorio, em comparagéo com o pré-operatorio.
De forma similar, houve clara reducédo na pressao
média em ambos ventriculos. O aspecto angiografico
do VE torna-se quase normal, enquanto o do VD
permanece distorcido, com auséncia da zona trabe-
cular, apesar de evidente melhora na contracio.

Mas hd uma questdo que precisdvamos res-
ponder: é a fibrose ventricular evolutiva ? E possivel
que o tecido fibrético retorne apés a resseccdo ou
aumente durante a evolugéo clinica desses pacientes?
Este ponto foi pouco estudado. Alguns estudos
sugerem a ocorréncia de diferentes estagios clinicos
e histopatolégicos na sua evolugéo, sendo o estagio
final caracterizado por processo endomiocar-
diofibrético. Assim, EMF é provavelmente uma
doenca dindmica, tendo um estégio inflamatério ini-
cial seguido por processo intracavitario trombético
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com formacéo tardia de fibrose. Na fase inflamatéria
ou necrética, hipereosinofilia e endomiocardite
eosinofilica sédo os achados principais, seguidas por
deposicdo de trombo nas superficies lesadas. A se-
guir, aparecem depésitos de fibrose. Essa é a teoria
mais aceita da patogenia da EMF. Para nés, a apre-
sentacdo clinica usual da doenca é caracterizada
por fibrose como estagio final. A morte pode ocorrer
em qualquer estagio. Mesmo quando atinge o estagio
fibrético a doenga tem mau prognéstico, comumente
com os pacientes em CF III ou IV.

A associacdo entre ma evolugdo e aumento do
processo fibrético estd aberta a controvérsias. A
resposta para essa questdo é importante para a
patogénese, histéria natural e tratamento
cirirgico®.

Na Instituicdo, estudamos 22 pacientes com
idades entre 11 e 60 anos que, em sua evolucao,
foram submetidos a pelo menos 2 cineventriculogra-
fias, com intervalos variando de 5 a 122 (média =
47,5) meses. Dezoito pacientes tiveram seguimento
clinico. Os outros 4 pacientes foram casos cirdrgicos
e tiveram seus exames comparativos realizados,
ap6s resseccdo da fibrose e troca das valvas
atrioventriculares ou valvoplastia. Todos tiveram
ambos ventriculos operados e tiveram que ser
reoperados por causa de disfuncdo das préteses
biolégicas. Os pacientes foram re-operados apés 1
a 8 (média = 4,9) anos. Dois dos pacientes
re-operados morreram no pés-operatério tardio e
tiveram estudo necroscépico. Todos pacientes
tiveram duas cineventriculografias realizadas antes
da reoperacgéo ou do estudo necroscépico. O grupo
dos pacientes tratados clinicamente ndo mostrou
piora da fibrose, quando comparadas as
cineventriculografias realizadas durante a evolucgéo.
Mesmo em pacientes que apresentaram piora do
estado funcional, ndo houve piora do quadro
anatomico. O grupo de pacientes tratados
cirurgicamente, ndo demonstrou formacéo de nova
fibrose quando se compararam estudos realizados
no po6s-operatorio. Estes achados foram confirmados
por estudo necroscépico, realizado em dois pacientes,
que morreram no pés-operatério tardio, nos quais
néo notamos nova formacéo de fibrose. Finalmente,

nas reacoes, ndo notamos retorno da fibrose. Os
resultados sugerem que esse estdgio da EMF nao
é evolutivo, é apenas a conseqiiéncia de doenca
prévia cicatrizada.

Nesta revisdo procuramos apresentar as va-
rias conclusdes que chegamos nestes 13 anos de
estudo da EMF. Algumas condutas cldssicas devem
ser revistas frente a essas informacées. De qualquer
modo, a doenga pode néo ter evolugcdo maligna em
determinadas formas. Na fase fibrética parece nao
haver progressao da fibrose, sendo a cirurgia o me-
lhor tratamento para pacientes descompensados,
havendo dados sugestivos de que a operagdo com
preservacdo da valvula é melhor que a técnica clas-
sica. Sao, portanto, informacdées que devem ser
lembradas ao se analisar pacientes com essa doenga.
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