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Cardiomiopatia Restritiva Idiopatica
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Objetivo- Caracterizar a cardiomiopatia restritiva Idiopothic Restrictive Cardiomyopathy
(CMR) idiopatica através das manifestagfes clinicas e

exames complementares e analisar o beneficio da cirur- ‘Purpose- To characterize the idiopathic restrictive
gia de correco da insuficiéncia trictspide (IT). cardiomyopathy (RCM) through clinical .manlfestatlo_ns
Métodos- Foram estudados retrospectivamente @nd complementary tests and to analize the surgical
cinco pacientes portadores de CMR idiopatica, sendo Penefit on the correction of tricuspid regurgitation.
quatro do sexo feminino e um do masculino, variando as Methods- Five patients with RCM idiopathic were
idades entre 30 a 59 (média 40) anos. Os pacientes vie- "€trospectively studied, 4 female and 1 male, with ages
ram encaminhados com sindrome restritiva e ICC e fo- 'anging from 30 to 59 (mean 40) years. The patients
ram realizados radiografia de térax, ECG, presented heart failure due to restrictive syndrome and

ecocardiograma, biépsia endomiocérdica de VD, estudo W€re submitted to chest X-ray, EKG, echocardiogram,

hemodinamico e cirurgia. right ventricular endomyocardial biopsy, hemodynamic
Resultados- A radiografia de térax mostrou car-  Study and surgery. .
diomegalia em todos pacientes, sendo que um tinha con- Results- X-ray showed heart enlargement in all

gestdo venocapilar pulmonar. Os ECG apresentavam Patients, but only one had pulmonar venous capilar

fibrilagdo atrial, baixa voltagem de QRS em plano fron- conges_tion. EKG presented atrial f_ibrillation, complex
tal, alteracéo da repolarizacéo ventricular, bloqueio QRS With low voltage on frontal axis, abnormal ventri-

completo de ramo direito, area inativa e sobrecarga cular repollarization,.right bundle branch block, inactiye
ventricular direita. Um paciente apresentou BAVT. O &réa and right ventricular hypertrophy. Complete atrio-
ecocardiograma mostrou aumento biatrial em todos pa- ventrlcular block was observeq in one patient. The. echo-
cientes, apenas um tinha dilatagdo ventricular esquer- cardiogram study showed biatrial enlargement in all
da com funcao sistdlica diminuida. Havia IT discreta em Patients, and left ventricular dilatation in one patient
1 paciente, moderada em 4. Dois pacientes tinham insu- With left ventricular dysfunction. Mild tricuspid
ficiéncia mitral (IM) discreta. Disfuncdo diastolica foi ~ regurgitation were observed in one patient and
identificada nos 5 pacientes, através do estudo moderate in four. Two patients had mild mitral
dopplercardiografico. A biépsia de VD mostrou fibrose Fégurgitation. Diastolic dysfunction were observed at
intersticial, hipertrofia de midcitos e desarranjo de  dopplercardiography in all patients. Right ventricular
miofibras. O estudo hemodinamico mostrou hipertensdo €ndomyocardial biopsy showed intersticial fibrosis,
em camaras direitas em todos pacientes. Trés tinham Myocites hypertrophy and miofibrilis disarray. The
hipotens&o em VE e aorta. A R e press&o capilar hemodyngmlc_ study dl_sclosed right v<_entr|cular
pulmonar estavam elevadas em todos pacientes. Um ti- lyPertension in all patients. Three patients had

nha VE dilatado com hipocinesia discreta, VD com hypotension in left ventricle and aorta. The left
hipocinesia inferior e restricdo diastélica. Outro tinha  Ventricular end diastolic pressure and pulmonar capilar

achados semelhantes, porém sem restricéo diastélica. IT Pressure (pulmonar wedge pressure) were elevated in all
discreta foi observada em 1 paciente, moderada em 3 e patients. Dilated left ventricle with mild hypocinesia and
acentuada em 1. Dois pacientes tinham IM discreta. O right ventricular inferior hypocinesia and diastolic
padréo “depresséo e plato “ (sinal da “raiz quadrada restriction were observed in one patient. One patient
“) estava presente em trés pacientes. Foi realizada cirur- Nad similar pattern without diastolic restriction. Mild
gia nos 5 pacientes, sendo observada IT discreta em 1, Iricuspid regurgitation was observed in one patient,
moderada em 4 e realizada plastia de De Vega em 4. moderate in three and severe in one. Mild mitral
Conclusdo- Dentre os exames complementares, o regurgitation were observed in two patients. The

ecocardiograma e o estudo hemodinamico s&o os que 'estrictive pattern (deep and plateau) was present in
three patients. Surgery were periormed in all patients,

and confirmed the mild tricuspid regurgitation in one
and the moderate in four. De Vega plastia were
performed in four patients.

Conclusion- Among the complementary methods,
echocardiogram and hemodynamic study were those of
higher contribution to the diagnosis of idiopathic RCM
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sd0 0s que mais contribuem para o diagndstico de The disease has a poor evolution, even with
CRM idiopatica. Os pacientes apresentaram evolugao clinical or surgical treatment. Heart transplantation may
desconfortavel mesmo com tratamento clinico e cirirgico would be the best procedure on patients with
com corregao da insuficiéncia valvar. Por isso, considera- symptomatic idiopathic restrictive cardiomyopathy.
mos o transplante cardiaco a conduta mais adequada para
0s pacientes com cardiomiopatia avancada. o ] o )

Key-words: idiopathic restrictive cardiomyopathy,
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O comprometimento miocardico nas cardiomiopatias a\yar tricispide. Foram realizadas biépsias do VD durante
apresenta-se de forma variada, podendo ser classificado, cirurgia

conforme as manifestacgdes clinicas e hemodinamicas em As principais caracteristicas clinicas dos pacientes

tres_var_ledaQes: d|_|§ltaqa, h|p_ertrof|ca e restrltlva,. A estdo na tabela I, juntamente com alguns exames comple-
cardiomiopatia restritiva € a mais rara delas e com varios . antares e procedimento cirdrgico.

aspectos ainda obscurésA cardiomiopatia restritiva Foi excluida a presenca de doencas como endomio-

(CMR) manifesta-se clinicamente como insuficiéncia car- ¢4 jiofibrose, amiloidose, sarcoidose, cardiomiopatia hi-

diaca congestiva (ICC) de dificil controle, caracterizada pertrofica, pericardite constritiva e doenca de Chagas.
por diminuicdo da complacéncia ventricular com funcéo

sistolica preservada e dimensdes normamorém com
pressdes de enchimento ventriculares e dimensdes atriais
aumentadas.

A CMR pode ter diversas etiologias, sendo mais fre-
guentes amiloidose, sarcoidose, hemocromatose, muco-
polissacaridose, doengas de depdsito de glicogénio
escleroderma e endomiocardiofibrdSeEntretanto, em
alguns casos ndo é possivel identificar uma etiologia,
mesmo apds ampla investigacao. O diagnostico diferencial
da CMR com pericardiopatia, especialmente pericardite
constritiva (PC) nédo é facil, pois os parametros clinicos e
hemodinamicos séo muito semelhalites

Resultados

Clinicamente os pacientes apresentavam-se sinto-
' maticos, em classe funcional variando entre Ill e IV. Ha-
via sinais e sintomas de ICC de carater progressivo, como
edema de membros inferiores, hepatomegalia, ascite,
estase jugular, dispnéia aos esfor¢os, ortopnéia e dispnéia
paroxistica noturna. Quatro pacientes (n° 1, 2, 3 e 4) apre-
sentavam sopro sistélico de regurgitagdo tricispide. O
; . paciente n° 1 apresentou tontura decorrente de baixo dé-
Neste artigo apresentamos nossa experiéncia Com i, cantral, devido blogueio AV total (BAVT) com fre-
casos encarpmhados para nossa |nStItUJ(;aO, d|ag_nost|c_a-qUéncia cardiaca de 28bpm. Este paciente evoluiu com
dos como sindrome restritiva e que apos ampla investi- ohisqins de anasarca. O paciente n° 3 apresentou episo-
gacdo ndo identificamos nenhum processo conhecido € yi, e embolia pulmonar associada com trombose veno-
as classificamos como idiopaticas. sa profunda do membro inferior direito. Os pacientes néo
tiveram boa resposta ao tratamento clinico com digital,
Métodos diur_ético. e inibidor da enzima de converséo da
angiotensina.
Os achados radiol6gicos demonstraram cardiome-
Foram diagnosticados 5 pacientes com CMR idio- galia (indice cardiotoracico >0,50) em todos pacientes,
patica no INCOR, no periodo de setembro de 1987 a no- sendo que o paciente n° 1 apresentou também congest&o
vembro de 1991. Eram 4 pacientes do sexo feminino e 1 do venocapilar pulmonar. N&o foram evidenciadas calcifica-
masculino, com idades variando de 30 a 59 (média 40) ces pericardicas em nenhum paciente.
anaos. No eletrocardiograma, houve sobrecarga ventricular
Todos os pacientes foram submetidos a radiografia esquerda, fibrilagdo atrial, alteragéo difusa da repolariza-
de térax com incidéncias antero-posterior e perfil, ECG ¢ao ventricular, baixa voltagem dos QRS no plano frontal,
convencional com 12 derivagoes, ecocardiograma modo ploqueio completo do ramo direito e area inativa
M, bidimensional com doppler, biépsia endomiocardica antero-lateral. O paciente n° 1 evoluiu para BAVT com
do ventriculo direito (VD) por puncdo da veia jugular in-  paixa freqtiéncia ventricular (28bpm), QRS largo (>140ms),

terna direita e cateterismo biventricular com cinecorona- sendo implantado marcapasso definitivo. Os achados
riografia pela técnica de Sones. Os 5 pacientes foram sub-eletrocardiograficos estdo na tabela I.

metidos a cirurgia cardiaca para correcao da insuficiéncia
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Tabela | - Caracteristicas clinicas, exames complementares e descricdo dos pacientes portadores de CMR idiopatica.

ECG

MPdefinitivo

SVE

BVPF
ADRV
AIAL

FA
BCRD

BVPF
ADRV

Ecocardiograma

VE=5,2cm
AE=4,6cm
VDF=141cm
VSF=80cm
VS=61cm
FE=0,43
Funcédo diminuida
VD=2,0cm
AD=aumentado
Ao=2,5cm

IT moderada

VE=4,8cm
AE=5,0cm

VDF=98cm
VSF=33cm
VS=65cm
FE=0,67
Funcéo normal
VD=2,5cm
AD=aumentado
Ao=3,0cm

IT moderada

IM discreta

VE=3,8cm
AE=4,6cm

VDF=54cm
VSF=15cm
VS=39cm
FE=0,71
Funcéo normal
VD=1,2cm
AD=aumentado
Ao=2,8cm

IT moderada

IM discreta

VE=4,3cm
AE=4,8cm

VDF=80cm
VSF=20cm
VS=60cm
FE=0,75
Funcédo normal
VD=2,9cm
AD=aumentado
Ao0=2,5cm

IT moderada

VE=4,1cm
AE=3,8cm
AE=3,8cm
VDF=69cm
VSF=20cm
VS=49cm
FE=0,71
Funcdo normal
VD=2,0cm
AD=aumentado
A0=3,0cm

IT discreta

Bidpsia de VD

fibrose intersticial discreta

necrose focal
proliferacéo histiocitaria

difusa

fibrose difusa
hopertrofia de midcitos
difusa

fibrose intersticial e
hipertrofia de miécitos

fibrose intersticial
ehipertrofia de

miécitos e
desarranjo de
miofibrilas

fibrose intersticial
difusa e hipertrofia
de midcitos

Cirurgia

IModerada
plastia De Vega tricusp|

IThoderada
plastia de De \eja
tricaspide

IThoderada
plastia de De \eja
tricispide

ITmoderada
plastia de De \eja
tricuspide

ITdiscreta

de

Paciente Idade  Sexo Classe RXtérax
funcional
(NYHA)
1 59 F Il cardiomegalia
2 47 F v cardiomegalia
3 30 M 1 cardiomegalia
4 34 F \% cardiomegalia
5 30 F 1 cardiomegalia
direito; Ao aorta; IM- insuficiéncia mitral; IT- insuficiéncia tricispide; FS- fungéo sistdlica.

NYHA- New York Heart Association; HVCP- hipertensdo venocapilar pulmonar; MP- marcapasso; BCRD- bloqueio completdidst@ar8¥ E- sobrecarga ventricy
esquerda; BVPF- baixa voltagem no plano frontal; ADRV- alteracéo difusa da repolarizacéo ventricular, AIAL areatavatileaeial; FA- fibrilagéo atrial; VE- ventric
esquerdo; AE- atrio esquerdo; VDF- volume diastélico final; VSF- volume sistélico final; VS- volume sistélico; FE-drejg@datl VD- ventriculo direito; AD- &t

ar
ulo
io
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Tabela Il - Dados hemodinamicos e angiogréaficos

AD (MmHG) VD(mmHg) TP (mmHg) CP(mmHg) VE(mmHg) Ao(mmHg)

Ns DpbD,M SD,D,MSD DbMS D, Db M S D, D, M S D D, M VentriculografieDepressé@o Coronariografia

e platd

1 2

1 2125 - 22 411622 - 3520 - 28 - 27 - 19 93 11 23 - 86 51 - 65 IT moderada - DLN

VE dilatado com
hipocinesia difusa
discreta

VD com hipocinesia
inferior e restricéo
diastolica

2 1924 - 19 41 6 24 - 3820 - 2728 29 - 29 94 16 21 - 92 61 - 75 IT moderada + DLN
IM discreta

3 2228 - 22 41 7 21 - 4123 - 3021 22 - 18 89 4 25 - 81 58 - 66 IT moderada + DLN
IM discreta

4 2222 - 20 52 6 23 - 3720 - 2723 47 - 32109 9 28 - 107 68 - 86 IT moderada - DLN

5 - - -20 701020 - 7040 - 50 - - - 20 110 O 24 - 110 80 - 90 IT discreta + DLN

VE dilatado com
hipocinesia difusa
discreta

VD com hipocinesia
difusa discreta

AD- atrio direito; VD- ventriculo direito; TP- tronco pulmonar; CP- capilar pulmonar; VE- ventriculo esquerdo; Ao- apressde sistélica;leressao diastolica
inicial; D,- presséao diastolica final; M- pressdo média; IT- insuficiéncia tricspide; IM- insuficiéncia mitral; DLN- dentro dos &mitemdlidade.

No ecocardiograma, todos pacientes apresentavam hipocinesia inferior e restricio diastélica. O paciente n° 5
aumento de atrio direito e esquerdo. Apenas o paciente n°tinha VE dilatado com hipocinesia difusa discreta e VD
1 apresentou dilatacdo ventricular esquerda com fung&o com hipocinesia difusa discreta e apresentava IT discreta.
sistdlica diminuida, fracéo de ejecdo de 0,43. Nenhum pa- Os pacientes n° 1, 2 e 4 tinham IT moderada e o paciente
ciente apresentava aumento do VD. A fungao sistdlica do n° 3 apresentava IT acentuada. Os pacientes n° 2 e 3 ti-
ventriculo esquerdo (VE) foi normal em todos pacientes, nham também insuficiéncia mitral discreta.
com excec¢do do n° 1. O paciente n° 5 apresentava insufi- Trés pacientes (n° 2, 3 e 5) apresentaram o aspecto
ciéncia tricispide (IT) discreta, sendo que os pacientes n° em “raiz quadrada”’ nos tracados de pressdes ventri-
1, 2, 3 e 4 tinham IT moderada. Os pacientes n° 2 e 3 ti- culares, que é caracteristica hemodinamica da cardiomio-
nham insuficiéncia mitral discreta. N&@o foi observado patia restritiva. Todos pacientes apresentavam artérias
hipertrofia ventricular significativa ou septal em nenhum coronarias normais.
paciente. Também n&o havia espessamento e calcifica¢éo Os procedimentos cirdrgicos foram realizados com a
ou derrame do pericardio. Ndo havia aumento da densida- finalidade de correcéo da insuficiéncia valvar tricispide.
de ecocardiografica, sugerindo endomiocardiofibrose. Ao Havia IT discreta no paciente n° 5 e IT moderada nos pa-
estudo pelo doppler observou-se alteragdo da cientes n° 1, 2, 3 e 4, sendo realizada plastia de De Vega
distensibilidade do VE em todos os pacientes. Na biopsia trictispide em 4 pacientes (n° 1, 2, 3 e 4). O paciente n° 5
ventricular direita, foram observadas fibrose intersticial, nzo foi submetido a plastia de De Vega tricispide.
hipertrofia de miécitos e desarranjo de miofibrilas, sendo Foram realizadas bidpsias intra-operatérias nos 5
que a presenca dessas caracteristicas e sua intensidadgacientes, sendo que os resultados foram semelhantes
variavam em cada paciente. Em nenhum paciente havia aos encontrados nas bidpsias do VD realizadas por pun-
processo infiltrativo e inflamatorio no miocéardio. ¢&o jugular.

Os resultados do estudo hemodinamico e angiogra- N&o se evidenciou nenhuma cardiopatia bem defi-
fico estdo na tabela Il. Observou-se hipertensdo em ca- nida como endomiocardiofibrose, pericardite constritiva,
maras direitas em todos pacientes. Trés pacientes (n° 1, 2cardiomiopatia hipertréfica e outras. Os pacientes tiveram
e 3) apresentavam hipotensado em VE e aorta. A pressaoevolugdo desfavoravel, apesar do tratamento clinico e ci-
diastolica final do VE e a press&o capilar pulmonar esta- rirgico, um evoluindo a 6bito no periodo intra-hospitalar,
vam aumentadas em todos pacientes. O paciente n° 1 ti-outros mais tardiamente devido & cardiopatia. O paciente
nha VE dilatado com hipocinesia difusa discreta, VD com n° 1 foi a 6bito no pds-operatério imediato. O n° 2 teve
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Obito trés anos apoés cirurgia. O paciente n° 3 morreu dois

anos apos cirurgia e o n° 4 teve Obito um ano apés a ope-

Os achados ecocardiograficos observados séo a di-
latac&o do atrio esquerdo ou biatrial, VE com cavidade,

racao. O paciente n° 5 n&o foi submetido a plastia De Vega funcao sistdlica e fracdo de encurtamento normais. Pode-

tricuspide e encontra-se em classe funcional Il1.

Discussdio

A CMR pode ser secundéria a varias doencas e
pode ser classificada conforme o quadfo Embora a
CMR primaria possa estar associada a histéria familiar de
insuficiéncia cardiaca, BAVT e miopatia esquelétape-
nas o paciente n° 1 apresentou BAVT.

N&o ha sinais e sintomas especificos na CMR idio-
patica. Podem ocorrer dispnéia aos esfor¢os, ortopnéia,

edema de membros inferiores, hepatomegalia, ascite e

estase jugular, conforme também observam outros auto-

res®13, Interessante notar presenca de dados de ICC es-
querda, pouco usual nas pericardiopatias, podendo ser

dado de utilidade no diagnéstico diferencial.
A radiografia de térax demonstrou cardiomegalia

nos 5 pacientes e congestéo venocapilar pulmonar em um

caso. Outros autoré$**encontraram sinais radiolégicos
semelhantes. Pode-se observar também radiografia de té
rax sem alteracdés

O ECG convencional também apresentou alteracfes
inespecificas, como fibrilacéo atrial, alteracdo da repola-
rizacdo ventricular, sobrecarga ventricular esquerda, des-

vio do eixo do QRS para direita ou esquerda, presenca de

area inativa, sobrecarga atrial direita, bloqueio de ramo
esquerdo e BAVT?3, Encontramos varias destas altera-
¢Bes eletrocardiograficas relatadas na literatura, como
fibrilac&o atrial, alteracao da repolarizacdo ventricular, area
inativa e sobrecarga ventricular esquerda. Um paciente
apresentou BAVT, sendo implantado MP definitivo. A
fibrilacdo atrial e 0 BAVT néo séo infreqientes na CMR
idiopética, pois estdo presentes na maioria dos relatos n
literatura. Katritsis e col analisando 10 pacientes, encon-
traram 4 com BAVT.

Quadro | - Classificagéo da Cardiomiopatia Restritiva

Miocérdio Endomiocardio

Endomiocardiofibrose
Sindrome hipereosinofilica
Carcintide

A. Nao infiltrativa
Idiopatica
Esclerodemia

B.Infiltrativa Malignidade metastatica
Amiloidose Radiagao
Sarcoidose Toxicidade antracicline

Doenga de Gaucher
Doenca de Hurler

C.Doenca de depésito
Hemocromatose
Doenga de Fabry
Doencas de deposito de glicogénio

a

se encontrar também, hipertrofia ventricular e séptal

Mais raramente, pode-se encontrar dilatacéo do atrio e VD
81113 dilatacdo do VE-3, reducdo da fracdo de encur-
tamento™, IT *° e efusdo pericardicd’. Nossos pacien-

tes apresentaram aumento biatrial, IT e um paciente tinha
dilatacdo do VE com func¢éo sistélica diminuida (FE=0,43).
A dilatacdo biatrial pode provocar regurgitacdo valvar,
principalmente tricispide

Embora, infreqlente, o ecocardiograma pode ser
normal . Mehta e col®, utilizando como diagnéstico o
ecocardiograma modo-M em criancas com CMR idiopatica,
encontraram alteracbes semelhantes as observadas em
pacientes de maior idade, conforme relatados ante-
riormente.

Ao estudo dopplercardiografico, todos os pacientes
apresentaram sinais de alteracao da distensibilidade car-
diaca, caracterizando o exame como compativel com
miocardiopatia restritiva.

Os achados histolégicos através de biopsia endo-
miocardica ou necropsia realizadas compreendem a fibro-
se intersticial**'*!¢ espessamento endocarditd"®e
desarranjo de miofibrila$*¢ Encontramos alteracfes se-

melhantes, como fibrose intersticial, desarranjo de
miofibrilas e hipertrofia de miécitos. Os achados hemo-
dindmicos e angiograficos incluem hipertensédo em cama-
ras direitas, aumento da pressao capilar pulmonar e da
pressao diastdlica final do VE*131* depresséao e platd
diastélico nos tracados de pressdes ventriculafés
Embora, Benotti e cdf tenham incluido o sinal “depres-
sdo e plat6” como critério diagndstico da CMR, outros
autores?**ndo encontraram este sinal consistentemen-
te. Assim, a “depresséo e platd” (sinal da raiz quadrada)
ndo é encontrado necessariamente na CMR. Observamos
alterac6es hemodinamicas semelhantes aos relatos na li-
teratura, como hipertensdo em camaras direitg¥FRal
pressao capilar pulmonar elevadas. Encontramos o sinal
da “raiz quadrada” em 3 pacientes. Hirota e“cehcon-
traram o sinal da raiz quadrada em 50% dos pacientes no
VD e 28% no VE. Este sinal foi associado com elevada
pressao de enchimento ventricular. Segundo Katritsis e
col’, drogas como vasodilatadores podem aumentar a fra-
céo de ejecéo e abolir o sinal “depressao e plat”.

Embora infreqliente, a fracdo de ejecdo pode estar
reduzida em alguns cas6$. Pode-se observar também
insuficiéncia tricispide de grau variadé®*314
hipocinesia regiondf® e VE aumentad&*® Nossos pa-
cientes também apresentavam IM e IT de grau variado.
Dois pacientes tinham VE dilatado com hipocinesia difusa
discreta.

Katritsis e col” descreveram as diferencas clinicas
e hemodinamicas entre pacientes com CMR primaria e
amiloidose cardiaca. Os pacientes com CMR primaria tive-
ram melhor progndéstico que aqueles com amiloidose.
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A toracotomia exploradora pode ser realizada com
finalidade diagnéstica quando os exames complementares
deixam duvida no diagndstico e, caso confirme a presenca
de CMR idiopatica, pode ter finalidade terapéutica com
plastia ou troca valvar quando ha regurgitacdo da mesma.?2:
Siegel e col relataram quatro pacientes com CMR ;
idiopética. Dois foram submetidos a toracotomia, sendo
que em um foi realizada troca valvar mitral e tricispide. 4
Alguns autores utilizaram certos exames complementares .
como ecocardiograma modo M17, ecocardiografia pelo
doppler®® ecocardiografia pelo doppler transesofagico
%, ventriculografia por radionuclidéb™trazendo resul- ?:
tados favoraveis para diagnéstico diferencial entre CMR
e PC. A bidpsia endomiocardi€&*também pode ser uti-
lizada com esta finalidade, sendo que conforme os resul- 8
tados podera evitar toracotomia exploradora. O resultado o.
de biépsia normal ou ndo especifica pode suger#.PC
Outros exames como tomografia computadorizada 25 pode
revelar espessamento pericardico, principalmente quando
hé& calcificacdo. A ressonancia magnéttqzode fornecer
imagens mais nitidas do pericérdio e, quando normal, sem
espessamento, permitir a diferenciacdo com pericardite

constritiva. A toracotomia exploradora devera ser realiza- 12:

da quando persistir a davida entre CMR idiopatica e PC. ;,
O transplante cardiaco pode ser uma opcao no tratamen-
to da CMR idiopética com insuficiéncia cardiaca
congestiva sever@™.

Os pacientes com CMR idiopética, geralmente, ndo
apresentam boa resposta a tratamento clinico ou mesmo
com a correcao cirtrgica da insuficiéncia valvar, que é
muito frequente nesta cardiomiopatia. Achamos que a

evolucéo desfavoravel dos pacientes nédo é devido ao tra-17-

tamento cirdrgico realizado e sim & prépria evolucéo na-

tural da cardiopatia, que tem progndéstico ruim. Estes re- 1s.

sultados desfavoraveis, também foram observados por
Siegel e coP. Diante dos resultados desfavoraveis que g
NOSSOS pacientes apresentaram com tratamento clinico ou
mesmo cirargico com a plastia da valva tricaspide, acha-
mos que o transplante cardiaco é a conduta mais adequa-
da para os pacientes com CMR idiopatica em fase avan-
¢ada (classe funcional Ill e 1V).

A CMR idiopética é uma entidade rara, geralmente
de dificil diagnéstico, as vezes diagnostico de exclusdo

quando néo se identifica a etiologia da CMR. O eco- 22

cardiograma e o estudo hemodindmico sdo os exames
complementares que mais contribuem para o diagndstico.

Entretanto, quando ha uma sindrome restritiva de causa?3

ndo detectavel, com dilatacdo atrial e regurgitacédo valvar,
provavelmente estamos diante de uma CMR idiopatica.

24.

25.

26.
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