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Dificuldades no Diagnéstico Diferencial das Cardiomiopatias
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Devido ao melhor conhecimento e diagnéstico pre- portamento das cardiomiopatiasEntretanto, o grande
coce das doencas do muasculo cardiaco, um namero cresnimero de informacdes obtidas com os métodos nédo-
cente de portadores de cardiomiopatia tem sido identi- invasivos pode trazer algumas dificuldades na distin¢éo
ficado, sendo importante causa de morbi-mortalidade com anormalidades fisiol6gicas decorrentes da idade,
cardiaca. exercicios fisicos e outras doencas comuns, por exemplo,

Em 1957 as cardiomiopatias foram descritas como a hipertensao arteri&Pf. Outro avanco na avaliacdo dos
um grupo de enfermidades miocardicas de etiologia des- pacientes com cardiomiopatias foi a introducao da biép-
conhecida, ndo causadas por lesdes coronafiaSab- sia endomiocardica, seriada se necessario, pela via trans-
sequientemente a sua definicdo e classificacao foi modi- venosa, permitindo a obtencdo de informacdes quanto a
ficada porque anormalidades funcionais e estruturais pas-etiologia, classificacéo, terapéutica e prognéstico de va-
saram a ser valorizadd$ As cardiomiopatias também  rias doencas miocardicés
devem ser diferenciadas das doencas sistémicas com Apesar do conhecimento acumulado e da maior dis-
envolvimento cardiach Em 1980 a Organizacdo Mun-  ponibilidade de metodologia ndo-invasiva e invasiva, a
dial de Saude (OMS), baseada em aspectos clinicos, he-classificacdo e o diagnéstico diferencial das cardiomio-
modinamicos e estruturais, classificou as cardiomiopatias patias ainda € um desafio clinico. Apesar das limitacées,
em dilatada, hipertréfica e restritiva. Nessa ocasido, foi a classificacdo original ainda € muito Util e sera empre-
previsto que algumas dificuldades poderiam surgir, prin- gada neste artigo. As dificuldades na classificacdo, diag-
cipalmente nos casos em que 0s aspectos clinicos, hemondéstico e diagndstico diferencial das cardiomiopatias se-
dindmicos e anatdmicos se superpdem, como nas formasrao discutidas.
hipertréfica e restritiva, que apresentam ventriculos néao
dilatados e funcéo diastélica anormal. Deste modo a car-
diomiopatia foi definida como “doenca do musculo car-
diaco de etiologia desconhecidaEsta definicao distin-
gue as cardiomiopatias dos processos que alteram o
miocardio tais como: hipertenséo arterial, doenca coro-
naria, valvulopatias e cardiopatias congénitas. Esta de-

finicdo, automaticamente, excluiu as condi¢cdes em que Outras doencas que afetam o miocardio, porém de

a causa da doenca miocardica possa ser claramente deéausa conhecida, fazendo parte ou n&o de uma doenca

finida. Entretanto essa separacdo nao & ac?lta por tOdOSsistémica, sédo denominadas de doengas especificas do
os autore$ e, como em qualquer classificacao, existem

casos que NAo se enauadram em nenhum aruno. Nos Gl musculo cardiaco, (ex cardiomiopatia alcodlica). Essa
. qu qua num grupo. u classificacdo parece-nos muito rigida para o clinico, visto
timos anos, o desenvolvimento de métodos de imagem

NA0-iNvasivos como a ecocardioarafia bidimensional a gue os aspectos clinicos de diferentes causas de cardio-
-INvVasivos como a | lografnia bidi ! '’ ¥ miopatias s&o superponiveis e nem sempre é possivel sua
angiografia radioisotopica e a ressonancia nuclear mag-

o o - ; completa distincdo. No entanto, trés categorias anatémi-
nética, tem possibilitado, ndo s6 obter melhores informa-

~ o ) , . > _cas e funcionais sdo mais usadas:
¢bes sobre as cardiomiopatias, mas, também, o diagnés-

tico precoce de doenca miocardica familiar através do
screeningde membros da familia.

A deteccédo precoce de anormalidades da morfologia
cardiaca, a possibilidade de se obter indices de funcéo
ventricular sistélica e diastdlica e estudos seriados de gra- Cardiomiopatia hipertréfica - caracterizada por
dientes tém permitido um maior entendimento do com- inapropriada hipertrofia ventricular esquerda, com fre-

gléncia, assimétrica, usualmente com fungéo sistdlica

preservada.

Classificagdo das cardiomiopatias

A classificacdo mais aceita e freqlientemente utili-
zada é aquela elaborada pela OM8de o termo cardio-
miopatia se restringe a doenca do musculo cardiaco de
etiologia desconhecida.

Cardiomiopatia dilatada (ou congestiva) - carac-
terizada por dilatacdo ventricular e disfuncdo contrétil
sistélica;freqiientementeursa com sintomas congestivos.

Escola Paulista de Medicina - Sdo Paulo Cardiomiopatia restritiva - caracterizada por acen-
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Acelto em 11/10193 lesdo do endocardio ventricular (obliterag&o).




132

Tabela | - Classificacéo funcional das cardiomiopatias, principais dados para sua caracterizagéo e diagnostico diferencial.

Dilatada Restritiva Hipertréfica
Sintomas - IC esquerda - IC direita - Dispnéia

- Fadiga, fraqueza - Dispnéia, fadiga - PalpitacGes

- Embolia pulmonar e sistémica - Sinais e sintomas de doencga isquémi- - Angina

ca (ex. amiloidose, hemocromatose, etc)

Exame Fisico - Cardiomegalia moderada a grave - Cardiomegalia leve e moderada - Cardiomegalia leve e moderada

- Presenca de B3 -B3ouB4 - B4 e comum ictus hipertréfico

- Sopro de regurgitacéo - Sinal de Kussmaul(+) - Frémito apical

- Sopro sistdlico mitral que aumenta com Valsalva

ECG - Taquicardia sinusal - Baixa voltagem - Sobrecarga atrial esquerda

- Arritmias atriais e ventriculares - Sobrecargas atriais - Hipertrofia ventricular esquerda

- Disturbios da condugé&o intraventricular - Disturbio da conducé&o AV e intraventricular - Anormalidades de T e ST

- Areas eletricamente inativas - Ondas Q anormais
Radiografia - Cardiomegalia moderada a grave - Pequeno aumento de &rea cardiaca Pequeno a moderado aumento de &rea cardiaca
de térax
ECO - Dilatagéo ventricular - Aumento da espessura e massa da parede Hipertrofia septal assimétrica ou concéntrica difusa

- Hipocontratilidade
- Baixo fluxo transvalvar

- Cavidade ventricular normal ou reduzida - Via de saida estreitada

- Cavidade ventricular normal ou reduzida

- Movimento sistdlico anterior da mitral

- Cavidade ventricular pequena
- Gradiente intraventricular
- Redugao da complacéncia

- Refluxo nas valvas AV - Fungéo sistolica normal
- Reducgédo da complacéncia

- Obliteragao cavitaria

Adaptado de Braunwald e col, 1992. IC- insuficiéncia cardiaca.

Tabela Il - Achados radioisotépico, hemodinamico e histolégico das cardiomiopatias

Dilatada Restritiva Hipertréfica

- Cavidade normal ou diminuida - Cavidade normal ou reduzidg
Captacao acentuada de télio (infiltrado amiléide) Redugdo da complacéncia
- Funcéo sistélica normal - Funcéo sistdlica normal

- Dilatagéo ventricular
- Baixa fracéo de ejecao

Radioisotopico

- Redugao do enchimenmento diastélico
- Curva em raiz quadrada

- Pressbes de enchimento elevadas

- Contratilidade preservada

elevaia
- Contragéo normal
- Refluxo mitral
- Gradiente intraventricular

Hemodinamico - Dilatagéo das cavidades ventriculares
- Pressdes de enchimento elevadas

- Baixo débito cardiaco

- Refluxo nas valvas AV

- Hipocontratilidade

Bidpsia - Fibrose - Presenca de tecido amiléide - Desarranjo de fibras
- Infiltrado linfocitario (escasso) - Dep6sito de ferro - Fibrose
- Edema, hipertrofia - Granulomas - Hipertrofia

- Fibrose endocérdica

Adaptado de Braunwald e col, 1992.

As distingdes entre as mesmas néo sdo absolutas eca. E provavel que represente a via final comum de dano
com freqiiéncia se superpdem aos dados clinicos e hemo-miocardico produzido por uma variedade de agentes t6-
dindmicos. A cardiomiopatia hipertréfica e as sindromes xicos, metabdlicos ou infecciosos que acabam por produ-
restritivas sdo as vezes indistinguiveis clinicamente. As zir manifesta¢ces clinicas, hemodindmicas e patolégicas
tabelas | e Il resumem a classificagédo funcional das car- semelhante4
diomiopatias, baseada em parédmetros clinicos, anatémi- Usualmente ndo encontramos dificuldades em dis-
cos e hemodinamicos, Uteis para o diagnéstico diferen- tinguir pacientes com cardiomiopatia dilatada das outras
cial. classes de cardiomiopatia (restritiva e hipertréfica). Di-
ficuldades advém na diferenciacdo da cardiomiopatia di-
latada de outros processos que produzem sindrome cli-
nica e morfolégica semelhantes em sua apresentacao.
Métodos ndo-invasivos, com freqiiéncia, sdo limitados em
distinguir pacientes com cardiomiopatia dilatada daque-
les com doenga coronéria avangada. A historia clinica e

Cardiomiopatia Dilatada Idiopatica

E uma sindrome caracterizada por dilatagéo cardia-
ca e diminuicdo da funcao sistélica de um ou ambos 0s
ventriculos, com ou sem sintomas de insuficiéncia cardia-
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o eletrocardiograma tém valor relativo. A reducdo de em um estudo, sensibilidade de 100%, especificidade de
contratilidade no ecocardiograma é tipicamente difusa na 80% e acuracia diagnéstica de 85% em distinguir doen-
cardiomiopatia dilatada e € mais segmentar na doencaca miocardica priméaria de doencga isquémica, em pacien-
isquémica, porém anormalidades segmentares podemtes com insuficiéncia cardiaca avaliados para transplan-
ocorrer na cardiomiopatia dilatada e déficit difuso pode te **. Separacdo da cardiomiopatia dilatada de doenca
ser encontrado na cardiomiopatia isquérfi€aRoberts miocardica isquémica usualmente é feita pela cinecoro-
e Ferrans demonstraram extensas areas de fibrose mio- nariografia. Na presenca de artérias coronarias angiogra-
cardica em necropsias de pacientes com cardiomiopatiaficamente normais ou com doenga somente em pequenos
dilatada. Déficit perfusional com talio € um achado fre- ramos, o diagnostico de cardiomiopatia dilatada fica es-
quente™ A presenca de aneurisma ventricular € a Uni- tabelecido. No extremo oposto estdo casos com doenca
ca anormalidade que favorece o diagnéstico da etiologia aterosclerética multiarterial e areas de infarto, onde o
isquémica. A presenca de funcdo ventricular direita pre- diagnéstico de cardiomiopatia isquémica se imp&e. En-
servada no ecocardiograma ou radioisétopo pode ser tretanto, ndo é infreqiiente os casos de dificil classifica-
indicativa de etiologia isquémié& ja que na cardiomio- ¢do bem como a sua terapéutica. A presenca e a impor-
patia dilatada € muito frequente a disfun¢éo biventricular tancia da doenca da microcirculacdo coronaria ndo esta
(fig. 1). Tomografia com emisséo de positrom mostrou, bem estabelecida para esta ou outras situacdes.

Mets ze
-_._-] _—
1.6+
1.
E.ﬂ
¥ F.E.G.= 15 X #Hu
8.8
d. 8 BT .1
mEec
FRAC.EJEC. REGIDOHRAIS
LATERAL = 21 X
DORSEL = T
IMFERIOR = 1 X
SEPTAL = 3@
%] FUVYENT 1S Junm 1992 at B:81

Fig. 1 - Ventriculografia radioisotépica com célculos de fragdes de ejecéo regional e global do VE, em paciente com tarditatadpae envolvimento biventricular.
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Na suspeita clinica de miocardite aguda como cau- com grande dilatacdo do ventriculo esquerdo (VE), como
sa da dilatag&o e insuficiéncia cardiaca, pode-se empre-foi observado em nossa casuistitaNao esta claro se
gar mapeamento miocardico com gélio-67, porém apre- fatores hemodinamicos ou algum tipo de estresse associa-
senta limitagdes como o alto custo e baixa sensibilidade, do a gravidez seja o fator desencadeante naquelas com
guando comparado com a bidépsia endomiocarélica- predisposicao de base, ou se a gravidez confere sensibi-
rece-nos que o galio pode ser mais importante no contro- lidade especial para algum tipo de virus cardiotropico.
le evolutivo da miocardite aguda, como foi demonstrado A cardiomiopatia dilatada congestiva leve tem sido
por Camargo e céf, ou para selecionar os pacientes para descrita como uma variante ndo usual da cardiomiopatia
a bhiépsia endomiocérdica. dilatada, caracterizada por pequena dilatagé@o ventricular,

Dependendo de dados epidemioldgicos, suspeita cli- baixa fracdo de eje¢do e sem achados hemodinamicos de
nica e achados morfolégicos no ecocardiograma ou restricdo*. Comparados com dados de pacientes com
positividade no mapeamento com gélio-67, em pacientes cardiomiopatia dilatada idiopatica, estes casos apresen-
selecionados, a bidpsia endomiocérdica é indicada paratavam 50% de incidéncia de historia familiar. Todos os
excluir miocardites e doengas granulomatosas e infiltrati- outros pardmetros clinicos, eletrocardiograficos, ecocar-
vas. Segundo a padronizacéo do diagnéstico histopatold- diograficos, hemodindmicos e microscopicos séo idénti-
gico de miocardite pelos critérios de Dalldsa incidén- cos aos da cardiomiopatia dilatdtdaA microscopia ele-
cia de miocardite em pacientes com cardiomiopatia dilatada trénica revelou auséncia ou discreta perda miofibrilar. A
tem sido relatada de 18 a 5598 As implicacBes terapéu-  auséncia de grande cardiomegalia nesta forma de cardio-
ticas e prognosticas destes achados sao limitadas e a prepatia pode ser atribuida a preservacdo da integridade
senca de infiltrado inflamatério nem sempre significa miofibrilar 2%
miocardite ativat®. A possivel relagdo entre infeccéo viral Anormalidades clinicas e patolégicas do coracéo es-
e cardiomiopatia dilatada, pela persisténcia da infeccdo querdo normalmente predominam nas cardiomiopatias
viral ou por auto-imunidade, ndo tem alterado o manuseio dilatadas; raramente sdo maiores no lado direito. A asso-
clinico destes pacientes. A imunossupressédo ndo se mostrowciagdo de morte subita e doencga ventricular direita em jo-
benéfica quando rotineiramente administrada em pacien- vens tem chamado a aten¢éo. Na cardiomiopatia ventri-
tes com cardiomiopatia dilatat!&’. Na cardiomiopatia di- cular direita, também denominada de displasia arritmo-
latada, a avaliagdo do grau de fibrose através da bidpsiagénica do ventriculo direito (DAVD), henhuma ou apenas
endomiocérdica pode fornecer indices de ma evolugéo a pequenas alteracdes séo detectadas no ventriculo esquerdo.
curto prazo (casos com maior substituicdo de fibras Nesta entidade o miocérdio da parede livre do ventriculo
miocérdicas por tecido fibroso teriam pior evolugéo) (fig. direito (VD) é substituido por tecido lipofibroso.

2). A verdadeira etiologia da cardiomiopatia dilatada per- Esta entidade de etiologia desconhecida predomina
manece obscura na maioria dos casos. Por outro lado, a asno sexo masculino e usualmente € manifestada nos jovens
sociagdo com uma grande variedade de condi¢Bes tem sidgpor arritmia ventricular e morte subitd?”. O eletro-
documentad&" (tab. III). cardiograma mostra inverséo da onda T da V,, dis-

A cardiomiopatia periparto se apresenta no Ultimo tdrbios de conducdo do ramo direito e extra-sistoles ven-
trimestre da gestacdo ou mais comumente nos primeiros triculares ou taquicardia ventricular com padrao de blo-
seis meses do puerpério. Evidéncia histolégica de mio- queio do ramo esquerdo e desvio do eixo para direita. As
cardite tem sido encontrada em tais pacietitédelho- alteracdes patoldgicas podem ser difusas ou focais envol-
ra espontanea é frequientemente observada porém a morvendo as vias de entrada e saida do VD ou sua regido api-
talidade em geral é alta, particularmente nas pacientescal. O ecocardiograma e a angiografia demonstram dé-
ficit contratil segmentar ou difuso do VD; a presenca de
diverticulos e fissuras profundas no contorno ventricular
sdo caracteristicas desta doenca. A biépsia endomiocér-
dica pode firmar o diagnéstico, demonstrando a infiltra-

Tabela Il - Possiveis fatores precipitantes de cardiomiopatia dilatada

- Hereditariedade (ligado ao cromossomo X)

- Deficiéncias nutricionais (alanina, carnitina, selenium)
- Toxinas e drogas (&lcool, antraciclicos)

- Agentes vasoativos e espasmo microvascular

- Doenca da microcirculag&o coronaria

- Reducéo da reserva de fluxo coronario

- Taquiarritmias (taquicardiomiopatias)

- Sobrecarga de célcio e catecolaminas

- Dano miocérdico por radicais livres

- Gravidez
- Infecgao (miocardite viral, virus HIV)
Fig. 2 - Histologia obtida em fragmento de biépsia endomiocéardica de paciente com - Degeneracéo de ganglios cardiacos
cardiomiopatia dilatada e insuficiéncia cardiaca. Ha hipertrofia celular e intensas areas| - Mecanismos de agresséo imunolégica e auto-imunidade

de fibrose substituindo o parénquima miocardico.




Arq Bras Cardiol Almeida e col 135
volume 62 (n°2), 1994 Diagnostico diferencial das cardiomiopatias

¢do gordurosa do miocéardio e sua substituicdo por teci-
do fibrogorduroso. A incidéncia e histéria natural da car-
diomiopatia ventricular direita ndo sdo conhecidas por-
que a maioria das séries publicadas, ou sédo retrospecti-
vas ou séo estudos de necrdpsia e incluem apenas casd
com arritmias graves relatados por centros
especializados. Achamos que a DAVD representa uma| :
entidade que deva ser individualizada com a denomina-
¢&0 mais apropriada de cardiomiopatia arritmogénica do |
ventriculo direito (CAVD).

Cardiomiopatia Hipertrofica

A cardiomiopatia hipertréfica (CH), descrita pela
primeira vez ha mais de um século, passou a ser melho
estudada somente no final da década de 1950. E carac
terizada por inapropriada hipertrofia do miocardio, com
frequiéncia, predominando na regido septal do VE n&o di- Fig. 3 - Caracterizacao de cardiopatia hipertréfica pela ressonancia nuclear magnéti-
latado, com fungéo sistélica normal e com rigidez e re- caem um_paciente com quadro clinico de sindrome restritiva e insuficiéncia cardia-
laxamento diminuidos, caracterizando um quadro de ca refratara
disfuncéo sistélica. Em alguns, observa-se a presenca de

) . AN N 0 Caracteristicas Morfoldgicas e Histopatoldgicas
um gradiente pressérico dinamico na regido subadrtica.

- A hipertrofia pode envolver o VE, VD ou ambos. Pode

i Os t(_:rlten(:st_propostos anterlor(;nerr:_te earfz_;l o Setul ser assimétrica ou concéntrica, difusa ou localizada, en-
lagnostico enfatizaram a presenca de hipertrotia seplal,,endo o septo proximal mais distal, apical e as pare-

agsimétrica, obs_trugéo da via d_e saida_dO VE com gra- yos |ateral e posteridf (fig. 3). O envolvimento do
glentel mtrq\t/er;grzlgzt:\llar efou mO\Qmer.\.to ?'Sti!'co antterilaor aparelho mitral tem sido encontrado na maioria dos pa-
I a_\(/ja va mitra o %S anos suh sgque,n est Icou eg abe- cientes com CH. A ressonancia nuclear magnética pa-
ecido que nenhum desses achados € palognomoniCo  ace ser um excelente meio para avaliagio da hipertrofia

Estta d‘}ef?‘?ade genetltcamente t_r,ans|m|t|da; por um genéiscardica (fig. 3), propiciando informacées Uteis a res-
au osslomlco omlna(r; € com varlave,g)_ene ralnc:ca, p_?rem peito do metabolismo miocardico através de analise
com alta proporgao de casos esporadicos nao-familiaresecpe iroscopica.

31 1 i i - ~ . ~ . ;. . .
- O maior denominador comum de suas diversas apre Nao existe alteracao histoldgica que diferencia a CH

sentacoes € a evidéncia microscopica de desarranjo dagy, pipertrofia secundaria. Desarranjo das fibras miocar-
fibras miocérdicas. Caracteristicas fisiopatoldgicas adici- dicas confere 93% de especificidade e 89% de sensibili-
onais incluem a auséncia de dilatacdo ventricular, con- dade para CH, porém somente quando encontrada em

]'Eratlllda(;j_e ?ﬂ_rma(lj_otj, sbL_Jpernorrfn]fill,_anorr?aI|Qad<a_s dda mais de 5% do tecido analisado. Esse desarranjo esta
uncao diastolica, diSturblos mortologicos € TUncionals da - ,s ajmente localizado no terco médio do miocardio

mlcrOC|rgu!;ggoAcolzonarLa Ef"_ r_eTpo_sta dperl_ferlcta anormal sental e portanto, usualmente, néo ¢é retirado por biépsia
ao exercicigT. A alleracao lisiologica dominante € areé- o, qamiocardic&’. No entanto, mesmo se encontrado na

ducéo do processo de relaxamento ventricular, o que re- bidpsia, ndo & patognomanico de CH pois, o desarranjo

sulta edm ((ijl_rplr:ullgao da velcimdade € VO"“t'fn_e do ﬂf‘_‘XOI %0 das fibras pode ser encontrado em cora¢des normais ou
INICIC da diastole € aumento compensatorio no final da oy hipertrofia secundaria. A CH é uma doenca com

diastole, devido a contribuicdo da contragdo atrial. Va- 14 cada variabilidade clinica, morfolégica e fisiopato-

rios estudos tém levado a apreciacao da ex_isténcia de umlégica. Um gene responsavel pela transmiss&o da CH foi
grande espectro da doenca com relacao a idade, apresensacentemente localizado no cromossomo 14 e banda 21
tagoes morfologicas, hemodinamica e de sua historia na-u 1g45 apre a possibilidade de identificacdo génica para
tural. Ha subgrupos com provaveis implicac6es , yefinicao e estratificacéo dos pacientes com CH e para

prognosticas e terapéuticas diferentes entre si. permitir a diferenciaco entre as diferentes formas de
A CH foi inicialmente reconhecida como um doen- hipertrofia miocardica

¢a de jovens e de pacientes de meia idade. Nos ultimos

anos tem aumentado o seu reconhecimento em idosos

com caracteristicas similares aquelas encontradas nosCardiomiopatias Restritivas

jovens. A hipertrofia tende a ser mais concéntrica e esta

associada a hipertens3o em aproximadamente 50% dos  Entre as trés categorias funcionais de cardiomiopa-

casos. Nesta Situagﬁo evolui com bom prognéﬁico tiaS, a restritiva € a menos freq[]ente na pré.tica clffica
Algumas de suas formas secundarias, como a endomio-
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cardiofibrose, tem alta prevaléncia em determinadas re- to e platd na protodiastole (padréo da curva pressérica em
gibes geogréafica8. As suas principais caracteristicas cli- raiz quadrada).
nicas e fisiopatologicas séo: disfuncéo diastdlica, fungéo A cardiomiopatia restritiva ndo apresenta critério
sistolica preservada, pequena ou nenhuma dilatacdo car-diagnostico uniformemente aceito e o padrédo hemodina-
diaca, espessura aumentada da parede nas doencas infilmico classico de restricdo tem sido encontrado em outras
trativas e obliteracdo de cavidades na endomiocardiofi- doencas que afetam o corag&o. Destas, a endomiocardio-
brose. Uma grande variedade de processos patoldgicosfibrose e a endocardite parietal eosinofilica estéo inclui-
pode resultar em cardiomiopatia restritiva através de das pela OMS na definicdo de cardiomiopatia restritiva,
envolvimento miocérdico, endocérdico ou de amBps enguanto outros processos séo considerados como doen-
podendo ser classificadas ainda em néo-infiltrativas, cas sistémicas que afetam o corac&dcritério diagnos-
infiltrativas e obliterativas (tab. 1V). tico da cardiomiopatia restritiva esta firmado, apés va-
O quadro clinico e hemodindmico das cardiomiopa- rios estudos, em pacientes com amiloidose e endomiocar-
tias restritivas simula o quadro de pericardite constritiva diofibrose. A infiltrac@o intersticial dos éatrios e
(sindrome restritiva externa). A diferenciacdo é manda- ventriculos por tecido amiléide determina o espessamento
taria porque a terapéutica cirdrgica é diferente nessas das paredes e confere as caAmaras cardiacas a consistén-
duas entidades. Para tal diferenciacdo julgamos que a to-cia de borrachd® A anormalidade de enchimento
mografia computadorizada (fig. 4), a ressonancia nuclear diastélico na endomiocardiofibrose deve-se a presenca de
magnética e a hidpsia endomiocardica séo de extrema va-um endocardio espessado e fibrotico, mais a obliteracéo
lia. A caracteristica hemodindmica das sindromes restri- da cavidade por tecido fibrético ou por trombos com al-
tivas € uma profunda e rdpida queda da presséo diastéo-gum grau de penetracdo do tecido fibrético para o
lica inicial do ventriculo, seguida de um rapido aumen- miocardio adjacent&*. O fato € que 0 processo pato-
I6gico principal é uma doencga do endocardio e isto gera
controvérsia sobre a inclusdo desta entre as

Tabela IV - Classificagéo etiopatogénica das cardiomiopatias restritivas

I - Miocardica cardiomiopatias primaria8. A endomiocardiofibrose
a) ndo-infiltrativa - idiopética sintomética pode ser operada com bons resultados
- esclerodermia O aumento da pressao de enchimento ventricular no
b) Infiltrativa - amiloidose

: periodo protodiastolico com a morfologia em platd é a ca-
- sarcoidose

- doenca de Gaucher
c) Doengas de dep6sito - hemocromatose
- doenca de Fabry

Il - Endomiocardica

a) Endomiocardiofibrose
b) Sindrome hipereosinofilica
c) Doenga carcindide

COHTRASTE

racteristica hemodindmica destas doencas. A presséo
atrial direita (PAD) na endomiocardiofibrose costuma ex-
ceder 15mmHg, devendo haver uma diferenca de pelo
menos 5mmHg entre a PAD e a pressao capilar pulmo-
nar devido ao desigual envolvimento e complacéncia dos
dois ventriculos; diferente do encontrado na pericardite
constritiva onde ha uma tendéncia para a equalizacéo das
pressdes de enchimento ventriculares. Entretanto, essa
distingdo hemodin&mica nem sempre é facil de ser de-
monstrada nas sindromes restritivas, a despeito do uso de
manobras provocativas como sobrecarga de volume, exer-
cicio ou estimulos farmacolégicos.

As anormalidades de enchimento ventricdtatos
pacientes com amiloidose ou endomiocardiofibrose apre-
sentam um grande espectro de variacdo, desde um padréo
anormal de relaxamento até o padrdo classico de restri-
¢ao diastolica grave nas formas avancadas de déenca

A diferenciagdo entre os diferentes tipos de cardio-
miopatias restritivas é de grande importancia terapéuti-
ca e prognostico, sendo fundamental o estudo da fungéo
diastélica com Doppler e hemodindmica, a caracteriza-
¢do da espessura das paredes e do tamanho das cavida-
des com o ecocardiograma, a tomografia de térax, a res-
sonancia nuclear magnética e a anélise dos processos
infiltrativos do miocardio e endocérdio através da biopsia
endocardicd®*

Fig. 4 - Tomografia de térax em um paciente com endomiocardiofibrose do VD, de-
monstrando obliteragdo importante desta cavidade por tecido fibroso e trombos, com
calcificacdo, trombose e dilatagdo do atrio direito.
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