Relato de Caso 103

Endomiocardiofibrose com Calcificacdo Endocardica
Macica Biventricular

Luiz FE R. Morrone, Anellys E. L. C. Moreira, Miguel Lopez H, Luiz J. Kajita, Daniel I. Potério, Siguemituzo Arie
Séo Paulo, SP

Endomiocardiofibrose é uma doenca cardiaca Endomyocardial Fibrosis with Massive
endémica caracterizada pela presenca de tecido fibroso no Biventricular Endocardial Calcification
endocéardio, eventualmente se estendendo para o
miocardio. Calcificacdo endocardica macica de Endomyocardial fibrosis is an endemic cardiac dis-

ventriculo esquerdo é um achado raro, com poucos casos ease, characterized by the presence of fibrous tissue in the

descritos na literatura. Relatamos o primeiro caso, de nos- endocardium, eventually extending to the myocardium.

so conhecimento, de calcificacdo endocéardica macica Massive endocardial calcification of the left ventricle is a

biventricular associada a endomiocardiofibrose em mu- rare finding, with only a few cases reported in the literature.

Iher de 22 anos. We reported a first case of biventricular massive endo-
cardial calcification associated with endomyocardial fi-
brosis in a 22 year old woman.
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A endomiocardiofibrose (EMF) é uma doenca cardi- 0,25mg ao dia, furosemide 40mg ao dia e cloreto de potas-
aca endémica em varios paises tropicais, caracterizada pelaio 45mEq ao dia. O exame fisico revelou presséao arterial
formacéo de tecido fibroso no endocardio que, eventual- de 100x60mmHg, freqiiéncia cardiaca de 88bpm, frequién-
mente, se estende para o miocardio, sendo que a presenceia respiratoria de 23mpm, estase jugular’gdduada
de calcificacdo macica endocérdica de ventriculo esquerdo2+/4+, ausculta pulmonar com estertores crepitantes em
(VE) é achado raro, com relato de quatro casos na literaturabases, ausculta cardiaca com ritmo regular, bulhas
4 Entretanto, a descricao de calcificacdo endocardica normofonéticas e sopro sistolico de regurgitacdo em area
macica concomitantemente em VE e ventriculo direito mitral graduado 2+/6+, figado palpavel a 3cm do rebordo
(VD) néo foi relatada. Assim, apresentamos o primeiro costal direito, edema de membros inferiores graduado 3+/
caso de EMF com calcificacdo endocardica macica 4+. O restante do exame fisico era normal. Os exames
biventricular. hematoldgicos e bioquimicos de sangue e urina encontra-

vam-se dentro dos parametros da normalidade. O
Relato do Caso eletrocardiograma de repouso mostrou ritmo sinusal com
sobrecarga biatrial e alteracdes da repolarizacao

Mulher branca, 22 anos, procurou servico médico re- ventricular. A radiografia de térax evidenciou aumento da
ferindo dispnéia progressiva aos esforcos (atualmente aosarea cardiaca graduado 2+/4+, com congestéo pulmonar
pequenos esforcos), ortopnéia, dispnéia paroxistica notur- hilar bilateral. No ecodopplercardiograma bidimensional
na e edema de membros inferiores ha 2 meses. Negavabservou-se aumento importante de atrio direito, movi-
quaisquer outros sintomas. Apresentava histéria de insufi- mento assincrénico do septo interventricular,
ciéncia cardiaca congestiva (ICC) ha 15 anos, de etiologia espessamento pericardico com derrame discreto, insufici-
desconhecida. Negou outros antecedentes morbidos pessoéncias mitral e tricispide moderadas com padréo restritivo,
ais e familiares. Fazia uso, desde essa época, de digoxinalém de aspecto sugestivo de EMF. O cateterismo cardia-

co revelou niveis pressoricos compativeis com padréo

restritivo (tab. ). Na angiografia cardiaca verificou-se pre-

senca de calcificacdo endocérdica biventricular difusa e
Instituto do Corag&o do Hospital das Clinicas - FMUSP acentuada, hipocinesia difusado VE de grau moderado, in-
C?rrespondéncia: Anellys E. L. C. Moreira - Rua Anjo Custddio, 321 -03358-040- g\ ficiéncias mitral e tricUspide de grau moderado e artéri-
222;?;3;;2 publicaco em 28/2/96 as coronarias com aspecto normal (fig. 1). Assim, foi esta-
Aceito em 24/4/96 belecido o diagndstico de sindrome restritiva com
calcificacdo endocéardica biventricular macica, sendo a
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Fig. 1 - A) Ventriculografia esquerda em sistole (obliqua anterior direita - OAD) mos-
trando hipocinesia difusa de VE de grau moderado e insuficiéncia mitral moderada; B)
ventriculografia direita em sistole (OAD) mostrando hipocinesia difusa de VD de grau
moderado e insuficiéncia tricispide moderada; C) artéria coronaria direita (obliqua an-
terior esquerda - OAE) dominante, com aspecto angiogréafico normal e calcificacdo
endocéardica (seta); D) artéria coronaria esquerda (OAD) com aspecto angiogréafico nor-
mal e calcificagéo endocérdica (seta); E) artéria coronéria esquerda (OAE) com aspec-
to angiogréfico normal e calcificagéo endocardica (seta).

Tabela | - Parametros hemodinamicos

Camara Pressédo Presséo média
(mmHg) (mmHg)

Atrio direito - 25
Ventriculo direito 55/0/22 -
Artéria pulmonar 55/35 40
Capilar pulmonar - 35
Ventriculo esquerdo 107/0/35 -
Aorta 107/78 87

paciente submetida a cirurgia cardiaca para severa,choque, semresposta adequadaadrogas vasoativas
endocardiectomia de VE e VD, além de plastia das valvas ou suporte mecanico, ocorrendo 6bito 13h ap0s a cirurgia.
atrioventriculares. No pés-operatério imediato, a pacien- O exame histopatoldégico mostrou fibrose do endocardio

te evoluiu desfavoravelmente, com disfuncéo ventricular com extensas areas de calcificagcdo e hemorragia, riqueza
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de tecido conjuntivo com fibras colagenas sem fibras eléas- 1% |
ticas e praticamente acelular, extens&o focal de traves de | 'k
fibrose para o miocardio de ambos os ventricglesjro i e

histolégico compativel com EMF biventricular (fig. 2). [ | K ‘ j

Discussao

tricao, filariose e doencas viréisNesta entidade observa- :, HE
se fibrose endocardica mais frequentemente localizada no :
apice do ventriculo acometido, o que, angiograficamente, ©
caracteriza aimagem tipica de amputagéo de ponta de VD"} 2 ;
e VE? Podem Oqorrer p?quenos dep()snos de Cé|C'I(:) ao ni- Fig. 2 - Corte transverso de fragmento endomiocardico (microscopia optica): diferentes
vel de endocardio ventricular. A presenca de Ca|C|f|CaQé0 graus de fibrose endocéardica e intersticial com septos de fibrose penetrando no miocardio
endocérdica macica de VE e VD é um achado raro, qual- (seta).

quer que seja a sua etiologi&xistem controvérsias se a

calcificagdo macica do endocardio ventricular seria um ciada a plastia valvar mitral e tricispide, se necesséria,
subtipo de EMF ou uma entidade a par€@ primeiro re- indicada para pacientes sintométicos, CF Ill ou IV, com
lato de calcificacdo endocardica macica (CEM) de VE as- acometimento de VD ou biventricular, nos quais haja evi-
sociado a hipertrofia miocérdica foi feito por Silver e cols, déncia de beneficios sobre o tratamento clinico, com redu-
que sugeriram se tratar de uma nova entitgi&issterior- ¢&o da mortalidade para 10,5% em dois ardssta caso,
mente, Lengyel e Chan relataram trés casos de EMF como quadro clinico (ICC CF Ill) na presenca de sindrome
CEM de VE*2 Chan e cols sugeriram que a calcificacao restritiva com insuficiéncia mitral e tricispide moderadas
endocardica macica ocorresse devido a depésito de calciolevou a indicagédo cirargica de plastia das valvas
sobre trombos murais ao longo do tempo, sendo que Legyelatrioventriculares e endocardiectomia biventricular. Entre-

e cols apontam este dado como possivel marcador diagndstanto, a paciente ndo apresentou boa evolugéo no pés-ope-
tico% No nosso caso, durante a investigac¢éo, ndo foi pos- ratério imediato, com choque refratario as medidas tera-
sivel determinar qualquer fator etiologico ligado a EMF, 0  péuticas habituais e 6bito apés 13h. Este fato talvez possa
que ndo invalidou o diagnostico, uma vez que a paciente estar relacionado a presenca de extensa calcificagéo
encontrava-se em fase tardia da doenca. Os exames préviendocardica biventricular: existiria um maior acometimen-
os a cirurgia levaram ao diagnostico de sindrome restritiva to cardiaco representando uma maior gravidade da doen-
de etiologia a esclarecer, uma vez que os dados mostravamga, com menor possibilidade de recuperagdo miocardica
se conflitantes para o diagnostico de EMF, pois os achadosfrente a injuria cirtrgica, além de determinar uma maior
hemodinamicos ndo eram coincidentes com os achadosdificuldade técnica para a clivagem dos planos, prolongan-
mais tipicos. O diagndstico de certeza so foi possivel atra- do o tempo cirrgico e aumentando a possibilidade de
vés da analise histopatoldgica do espécime obtido no intra- sangramento no miocéardio, conforme o observado no exa-
operatorio. A CEM mostrou-se como o aspecto mais inte- me anatomopatolégico. Assim, algumas consideragées
ressante do caso a extrema raridade do acometimentodevem ser feitas frente aos dados observados neste caso:
biventricular. Sabe-se que a sobrevida na EMF é influenci- EMF é uma entidade complexa, de etiologia ainda néo cla-
ada pela classe funcional (CF), tipo envolvimento ramente determinada, com formas variadas de apresenta-
ventricular, grau de fibrose do VD e a presenga de insufici- ¢éo, representando, em algumas regides, a principal causa
éncia mitral e tricispideEmbora apresente evolugdo lenta  de miocardiopatia restritiva; calcificacdo endocéardica ma-

e progressiva, a taxa de sobrevida a longo prazo € baixaciga, qualquer que seja a sua etiologia, € um achado raro na
(50% em dois anos)’. O envolvimento de VD ou literatura; a presenca de CEM na EMF talvez represente
biventricular determinam deterioracao rapida e pro- um subtipo de apresentagdo da EMF, podendo se tornar um
gressiva, se nao tratados cirurgicaméni¢ualmente, a marcador diagnostico e progndstico da doencga.

proposta légica de tratamento é a endocardiectomia asso-
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