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Cirurgia da Endomiocardiofibrose com Preservacao das Valvas
Atrioventriculares
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A endomiocardiofibrose (EMF) € uma grave enfermi-  ostium secundunsendo igualmente corrigida.
dade de etiologia desconhecida, caracterizada pelo espaga- A valva mitral erainsuficiente em 36 pacientes dos 38
mento fibroso do endocardio ventricular (direito, esquerdo casos com EMF do ventriculo esquerdo (VE). A valva tri-
ou ambos) levando a uma restrigao diastdlica do enchimen- clspide era insuficiente em 40 pacientes embora houvesse
to ventricular e a insuficiéncia das valvas atrioventriculares acometimento do VD pela EMF em apenas 31 casos. Nos
devida ao acometimento dos aparelhos subvalvares. nove pacientes sem fibrose ventricular direita a insuficién-

A histéria natural desta enfermidade nao é ainda bem cia da valva tricispide era secundaria a grande hipertenséo
conhecida, mas ap6s a instalacao da insuficiéncia cardia-pulmonar resultante da disfuncéo do VE.
ca (IC) o prognéstico é grave, com elevadas taxas de mor-
talidade anual. Segundo estudos recentes, a ma evolu¢add écnica cirdrgica
clinica esté relacionada tanto a intensidade da fibrose
ventricular, como a magnitude da insuficiéncia das valvas Todos os pacientes foram operados segundo a técnica
atrioventriculares ja previamente descritd, que consiste na resseccao da

O tratamento cirargico desta enfermidade foi inicia- fibrose do VE através de pequena ventriculotomia realizada
do em 1971 por Duboitconsistindo na ressec¢do da na parede anterior proximo ao apice, entre as artérias des-
fibrose endocardica ventricular, por via atrial, apés aremo- cendente anterior e diagonal, procurando sempre evitar a
¢do das valvas mitral ou tricispide, seguida da substituicdo les@o destas artérias. A ventriculotomia tem geralmente
destas valvas por uma protese valvar. Em casos raros, adois a 2,5cm de extensao. Apos a parada cardiaca, com re-
valva poderia ser preservada. Com esta técnica, em nossdaxamento do miocardio, esta abertura é suficiente para a
servigco foram operados 52 pacientes entre 1978 e 1987. Acompleta remogéo da fibrose endocardica em toda sua ex-
partir de 1988 desenvolvemos uma nova técnica para a cor-tensao. A fibrose que envolve a base dos musculos papilares
recdo da EMF com preservacédo das valvas mitral e também é removida, cuidando-se para a preservacgao dain-
trictspidé“. Até dezembro/93 operamos 43 pacientes con- tegridade das cordas tendineas e das clspides. O fechamen-
secutivos nos quais a valva mitral foi conservada em todos to da ventriculotomia esquerda foi nos primeiros casos
e a valva tricUspide foi substituida apenas uma vez. Estarealizado com dupla sutura com fio monofilamentar de
Ultima série foi revisada e apresentada durante o ultimo polipropileno 3-0, ancorados em uma pequena barra de
Congresso Mundial de Cardiologia, realizado em Berlim pericardio bovino preservado em glutaraldeido. A partir do
em setembro/9% 10° paciente, o fechamento da ventriculotomia foi realizada

Entre janeiro/88 e dezembro/93 foram operados 43 com duplo chuleio simples sem a necessidade das barras de
pacientes consecutivos para a corre¢do de EMF. Trinta pericardio. Em seguida, a valva mitral era avaliada através
eram do sexo feminino e 13 do masculino, com idades va- de atriotomia esquerda, anteriormente as veias pulmonares
riando de 11 a 59 (média 46,6) anos. A localizagdo da EMF direitas, ou através do septo interatrial, nos casos com gran-
era biventricular em 26 pacientes, ventricular esquerda em de dilata¢@o dos atrios e acometimento biventricular. Em
12 eisolada do ventriculo direito (VD) em apenas cinco ca- apenas dois pacientes foi encontrada trombose atrial es-
sos. A classe funcional (CF) no periodo pré-operatério, para querda, restrita a auricula esquerda. Os trombos foram re-
IC, segundo aNYHA era CF IV em 28 pacientes, CF lllem movidos e a auricula fechada com uma sutura em bolsa re-
14 e apenas um estava em CF Il. Este ultimo paciente tevealizada na sua base. Em nenhum dos pacientes desta série
sua indicacao resultante da presenca de doenga de Behgdiavia acometimento das cuspides da valva mitral pela
associada. Trés pacientes apresentavam insuficiénciafibrose endocardica, ficando esta restrita ao envolvimento
coronaria obstrutiva, sendo submetidos a revascularizagdodos musculos papilares, mesmo quando a fibrose se esten-
miocardica simultaneamente com a corre¢do da EMF. Um dia até o anel mitral.
paciente era portador de comunicacao interatrial, do tipo No inicio desta série, quando a valva mitral era com-
petente antes da operacao ou tinha se tornado competente
apos a remoc¢ao da fibrose e, conseqiientemente,
realinhamento dos musculos papilares, néo foi realizado
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Carpentief, para a realizacéo da anuloplastia e nos nove
seguintes, a técnica de Kaym destes pacientes apresen-
tava, na cuspide posterior, ruptura de trés cordas tendineas
proxima & comissura latero-posterior, sendo realizada
resseccao parcial e reconstrucéo da cuspide e reducéo d
anel. O exame histopatolégico deste segmento removido da
cuspide mitral, revelou degenerag¢do mucodide do tecido.
Assim, em todos os pacientes com EMF do VE, tivessem ou
ndo insuficiéncia mitral, realizamos a redu¢éo ou apenas a
fixac@o do hemi-anel posterior com um pequeno retalho de
pericardio bovino, recortado em forma de U fixado ao hemi-
anel posterior, mas com os primeiros pontos ancorados nos
trigonos fibrosos antero-medial e postero-lateral, segundo
técnica de JatefieA avaliagdo da competéncia valvar era
realizada apds o restabelecimento dos batimentos cardia-
cos, por inspecéo visual da valva. Entretanto, em muitos
dos pacientes operados, mais recentemente, foi possivel
obter-se a avalia¢éo da valva e do desempenho ventricular
através da ecocardiografia (ECO) intra-operatoéria
transesofagica.

A EMF do VD foi removida através da valva
tricuspide apos atriotomia direita. Trombose atrial direita
esteve presente em 12 pacientes. Em sete havia trombos
maci¢a com trombos ocupando a maior parte do atrio direi-
to (AD) gigante. Ap6s a remocgédo dos trombos e também na-
gueles com grandes atrios fez-se a resseccao parcial da pa
rede livre do AD. A valva tricispide sempre muito dilata-
da permitiu a exploracédo do VD por afastamento das
clUspides. A resseccao da fibrose iniciou-se na zona
trabecular e p6de ser estendida as demais regiées do VD
base dos papilares foram também liberadas da fibrose. So-
mente em um paciente foi necessaria a substituicéo da valva
tricuspide devida ao comprometimento macic¢o das cordas
e cuspides com a fibrose e trombose que praticamente
ocluiam a via de entrada e a zona trabecular do VD. Este
caso especifico foi para a cirurgia sem o diagnéstico de
EMF. Tratava-se de mulher de 24 anos que apresentou
guadro de IC, rapidamente progressiva, poucos meses ap6
o parto. Na noite anterior a cirurgia, por apresentar choque
cardiogénico refratario a terapéutica clinica, foi colocada
em circulacdo extracorporea (CEC) parcial, por canulacéo
da artéria e veia femorais direita e conectada a um conjun-
to coracdo pulmao artificial com oxigenador de bolhas.
Levada a cirurgia ap6s 6h de assisténcia circulatéria, foi
feito diagndstico de EMF do VD. Havia apenas um pequeno
orificio ao nivel da valva tricspide, estando quase toda a
valva, avia de entrada e a zona trabecular totalmente toma-
da pelafibrose e trombose. A valva foi removida juntamente
com aresseccdao da fibrose. Uma bioprétese de pericardio
foi implantada em posicao tricuspidea. Esta paciente teve
boa evolucdo pos-operatéria. Na figura 1 estéo representa-
dos detalhes da ventriculografia direita antes e apds a ope-
racao.

Em trés pacientes com doenga corondria obstrutiva
associada, a revascularizacdo miocardica foi realizada si-

multaneamente com a corregéo da EMF. As lesdes obstru- Fig. 1 - Ventriculografia direita em sistole e diastole, antes e ap6s a operacéo do Unico
paciente em que foi necessario a substituicéo da valva tricispide.
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tivas localizavam-se na artéria descendente anterior em to-18° dia de PO, necessitando de drenagem pericardica, por
dos os trés, sendo que um deles tinha também obstrucéo deia subesternal. Este paciente que apresentou sindrome
uma artéria diagonal. Foram realizadas anastomoses compoés-pericardiotomia cedida com anti-inflamatérios, havia
artéria mamaria interna esquerda para a artéria descendenapresentado no PO imediato, ictericia de etiologia ndo
te anterior em todos e uma ponte de veia safena para a aridentificada, que regrediu apds quatro semanas. Nao hou-
téria diagonal em um deles. As lesBes coronarias foram ve bloqueio atrioventricular total em nenhum dos doentes
achados da investigacao pré-operatdria e, os pacientesoperados.
assintométicos, parainsuficiéncia coronéria. Um outro pa- Na tabela | estdo apresentados os dados da evolucao
ciente apresentava um comunicacao interatriabspom das classes funcionais pré e pds-operatorios, apds segui-
secundumque foi fechada simultaneamente. O paciente mento médio de 38 (variando de 8 a 74) meses. No perio-
com doenca de Behcet apresentava um grande trombo adeedo pré-operatério 28 pacientes estavam em CF IV, 14 em
rido a valva tricuspide, além de trombos no tronco pulmo- CF Il e apenas um em CF II. No PO observamos que 25 pa-
nar e artéria pulmonar esquerda, que foram removidos. cientes passaram paraa CF |, 13 paraa CF Il e trésem CF
Este paciente apresentava EMF de moderada intensidade]ll.
localizada na zona trabecular do VD. A valva tricuspide A melhora hemodinamica foi observada jad no PO ime-
estava competente e foi preservada. Este foi o Ginico pacien-diato. Em trabalho anteri§rmostramos significativa re-
te operado em CF I, por ter sido a indicagéo para a cirur- ducéo das pressdes médias de ambos os atrios e das pressfes
gia devida a trombose ventricular e pulmonar. A insufici- diastélicas finais de ambos os ventriculos, quando compa-
éncia da valva tricuspide foi tratada em todos os casos comradas com as pressdes determinadas nos estudos pré-ope-
a anuloplastia de D&ge’. Quando o ECO transesofagico  ratérios. Também foram observadas significativas reducées
intra-operatorio esteve disponivel, a correcdo pdde ser me-das pressdes sistélicas e diastdlicas do tronco pulmonar.
Ihor avaliada e corrigida, quando necesséria. Estas pressfes estavam elevadas na maioria dos pacientes
A operacéo foi sempre realizada com acesso ao cora- e diminuiram apés a operacéo.
¢ao por via mediana transesternal. Foi utilizada CEC, com Na figura 2, observa-se caso de acentuada EMF ventri-
oxigenadores de membrana ou de bolhas e hipotermia cular esquerda, mas com valva mitral competente, vendo-
sistémica de 28 a 32. Pincamento adrtico intermitente, se em A, a cineangiocardiografia pré-operatéria e em B, a
intercalado com reperfuséo coronaria por 3 a 4min foi uti- cine realizada no PO imediato. Na figura 3, observa-se
lizada para os pacientes operados até 1991. Desde entdoutro caso com EMF do VE e acentuada insuficiéncia
tem sido utilizada protecdo miocardica com cardioplegia mitral, observando-se em A, as imagens pré-operatorias e
sanguinea oxigenada e hipotérmica para a indu¢éo e manuem B, as imagens no PO imediato. Na figura 3, as imagens
tencdo, e cardioplegia aquecida ao final. A solucéo cardio- pré e PO de um caso de EMF do VD, notando-se o melhor

plégica utilizada foi a de Buckbefy enchimento deste ventriculo e a corre¢édo da insuficiéncia
tricuspide.
Resultados - imediatos e tardios O aspecto angiogréfico PO do VE, torna-se pratica-

mente normalizado, enquanto que o do VD, embora apre-

A mortalidade operatoria (hospitalar ou 30 dias) ob- sentando melhora da restricdo diastélica, mantém ainda a
servada nesta série foi de 4,6%, correspondendo a dois paamputagéo parcial da zona trabecular (fig. 4). Este aspec-
cientes entre 43 operados. Ambos eram portadores de ICto da ventriculografia direita foi também observado quan-
CF IV, com acentuada ascite de longa duracdo. Um tinha do os pacientes eram operados pela técnica cldssica com
comprometimento biventricular, mas com grande predomi- substituicdo da valva tricispide.
nio da leséo do VD, e o outro apenas do VD. Ambos apre- Dois dos pacientes operados com acentuado acometi-
sentaram sindrome de baixo débito cardiaco e acentuadomento do VE, hipertensé@o pulmonar sistémica, insuficién-
distarbio da coagulacao sanglinea, com 6bito por faléncia cia tricispide funcional e IC CF IV tiveram, em outros ser-
de multiplos 6rgaos no 3° e 9° dias de pos-operatorio (PO). vicos, indicagéo para transplante cardiaco e cardiopul-

A evolucéo clinica foi boa nos pacientes que sobrevi- monar, respectivamente. Entretanto, ambos foram opera-
veram a operacédo, observando-se, contudo, maior tempodos com ressecc¢cédo da EMF do VE e plastica das valvas
para a recuperacao dos pacientes com grande predominianitral e tricispide com excelente evolugéo pds-operatéria
da IC direita, especialmente quando acompanhada de
ascite de Ionga durac;éo e acentuado grau de deantrigao OU Tabelal- Distribuicéo dos pacientes, no pré e no poés-operatorio, quanto a
mesmo de caquexia. Muitos desses pacientes refazem g classe funcional (NYHA). Seguimento de 8 a 74 meses (m=38)
ascite e ou os derrames pleurais, apos a correcao da insufit

. i N . Pré-operatério Pés-operatério
ciéncia valvares e normalizacdo ou grande reducéo das
pressdes venosas. O desaparecimento dos derrames, algyi- Mortalidade imediata 2(4,8%) Mortalidade tardia 1 (2,4%)
mas vezes, demorals?manas. Um paplente Necessitou S&r . quncional i Classe funcional -
reoperado, para revisdo de hemostasia. Um caso apresen- classefuncionalll 1 Classe funcional I 13

tou tamponamento cardiaco por derrame sero-fibrinoso, no|  Classefuncionallll 14 Classe funcional Ill 3
Classe funcional IV 28 Classe funcional IV -
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Fig. 2 - Cineangioventriculografia esquerda. Nas imagens acima, aspectos da diastole e Fig. 3 - Cineangioventriculografia esquerda, em um paciente com EMF do ventriculo
sistole ventriculares esquerda antes da operacéo. Nos quadros abaixo a diastole e sistolesquerdo e acentuada insuficiéncia mitral, que desapareceu ap6s a resseccéo da fibrose
em estudo pés-operatério. endocardica e plastica da valva mitral.
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Fig. 4 - Ventriculografia direita em paciente com EMF do ventriculo direito e insufici-

e acentuada reducéo da hipertenséo pulmonar. Um destes
pacientes mantém-se em CF | desde a operacdo h& quatro
anos. O outro paciente, que apresentava no pré-operatorio,
ascite de longa permanéncia e acentuado estado de desnu-
tric&o, evoluiu muito bem durante o 1° ano, quando entéo
passou a apresentar moderada insuficiéncia mitral, acom-
panhada de importante reducao da capacidade funcional.
Um novo cateterismo cardiaco mostrou bom desempenho
do VE, sem sinais de EMF residual ou recidivada e mode-
rada insuficiéncia mitral. A valva tricUspide estava compe-
tente e as pressdes pulmonares permaneciam levemente au-
mentadas. Estudos ecocardiogréficos seriados mostraram
dados semelhantes. A despeito da intensifica¢cdo da medi-
cacdao diurética, a paciente continuava com importante li-
mitacéo fisica, embora em condi¢Bes claramente melhores
gue aquelas do pré-operatorio. Trés anos apds nova opera-
¢éo foi realizada e encontrado atrio esquerdo aumentado +/
++/4. Nao havia trombose atrial e a valva mitral apresen-
tava insuficiéncia por desprendimento de dois pontos na
parte posterior da fixa¢cdo do anel com o retalho de
pericardio. As cuspides estavam integras e ndo havia sinais
de EMF do VE. A insuficiéncia valvar foi corrigida com a
colocacéo de pontos adicionais para fixagdo do anel. A
valva tricUspide estava competente com a plastica de
DeVegd. Nao havia sinais de EMF do VD. A evolucao pos-
operatoria foi excelente, estando a paciente novamente em
CF 1.

Nova operacéo foi necesséaria em outros trés pacientes.
Dois casos haviam sido de EMF biventricular ha 45 e 47
meses, respectivamente. Houve recidiva das insuficiénci-
as mitral e tricispide. Em ambos, uma nova plastica das
valvas foi possivel, restabelecendo a competéncia valvar. O
4° paciente apresentava EMF do VE de grau acentuado,
mas sem insuficiéncia mitral. A operac¢éo inicial constou da
remocao da fibrose por via ventricular. Como a valva mitral
era competente e o paciente havia sido operado no inicio
desta série, ndo foi realizada anuloplastia por fixacdo do
hemi-anel posterior, como passou a ser realizada rotineira-
mente a partir do 19° paciente desta série. No 2° dia de PO,
um sopro de insuficiéncia mitral comegou a ser ouvido,
sendo o diagnéstico confirmado pelo ECO e pela
cineangiocardiografia realizada antes da alta hospitalar.
Como a evolugéo clinica era boa, estando o paciente bem
compensado, ficou em observag¢éo, mantendo-se o trata-
mento clinico. Entretanto, trés meses apos, foi reinternado
com IC e acentuada insuficiéncia mitral. Novo cateterismo
cardiaco mostrou VE sem restricdo diast6lica e insuficién-
cia mitral acentuada, por prolapso da cuspide posterior. A
ponte de safena e a anastomose com artéria mamaria esta-
vam pérvias. Este paciente foi reoperado, sendo confirmado
o diagndstico de prolapso da cuspide posterior da valva
mitral. A operacéo constou da ressecc¢éo quadrangular do
segmento prolapsado da cuspide posterior, seguida de re-
construcdo da cuspide, reducéo do anel e fixacdo do hemi-
anel posterior com retalho de pericardio bovino. O ECO

éncia davalva tricispide. Nas fotos superiores os aspectos pré-operatorios e nas inferiIranseSOfégico intra-operatério mostrou a recuperagéo fun-

ores aspectos da angiografia no pés-operatdrio.
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cional da valva. A evolugéo clinica vem sendo excelente. O sitou ser substituida devido ao acentuado envolvimento da
estudo histopatolégico da parte removida da valva mostrou valva pelo processo fibro-trombatico.

degeneracdo mucoide do tecido. Este paciente, que nasceu  Acreditamos que a insuficiéncia valvar na EMF é de-

e viveu muitos anos nos EUA, tem duas irmas residindo 14, vida a grande distor¢do dos musculos papilares pela fibrose
gue sdo portadoras de prolapso da valva mitral, sendo umaque acomete o endocérdio e os musculos papilares e, secun-

delas ja operada para corregéo da insuficiéncia mitral.  dariamente, & dilatag&o anular. Nesta série observamos que
Em nenhum dos quatro pacientes reoperados, houve apos a resseccéo da fibrose do VE a valva mitral tornava-se
recidiva da EMF. competente, sugerindo que com a corre¢cdo da geometria do

Durante o seguimento PO que variou de oito a 74 me- ventriculo e o redirecionamento dos musculos papilares, a
ses, houve apenas um 6bito (1/43 = 2,4%), ocorrido sem valva mitral tornava-se competente. Entretanto, em alguns
assisténcia médica, no domicilio do paciente, 20 meses destes casos iniciais houve aparecimento tardio de insufi-

apo6s a operagéo. ciéncia mitral, exigindo uma reoperacgédo. Por este motivo
decidimos, mesmo quando a valva mitral esteja ou tenha se
Comentarios e conclusédo tornado competente, realizar a fixagdo do hemi-anel pos-

terior, ancorando-o nos trigonos fibrosos anterior e poste-

A cirurgia conservadora das valvas atrioventriculares rior. Com esta medida, achamos que seja possivel evitar ou
€ muito atrativa, considerando-se que tanto as prétesesreduzir o aparecimento de insuficiéncia mitral.
como as bioproéteses ainda apresentam muitos probfemas Em 1992, Uva e cof descreveram uma técnica de
Na EMF o acometimento das valvas atrioventriculares res- resseccao da EMF do VE, através da valva mitral, apés pré-
tringe-se, na quase totalidade dos casos, a fibrose que envolvia desinsercdo parcial da valva. Em 12 casos consecutivos,
ve 0s musculos papilares, especialmente, em seus segmena valva mitral teve de ser primariamente substituida em trés
tos mais basais. LesBes das cuspides séo raras e, quandpacientes. Dos nove pacientes com preservacao da valva,
ocorrem, localizam-se nas cuspides septal ou posterior dahouve necessidade tardia de substituicdo em mais um. As-
tricispide, ou na cuspide septal da mitrél Esta estraté- sim, dos 12 casos iniciais, somente oito (66,6%) tiveram a
gica localizacao da fibrose nos ventriculos permite que a preservacao da valva mitral. Esta técnica é muito interes-
remocdao da fibrose possa ser realizada com a conservacasante, mas a necessidade de desinsergdo de uma das
das valvas mitral e tricuspide. Entretanto, a maioria das pu- cuspides da valva mitral aumenta o risco de lesa-la, com
blicacGes sobre a cirurgia da EMF relata a substituicdo conseqiiente substitui¢ao.
valvart*!s ficando o tratamento conservador restrito as for- Aintroducéo da ECO transesofagica intra-operatoria
mas mais localizadas da doenga. foi de grande importéncia para a melhor avaliacdo morfo-

Em 1988, iniciamos a correcdo da EMF procurando légica e funcional da correcdo realizada, indicando, algu-
preservar as valvas tricispides e mitral, mas sem prejuizo mas vezes, a necessidade de atos complementares.
da remocéo da fibrose endocérdica, que deve seramais  Aindica¢éo paraa cirurgiatem sido reservada para 0s
completa possivé&lNos casos da EMF com localizagdoem pacientes com CF IIl ou 1V, considerando que o acompa-
VD, aremocéo da fibrose pode ser facilmente conseguida nhamento clinico de um grande nimero de pacientes no
através da valvatricspide, devida a grande dilatacéo anu-ambulatério do INCOR-SP, mostra boa sobrevida para os
lar. Com o coracéo parado e flacido, o acesso € muito sim- pacientes em CF | e Il. Entretanto, embora ndo tenhamos
plificado. Entretanto, na EMF do VE, o0 acesso através da deixado de operar pacientes em estados avancados de IC,
valva mitral € muito dificil, mesmo em presenca de insufi- acreditamos que as opera¢des devam ser indicadas assim
ciéncia mitral, ndo se observando grande dilatacdo do anel.que o controle clinico deixe de ser adequado.
Assim, decidimos realizar o acesso a cavidade ventricular Concluindo, a cirurgia conservadora utilizada para a
esquerda, através de pequena ventriculotomia na paredecorrecao da EMF é de facil realizacdo e aplicavel a quase to-
anterior proximo ao 4pice, com o cuidado de nao lesar as dos os pacientes. Na hossa série, a valva mitral pdde ser pre-
artérias coronérias. Esta técnica vem sendo empregadaservada em todos e a valva tricispide substituida em ape-
consecutivamente, desde 1988, em todos 0s casos operadosas um paciente. Em quatro casos que necessitaram de
para correcdo da EMF, com conservacao de todas as valvageoperacao por disfungdes valvares, as valvas foram nova-
mitrais, inclusive, em quatro pacientes que precisaram ser mente preservadas. A indicagao cirurgica devera ser
reoperados por recidiva da insuficiéncia valvar. Por outro indicada, mais precocemente, ou seja, entre as CF Il e Ill.
lado, nesta mesma série, uma das valvas tricispides neces-
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