RELATO DE CASO/

ENDOMIOCARDIOFIBROSE BIVENTRICULAR EM PACIENTE DE 70 ANOS

RESUMO

Introducéo: aendomiocardiofibrose é uma cardiomiopatia
restritiva rara de etiologia ainda desconhecida. Tem
predilecdo pelo sexo feminino e costuma acometer
pacientes jovens. Relato do caso: paciente de 70 anos de
idade, sexo feminino, submetida a duas trocas de valva
mitral anteriores por proteses biol6gicas, com diagndstico
prévio de disfuncao tipo insuficiéncia severa da protese
mitral. Submetida a nova troca de prétese mitral por nova
prétese bioldgica, evoluindo, entdo, com insuficiéncia
cardiaca congestiva refrataria a tratamento medicamentoso.
Submetida a ecocardiograma que evidenciou
endomiocardiofibrose biventricular. Discussdo: o
diferencial deste caso relatado em relacdo as outras
publicacOes da literatura é a idade avancada da paciente no
momento do diagnostico. Insuficiéncia cardiaca refrataria é
achado constante. Fibrilagdo atrial, insuficiéncia valvar,
acometimento biventricular, grau de fibrose e classe
funcional sdo marcadores progndsticos.

Descritores: insuficiéncia cardiaca congestiva,
cardiomiopatias, endomiocardiofibrose.

INTRODUCAO

Aendomiocardiofibrose é uma cardiomiopatia restritiva
rara que acomete o apice e a via de entrada de um ou ambos os
ventriculos. Nela observa-se a deposicao de tecido fibroso no
endocédio e, em extensdo variavel, no miocérdio.

Tendo sido descrita pela primeira vez em 1938, por
Williams, estudada do ponto de vista anatomopatoldgico pelo
patologista Davies, na Africa do Sul - dai 0 seu epdnimo
Doengca de Davies'-, pensou-se que fosse uma doenca apenas
de zona tropical, mas hoje cresce 0 nimero de relatos em
paises de clima temperado e frio.? Inicialmente relacionada a
alimentacdo em Uganda e em outros paises africanos, onde o
consumo de banana (rica em serotonina) € grande. Permanece
ainda com etiologia desconhecida, com varias teorias
tentando explica-1a.’

Tem maior incidéncia no sexo feminino e costuma
acometer pacientes jovens, no entanto, ha relatos de casos em
criangas e em adultos acima da quarta década."

A alteracdo fisiopatoldgica principal da doenca é a
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restricdo ao enchimento diastolico dos ventriculos, com
consequente aumento das pressGes de enchimento, com
congestdo sistémica e pulmonar.’ O comprometimento
fibroso do musculo papilar e das cordas tendineas leva a
insuficiéncia mitral e/ou trictspide.’

RELATODO CASO

Paciente de 70 anos de idade, sexo feminino,
caucasiana. Histdria pregressa de dispnéia a médios esfor¢cos
desde 1975, quando foi diagnosticada como portadora de
insuficiéncia mitral moderada; apresentou piora dos sintomas
desde entdo. Submetida a troca de valva mitral por prétese
biolégica em 1979, com melhora da sintomatologia.
Observou-se retorno dos sintomas prévios a cirurgia com
presenca de dispnéia a pequenos esforcos e ortopnéia, sendo,
entdo, submetida a troca de prétese mitral por nova protese
bioldgica em 2000. Admitida entdo no servico de cirurgia
cardiaca da Real e Benemérita Associacdo Portuguesa de
Beneficéncia com diagndstico prévio de disfuncdo tipo
insuficiéncia da prétese mitral.

Na admissdo hospitalar destacou-se a limitacdo
funcional da paciente (classe funcional 111 da New York Heart
Association). A ausculta cardiaca evidenciou ritmo cardiaco
irregular, primeira bulha cardiaca hipofonética, segunda
bulha cardiaca normofonética e sopro holossistélico em foco
mitral (4+/6+). Observou-se também hepatomegalia, sem
outros dados positivos ao exame fisico. Os exames
laboratoriais de pré-operatério ndo mostraram alteraces.
Apresentou aumento de &rea cardiaca (3+/4+) ao raio X e
fibrilacdo atrial ao eletrocardiograma.

A paciente foi, entdo, submetida a cirurgia de troca de
prétese mitral por nova protese biolégica em margo de 2006,
tendo alta para enfermaria no segundo dia de pds-operatorio,
sem maiores intercorréncias neste periodo. N&do se observou
melhora da dispnéia em relacdo ao periodo pré-operatdrio,
apresentando no quarto dia de pds-operatério, edema
pronunciado de membros inferiores evoluindo para quadro
franco de insuficiéncia cardiaca congestiva refrataria a
tratamento medicamentoso otimizado, sendo submetida a
ecocardiograma que evidenciou posi¢do normal da prdtese
biolégica mitral (Figura 1), insuficiéncia tricispide de grau
importante (Figura 2) e endomiocardiofibrose biventricular
(Figura3).
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Figura 1. Protese bioldgica mitral na posi¢do normal
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Figura 2. Insuficiéncia tricispide de grau importante
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Figura 3. Endomiocardiofibrose biventricular; sinal de amputag&o dos
ventriculos.
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DISCUSSAO

A endomiocardiofibrose € uma doenca rara de
etiologia ainda desconhecida. Apesar de mais prevalente nos
trépicos, hoje crescem os relatos nas mais diversas regifes do
globo.” Estudo realizado em 149 pacientes demonstrou
fibrose biventricular em 52,4% dos casos, comprometimento
exclusivo de ventriculo esquerdo em 30,7% e exclusivo de
ventriculo direito em 27,9%.° Na Africa, observa-se
equivaléncia entre 0s sexos, 0 que ndo se repete no Brasil,
onde as ocorréncias predominam no sexo feminino."” Este
caso esta de acordo com as estatisticas brasileiras, mas chama
a atencdo a avangada idade da paciente no momento do
diagnostico. A insuficiéncia cardiaca refrataria ¢ um achado
constante nas formas avancadas da doenga. Assim como
observado neste caso, a auséncia do sopro sistolico tricispide
é comum devido a pequena diferenca de pressdo entre o atrio
direito, frequentemente enorme, e o ventriculo direito,
pequeno. A fibrilacdo atrial, que faz-se presente neste caso, é
observada em 36,2% dos pacientes com acometimento
biventricular, e é associada a pior prognéstico.’ Pacientes com
insuficiéncia mitral e/ou tricispide, grau de fibrose variando
de moderado a importante, envolvimento biventricular e em
classe funcional 11l e 1V da New York Heart Association,
caracteristicas presentes neste caso relatado, apresentam pior
prognostico.’
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