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Insuficiéncia Mitral Importante e Disfuncao Ventricular na Sindrome

Hipereosinofilica: Relato de Caso

Important Mitral Regurgitation and Ventricular Dysfunction in Hypereosinophilic Syndrome: A Case Report

Marcel Pina Ciuffo,”™ Lucas Mori,** Tais Aratijo,”

Ingrid Kowatsch,’

Ana Clara Tude Rodrigues’

Hospital das Clinicas da Faculdade de Medicina da Universidade de Sao Paulo,” Sao Paulo, SP — Brasil

Universidade de Sao Paulo, Instituto do Coracao,? Sao Paulo, SP — Brasil

Introducao

A sindrome hipereosinofilica (HES) representa um
grupo de doencas hematolégicas raras caracterizado pelo
aumento do ndmero de eosinéfilos no sangue periférico.
Uma vez ativados esses eosinéfilos podem levar ao dano de
tecidos e 6rgaos do hospedeiro. Geralmente os pacientes
com HES apresentam sinais e sintomas dermatolégicos,
respiratorios e gastrointestinais. O acometimento do
sistema cardiovascular é incomum e pode gerar graves
consequéncias como insuficiéncia cardiaca, arritmias e
fendmenos tromboembélicos.

Este artigo descreve um caso de doenca endomiocérdica
eosinofilica, também conhecida como sindrome de Loeffler,
uma manifestagdo da HES caracterizada pelo dano cardiaco
mediado por eosinéfilos. Apesar do tratamento adequado
e controle da doenga hematolégica, o paciente evoluiu
com disfuncgao sistélica biventricular e insuficiéncia mitral
(IM) importante.

Relato de caso

Paciente masculino, 29 anos, sem comorbidades,
com histéria de febre, sudorese noturna e perda de
17 kg nos Gltimos 4 meses, procurou atendimento
médico com cansago aos pequenos esforcos, dor em
hipocondrio esquerdo e aumento do volume abdominal.
Ao exame fisico observou-se palidez cutanea, taquicardia,
hepatoesplenomegalia e edema de membros inferiores.

Exames laboratoriais evidenciaram hemoglobina
7,0 g/dL, hematocrito 21,2%, leucdcitos 161.000/mm?,
neutréfilos 120.000/mm?, eosinéfilos 35.000/mm? e
plaquetas 87.000/mm?3. Diante da hipdtese de HES, foi
realizada biépsia de medula 6ssea que mostrou predominio
granulocitico absoluto e eosinofilia em todos os estdgios
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maturativos, sugerindo doenca mieloproliferativa cronica.

Realizado ecocardiograma que evidenciou ventriculo
esquerdo (VE) com espessamento endocardico difuso
mais acentuado em regido apical, estendendo-se para
base da cispide posterior da valva mitral, fungéo sist6lica
preservada, fragao de ejecdo 68% e strain longitudinal
global (SLG) reduzido —11,6 (Figura 1). Havia imagem
ecogénica intracavitdria atapetando o apice e a parede
anterolateral, sendo realizada infusdo de agente de
realce ultrassonografico (Sonovue) que sugeriu trombo
intracavitario (Figura 2). O ventriculo direito nao
apresentava anormalidades e a andlise da fungao diastélica
estava prejudicada pela taquicardia. A valva mitral tinha
restricado da movimentagao da cispide posterior e IM
moderada excéntrica.

Foram iniciadas furosemida endovenosa e anticoagulagao
plena com enoxaparina, devido ao quadro clinico
apresentado e ao trombo intracardiaco. O paciente
apresentou melhora dos sintomas de congestao, seguiu
tratamento com a hematologia e obteve alta hospitalar
depois de 30 dias.

O paciente estava assintomdtico do ponto de vista
cardiovascular quando retornou para ecocardiograma de
seguimento apés 1 ano do inicio da doenga. O exame
evidenciou VE com disfuncao sistélica discreta, fragao
de ejecao 50%, hipocinesia inferior e septo retificado. O
ventriculo direito apresentava disfungao sist6lica discreta
a moderada (excursao sistélica do anel tricGspide 13 mm
e variagao da area fracionada 30%). A avaliacdo da fungao
diastélica foi prejudicada pelo refluxo mitral significativo e
a valva mitral apresentava reducdo da sua mobilidade e IM
importante preenchendo todo o atrio esquerdo (Figura 3).

Discussao

A HES representa um grupo de doengas raras definido
por contagem de eosinéfilos no sangue periférico maior que
1,5 X 10%L. Pode ser classificada em: primaria (neoplasia
mieloide ou linfocitica), secunddria (causas infeciosas,
autoimunes, medicamentosas, alérgicas e metabélicas) e
idiopatica.

A HES acomete geralmente individuos entre 20 e 50 anos
de idade, sendo mais comum em homens, principalmente
a HES de origem mieloprolifrativa. Pode comprometer
diferentes tecidos e 6rgaos, gerando sinais e sintomas como
lesdes de pele, diarreia, dor abdominal, febre e perda de
peso. Quando afeta o sistema cardiovascular, representa uma
forma grave da doenga com elevada morbimortalidade.?
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Figura 1 - (A) Espessamento endocardico difuso, mais acentuado na regido apical e no musculo papilar. (B) Redugéo do SLG no

grafico em forma de alvo.

Figura 2 — Agente de realce ultrassonogréfico evidenciando
imagem ecogénica compativel com trombo na regido apical do VE.
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A sindrome de Loeffler é a manifestagio da HES
caracterizada pelo dano cardiaco mediado por eosindfilos.
Em seus estdgios iniciais é assintomdtica, mas gera
inflamacao e necrose do endocéardio com formagao
de trombos intracardiacos e fibrose. Pode causar
insuficiéncia cardiaca (disfuncao sistélica e diastélica),
fendmenos tromboembdlicos, arritmias e doencas valvares,
principalmente regurgitagao das valvas atrioventriculares,
resultante do acometimento valvar por fibrose.

E importante ressaltar que a regurgitacio mitral
pode reduzir apds o tratamento da doenga de base
com corticosteroides.: Contudo, neste caso houve
piora da IM mesmo apds o tratamento. Além disso, o
paciente evoluiu com disfungao sistélica biventricular e
ja apresentava reducao do SLG desde o diagnéstico da
doenca, reforcando a capacidade do SLG em detectar
precocemente a disfungdo sistélica ventricular.

O ecocardiograma é fundamental na avaliagao dos
pacientes com sindrome de Loeffler. Na fase inicial
(inflamatéria) nota-se aumento da ecogenicidade
do subendocardio. Depois, podem surgir trombos

intracardiacos que se localizam preferencialmente no 4pice
do VE e nas regioes subvalvares das valvas atrioventriculares.
O uso do agente de realce ultrassonografico aumenta a
sensibilidade da detecgdo de trombos, além de permitir
o diagnéstico diferencial de outras condigées como
cardiomiopatia hipertréfica apical e miocardio nao
compactado.

Apés a identificagao de disfuncdo ventricular ao
ecocardiograma, foi realizada ressonancia magnética
cardiaca para avaliagdo complementar, uma vez que se
trata do exame com melhor acurécia para caracterizacao
tecidual, ajudando a definir inflamacao, edema e fibrose
em todos os estdgios da doenca (Figura 4).

A biépsia endomiocardica é o padrdao ouro para o
diagnéstico, evidenciando o infiltrado eosinofilico no
tecido cardiaco.* Contudo, devido ao potencial de
complicagao, s6 é realizada em casos selecionados.

O tratamento depende do estagio da doenca e do
grau de fibrose. Suas principais metas sao reduzir a
hipereosinofilia e evitar a progressao do dano tecidual
e a formacao de trombos. A medicacao mais utilizada
é o corticosteroide, mas muitos pacientes nao tém boa
resposta. Outras opgdes sao: interferon-alfa, hidroxiureia,
imatinibe, mepolizumabe e drogas imunomoduladoras.

O prognéstico da HES tem melhorado nos dltimos
anos, devido ao melhor entendimento da doenca e
ao surgimento de novas modalidades terapéuticas. No
entanto, a disfuncdo cardiaca segue como a maior causa
de mortalidade.®

Conclusao

Relatamos um caso de sindrome de Loeffler secundaria
a doencga mieloproliferativa crénica. Apesar do diagnéstico
e tratamento adequados, o paciente evoluiu com disfuncao
sistélica biventricular e IM importante. Enfatizamos
a importancia do diagndstico precoce, tratamento e
seguimento a longo prazo como forma de diminuir a
morbimortalidade dessa doenca.
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Figura 3 - (A) Jato de regurgitacdo mitral moderada (seta amarela) pré-tratamento antineoplasico. (B) Jato de regurgitagdo mitral

importante mesmo apoés o tratamento. VE: ventriculo esquerdo.

Figura 4 - (A) Cine-ressonancia magnética mostrando aderéncia dos musculos papilares na parede lateral do VE com perda da
trabeculagdo e jatos de regurgitacdo mitral (seta laranja) e tricuspide (seta amarela). (B) Técnica de realce tardio com fibrose
subendocdrdica circunferencial e difusa, sem obedecer territrio coronariano (setas brancas) e associada a trombo atapetando o
subendocardio do VE (asteriscos). (C) Mapa T1 nativo colorido com aumento difuso do T1, principalmente na parede septal, indicando

edema e fibrose, associado a trombo (asterisco).
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