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Resumo 
A endomiocardiofibrose é uma doença negligenciada e 

predominante em países subdesenvolvidos. Apesar de sua 
frequência, ainda é considerada rara. Assim, a doença é marcada 
pelos seguintes achados: distorção arquitetural, alterações no 
enchimento ventricular e alterações da mobilidade segmentar. Ela 
afetando não só a dinâmica diastólica e sistólica, como também as 
funções das válvulas cardíacas. Em uma condição mais avançada 
da doença, pode haver formação de trombos apicais. Neste relato 
de caso, revisitamos a endomiocardiofibrose, apresentando um 
caso desafiador de paciente do sexo feminino de 52 anos, com 
clínica de insuficiência cardíaca classe funcional IV da New York 
Heart Association. A eletrocardiografia de repouso revelou ritmo 
sinusal com sobrecarga do ventrículo esquerdo com vetores 
de alta voltagem, infradesnivelamento retificado do segmento 
ST e onda T negativa em região anterolateral, podendo ser 
compatível com padrão de strain. Já na avaliação de imagens 
ecocardiográficas, revelou dilatação acentuada do átrio esquerdo, 
com ventrículos sem dilatações e imagem de ocupação apical 
hiperrefringente no interior do ventrículo esquerdo, sugerindo 
grande trombo séssil sobreposto à capa fibrosa endocárdica. 
Embora a conduta cirúrgica seja a mais apoiada em literatura em 
tais situações, a paciente aqui apresentada recebeu tratamento 
com anticoagulação oral por 1 mês e 24 dias. Ela evoluiu 
clinicamente bem, com melhora da classe funcional da New 
York Heart Association e, em ecocardiografia realizada 2 meses 
após o início da anticoagulação oral, houve demonstração da 
regressão da imagem de trombo apical, apoiada com a técnica de 
contraste endocavitário.

Introdução
A endomiocardiofibrose (EMF) é uma doença negligenciada 

e predominante em países subdesenvolvidos. Estimativas globais 

mostram que aproximadamente entre 10 e 12 milhões de 
pessoas padecem dessa enfermidade, afetando principalmente 
as regiões da África subsaariana e algumas regiões da América 
Latina.1 No Brasil, a taxa de prevalência da doença é de 2% e 
com maior incidência na população do sexo feminino, com 
proporção mulher-homem podendo chegar a 5:1.2

A etiologia da EMF ainda permanece incerta, mas 
a principal característica morfológica é a fibrose da 
camada endocárdica, predominando na região apical, 
causando distorção arquitetural, alterações no enchimento 
ventricular, alterações da mobilidade segmentar e afetando 
não só a dinâmica diastólica e sistólica, como também as 
funções das válvulas cardíacas. Além disso, a ocupação 
apical por trombos pode ser encontrada em uma fase mais 
avançada da doença.3

Assim, a não consolidação dos mecanismos fisiopatológicos 
e etiológicos envolvidos para exacerbação da EMF faz que as 
decisões de condutas terapêuticas se tornem desafiadoras. 
Na maioria das vezes, o tratamento é baseado no controle 
sintomático da insuficiência cardíaca e também em evidências 
do tratamento de outras cardiomiopatias; em situações mais 
graves, são recomendados a intervenção cirúrgica e até o 
transplante cardíaco.4

Relato do caso
Apresenta-se aqui um caso clínico de paciente do sexo 

feminino de 52 anos, com antecedentes de hipertensão 
arterial sistêmica, hipotireoidismo, esteatose hepática e 
artrite gotosa. Apresentou dor torácica atípica em pontada, 
de curta duração (10 a 15 minutos), sem relação com esforço 
físico, sem fator desencadeante ou de melhora, de moderada 
intensidade há 2 meses da consulta inicial. 

O eletrocardiograma (ECG) de repouso revelou ritmo 
sinusal com sobrecarga do ventrículo esquerdo (VE) com 
vetores de alta voltagem, infradesnivelamento retificado 
do segmento ST e onda T negativa em região anterolateral, 
podendo ser compatível com padrão de strain (Figura 1).

A ecocardiografia (ECO TT) no momento do diagnóstico inicial 
revelou aumento da espessura miocárdica predominantemente 
apical, sugerindo diagnósticos diferenciais como cardiomiopatia 
hipertrófica apical ou EMF. A ressonância cardíaca (RCM) 
sugeriu EMF como causa de ocupação apical (Figura 2).

Alguns meses depois, a paciente evoluiu com piora clínica, 
apresentando síndrome restritiva e motivando internação. 
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Figura 1 – Eletrocardiograma de 12 derivações.

Figura 2 – Exame de ressonância cardíaca: a seta em amarelo mostra fibrose endocárdica confirmando a endomiocardiofibrose. 

Nova ECO TT com uso de contraste de hexafluoreto de 
enxofre (SonoVue®) revelou dilatação acentuada de átrio 
esquerdo (AE) com o volume de 102mL, indexado 56mL/m2 
(maior que no exame prévio) e imagem de ocupação apical 
hiperrefringente no interior do VE, sugerindo grande trombo 
séssil sobreposto à fibrosa endocárdica, não presente em 
exame prévio, medindo 24x21mm (Figura 3).

A fração de ejeção de VE (FEVE) estava preservada (58% 
pelo método de Simpson), e havia sinais de disfunção 
diastólica de grau acentuado (grau III) típicas da EMF (relação 
E/A =2,9; análise da velocidade do Doppler tecidual do anel 
mitral reduzido; e’ septal =3,7cm/s; e’ lateral =5,8 cm/s; 
E/e´=17,3) (Figura 4).

O tratamento com anticoagulação oral foi iniciado, com 
alívio de sintomas da paciente. O terceiro ECO TT, realizado 
2 meses após, demonstrou resolução quase completa do 
trombo, além de redução das dimensões de AE (Figura 5).

Discussão
Apresenta-se aqui caso clínico pouco frequente e com 

carência de embasamento de condutas em evidências 
científicas robustas. Embora de etiologia ainda pouco elucidada, 
outras publicações, como a de Tharakan,5 que corroboram 
nossos achados, enfatizam que a EMF do VE é caracterizada 
por graus variados de obliteração endocárdica, geralmente 
limitada ao endocárdio, apenas com efeitos secundários no 
miocárdio, sem envolvimento significativo do pericárdico. A 
morfologia de VE pode apresentar espectro de dilatação no 
eixo transverso da região basal, assumindo formato esférico. 
As anormalidades eletrocardiográficas refletem as alterações 
hemodinâmicas (sobrecarga de AE) dependentes da disfunção 
diastólica e do grau de insuficiência mitral.

A ECO, associada a outros métodos de imagem, como a 
RMC, são essenciais no diagnóstico morfológico. Enquanto 
a ECO pode fazer a avaliação diagnóstica e sequencial 
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Figura 3 – (A) Aferição do volume do átrio esquerdo pelo método de Simpson; (B) Mensuração do tamanho do trombo intracavitário; (C) utilização do contraste para 
melhor realce do trombo.

Figura 4 – (A) Aferição da fração de ejeção; (B) fluxo transmitral por Doppler; (C) movimento do plano anelar mitral  septal pele Doppler tecidual; (D) movimento do 
plano anelar mitral lateral.

com menor custo e maior disponibilidade, com o uso de 
novas técnicas como contraste cavitário, que pode inclusive 
melhorar a definição de imagens apicais em ambos os 
ventrículos, a RMC oferece melhor resolução espacial, bem 
como a detecção de realce tardio com gadolíneo na camada 
endocárdica do ápice ventricular.6,7

As condutas terapêuticas para o atendimento dessa 
cardiopatia são bastante desafiadoras. O tratamento atual 
baseia-se no controle sintomático da insuficiência cardíaca. 
A intervenção cirúrgica para desocupação apical mostrou-se 
benéfica em pacientes com sinais de restrição ventricular grave 
e insuficiência cardíaca classe funcional III ou IV.8

Em contraposição a isso, demonstrou-se um caso de boa 
evolução clínica após tratamento sintomático associado ao uso 

de anticoagulação oral e que pode não só ser diagnosticado 
com apoio de multimodalidade, como ainda ter seu 
seguimento e a resolução do trombo apical com apoio de 
ecocardiografia com contraste cavitário. 
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Figura 5 – (A) Janela apical mostrando remoção completa do trombo e redução do diâmetro do átrio esquerdo; (B) utilização do contraste para o melhor realce da 
região que tiver sido ocupado pelo trombo.

VD: ventrículo direito; VE: ventrículo esquerdo; AE: átrio esquerdo; AD: átrio direito.
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