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Resumo

A endomiocardiofibrose é uma doenga negligenciada e
predominante em paifses subdesenvolvidos. Apesar de sua
frequéncia, ainda é considerada rara. Assim, a doenga é marcada
pelos seguintes achados: distorgdo arquitetural, alteragoes no
enchimento ventricular e alteragdes da mobilidade segmentar. Ela
afetando ndo s6 a dindmica diastdlica e sistélica, como também as
fungdes das vélvulas cardiacas. Em uma condicao mais avancada
da doenga, pode haver formagao de trombos apicais. Neste relato
de caso, revisitamos a endomiocardiofibrose, apresentando um
caso desafiador de paciente do sexo feminino de 52 anos, com
clinica de insuficiéncia cardiaca classe funcional IV da New York
Heart Association. A eletrocardiografia de repouso revelou ritmo
sinusal com sobrecarga do ventriculo esquerdo com vetores
de alta voltagem, infradesnivelamento retificado do segmento
ST e onda T negativa em regido anterolateral, podendo ser
compativel com padrao de strain. Ja na avaliagao de imagens
ecocardiograficas, revelou dilatagao acentuada do étrio esquerdo,
com ventriculos sem dilatagdes e imagem de ocupagao apical
hiperrefringente no interior do ventriculo esquerdo, sugerindo
grande trombo séssil sobreposto a capa fibrosa endocérdica.
Embora a conduta cirdrgica seja a mais apoiada em literatura em
tais situacbes, a paciente aqui apresentada recebeu tratamento
com anticoagulagdo oral por 1 més e 24 dias. Ela evoluiu
clinicamente bem, com melhora da classe funcional da New
York Heart Association e, em ecocardiografia realizada 2 meses
apds o inicio da anticoagulagdo oral, houve demonstragao da
regressao da imagem de trombo apical, apoiada com a técnica de
contraste endocavitario.

Introducao

A endomiocardiofibrose (EMF) € uma doenca negligenciada
e predominante em paises subdesenvolvidos. Estimativas globais
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mostram que aproximadamente entre 10 e 12 milhdes de
pessoas padecem dessa enfermidade, afetando principalmente
as regioes da Africa subsaariana e algumas regices da América
Latina." No Brasil, a taxa de prevaléncia da doenga é de 2% e
com maior incidéncia na populagdo do sexo feminino, com
proporcao mulher-homem podendo chegar a 5:1.2

A etiologia da EMF ainda permanece incerta, mas
a principal caracteristica morfolégica é a fibrose da
camada endocérdica, predominando na regiao apical,
causando distorgdo arquitetural, alteragdes no enchimento
ventricular, alteragbes da mobilidade segmentar e afetando
nao s6 a dindmica diastélica e sistélica, como também as
fungbes das valvulas cardfacas. Além disso, a ocupacao
apical por trombos pode ser encontrada em uma fase mais
avancada da doenca.?

Assim, a nao consolidagao dos mecanismos fisiopatolégicos
e etiolégicos envolvidos para exacerbacao da EMF faz que as
decisbes de condutas terapéuticas se tornem desafiadoras.
Na maioria das vezes, o tratamento é baseado no controle
sintomdtico da insuficiéncia cardiaca e também em evidéncias
do tratamento de outras cardiomiopatias; em situagdes mais
graves, sao recomendados a intervengao cirdrgica e até o
transplante cardfaco.*

Relato do caso

Apresenta-se aqui um caso clinico de paciente do sexo
feminino de 52 anos, com antecedentes de hipertensdo
arterial sistémica, hipotireoidismo, esteatose hepdtica e
artrite gotosa. Apresentou dor tordcica atipica em pontada,
de curta duracao (10 a 15 minutos), sem relacao com esforgo
fisico, sem fator desencadeante ou de melhora, de moderada
intensidade ha 2 meses da consulta inicial.

O eletrocardiograma (ECC) de repouso revelou ritmo
sinusal com sobrecarga do ventriculo esquerdo (VE) com
vetores de alta voltagem, infradesnivelamento retificado
do segmento ST e onda T negativa em regido anterolateral,
podendo ser compativel com padrao de strain (Figura 1).

Aecocardiografia (ECO TT) no momento do diagnéstico inicial
revelou aumento da espessura miocardica predominantemente
apical, sugerindo diagnésticos diferenciais como cardiomiopatia
hipertréfica apical ou EMF. A ressondncia cardiaca (RCM)
sugeriu EMF como causa de ocupagao apical (Figura 2).

Alguns meses depois, a paciente evoluiu com piora clinica,
apresentando sindrome restritiva e motivando internagao.
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Figura 1 - Eletrocardiograma de 12 derivagdes.

VE: Ventriculo esquerdo.

Figura 2 — Exame de ressonéncia cardiaca: a seta em amarelo mostra fibrose endocrdica confirmando a endomiocardiofibrose.

Nova ECO TT com uso de contraste de hexafluoreto de
enxofre (SonoVue®) revelou dilatacdo acentuada de éatrio
esquerdo (AE) com o volume de 102mL, indexado 56mL/m?
(maior que no exame prévio) e imagem de ocupagdo apical
hiperrefringente no interior do VE, sugerindo grande trombo
séssil sobreposto a fibrosa endocdrdica, nao presente em
exame prévio, medindo 24x2Tmm (Figura 3).

A fragao de ejecao de VE (FEVE) estava preservada (58%
pelo método de Simpson), e havia sinais de disfungao
diastodlica de grau acentuado (grau Ill) tipicas da EMF (relagao
E/A =2,9; andlise 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 anticoagulagao oral foi iniciado, com
alivio de sintomas da paciente. O terceiro ECO TT, realizado
2 meses ap6s, demonstrou resolugao quase completa do
trombo, além de redugao das dimensdes de AE (Figura 5).
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Discussao

Apresenta-se aqui caso clinico pouco frequente e com
caréncia de embasamento de condutas em evidéncias
cientificas robustas. Embora de etiologia ainda pouco elucidada,
outras publicagbes, como a de Tharakan,® que corroboram
nossos achados, enfatizam que a EMF do VE é caracterizada
por graus variados de obliteragdo endocardica, geralmente
limitada ao endocardio, apenas com efeitos secunddrios no
miocdrdio, sem envolvimento significativo do pericardico. A
morfologia de VE pode apresentar espectro de dilatagao no
eixo transverso da regido basal, assumindo formato esférico.
As anormalidades eletrocardiogréficas refletem as alteragoes
hemodinamicas (sobrecarga de AE) dependentes da disfungao
diastélica e do grau de insuficiéncia mitral.

A ECO, associada a outros métodos de imagem, como a
RMC, sdo essenciais no diagndstico morfolégico. Enquanto
a ECO pode fazer a avaliagdo diagnéstica e sequencial
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Figura 3 - (A) Aferigdo do volume do é&trio esquerdo pelo método de Simpson; (B) Mensuragéo do tamanho do trombo intracavitario; (C) utilizagéo do contraste para

melhor realce do trombo.
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Figura 4 - (A) Aferigéo da fracdo de ejecéo; (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 cavitario, que pode inclusive
melhorar a definicdo de imagens apicais em ambos os
ventriculos, a RMC oferece melhor resolucao espacial, bem
como a deteccao de realce tardio com gadolineo na camada
endocardica do apice ventricular.”

As condutas terapéuticas para o atendimento dessa
cardiopatia sao bastante desafiadoras. O tratamento atual
baseia-se no controle sintomatico da insuficiéncia cardfaca.
A intervengao cirdrgica para desocupagao apical mostrou-se
benéfica em pacientes com sinais de restricio ventricular grave
e insuficiéncia cardiaca classe funcional Ill ou V.2

Em contraposigdo a isso, demonstrou-se um caso de boa
evolugao clinica apés tratamento sintomatico associado ao uso
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de anticoagulagao oral e que pode nao sé ser diagnosticado
com apoio de multimodalidade, como ainda ter seu
seguimento e a resolugdo do trombo apical com apoio de
ecocardiografia com contraste cavitario.
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VD: ventriculo direito; VE: ventriculo esquerdo; AE: atrio esquerdo; AD: atrio direito.
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