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Como Diagnosticar e Classificar a Fibrose Endomiocardica em

Cenarios Sem Muitos Recursos?

How Do I Diagnose and Classify Endomyocardial Fibrosis in Under-Resourced Settings

Ana Mocumbi'-
Universidade Eduardo Mondlane,” Maputo — Mogambique
Instituto Nacional de Satide,”> Marracuene — Mogambique

Figura Central: Caracteristicas ecocardiograficas da FEM
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Retragdo do apice do VD
Nos casos graves, incisura apical entre o VD e o VE

Derrame pericérdico — abundante nas formas avangadas, sobretudo na FEM do lado direito

Trombos ventriculares tnicos, sobretudo apicais, ou multiplos, sem disfungdo ventricular grave
Trombos atriais e/ou contraste espontaneo e atrios aneurismaticos

Placas endomiocérdicas afetando as paredes ventriculares, sobretudo o apex, por vezes com calcificagdo
Obliteragdo do apice do VD ou do VE

Padrdo de fluxo restritivo através das valvulas mitral ou tricispide
Regurgitagdo de baixa velocidade na FEM direita grave com ndo coaptagdo devido a extrema dilatagdo atrial

Valvula AV espessada, habitualmente em toda a extens&o, e com fraco envolvimento das cordas tendinosas
Disfung&o da vélvula AV causada por adesdo do aparelho valvular a parede ventricular
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FEM: fibrose endomiocardica; VD: ventriculo direito; AV: atrioventricular; VE: ventriculo esquerdo

Resumo

A fibrose endomiocardica (FEM) é uma doenga de etiologia
e patogénese pouco claras, caracterizada por fibrose nas
cavidades ventriculares, que afeta principalmente criangas e
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adolescentes de regices tropicais da Africa, América do Sul
e Asia. E classificada como uma cardiomiopatia restritiva,
com fisiopatologia de restricio ao enchimento diastélico
associada a anormalidades valvares, ambas causadas por
fibrose endocardica. As caracteristicas ecocardiograficas tipicas
dessa condigao sao espessamento endocardico, regurgitagao
grave da vélvula atrioventricular (AV), atrios aneurismdticos e
distor¢ao cardiaca.

Em &reas endémicas da Africa, na auséncia de técnicas
avangadas de imagem, o diagnéstico e o tratamento da
FEM dependem da ecocardiografia transtoracica para
uma avaliagdo cuidadosa das anormalidades estruturais e
hemodinamicas, com o objetivo de planejar o tratamento
médico ou cirdrgico. Esta revisdo destaca os principais
aspectos ecocardiograficos do diagnéstico e da classificagao
da FEM que sao usados em ambientes com poucos recursos
na Africa. Essa padronizagio é uma abordagem para triagem
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de populagdes com ocorréncia conhecida da doenca e para
informar o tratamento médico e cirtrgico.

Introducao

A fibrose endomiocardica (FEM) é uma doenga progressiva
de etiologia e patogénese pouco claras que, em seu estagio
estabelecido, é caracterizada por fibrose nas cavidades
ventriculares, afetando particularmente o dpice e as regides
subvalvares. Trata-se de uma cardiomiopatia restritiva que afeta
principalmente criangas e adolescentes, predominantemente
de determinadas areas rurais da Africa.’ A fisiopatologia
da FEM associa a restricio ao enchimento diastélico com
alteragoes importantes no aparelho valvar causadas pela
fibrose endocdrdica, resultando em regurgitagao grave
da vélvula atrioventricular (AV), atrios aneurisméticos e
distorcao cardiaca. As formas avancadas da FEM acarretam
alta morbidade e mortalidade, e a morte ocorre devido
a progressao para insuficiéncia cardiaca crénica ou como
resultado de arritmia e tromboembolismo.? Embora nao
haja tratamento especifico para a FEM, a cirurgia deve ser
considerada para corrigir algumas anormalidades estruturais
e funcionais em individuos sintométicos. As técnicas cirtirgicas
tém progredido,® mas os resultados ainda nao foram
totalmente compreendidos.*

Em &reas endémicas da Africa, na auséncia de técnicas
avangadas de imagem, como a ressonancia magnética, o
diagnéstico e o tratamento da FEM geralmente dependem
de ecocardiografia transtordcica detalhada. A ecocardiografia
transesofdgica e tridimensional raramente é usada, a
ressonancia magnética também raramente esta disponivel e
o cateterismo é frequentemente contraindicado porque os
riscos superam os beneficios — devido a presenca de trombos
e a dificuldade de obter tecido endomiocardico na doenca
avancgada. A caracterizagdo ecocardiografica detalhada e a
classificacdo da FEM demonstraram fornecer informacoes
confidveis sobre as principais anormalidades estruturais
e hemodinamicas que sdo confirmadas na cirurgia.® Esta
revisao destaca os principais aspectos ecocardiograficos do
diagnéstico e da classificagao da FEM em locais com recursos
escassos na Africa.

Critérios ecocardiograficos para o diagnostico da FEM

Os critérios ecocardiograficos para o diagnéstico da FEM
foram descritos em uma populacao altamente endémica de
Mogambique.® A partir dessas caracteristicas ecocardiograficas,
as anormalidades cardiacas em pacientes com FEM foram
divididas em “principais” ou “secundarias”, de acordo com sua
relevancia clinica, singularidade para o diagnéstico, decisao
sobre o tratamento e importancia prognéstica. (Tabela 1)

Os critérios principais sao caracteristicas distintivas ou
patognomonicas da FEM, que geralmente influenciam
significativamente o tratamento. A cada caracteristica é
atribuida uma pontuacao individual segundo sua relevancia
para determinar as alteragbes estruturais e hemodinamicas.
Os critérios a seguir sao considerados fundamentais para o
diagndstico da FEM: i) placa endocardica de pelo menos 5 mm
de largura ou espessamento endocardico maior que 1 mm; ii)
espessamento endocardico irregular em duas ou mais paredes

Tabela 1 - Critérios de diagnéstico e avaliagao da gravidade da FEM*®

Critérios principais
Placas endomiocardicas > 2 mm de espessura 2

Manchas endomiocardicas finas (< 1 mm) envolvendo
mais de uma parede ventricular

Obliteragao do apice do VD ou do VE 4

Trombos ou contraste espontaneo sem disfungdo

! 4

ventricular grave
Retragéo do apice do VD (entalhe apical do VD) 4
Disfungdo da valvula AV devido a adesdo do aparelho 141
valvular a parede ventricular

Critérios secundarios
Manchas finas de endomiocardio localizadas em uma 1
parede ventricular
Padrdo de fluxo restritivo nas vélvulas mitral ou 2
tricuspide
Abertura diastolica da valvula pulmonar 2
Espessamento difuso da cuspide mitral anterior 1
Atrio aumentado com ventriculo de tamanho normal 2

Movimento em M do septo interventricular e parede
posterior planat

Densidade aumentada do moderador ou de outras
bandas intraventriculares

*0 diagndstico definitivo de FEM ocorreu na presenga de dois critérios
principais ou de um critério principal associado a dois critérios
secundarios. Uma pontuagdo total inferior a 8 indica FEM leve, de 8 a
15 doenga moderada e maior que 15 doenga grave. A pontuagdo é
atribuida segundo a gravidade da regurgitagdo AV. ¥ O movimento em M
do septo interventricular refere-se a um padrdo de movimento observado
na ecocardiografia em modo M que se acredita ser devido a obliteragdo
ou restrigdo do 4pice do VE combinada com a regurgitagdo mitral. FEM:
fibrose endomiocardica; AV: atrioventricular; VE: ventriculo esquerdo

ventriculares; iii) obliteracdo dos apices ventriculares ou recessos
valvares; iv) trombos ventriculares ou contraste espontaneo na
auséncia de disfuncao ventricular; v) reducao do volume da
cavidade do ventriculo direito (VD) devido a exclusao da porgao
trabecular; vi) restricdo dos movimentos das ctispides da valvula
AV devido a aderéncia as paredes ventriculares.

Para a triagem, considera-se que as placas endocardicas de
espessamento endocdrdico com mais de 5 mm de largura e
mais espessas do que T mm sdo um critério importante para o
diagnostico da FEM. O termo “placa grande” é adotado quando
o espessamento endocdrdico excede 10 mm de largura.

Os critérios secunddrios nao sao especificos da FEM, mas
podem sugerir a doenga. Embora comumente encontradas em
pacientes com FEM, essas caracteristicas nao sao exclusivas
dessa condigdo e nao definem a doenca quando encontradas
isoladamente. Considera-se que elas tém menos influéncia
sobre 0 manejo e o progndstico, quando comparadas aos
critérios principais descritos anteriormente. As caracteristicas
consideradas como critérios secundarios de diagnéstico da
FEM sao: i) espessamento endomiocérdico localizado em
uma parede ventricular; ii) padrao de enchimento ventricular
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restritivo; iii) espessamento difuso das cdspides da vélvula AV; iv)
densidade aumentada da banda moderadora ou das trabéculas
intraventriculares; v) movimento em M anormal do septo
interventricular e/ou da parede posterior do ventriculo esquerdo
(VE); vi) atrio aumentado com ventriculo homolateral de tamanho
normal; vii) presenga de “falso tendao” espessado do VE.

Em individuos assintomaticos, o espessamento endocdrdico
irregular corresponde a pequenas dreas de densidade aumentada
do endocédrdio com menos de T mm de profundidade e
distribuidas uniformemente nas paredes ventriculares.

Classificacao da FEM

A aparéncia ecocardiografica da FEM varia em termos
de distribuicao e gravidade das lesoes estruturais e das
anormalidades hemodinamicas. Os critérios descritos acima
sao usados para avaliar a presenga de lesdes em cada lado do
coragao, e o sistema de pontuagao € aplicado a cada ventriculo
separadamente. De acordo com a distribuicao das lesdes
(afetando exclusiva ou predominantemente um ou ambos os
lados do coracdo), classificamos a doenca em FEM direita, FEM
esquerda e FEM bilateral. (Figura 1)

Gravidade da FEM

A gravidade da FEM é avaliada pela quantificagao das
lesoes estruturais e hemodinamicas. Sao definidos quatro graus
progressivos de gravidade, que apoiam as decisoes sobre o
manejo e orientam quanto ao progndstico (Tabela 2):

* Craul (ou FEM leve): Placa endocardica ou espessamento
irregular associado ao espessamento das cuspides da
vélvula AV sem qualquer outra anormalidade estrutural
ou hemodindmica.

* Grau Il (ou FEM moderada): Grandes placas endocardicas,
obliteragao ventricular apical/recesso da vélvula e
regurgitagao leve a moderada da valvula AV. Ha dilatagao
atrial leve a moderada, reducdo leve da cavidade
ventricular e fungao miocardica preservada.

* Grau lll (ou FEM grave): Grandes placas endocardicas,
reducdo moderada das dimensdes da cavidade ventricular,
dilatagao atrial acentuada e disfungao grave da vélvula AV.

O miocardio é visivel sob o espessamento endocardico e
a fungdo ventricular é quase normal.

e Crau IV (ou FEM avangada): Presenca de grandes placas
endocardicas associadas a redugdo grave do tamanho do
ventriculo e a compressao das cavidades contralaterais pelo
atrio gravemente dilatado. Calcificagao endocardica, baixa
contratilidade ventricular e grandes efusoes persistentes
(pericardicas, peritoneais e/ou pleurais) sao outras
caracteristicas da FEM avancada.

Os diferentes estagios da FEM estao representados na Figura 2.

Estadiamento e modo de progressao

O estadiamento e a caracterizagao do modo de progressao
da FEM tém como objetivo distinguir a doenga ativa da latente,
especialmente no cendrio clinico, e sao usados para apoiar
0 manejo e apontar o prognéstico. Em um paciente com
diagnéstico ecocardiogréfico de FEM, a atividade foi definida
como o achado de 2 ou mais dos seguintes sinais: i) febre
inexplicavel, edema facial recorrente, urticaria ou episddios
semelhantes a asma; ii) hipereosinofilia grave (contagem
absoluta de eosindfilos > 1,5 x 109/L); iii) trombos ventriculares
nao atribuiveis a disfungdo miocardica grave; iv) evidéncia de
pancardite com insuficiéncia cardiaca aguda; e v) aumento
da proteina C-reativa e/ou da taxa de eritrossedimentagao.
A persisténcia desses sinais e a velocidade de progressao das
anormalidades estruturais e/ou funcionais nos 6 meses seguintes
ao diagnostico sao usadas para definir trés estagios distintos da
doenca: ativo com remissao, ativo persistente e rapidamente
progressivo.

A FEM ativa com remissdo refere-se a pacientes com
sinais de atividade no diagnostico que regrediram durante
os primeiros 6 meses de acompanhamento, enquanto a
doenca ativa persistente significa a persisténcia de sinais de
atividade por 6 meses ou mais. Por fim, usamos a expressao
ativa rapidamente progressiva para definir pacientes com
persisténcia de sinais de atividade apds o episddio inicial de
insuficiéncia cardiaca, os quais evoluem para um grau de maior
gravidade ou morte em menos de 6 meses. Dependendo da
ocorréncia de recrudescéncia da doenga durante os primeiros
6 meses de acompanhamento, os pacientes foram classificados
como tendo doenga quiescente ou recorrente. Os pacientes

Figura 1 - Progresséo da FEM da fase de ocupagdo do apex por trombo (esquerda), para redugdo da cavidade ventricular e dilatagdo auricular (centro) e largas

placas de fibrose com retragdo ventricular (direita).
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que desenvolveram recrudescimento da doenga ativa no
decorrer do seguimento, em seguida regredindo a um estagio
quiescente, foram considerados portadores de doenga cronica
recorrente.

Os sinais de atividade sdo frequentes em pacientes dos
registros clinicos, que apresentam sinais laboratoriais de doenga

Tabela 2 - Principais caracteristicas em diferentes graus de
gravidade da FEM

Grau Caracteristicas

Fibrose irregular de qualquer ventriculo, espessamento
difuso das cuspides e padrdo restritivo de enchimento

LEVE . ~
ventricular, sem qualquer outra alteragdo estrutural

Lesdes hiperdensas no endocardio mural e valvular,
obliteragdo do apice ventricular, trombos ventriculares
e/ou disfuncao valvular atrioventricular, na auséncia
de deformagao/redugdo da cavidade ou disfungdo
miocardica

Il
MODERADA

Fibrose e/ou calcificagdo extensa com miocardio
11l funcional visivel na parte inferior, reducdo do tamanho
GRAVE do ventriculo, dilatagdo atrial grave e disfungdo
valvular AV

Distorcdo do coracdo e deformagdo da cavidade
vV devido a fibrose ou calcificagdo extensa que afeta a

AVANCADA  contratilidade do miocardio e leva a regurgitagao

AV livre

AV: atrioventricular.

ativa, hipereosinofilia e edema facial. A doenga rapidamente
progressiva e a morte podem estar associadas a trombos
intraventriculares e disfuncao miocérdica.

Os pacientes também sao classificados segundo a duragao
dos sintomas; se estiverem presentes por menos de 6 meses,
sao considerados portadores de doencga aguda. A doenca
crénica é definida pela presenca de sinais e sintomas
atribuiveis a FEM por mais de 6 meses e caracteristicas
ecocardiograficas de FEM estabelecida.

Experiéncia de estudos baseados na comunidade e em
hospitais

As informagoes usadas para criar os critérios resultam da
avaliacdo cuidadosa da ecocardiografia transtordcica e do
seguimento de 1.534 individuos (1.063 individuos de todas
as idades selecionados aleatoriamente na comunidade, 296
criangas em idade escolar e 175 pacientes com doenca
estabelecida assistidos em hospitais). Em termos clinicos, as
caracterfsticas clinicas, o perfil biol6gico, os achados durante
a cirurgia cardiaca aberta e as caracteristicas patolégicas
do tecido obtido in vivo foram usados para complementar
os estudos.®” Dos 413 individuos com FEM (idade média
de 15 anos no momento do diagnéstico, sem diferencas
quanto ao sexo), 52 pacientes (12,1%) lembravam-se de
alguma queixa antes do diagnéstico, confirmando a alta
ocorréncia de dissociacao clinico-ecocardiogréfica na FEM.®
As caracteristicas mais comuns na ecocardiografia estao
indicadas na Tabela 3.

Figura 2 - A classificagdo da FEM capta a diversidade na localizagdo e severidade das alteragdes estruturais detectadas por ecocardiografia.
A) Grau | predominio diretito; B) Grau Il bilateral; C) Grau Ill bilateral com obliteragdo do ventriculo direito; D) Grau IV com retragdo severa do ventriculo direito,

distrogdo cardiaca e derrame pericardico.
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Tabela 3 - Frequéncia das caracteristicas ecocardiograficas
no lado esquerdo do coracao em 411 pacientes com FEM em
estudos clinicos e comunitarios realizados em Mogambique

Espessamento da CMA 121 (51,3%) 148 (84,5%)

Espessamento da CMP 117 (49,6%) 102 (58,3%)

Espessamento endocardico da

0,
parede septal 106 (44,9%)

140 (80,0%)

Padrao de enchimento restritivo 81 (34,3%) 57 (24,2%)

Densidade aumentada dos

. ) 78 (33,1%)
masculos papilares

130 (74,3%)

Espessamento endocardico apical 55 (23,3%) 57 (32,6%)

Espessamento do falso tendao 47 (19,9%) 11 (6,29%)

Obliteracdo do recesso atras do CMP 27 (11,4%) 30 (17,1%)

Regurgitagdo mitral 26 (11,0%) 107 (61,1%)

Dilatagdo grave do atrio esquerdo 13 (5,5%) 87 (49,7%)
Trombo/obliteracdo apical 4 (1,7%) 13 (7,4%)
Trombo intraventricular ndo apical 1 (0,4%) 5 (2,9%)
Trombo no é&trio esquerdo 0 (0%) 7 (4,0%)
Total 236 175

CMA: cuspide mitral anterior; CMP: cuspide mitral posterior

Anormalidades do lado esquerdo do coracao

A FEM esquerda precoce é frequentemente detectada
em individuos assintométicos na comunidade e pode se
caracterizar por fibrose dos falsos tendées, espessamento das
clspides mitrais (Figura 2a), trombo apical e/ou obliteragao
do dpice ou do recesso entre a clspide posterior e a parede
posterior. Os trombos no aparelho subvalvar envolvem as
bordas livres de ambos os musculos papilares. O fluxo através
da vélvula mitral mostra enchimento diastélico precoce.

Na FEM esquerda estabelecida, o espessamento do
endocardio é proeminente no apice e na parede posterior, atrds
do recesso da clspide posterior da vélvula mitral. O ventriculo
assume forma esférica (Figura 2b), sendo hipercontratil em sua
porcao basal. Nesse estagio, a maioria dos casos pode ter uma
vélvula mitral competente, mas em alguns casos 0 movimento
da cispide posterior é restrito, levando a uma regurgitagao
mitral excéntrica e hipertensao pulmonar passiva. Um achado
comum na FEM esquerda é o chamado movimento em M do
septo interventricular no modo M.

As caracteristicas mais marcantes da FEM esquerda
avangada sdo fibrose septal e apical, regurgitacdo mitral
excéntrica grave devido a fusdao da cispide posterior
a parede, VE desproporcionalmente pequeno, atrio
esquerdo aneurismdtico e hipertensao pulmonar grave
(Tabela 4). Mesmo em pacientes com espessamento
endocardico extenso, nao ocorre retracdo do apice do
VE (Figura 2c).

Arq Bras Cardiol: Imagem cardiovasc. 2024;37(1):e20230107

Anormalidades do lado direito do coracao

No principio da doenga na FEM direita, a visao longitudinal
do VD (usando a visao do eixo curto do VE no nivel da aorta)
mostra uma faixa moderadora esticada que separa as vias de
entrada e saida da porcao trabecular. (Figura 2a) E possivel que
haja fluxo sanguineo turbulento dentro da porcao trabecular do
ventriculo. A obliteragao do VD (desaparecimento da porcao
trabecular do VD) geralmente estd associada a regurgitacao
tricispide leve a moderada causada pela restricdo ao
movimento das cispides anterior e septal da trictspide. (Figura
2b) Essas ctspides podem estar presas a parede, levando a um
quadro ecocardiogréfico semelhante ao da “Malformagao de
Ebstein”, com dilatagao do anel tricispide e jato de regurgitagao
tricGspide originado dentro do VD.

A FEM direita grave é caracterizada pela retracao do
VD (Figura 2c, 2d), regurgitagao tricispide grave com
quase nenhuma turbuléncia e restricio do movimento da
ctspide causada pelo envolvimento dos masculos papilares
no processo fibrético e pela dilatagdo do anel trictspide
relacionada a dilatagao grave do éatrio direito. Sdo comuns
imagens espontaneas de contraste no interior do étrio direito,
estendendo-se tanto para a via de entrada do VD quanto para
a veia cava inferior e as veias supra-hepaticas dilatadas; essas
imagens geralmente ndo mostram as alteragdes respiratérias
normais, indicando aumento da pressao venosa sistémica.

Em pacientes com FEM direita avangada, a redugao do
tamanho da cavidade do VD é parcialmente compensada pela
dilatagao da via de saida, e ocorre regurgitacao tricispide livre
devido a um étrio direito aneurismatico. Geralmente, ha ecos
intracavitarios dinamicos ou trombos volumosos. Pode haver
equalizagdo da pressao entre o atrio, o ventriculo e a artéria
pulmonar, bem como abertura diastélica da valvula pulmonar.
O étrio direito aneurismatico causa distorcao cardiaca e
compressao das cavidades esquerdas, dificultando a avaliagao
da valvula mitral. O derrame pericardico abundante é comum
na FEM direita avancada (Tabela 4).

FEM bilateral

Na FEM bilateral estabelecida, o coragao tem um aspecto
peculiar de atrios aumentados com ventriculos pequenos —
o coragao de “Mickey mouse” na visao de quatro cdmaras —
coexisténcia de regurgitagao mitral e trictspide (Figura 2b, 2c).
Aredugao do débito ventricular direito e da perfusao pulmonar
reduz parcialmente os efeitos da hipertensao venosa pulmonar
causada pela doenca ventricular esquerda, favorecendo um
melhor desfecho em comparagao com a FEM esquerda pura.

Discussao

Os critérios ecocardiograficos do diagndstico da FEM podem
ser aplicados para triagem, seguimento e manejo da FEM em
areas endémicas. Nossa hipotese é que as avaliagbes em série
da FEM precoce usando esses critérios forneceriam uma melhor
compreensdo de sua histdria natural. No entanto, é dificil
implementar estudos epidemiolégicos em dreas endémicas
para validar esses critérios em estudos de seguimento.” Essa
classificacao foi aplicada para avaliar a variacao geografica na
apresentagao clinica da FEM na india.’
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Tabela 4 - Caracteristicas ecocardiograficas da FEM que permitem a classificagdo como esquerda, direita e bilateral

* Realce do eco endocérdico
* Aparelho da valvula tricispide aderido a fibrose mural

« Obliterag@o ou retracdo da porgao trabecular do VD; entalhe apical ou
cavidade do VD encolhida

« Caracteristicas da regurgitagdo tricispide

« Calcificagdo endocardica no VD

* Via de saida do VD dilatada e hiperdindmica; movimento paradoxal do SIV
» Padréo restritivo de enchimento do VD

+ Atrio direito dilatado

« Derrame pericardico variavel

* Ecos ou trombos intracavitarios dinamicos

« Dilatagdo da VCI e VSH

* Abertura diastdlica da valvula pulmonar

* Realce do eco endocardico
« Cuspide pés-mitral rebocada

« Apice do VE obliterado, redugdo do diametro longitudinal, com formato
oval ou globular

« Caracteristicas da regurgitagao mitral

« Calcificagdo endocardica no VE

* Movimento M do SIV e PP; porgéo basal dilatada e hiperdinamica do VE
« Padréo restritivo de enchimento do VE

« Dilatacdo do atrio esquerdo

« Caracteristicas da hipertensdo pulmonar

« Ecos ou trombos intracavitarios dinamicos

VD: ventriculo direito; VE: ventriculo esquerdo; FEM: fibrose endomiocardica; VCI: veia cava inferior; VSH: veias supra-hepaticas; SIV: septo interventricular;

PP: parede posterior do VE.

A marca registrada da FEM estabelecida é o espessamento
endocardico em grandes placas ou distribuicao irregular,
interferindo na funcao diastélica e reduzindo o débito
cardiaco. Com frequéncia, observa-se trombose ventricular
ou “contraste espontaneo”: Na FEM esquerda, os trombos
ventriculares sdo principalmente apicais e podem envolver
o aparelho subvalvar, enquanto na doenca direita a porgao
trabecular é mais afetada. Nessa classificacdo, os trombos
recebem uma pontuagdo alta porque representam um enorme
risco vital e sao um dos principais determinantes do tratamento
e do prognéstico.”

A distor¢ao cardiaca é uma caracteristica da FEM devido
aos atrios aneurismdticos e a exclusao parcial ou completa
da porgao trabecular ventricular direita da circulacao, em
casos de retracao ventricular com o caracteristico “entalhe
apical”, uma caracteristica marcante da FEM direita
avangada (Figura 2d).

Os critérios em discussao neste documento nao incluem
as medidas convencionais de avaliagdo da fungao sistdlica
ventricular esquerda, pois elas sao dificeis de aplicar na
FEM grave e avangada devido a distorgao acentuada da
cavidade cardiaca. A avaliagao da fungcdo miocardica é
dificultada pela presenga de fibrose endocardica que limita
a contratilidade do miocardio subjacente. Utilizam-se escalas
visuais semiquantitativas para avaliar a fungao ventricular
sist6lica.’ Em relacdo a avaliagao ventricular direita, a fracdo
de encurtamento da via de saida do ventriculo (uma medida
simples e nao invasiva da fungao sistélica)'? nao parece
adequada, devido a presenga de dilatacio compensatéria
e hipercontratilidade da via de saida, como resultado da
obliteracao ou retracdo da cavidade trabecular.

Devido as alteragbes geométricas associadas a FEM, sugere-
se que o indice de esfericidade seja uma boa ferramenta para

descrever anormalidades na forma e no volume ventricular.
Esse indice é usado para avaliar alteragdes ocorridas na
cardiomiopatia nao isquémica e parece ser uma boa
ferramenta para quantificar as alteragdes geométricas anormais
que acompanham a insuficiéncia cardiaca em VEs dilatados
e falhos,"* embora precise ser validado.

Cabe ressaltar que os critérios padronizados para
diagndstico e classificacdo da FEM identificam os pacientes
que podem se beneficiar da cirurgia e permitem a
estratificagao de risco, definindo os pacientes com FEM leve
que ndo se beneficiam da cirurgia e aqueles que nao sao
adequados para a cirurgia. Espessamento endocdrdico extenso
com desaparecimento do aparelho da valvula AV, endocardio
espesso sem miocdrdio visivel sob ele, calcificagdo extensa e/
ou disfungao miocdrdica grave sao sinais usados para definira
contraindicagdo a cirurgia. Essa classificagao também permite
a estratificagao do risco cirtrgico, o planejamento de técnicas
cirGirgicas personalizadas e o seguimento pés-operatorio.

Limitacoes

Reconhecemos as limitagoes da ecocardiografia
transtordcica para avaliar com precisdao as anormalidades
estruturais e hemodinamicas em pacientes adultos com FEM
avancada, especialmente quando hd calcificagao ou distorgao
importante das cavidades cardiacas. A ecocardiografia
tridimensional permite caracterizar melhor a FEM, mas nao
é amplamente utilizada em ambientes endémicos. A imagem
por ressonancia magnética e a ecocardiografia com contraste
miocardico fornecem informacdes anatdmicas e funcionais
mais detalhadas, inclusive a localizacdo e o tamanho da
fibrose endocdardica e dos trombos, sendo a técnica de
escolha na avaliagao pré e poés-cirlrgica, principalmente
para detectar recorréncia.'*'°
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Em dreas endémicas tanto para FEM quanto para doenca
cardfaca reumadtica, a distincdo entre FEM esquerda e doenca
valvar cardiaca reumatica pode ser desafiadora; enquanto o
espessamento irregular difuso das cispides da vélvula AV com
cordas finas sugere FEM, o espessamento proeminente das
bordas livres das cispides que se estendem até as cordas é
tipico da doenca valvar reumatica."”

Conclusoes

O uso da ecocardiografia permite um diagnéstico confidvel
e nao invasivo da FEM, é essencial para a indicacdo de
cirurgia e escolha de técnicas operatdrias, e tem o potencial
de ser usado para definir o prognéstico. A FEM apresenta
uma grande variabilidade fenotipica, com lesdes que variam
de espessamento endocardico irregular, sem alteragoes
hemodinamicas, a fibrose endocdrdica extensa mural e da
valvula AV, com as consequentes alteragoes estruturais e
hemodinamicas.

Como as suposigoes feitas para calcular os parametros
de avaliacdo da funcao sistélica e diastélica de ambos os
ventriculos ndo estao presentes em um ndmero consideravel
de individuos com FEM moderada, grave e avangada, tém
sido usadas medidas e indices ndao convencionais para
avaliar a fungao ventricular. Os critérios padronizados de
diagnostico e classificagdo da FEM podem contribuir para
melhor entendimento de sua patogénese e histéria natural,
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