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Lactente com 4 meses de idade, submetido a clipagem
de canal arterial persistente aos 13 dias de vida, apresen-
tando desde os 2 meses episodios de crises de hipoxia e
hipertonia. Apos investigag¢do clinica, confirmou-se pre-
seng¢a de hipertensdo pulmonar e suspeita de obstru¢do
da via de entrada do ventriculo esquerdo. Submetido a
tratamento cirurgico aos 4 meses de vida, foi identificada
presenga de fibrose endocardica do ventriculo direito e
esquerdo. Realizada ressec¢do da fibrose, a crianga apre-
sentou evolugdo clinica desfavoravel, com importante
restri¢do diastolica, falecendo no 6°dia de pos-operato-
rio. Aspectos anatomopatologicos e cirurgicos sugeriram
endomiocardiofibrose, apesar de pouco comum nessa
faixa etaria.

A endomiocardiofibrosefoi descritainicialmente por
Davies& Bdl, em 19482 comoumadoencacardiacaendé-
mica, presente em varios paises tropicais dos continentes
africano eamericano, com casosdescritostambémnaAsia,
AméricadoNortee Europa®.

A endomiocardiofibrose é caracterizadapelaformacéo
detecido fibroso no endocérdio, podendo acometer anbos
ossexos, semdiferenciacdo deracga, porém maisfreqliente
em adultos jovens. Pode comprometer ambos os ventri-
culos, de formaisolada ou ndo, sendo mais freqiiente no
ventriculodireito®

A fibrose endocérdica pode estar presente em todaa
cavidadeventricular, geralmente, mai sacentuadanaregido
apical eaviadeentradado ventriculodireito. Quando pre-
sente no apice, pode comprometer intensamente afuncao
ventricular peladiminuicéo dacavidade e pelareducéo do
relaxamento diastélico.
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A repercussao clinicaémaissignificativaquando ha
comprometimento subvalvar edemuscul ospapilares, o que
implicaem obstrucdo ao adequado enchimento ventricular,
comsintomasvariaveisdeinsuficiénciacardiacaesquerda
oudireita, conforme o maior envolvimento deumaou outra
cavidade34,

Natentativadeidentificar agentescausais, variosfato-
resforam sugeridos. fatoresambientai s (deficiénciasnutri-
cionais, uso de substancias téxicas ao coracdo), raciais,
genéticos e imunol dgicos *®, porém, sua etiologia ainda
permanece desconhecida

Relatosdeendomiocardiofibroseem pacientesnafaixa
pediétricasdo pouco comuns, maisfreqlientesapartir do
guarto ano de idade, com poucos rel atos em criangas nos
doisprimeirosanosdevidas™.

O objetivo deste relato € mostrar 0 achado dadoenca
em criancadequatro mesesdeidade, além dediscutir aspec-
tosrelacionadosaevolucdo clinicaeetiologiaprovéavel.

Relato do caso

Criangado sexo masculino de quatro mesesdeidade,
racabranca, produto de primeira gestacéo, parto eletivo
(cesérea) atermo, de 37 semanas e 3/7, peso ao nascer
3.400kg, apresentou desconforto respiratério progressivo
logo apds o nascimento. A mée estavaem tratamento com
sintroid (por hipotireoidismo) e haviaincompatibilidade
sangliinea, (mé&e Rh-, em uso de gestadionadesde 0 4° més
dagravidez). A crianga necessitou de intubag&o orotra-
queal nasextahoradevida, com diagndstico de pneumonia,
permanecendo sob ventilac&o mecanicapor setedias.

Apbs aextubacdo, o paciente permaneceu com leve
desconforto respiratério e pulmdes congestos. Foi feito o
diagndstico de persisténciado canal arterial com hiperten-
sdo pulmonar. Aos13diasdevidafoi submetidoaclipagem
do canal arterial por minitoracotomia, comboaevolugdo e
altahospitalar no 10° diade pés-operatorio, recebendo digo-
xinaefurosemide.

Aos2%2mesesdevidafoi internado por crisede hipé-
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Xiacom cianose severa, seguidade hipertoniae apnéia.
Ap6s estabilizacéo foi submetido ainvestigacéo neurol 6-
gica(semateracbes), estudo genético (normal) enovaavar
liagdo cardiol 6gica, que mostrou apresencade hipertensdo
pulmonar com pressdo pulmonar sistdlica de 65mmHg,
comunicacdointeratrial pequenaeboafuncdoventricular.
Recebeu nifedi pinaassociadaaoutros medicamentos, apre-
sentando peguena melhora, com reducéo da presséo pul-
monar, persistindo os episddiosde cianose.

Novo ecocardiograma evidenciou pressdo pulmonar
sistélicade 70mmHgegradientetransva var mitra de7mmHg
(pico) e médio de 2mmHg, com encurtamento das cordas
tendineas davalvamitral, sem disfuncéo de ventriculo es-
querdo. Optou-se pelarealizacdo de cateterismo cardiaco,
guemostrou clipagem efetivado canal arterial, hipertensio
pulmonar importante, dil ataco deatrio esquerdoeve aspul-
monares, além deimagem sugestivadeestenose mitral, com
amputacéo dapontado ventriculoesquerdo (fig. 1).

Foi encaminhado paracirurgiaonde, duranteaopera
¢80, observou-sevalvamitral de aspecto normal, com cor-
dastendineas curtas, apoiadas em estrutura fibrosa, obs-
truindo aviade entradado ventricul o esquerdo e suspeita
detumor deventricul o esquerdo ou endomiocardiofibrose.
Realizada biopsia de congelaco, foi evidenciadafibrose,
sem célulasneoplésicas.

Feitaventricul otomiano &picedo ventricul o esquerdo
(muito hipertréfico), com presencade “capa’ defibrose,
ocupando todaacavidade do ventricul o esquerdo eenglo-
bando, inclusive, os muscul os papilares. Feitaamplares-
seccdo, restoutecido fibroso apenasnospapilares, aivian-
doacavidade, que aparentemente erapequenaerestritiva.
Oventriculodireito encontrava-se dilatado etambém aco-
metido por fibrose, em menor grau, também ressecada.

A saidadecirculagéo extracorpéreafoi feitacom auxi-
lio de drogas vasoativas (dobutamina e milrinone) e com
marcapasso epicardico por blogueio atrioventricular total.
Aspressdescavitariass stolicasposcircul acao extracorpo-
reaeram: ventriculodireito - 66mmHg; ventriculo esquerdo
- 70mmHg; TP- 64mmHgeétrioesquerdo- 18mmHg.

O ecocardiogramapGs-operatorio mostrou: ventriculo

Fig. 1—Ventriculografia esquerda, evidenciando amputagéo da pontado ventriculo
esguerdo, com imagens boceladas.
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direito hipertréfico edilatado com déficit contrétil discreto;
ventricul o esquerdo com boafuncdo sistélicaeimportante
restricéo diastolica; ausénciadederramepericardico, reflu-
xomitral discreto e pressao pulmonar sistolicade40mmHg.

Evoluiuno pos-operatdrio com hipertensdo pulmonar
importante, baixo débito cardiaco, insuficiénciarenal com
necessi dade dedidliseperitoneal eparadacardiorrespirato-
riarevertidano 1°pds-operatorio. A evolucdofoi complica
da, cominstabilidade hemodindmicaenovaparadacardior-
respiratériano 6° pds-operatdrio, ndo responsivaamano-
brasdereanimacdo, vindo afalecer.

A necropsiarevel ou coragdo aumentado de volume
paraaidade, dil atacdo moderadade ambososéatrioseausén-
ciade defeitos congénitos. No ventriculo direito notou-sea
presencadeal gunstrombosapicaise, no ventricul o esquer-
do, extensaséareas cruentasdo miocérdio daviadeentradae
apice, correspondendo aamplaressecgdo cirdrgicadescrita.

O endocérdio remanescente de ambos os ventriculos
mostrava-se espessado, predominantemente nas vias de
entrada. Havia encurtamento das cordas dasvalvas atrio-
ventriculares, algumasenglobadasnalesdo fibrosa(figs. 2
e 3). Astrabécul as apicaisestavam obliteradas por fibrose
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Fig. 2—Ventriculo direito aberto; presencade fibrose endocérdicaacometendo avia
de entrada (proximo avalvatriclspide- VTr) eaviade saida Hatrombos recentesno
dpice. TP- Tronco pulmonar.
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Fig. 3— Atrio e ventricul o esquerdos abertos. A parede do ventriculo esquerdo é
hipertréfica. Nota-se o aspecto cruento da superficie endocérdica, com residuo de
fibrose acometendo os muscul os papilares (setas).

densa, queseestendiaem direcdo ao miocardioemdiversos
pontos. Microscopicamente, observamos espessamento
endocardico caracterizado por fibrose densa, proliferacéo
defibraselasticasdeformadesordenada(fig. 4), havendo,
aémdisso, numerososvasosneoformadoseinfiltradoinfla-
matorio crénico ndo especifico.

Fig. 4 — Fotomicrografia do endomiocérdio mostrando feixes de fibrose (&reas
avermel hadas) que penetram em diregéo ao miocérdio. Haaumento defibras el asticas
(em preto) que apresentam arranjo desordenado. Coloracdo pelo Verhoeff, aumento
original 25X.
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O estudo histol 6gico dos pulmdesrevel ou lesbes obs-
trutivasem artérias(grau || deHeath-Edwrads) eveiaspul-
monares, compativeiscom hipertensio pulmonar passiva.

Discussao

A endomiocardiofibroseéumaafeccdo do endocardio,
de etiopatogenia desconhecida, descrita originalmente na
AfricaCentral. NoBrasil, casos semel hantestémsidorela-
tados, principalmente em popul agdes com caracteristicas
étnicas e soci0-econdmicas semel hantes aos af ricanos®.
Nosso caso corresponde aumacriancade quatro meses, de
racabranca, sem nenhumasemelhancaétnicacom osrelaos
deliteratura.

Embora a doenca seja mais freqliente em adultos
jovens, pode ser observada em algumas criangas, com
idade superior a4 anos>"-Nosso relato é de umacrianca
gue, desde os primeiros dias de vida apresentou sintomas
sugestivos de hipertensdo pulmonar que, nasequiénciada
investigacéo eevol ugdo, deu-nosaimpressio de ser decor-
rente do quadro de endomiocardiofibrose, somente diag-
nosticado deformadefinitivaduranteo ato operatério. Su-
gerimosqueacriancaapresentavaadoencadesde o nasci-
mento, com desenvolvimento progressivo dos sintomas,
porém com alesdo cardiacainstalada.

Tem sido descritaarel agdo de endomiocardiofibrose
com o uso crénico de esterides anabolizantes em pacientes
adultos, emborando existam casosrel atadosem criancas?. No
Caso em questao, vale destacar 0 uso de esterGides pelamae
no periodo pré-natal, emborapor curto periodo detempo.

Do ponto devistaclinico, € maiscomum quearestri-
cao diastdlicado ventricul o acometido pelaendomiocardio-
fibroseleveasintomasdeinsuficiénciacardiacaehiperten-
s80 pulmonar. A magnitude dossintomasestamaisrel acio-
nada ao grau de acometimento ventricular e secundaria-
mente ao acometimento valvar, em geral decorrente da
inclusdo dos muscul os papilares e aparelho subvalvar na
les@o de endomi ocardiofibrose. No nosso paciente, ossin-
tomasforam precocese, quando surgiu asuspeitacirdrgica
de endomiocardiofibrose, jahaviarestricédo ao adequado
enchimento ventricular por estenose subvalvar mitral, sem
quehouvessedisfuncado ventricular detectavel pel o ecocar-
diograma.

Em nosso ponto devista, acriancajaapresentavagrau
avancado de acometimento ventricular (restricéo diastdlica)
desde o0 nascimento, em funcéo da baixaidade em que os
sintomasapareceram.

Evidéncias sugerem que ha participacéo dos eosing-
filos na patogénese da endomiocardiofibrose, tendo sido
verificadafibroseendocardicaem portadoresdehipereosi-
nofiliade diversas causas®. No caso descrito também se
observou um aumento de eosinéfilos (18% ou 1422/mmd),
um dado amai s parasuspeitar deendomiocardiofibrose.

O ecocardiograma pode apresentar sinais sugestivos
de endomiocardiofibrose, como por exemplo areas de
fibroseendocardica, restricao diastdlicaventricular eampu-
tacdo dapontadacavidadeventricular acometida.
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Do ponto de vista cineangiocardiografico, tem sido
observadaobliteracéo dascavidadesventricularesdireitas
ou esquerdas e presenca de insuficiénciatriclspide e/ou
mitral, com amputacéo dapontado ventriculo acometido,
achados estes presentes no Nosso caso, em especial no
ventricul o esquerdo.

O estudo anatomopatol 6gico da endomiocardio-
fibrose demonstraal guns achados maisimportantescomo:
obliteracdo das trabéculas da via de entrada e corpo do
ventriculodireito e/ou esquerdo por tecido fibroso, conten-
do vasos neoformados e fibras el &sticas desordenadas. Ha
envolvimento do miocérdio, estando comprometidos no
processo os aparel hos valvares mitral etricispide®. Tais
aspectos puderam ser observados ho nosso caso, onde se
observou espessamento fibroso difuso do endocérdio,
comimportante repercussdo funcional navalvamitral .

O diagnéstico diferencial com fibroelastose endo-
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cardica, doencarestritivamaisfreqliente nafaixaetariado
nosso paciente!*?, foi baseado tanto no aspecto macros-
coOpico como pelas caracteristicas histoldgicas dalesdo.
Naprimeira(fibroelastose), olimite do endocérdio espes-
sado com o miocardio € bastante nitido**2, ndo observado
no presente caso, que apresentavafeixesdefibroseinfil-
trando o miocérdio. Além disso, naendomiocardiofibrose
€ caracteristica a existéncia de inflamagao endocérdica
nao necessariamente rica em eosinofilos, além de vasos
neoformados®, como encontrados no caso em di scussao.
Taiscaracteristicas(fibrose, inflamagdo evasosneoforma-
dos) levaram algunsautoresaimplicar umapossivel orga-
nizacdo de trombos endocardicos napatogénese dal esio.
Outro aspecto que permite a diferenciacdo entre as duas
entidades éo arranjo dosfeixesdefibrasel sticas, quese
mostraparal el o nafibroel astose e desordenado naendo-
miocardiofibrose.
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