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Endomiocardiofibrose em Lactente

Relato de Caso

A repercussão clínica é mais significativa quando há
comprometimento subvalvar e de músculos papilares, o que
implica em obstrução ao adequado enchimento ventricular,
com sintomas variáveis de insuficiência cardíaca esquerda
ou direita, conforme o maior envolvimento de uma ou outra
cavidade 3,4.

Na tentativa de identificar agentes causais, vários fato-
res foram sugeridos: fatores ambientais (deficiências nutri-
cionais, uso de substâncias tóxicas ao coração), raciais,
genéticos e imunológicos 3,5, porém, sua etiologia ainda
permanece desconhecida.

Relatos de endomiocardiofibrose em pacientes na faixa
pediátrica são pouco comuns,  mais freqüentes a partir do
quarto ano de idade, com poucos relatos em crianças nos
dois primeiros anos de vida 5-10.

O objetivo deste relato é mostrar o achado da doença
em criança de quatro meses de idade, além de discutir aspec-
tos relacionados à evolução clínica e etiologia provável.

Relato do caso

Criança do sexo masculino de quatro meses de idade,
raça branca, produto de primeira gestação, parto eletivo
(cesárea) a termo, de 37 semanas e 3/7, peso ao nascer
3.400kg, apresentou desconforto respiratório progressivo
logo após o nascimento. A mãe estava em tratamento com
sintroid (por hipotireoidismo) e havia incompatibilidade
sangüínea, (mãe Rh-, em uso de gestadiona desde o 4o mês
da gravidez). A criança necessitou de intubação orotra-
queal na sexta hora de vida, com diagnóstico de pneumonia,
permanecendo sob ventilação mecânica por sete dias.

Após a extubação, o paciente permaneceu com leve
desconforto respiratório e pulmões congestos. Foi feito o
diagnóstico de persistência do canal arterial com hiperten-
são pulmonar. Aos 13 dias de vida foi submetido a clipagem
do canal arterial por minitoracotomia, com boa evolução e
alta hospitalar no 10o dia de pós-operatório, recebendo digo-
xina e furosemide.

Aos 2½ meses de vida foi internado por crise de hipó-

Lactente com 4 meses de idade, submetido a clipagem
de canal arterial persistente aos 13 dias de vida, apresen-
tando desde os 2 meses episódios de crises de hipóxia e
hipertonia. Após investigação clínica, confirmou-se pre-
sença de hipertensão pulmonar e suspeita de obstrução
da via de entrada do ventrículo esquerdo. Submetido a
tratamento cirúrgico aos 4 meses de vida, foi identificada
presença de fibrose endocárdica do ventrículo direito e
esquerdo. Realizada ressecção da fibrose, a criança apre-
sentou evolução clínica desfavorável, com importante
restrição diastólica, falecendo no 6º dia de pós-operató-
rio. Aspectos anatomopatológicos e cirúrgicos sugeriram
endomiocardiofibrose, apesar de pouco comum nessa
faixa etária.

A endomiocardiofibrose foi descrita inicialmente por
Davies & Ball, em 1948 1,2, como uma doença cardíaca endê-
mica, presente em vários países tropicais dos continentes
africano e americano, com casos descritos também na Ásia,
América do Norte e Europa 3.

A endomiocardiofibrose é caracterizada pela formação
de tecido fibroso no endocárdio, podendo acometer ambos
os sexos, sem diferenciação de raça, porém mais freqüente
em adultos jovens. Pode comprometer ambos os ventrí-
culos, de forma isolada ou não, sendo mais freqüente no
ventrículo direito 3.

A fibrose endocárdica pode estar presente em toda a
cavidade ventricular, geralmente,  mais acentuada na região
apical e a via de entrada do ventrículo direito. Quando pre-
sente no ápice, pode comprometer intensamente a função
ventricular pela diminuição da cavidade e pela redução do
relaxamento diastólico.
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direito hipertrófico e dilatado com déficit contrátil discreto;
ventrículo esquerdo com boa função sistólica e importante
restrição diastólica; ausência de derrame pericárdico, reflu-
xo mitral discreto e pressão pulmonar sistólica de 40mmHg.

Evoluiu no pós-operatório com hipertensão pulmonar
importante, baixo débito cardíaco, insuficiência renal com
necessidade de diálise peritoneal e parada cardiorrespirató-
ria revertida no 1 o pós-operatório. A evolução foi complica-
da, com instabilidade hemodinâmica e nova parada cardior-
respiratória no 6o pós-operatório, não responsiva a mano-
bras de reanimação, vindo a falecer.

A necropsia revelou coração aumentado de volume
para a idade, dilatação moderada de ambos os átrios e ausên-
cia de defeitos congênitos. No ventrículo direito notou-se a
presença de alguns trombos apicais e, no ventrículo esquer-
do, extensas áreas cruentas do miocárdio da via de entrada e
ápice, correspondendo à ampla ressecção cirúrgica descrita.

O endocárdio remanescente de ambos os ventrículos
mostrava-se espessado, predominantemente nas vias de
entrada. Havia encurtamento das cordas das valvas atrio-
ventriculares, algumas englobadas na lesão fibrosa (figs. 2
e 3). As trabéculas apicais estavam obliteradas por fibrose

xia com cianose severa, seguida de hipertonia e apnéia.
Após estabilização foi submetido a investigação neuroló-
gica (sem alterações), estudo genético (normal) e nova ava-
liação cardiológica, que mostrou a presença de hipertensão
pulmonar com pressão pulmonar sistólica de 65mmHg,
comunicação interatrial pequena e boa função ventricular.
Recebeu nifedipina associada a outros medicamentos, apre-
sentando pequena melhora, com redução da pressão pul-
monar,  persistindo os episódios de cianose.

Novo ecocardiograma evidenciou pressão pulmonar
sistólica de 70mmHg e gradiente transvalvar mitral de 7mmHg
(pico) e médio de 2mmHg, com encurtamento das cordas
tendíneas da valva mitral, sem disfunção de ventrículo es-
querdo. Optou-se pela realização de cateterismo cardíaco,
que mostrou clipagem efetiva do canal arterial, hipertensão
pulmonar importante, dilatação de átrio esquerdo e veias pul-
monares, além de imagem sugestiva de estenose mitral, com
amputação da ponta do ventrículo esquerdo (fig. 1).

Foi encaminhado para cirurgia onde, durante a opera-
ção, observou-se valva mitral de aspecto normal, com cor-
das tendíneas curtas, apoiadas em estrutura fibrosa, obs-
truindo a via de entrada do ventrículo esquerdo e suspeita
de tumor de ventrículo esquerdo ou endomiocardiofibrose.
Realizada biópsia de congelação, foi evidenciada fibrose,
sem células neoplásicas.

Feita ventriculotomia no ápice do ventrículo esquerdo
(muito hipertrófico), com presença de “capa” de fibrose,
ocupando toda a cavidade do ventrículo esquerdo e englo-
bando, inclusive, os músculos papilares. Feita ampla res-
secção, restou tecido fibroso apenas nos papilares, alivian-
do a cavidade, que aparentemente era pequena e restritiva.
O ventrículo direito encontrava-se dilatado e também aco-
metido por fibrose, em menor grau,  também ressecada.

A saída de circulação extracorpórea foi feita com auxí-
lio de drogas vasoativas (dobutamina e milrinone) e com
marcapasso epicárdico por bloqueio atrioventricular total.
As pressões cavitárias sistólicas pós circulação extracorpó-
rea eram: ventrículo direito - 66mmHg; ventrículo esquerdo
- 70mmHg; TP - 64mmHg e átrio esquerdo - 18mmHg.

O ecocardiograma pós-operatório mostrou: ventrículo

Fig. 1 – Ventriculografia esquerda, evidenciando amputação da ponta do ventrículo
esquerdo, com imagens boceladas.

Fig. 2 – Ventrículo direito aberto; presença de fibrose endocárdica acometendo a via
de entrada (próximo à valva tricúspide- VTr) e a via de saída. Há trombos recentes no
ápice. TP- Tronco pulmonar.
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densa, que se estendia em direção ao miocárdio em diversos
pontos. Microscopicamente, observamos espessamento
endocárdico caracterizado por fibrose densa, proliferação
de fibras elásticas de forma desordenada (fig. 4), havendo,
além disso, numerosos vasos neoformados e infiltrado infla-
matório crônico não específico.

Fig. 3 – Átrio e ventrículo esquerdos abertos. A parede do ventrículo esquerdo é
hipertrófica. Nota-se o aspecto cruento da superfície endocárdica, com resíduo de
fibrose acometendo os músculos papilares (setas).

Fig. 4 – Fotomicrografia do endomiocárdio mostrando feixes de fibrose (áreas
avermelhadas) que penetram em direção ao miocárdio. Há aumento de fibras elásticas
(em preto) que apresentam arranjo desordenado. Coloração pelo Verhoeff, aumento
original 25X.

O estudo histológico dos pulmões revelou lesões obs-
trutivas em artérias (grau II de Heath-Edwrads) e veias pul-
monares, compatíveis com hipertensão pulmonar passiva.

Discussão

A endomiocardiofibrose é uma afecção do endocárdio,
de etiopatogenia desconhecida, descrita originalmente na
África Central. No Brasil, casos semelhantes têm sido rela-
tados, principalmente em populações com características
étnicas e sócio-econômicas semelhantes aos africanos 3.
Nosso caso corresponde a uma criança de quatro meses, de
raça branca, sem nenhuma semelhança étnica com os relatos
de literatura.

Embora a doença seja mais freqüente em adultos
jovens, pode ser observada em algumas crianças, com
idade superior a 4 anos 5-7. Nosso relato é de uma criança
que, desde os primeiros dias de vida apresentou sintomas
sugestivos de hipertensão pulmonar que, na seqüência da
investigação e evolução, deu-nos a impressão de ser decor-
rente do quadro de endomiocardiofibrose, somente diag-
nosticado de forma definitiva durante o ato operatório.  Su-
gerimos que a criança apresentava a doença desde o nasci-
mento, com desenvolvimento progressivo dos sintomas,
porém com a lesão cardíaca instalada.

Tem sido descrita a relação de endomiocardiofibrose
com o uso crônico de esteróides anabolizantes em pacientes
adultos, embora não existam casos relatados em crianças 8. No
caso em questão, vale destacar o uso de esteróides pela mãe
no período pré-natal, embora por curto período de tempo.

Do ponto de vista clínico, é mais comum que a restri-
ção diastólica do ventrículo acometido pela endomiocardio-
fibrose leve a sintomas de insuficiência cardíaca e hiperten-
são pulmonar. A magnitude dos sintomas está mais relacio-
nada ao grau de acometimento ventricular e secundaria-
mente ao acometimento valvar, em geral decorrente da
inclusão dos músculos papilares e aparelho subvalvar na
lesão de endomiocardiofibrose. No nosso paciente, os sin-
tomas foram precoces e, quando surgiu a suspeita cirúrgica
de endomiocardiofibrose, já havia restrição ao adequado
enchimento ventricular por estenose subvalvar mitral, sem
que houvesse disfunção ventricular detectável pelo ecocar-
diograma.

Em nosso ponto de vista, a criança já apresentava grau
avançado de acometimento ventricular (restrição diastólica)
desde o nascimento, em função da baixa idade em que os
sintomas apareceram.

Evidências sugerem que há participação dos eosinó-
filos na patogênese da endomiocardiofibrose, tendo sido
verificada fibrose endocárdica em portadores de hipereosi-
nofilia de diversas causas 9. No caso descrito também se
observou um aumento de eosinófilos (18% ou 1422/mm3),
um dado a mais para suspeitar de endomiocardiofibrose.

O ecocardiograma pode apresentar sinais sugestivos
de endomiocardiofibrose, como por exemplo áreas de
fibrose endocárdica, restrição diastólica ventricular e ampu-
tação da ponta da cavidade ventricular acometida.
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Do ponto de vista cineangiocardiográfico, tem sido
observada obliteração das cavidades ventriculares direitas
ou esquerdas e presença de insuficiência tricúspide e/ou
mitral, com amputação da ponta do ventrículo acometido,
achados estes presentes no nosso caso, em especial no
ventrículo esquerdo.

O estudo anatomopatológico da endomiocardio-
fibrose demonstra alguns achados mais importantes como:
obliteracão das trabéculas da via de entrada e corpo do
ventrículo direito e/ou esquerdo por tecido fibroso, conten-
do vasos neoformados e fibras elásticas desordenadas. Há
envolvimento do miocárdio, estando comprometidos no
processo os aparelhos valvares mitral e tricúspide 4. Tais
aspectos puderam ser observados no nosso caso, onde se
observou espessamento fibroso difuso do endocárdio,
com importante repercussão funcional na valva mitral.

O diagnóstico diferencial com fibroelastose endo-

cárdica, doença restritiva mais freqüente na faixa etária do
nosso paciente 11,12, foi baseado tanto no aspecto macros-
cópico como pelas características histológicas da lesão.
Na primeira (fibroelastose), o limite do endocárdio espes-
sado com o miocárdio é bastante nítido 11,12, não observado
no presente caso, que apresentava feixes de fibrose infil-
trando o miocárdio. Além disso, na endomiocardiofibrose
é característica a existência de inflamação endocárdica
não necessariamente rica em eosinófilos, além de vasos
neoformados 10, como encontrados no caso em discussão.
Tais características (fibrose, inflamação e vasos neoforma-
dos) levaram alguns autores a implicar uma possível orga-
nização de trombos endocárdicos na patogênese da lesão.
Outro aspecto que permite a diferenciação entre as duas
entidades é o arranjo dos feixes de fibras elásticas, que se
mostra paralelo na fibroelastose e desordenado na endo-
miocardiofibrose.


