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Resumo: Os autores, nesta revisio literdria, analisam uma importante causa de miocardiopatia tipo restritiva no nosso meio, a
endomiocardiofibrose. Descrevem a etiopatogenia, patologia, diagnéstico clinico e complementar e seu tratamento. Concluem
que a etiologia ainda € desconhecida, que seu diagndstico tem evoluido 4s custas da ecocardiografia Doppler e que o tratamento
permanece pouco eficaz, uma vez que a mortalidade cirirgica, apesar do avango nas técnicas, ¢ maior que a esperada e a histéria
natural dos pacientes tratados clinicamente também demonstra alta taxa de ébitos em curto espago de tempo.

Unitermos:
Miocardiopatia.

Endomiocardiofibrose;

INTRODUCAO

A Endomiocardiofibrose (EMF) € uma doenca de
etiologia desconhecida caracterizada por espessamento
fibroso do endocdrdio ¢ miocdrdio adjacente,
principalmente da via de entrada dos ventriculos, sendo
acompanhada por insuficiéncia valvar atrioventricular
secunddria ao envolvimento dos miisculos papilares e
redugio progressiva das cavidades ventriculares. A EMF ¢
portanto uma sindrome restritiva, com limitacio do
enchimento ventricular e se manifesta por insuficiéncia
cardiaca, muitas vezes determinando distiirbios
hemodinimicos severos com refratariedade 4 terapéutica
cldssica.

A EMF ocorre com maior frequéncia em paises tropicais
e acomete individuos de ambos os sexos, predominando
as mulheres principalmente adultos, jovens e negros. Em
casuisticas da literatura, foram encontrados pacientes de 4
a 56 anos, sendo citados dois casos nio publicados de
criangas com 2 anos de idade que j4 manifestavam a
doenga(13).

Apesar do crescente niimero de pesquisas sobre a doenga,

* Trabalho realizado na Faculdade de Medicina do ABC (FMAMC).

** Académicos do 5. ano da FMABC.
*#* Professor Assistente - Disciplina de Cardiologia - FMABC.

30

o  ndmero de  observagoes ¢ ainda
insuficiente para permitir conclusdes
definitivas, principalmente referente
a2 escolha da cterapéutica mais adequada,
motivando-nos a esta revisao de
literatura.

PATOLOGIA

A EMF atinge com maior frequéncia os dois ventriculos,
sendo que o ventriculo esquerdo (VE) estd envolvido em
mais de 60% dos casos (21). O acometimento isolado de
um ventriculo ocorre em menos de 10%, sendo mais
comum nesses casos o envolvimento do ventriculo diireito
(VD) (2).

O substrato andtomo-patoldgico da doenga é o
desenvolvimento de um intensa fibrose endocdrdica que
acomete a via de entrada e o dpice do VD com retragio do
mesmo. No VE, existe uma amputa¢io do dpice devido &
fibrose e também comprometimento da via de entrada com
envolvimento do musculo papilar, cordoalha e lascinea
mitral (13).

Histologicamente, sdo identificados trés estdgios
sequenciais da EMF: necrético,trombético e fibrético
(11,31). O primeiro ¢ caracterizado por miocardite aguda,
basicamente limitada ao terco interno do miocdrdio, e
infiltrado inflamatério com alta porcentagem de eosinéfilos
{aproximadamente 32%); o segundo caracteriza-se por grau
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varidvel de trombose, is vezes maciga,
aderida ao endocirdio, e infiltrado
inflamatério pouco expressivo, com
média de 17% de cosindfilos. Jd o
terceiro estdgio, o fibrético,
apresenta-se com espessamento  intenso do
endocirdio por fibrose hialina e,
praticamente nio h4 mais infiltrado
inflamatério no miocdrdio e endocdrdio.
Nos casos de longa evolugio, quando
j&  se  desenvolveu  fibrose  ventricular
irreversivel, a eosinofilia pode

desaparecer.

Nos relatos de Frustaci e col. (11), foi demonstrado
que a EMF parece estar associada com hipereosinofilia
persistente, degranulacio de eosinéfilos e persisténcia da
atividade miocdrdica.

ETIOPATOGENIA

A endomiocardiofibrose é doenca de etiologia
desconhecida. Apesar de virias teorias terem sido
postuladas, tais como viral, bacteriana, parasitdria e
alimentar, nenhuma associacio consistente foi encontrada
(31).

Muitos autores tém sugerido a relagio da EMF com
eosinofilia, embora nio existam dados conclusivos.
Merecem algumas consideragbes as doengas que cursam
com cosinofilia, j4 que tem criado muita controvérsia na
ctiopatogenia da EME O seguimento de portadores da
Sindrome Hipereosinofilica Idiopdtica, caracterizada por
mais de 1500 eosinéfilos por milimetro ciibico de sangue,
tem demonstrado que a maioria deles desenvolve
Cardiopatia de Loffler apresentado as fases necrética,
trombética e fibrética, do mesmo modo que na EME A
diferenca bdsica entre as duas contudo, reside na
transitoriedade da eosinofilia que ocorre na Cardiopatia
de Loffler. No entanto, observou-se que nas duas entidades
a eosinofilia nao estd presente quando na fase fibrética do
processo. Isto sugere que a doenca evolua de forma
assintomdtica durante o periodo de eosinofilia e o seu
diagndstico sendo feito somente na fase fibrética. Deste
modo, discute-se a presenca de duas fases distintas da EMF:
a primeira, téxico-inflamatéria, dependente de uma
sindrome eosinofilica; a segunda, posterior e cronica, onde

as manifestaces seriam consequéncia
da fibrose endomiocardica {13).
Recentemente, admite-se que a
Cardiopatia de Loffler ¢ a EMF sejam
fases distintas do mesmo processo
patolégico.  Apesar da relagio  existente
entre as duas doencas, algumas
diferencas fisiopatolégicas sdo
descritas como a degranulacio de
eosindfilos e  deposicio de  proteinas
granulares no  endocdrdio, miocdirdio e
trombo adjacente; alteracBes que
ocorrem na  Cardiopatia de  Loffler.

Pode-se concluir que ndo hd uma teoria Gnica aceita
por todos os autores para explicar a etiopatogenia da EME
mas o que parece uninime, embora nio definitivo, ¢ a
relagio com a eosinofilia.

Devido a esta constante associagio entre EMF e virias
doengas eosinofilicas que cursam com cardiopatia, tem sido
proposta atualmente a denominagio “doenga endocdrdica”
para se referir de maneira unitdria 3 Cardiopatia de Loffler,
Endomiocardiofibrose, Sindrome Hipereosinofilica
Idiopdtica e & cardiopatia das cosinofilias secunddrias (31).

DIAGNOSTICO CLINICO E COMPLEMENTAR

O quadro clinico da EMF depende do grau de
comprometimento fibrérico e da cavidade onde se instala
a doenga, manifestando-se por insuficiéncia cardiaca
direita, esquerda ou ambas {30). O acometimento do
miocdrdio é menos intenso, o que torna pouco frequente
a ocorréncia de hipocontratilidade grave {13).

Através de um estudo realizado no nosso meio (4) com
80 pacientes portadores de EME, foi relatada a incidéncia
global dos sinais e sintomas mais importantes, além da
relacio dos mesmos com a intensidade da fibrose (Tabelas
le 2} e com o comprometimento ventricular ( Tabela 3).
Cinco formas clinicas foram definidas: Acometimento
predominante do ventriculo esquerdo, do ventriculo
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Tabela 1: Manifestages clinicas da EMF de acordo com o
acometimento ventricular (em porcentagem)

Sintomas e Sinais YE VD BV

Dispnéia 70,5 60,0 70,0
Edema 47,0 80,0 67,5
Sopro 57,8 50,0 52,7
Ascite 23,5 60,0 50,0
Estalido protodiastélico 26,3 50,0 47,2
Derrame pericdrdica 21,0 70,0 27,7
Dor precordial 41,1 10,0 10,0
Hepatomegalia {centimetros) 3,7 5.6 4.8

Fonte: PEREIRA BARRETTO, A.C.; MADY, C.; ARTEAGA-
FERNANDEZ, E.; IANNE,B.M.; VIANNA,C.B.; BELLOTTI, G;
PILEGGI, E Arg Bras Cardiol 50:401,1988.

Tabela 2: ManifestagBes clinicas dos portadores de EMF com
predominio de ventrfeule direito ¢ sua frequéncia de acordo com a
intensidade da lesdo ( em porcentagem).

Sintomas e Sinais Leve Moderada  Grave
Dispnéia 77,2 74,0 76,1
Edema 45,4 62,9 61,9
Sopro 78,9 52,0 47.6
Ascite 18,1 40,7 66,6
Estalido protodiastélico 25,0 40,0 57,1
Derrame pericérdico 16,6 24,0 52,3
Dor Precordial . 36,3 11,1 9.5
Hepatomegalia {centimetros) 3,8 4,6 5,7

Fonte: PEREIRA BARRETTO, A.C.; MADY, C.; ARTEAGA-
FERNANDEZ, E; IANNE, B.M,; VIANNA, C.B.; BELLOTTI, G.;
PILEGGI, E Arg Bras Cardiol 50:401,1988.

Tabela 3: Manifestacfes clinicas dos porradores de EMF com
predominio de ventrfculo esquerdo e sua frequéncia de acordo com
a intensidade da lesdo (em porcentagem ).

Sintomas e Sinais Leve Moderada  Grave
Dispnéia 73,6 77,1 80,0
Edema 66,6 74,2 55,0
Sopro 53,3 62,1 38,8
Ascite 40,0 48,5 40,0
Estalido protodiastélico 40,0 29,7 50,0
Derrame pericdrdico 46,6 29.7 16,6
Dor Precordial 13,3 20,0 20,0
Hepatomegalia(em) 5,0 5.0 3,6

' Fonte: PEREIRA BARRETO, A.C.; MADY, C.; ARTEAGA-
FERNANDEZ, E.; JANNE, B.M.; VIANNA, C.B.; BELLOTTI, G.;
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PILEGGI, E Arg Bras Cardiel 50:401,1988.

A dispnéia é sintoma frequente nas trés formas de
comprometimento ventricular, principalmente nos
pacientes com predominio do VE e BV, porém a incidéncia
¢ importante mesmo com predominio do VD,
provavelmente pela ascite frequente nesses casos. O edema,
assim como a dispnéia, ndo permite caracterizar qual a
cAmara mais afetada, por estar invariavelmente presente.
A presenca de sopro diastélico nas dreas mitral efou
tricispide é consequente 3 fibrose dos miisculos papilares
e, mais raramente, da prépria valva. Verificou-se que tanto
maior o comprometimento ventricular, menor a
intensidade do sopro e maior a do estalido.

A ascite € mais comum no comprometimento do VD,
sendo sinal util na caracterizagio da sindrome restritiva
pois € rara nas outras cardiopatias. O derrame pericirdico
predomina no comprometimento do VD, adquirindo
grande intensidade e frequéncia nas formas severas. A dor
precordial, atipica, estd relacionada ao comprometimento
do VE, sendo mais encontrada nas formas intensas. Pode
entretanto ser o Unico sintoma. J4 a hepatomegalia, sinal
predominante no estudo acima mencionado, estd mais
relacionado 4 doenga no VD, principalmente nas formas
intensas.

Vale ressaltar que o nidmero de pacientes
oligossintomdticos tem aumentado, provavelmente devido
ao diagnéstico precoce da doenga em razio da utilizagio
ampla da ecocardiografia Doppler e da ventriculografia,
como serd analisado adiante (3).

Quanto aos exames complementares, o
eletrocardiograma € usualmente inespecifico, mas pode ser
titil na identificagdo do tipo de envolvimento ventricular.
Desta maneira, quando o comprometimento ¢ esquerde
sio encontradas sobrecargas atrial e ventricular esquerdas,
dreas eletroinativas e alteragbes da repolarizagio ventricu-
lar nas derivagbes precordiais esquerdas. Jd no predominio
do VD, as caracterfsticas mais comuns sio o desvio do
eixo QRS para a direita, alteragdes da repolarizagio ven-
tricular nas derivagdes precordiais direitas, sobrecarga atrial
direita e fibrilagio atrial. Quando hd envolvimento
balanceado de ambos os ventriculos, observa-se alteragtes
mistas. '

Na radiografia de térax ¢ também possivel analisar o
tipo de envolvimento ventricular (6). Na EMF do VD, o
{ndice cardiotordcico (ICT) é normalmente maior que 0,7.
Nos casos seve.os, a conformagio cardfaca atinge forma
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globular, com abaulamento do contorno cardfaco direito
dererminado pelo aumento do ditio direito. A drea cardfaca
aumentada contrasta com a diminuigic do fluxo sobre o
hilo pulmonar devide 4 redugio do débiro pelo VD lesado
¢ deformado. O mediastino superior € alargado devido a
ingurgitacio da veia cava superior. Na EMF de VE,
eventualmente pode-se norar drrio esquerdo aumenrado,
com drea cardfaca de ramanho normal ou discretamente
aumentada, frequentemente com VI normal e padrio de
hipereensio pulmonar. Na EMF biventricular, o ICT ¢
geralmente superior a 0,5. A radiografia ¢ muito semelhante
aquela da EMF de VD e esta diferenciagio se faz pela
intensidade da vasculatura pulmonar.

Avenrtriculografia antigamente era considerada o melhor
exame para o diagnéstico. Imagem com deformagio da
cimara ventricular, amputagio da ponta, dilatagio da via
de saida, a associagao ou nio com insuficiéncia das valvas
atrioventriculares eram consideradas imagens especificas
da EMF, mas dados similares observados em outras
patalogias, principalmente pericardiopatia (24), fez com
que se Tornasse apenas um exame sugestivo da doenca.

A ecocardiografia bidirecional associada ao Doppler vem
demonstando ser mérodo tril na identificagio da EMF e
no diferencial com outros processos restritivos como a
amiloidose e a pericardite constritiva {1). Embora ainda se
observem falsos resultados, a maioria dos autores condorda
que o ecocardiograma ¢ o principal método diagndstico.
Os achados mais frequentes encontrados sdo o aumento
da espessura dos ventriculos, dilatagio de VD e o
desaparecimento da imagem interna normal da ponta do
ventriculo. Além disso, ¢ comum observar regurgitagio
mitral e/ou trictispide. O uso do Doppler permite a
avaliacio da intensidade da disfuncac valvar e indica o
grau de disfungio diastdlica ventricular. A fragio de ejegio
encontra-se, na maioria dos casos, dentro de limites
normais.

A biépsia endomiocdrdica (BEM), quando retira
fragmentos de fibrose, permite caracterizar a doenca. Isto
é observado em 50% dos casos, levando portanto a grande
ndmero de falsos negativos. Embora seja um mérodo de
baixa sensibilidade, a BEM pode ser utilizada nos casos de
divida diagnéstica (24).

Mais recentemente, a ressondncia magnética vem
adquirindo interesse futuro, revelando com maior
fidelidade as diferentes densidades de estruturas cardfacas
aferadas pela doenca (8). Apesar do seu desenvolvimento,

este mérodo ainda tem sua utilizacio discutida em nosse
meio devido ao custo elevado.

TRATAMENTO

O ponto de maior discussdo arualmente da EMF £ o
tipo de tratamento a ser instituido, sendo o maior centro
de preocupagio dos investigadores desta doenga.

Para que se possa compreender mais claramente tal
duivida terapéutica, algumas considera¢Bes a respeire da
histéria natural e fatores prognésticos sio fundamentais.
A EMF ¢ doenca faral apés intervalo de tempo varidvel.
Sua evolugio, apds o inicio de suas manifestagtes clinicas,
pode ser ripida com ébito em poucas semanas ou se arrastar
por anos. De acordo com D’Arbela e col. (1), 50% dos
pacientes falecem em dois anos quando tratados
clinicamente. Contudo, quando se analisa o prognéstico
de acordo com o acometimento ventricular, observa-se que
a mortalidade é maior que a esperada, seja nos pacientes
submetidos a tratamento clinico ou cirdrgico, sendo ainda
mais significante quando a EMF ¢ biventricular (Grdfico
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Grifico 1 : Morralidade da EMF conforme o predominio da cimara
acomectida ¢ o tratamento empregado. Adaptado de BARRETO.
A.C.P; PILEGGI, F Endomiocardiofibrose: cem casos, dez anos de
experiéncia. Arg Bras Cardiol 51: 117-20,1988.

Barreto e Pileggi (3) definiram como fatores de mau
prognéstico da EMF o tipo de envolvimento ventricular
(VD ou BV), classe funcional III e IV (Classificagio da
New York Heart Association) e regurgitagio mitral ou
trictispide. Recentemente, Mady(19) estudou 55 pacientes
e correlacionou a classe funcional (CF)
com a  capacidade  funcional  mdxima
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através do consumo de oxigénio (VO2 méx.) ¢ da oximetria
de pulso. Demonstrou-se assim que os pacientes CF 1 e I
apresentaram VO2 mdx. e pressio arterial de oxigénio em
niveis normais, porém abaixo da populagio controle. Isto
indica que hd uma diminui¢io cardfaca neste grupo, mas
nio o suficiente para colocar os indices em niveis criticos.
Assim, a sequela fibrética ndo determina disfuncio
evidente. J4 os pacicntes em CF Il ¢ IV apresentaram
VO2mix. abaixo de 20ml x Kg-1 x min-1, demonstrando
uma grande disfungio cardiaca e concordam com sua md
evolugdo. Assim, quante maior sua disfungio clinica,
maiores as alteragdes que ocorrem nos indices de fungio
cardiaca estudados pela andlise da capacidade funcional
méxima.

Diante dos fatores acima citados, indica-se tratamento
clinico para pacientes CF I e II, o qual consiste na
compensa¢io da insuficiéncia cardfaca. Havendo boa
evolugiio clinica, a indicagio cirtirgica pode ser adiada, em
fungio da morbidade e mortalidade relativamente altas
associadas ao procedimento.

O tratamento cindrgico, indicado para pacientes CF 111
e IV, foi introduzido por Dubost e col. (10) e apresenta
dois objetivos primordiais: aumentar a complascéncia da
parede ventricular, assim como o tamanho da sua cavidade
¢ tratar a incompeténcia valvar atrioventricular, se esta
existir. O primeiro objetivo ¢ conseguido pela resseccio
completa da fibrose endocdrdica. J4 a insuficiéncia valvar
foi classicamente corrigida pela substituigio do tecido
doente, permitindo um acesso mais amplo i cavidade ven-
tricular facilitando a decorticagio endocdrdica. Mais
recentemente, vdrios estudos (21,22,25,28) utilizando
téenicas de reconstrugio valvar tem sido extremamente
eficazes, com baixas morbidade e mortalidade cirdrgicas.
Entretanto, os bons resultados obtidos com esta técnica
nio excluem a realizagio de trocas valvares, podendo este
procedimento ser ainda indicado em pacientes selecionados
que exibam calcificagio extensa das valvas atrioventriculares
(28).

Tema polémico relacionado ao tratamento cirdrgio € o
potencial evolutivo da EMF, ndo tendo significado a
ressecgio do tecido fibrético pela grande possibilidade de
recidiva. O acompanhamento dos pacientes operados nio
tem demonstrado progressio de fibrose (9,12,29). No
sentido de manter a recuperagio completa e prevenir
possiveis recorréncias no perfodo pés -operatério, Frustaci
e col.(11) preconizam a administra¢io de corticosterdides
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(Prednisona 1mg/kg/dia). Acreditam os autores que esta
droga inibiria a produgio de eosindfilos ¢, desta maneira,
a progressio do processo patolégico).

O tratamento cirdrgico realizado nos pacientes CF 111
€V determinou uma revolugio na terapéutica da EME
aumentando a sobrevida em pelo menos o dobro quando
comparada ao tratamento clinico, melhorando a qualidade
de vida e tornando muitos destes pacientes
oligossintomdticos (Grifico 2).

SOBREVIDA (56)
n=15

80 il Clinico

40

Grifico 2: Curva de sobrevida de EMF conforme a classe funcional
e a forma de terapéutica utilizada. Adapatado de BARRETO. A.C.E;
PILEGGI, E Endomiocardiofibrose: cem cacos, dez anos de experiéneia.
Arg Bras Cardiol 51: 117-20,1988.

CONCLUSAO
Pode-se concluir, nesta revisio bibliogrifica, que a
endomiocardiofibrose é ainda doenga de etiologia
desconhecida, porém provavelmente relacionada 2
hipereosinofilia. Seu diagnéstico tem sido aprimorado com
o desenvolvimento da ecocardiografia Doppler, nio
deixando de lado métodos iniciais com a ventriculografia,
eletrocardiograma e radiografia do térax. Aguarda-se com
ansiedade a introdugio da ressonincia magnética e de
espectroscopia. Este avango levou ao diagnéstico cada vez
mais precoce da EMF ainda em fases pouco sintomdticas,
favorecendo assim o resultado mais eficaz da terapéutica
empregada. O tipo de tratamento, apesar de aparentemente
controverso, apresenta suas indicagbes praticamente
estabelecidas. Os pacientes nas classes funcionais I ¢ 11 se
beneficiam somente com o tratamento clinico; aqueles nas
classes ITI ¢ IV, com insuficiéncia mitral e/ou triciispide,
a cirurgia é mandatéria. Entretanto, devido ao possivel
potencial evolutivo da doenga, muitos pacientes nio se
beneficiam com tratamento clinico, requerendo
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intervengao cirurgica posterior. Apesar de todos os
progressos imencionados, a mortalidade cirtirgica € ainda
maior que esperada e a histéria natural dos pacientes
tratados clinicamente também demonstra alta taxa de ¢bitos
em curto espago de tempo. Somente uma boa indicagio
terapéutica, clinica ou cirdrgica, serd crucial para minimizar
o sombrio progndstico que acompanha a EME

FAGUNDES, D.S. et al. Endomyocardial fibrosis: model
of restrictive myocardiopathy. Arq Med ABC,17(1-2) XX-
XX, 1994.

Abstact: The authors, in this literary review, studied an
important cause of restrictive myocardiopathy in our
country, endomyocardial fibrosis. They desctibe the patho-
penesis, clinical manifestations, diagnosis and treatment.
They conclude endomyecardial fibrosis is a disease of un-
known ethiology but is seemns there is a refationship with
hypereosinophilic syndromes. Its diagnosis has been
evoluting because of Doppler echocardiography. The treat-
ment ins”t effective because the surgical mortality, whereas
advanced rechniques, is greater than expected and the natu-
ral hisoty of patients treated clinically also shows high
mottality rates in a short period of time,

Key words: Endomyocardial fibrosis; Myocardiopathy.
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