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NONAGENARIAN PATIENT
RESUMO

A endomiocardiofibrose € uma cardiopatia restritiva, pouco comum, com descricao
recente. Foi descrita pela primeira vez em 1938, por Williams e estudada do ponto de
vista anatomopatolégico pelo patologista Davies, na Africa do Sul, recebendo o epbnimo
Doenca de Davies em 1948. Considerando a histéria natural dessa doenca, ha maior
incidéncia de diagnosticos nas terceiras e quartas décadas da vida, com média de 32
anos. Queremos chamar a atengao da comunidade cientifica, relatando o caso de uma
senhora com diagnostico inicial de endomiocardiofibrose aos 90 anos e indagar sobre a
incidéncia e o subdiagnostico dessa doenga, bem como sua evolugéo.

Descritores: Fibrose Endomiocérdia; Nonagenérios; Insuficiéncia Cardiaca; Idoso de 80
anos ou mais.

ABSTRACT

Endomyocardial fibrosis is a rare, recently-described, restrictive cardiopathy. It was first
described in 1938 by Williams and studied from an anatomopathological perspective by
pathologist Davies in South Africa, receiving the eponym Davies Disease in 1948. In terms
of the natural history of this disease, there is a higher incidence of diagnoses in the third
and fourth decades of life, at a mean age of 32 years. We want to raise the awareness of
the scientific community by reporting the case of a worman who was first diagnosed with
endomyocardial fibrosis at 90 years of age and pose questions about the incidence and
subdiagnosis of this disease, as well as about its evolution.

Keywords: Endomyocardial Fibrosis, Nonagenarians, Heart Failure; Aged, 80 and over.

INTRODUCAO

A endomiocardiofibrose (EMF), doenca rara, descrita
pela primeira vez por Williams, em 1938, se caracteriza por
espessamento fibroso do miocérdio e endocérdio subjacente
de carater restritivo.'

Davies, em 1947, reconheceu o significado das lesdes através
de autopsias sucessivas em pacientes jovens que exibiam fibrose
mural. Em seu trabalho com Ball e, posteriormente, com Connor,
descreveu as caracteristicas histoldgicas e macroscépicas encon-
tradas na EMF que recebeu a definicdo de Doenca de Davies.

Pode ocorrer em qualquer sexo ou raca, sendo mais
frequente em adultos jovens, com dois picos de incidéncia,
um dos 10 aos 15 anos e outro em torno dos 30 anos,' com
idade média de 32 anos.? No Brasil, o primeiro relato data
de 1966 2 sendo o predominio de mulheres, numa proporgao
cinco vezes mais frequentes do que nos homens.*

Apesar de avangada a data da primeira publicacéo, ndo
fora até hoje firmado com clareza um mecanismo fisiopato-
l6gico elucidativo.

Trata-se de uma doenga predominante em tropicos e
regides subdesenvolvidas economicamente.®

A EMF é uma cardiopatia rara, que incide exclusivamente
sobre o coragao, podendo acometer um ou ambos 0s ventri-
culos, sendo o acometimento do ventriculo direito (VD) uma
forma pouco incidente da doenca.®

Sua evolugao insidiosa permite avanco da doenga em
periodos representados por poucos sintomas, porém evolui
posteriormente com grave repercussao hemodinamica de-
corrente da insuficiéncia cardiaca.

No campo da terapia, o tratamento cirdrgico ainda nao se
apresenta como melhor opgéao, uma vez que nao impede a
progressao da doenga,’” sendo a terapia clinica o pilar principal.

Trazemos este relato a fim de mostrar uma singular inci-
déncia que foge as faixas até entdo publicadas, mostrando a
evolucéo favoravel do paciente mediante tratamento clinico.

RELATO DE CASO

Relataremos o caso de uma paciente, 92 anos, sexo
feminino, caucasiana. Com histérico de duas gestagoes,
transcorridas sem complicacdes e sem antecedentes de
cardiopatia. Paciente buscou servigo médico devido qua-
dro de dispneia aos moderados esforgos acompanhado
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de fraqueza de membros inferiores. Durante investigagao
ambulatorial, evoluiu com piora da classe funcional sendo
entdo encaminhada ao pronto socorro local. Admitida em
classe funcional lll na classificagcao de NYHA, sem queixas
de dor toracica.

Ao ecodopplercardiograma transtorécico, septo e pa-
rede de ventriculo esquerdo com espessura e movimentos
normais, bem como cavidade de ventriculo esquerdo (VE)
com tamanho e funcéo preservados. Atrio Esquerdo (AE)
aumentado de grau importante. Este exame também revelou
valvas mitral, adrtica e tricispide com insuficiéncia moderada
acompanhada de disfuncao diastolica do VE grau lll, de
padrao restritivo e derrame pericardico de grau moderado,
chamando atencéo para a presenga de imagem ecogénica
no interior do VD de etiologia n&o esclarecida.

Prosseguindo a investigagao dos resultados ecocardio-
gréficos, a ressonancia nuclear magnética (RNM) cardiaca
apresentou 0s seguintes parametros morfofuncionais: VE com
fracdo de 69%, enquanto o VD apresentava facdo de ejecao
38%, com obliteragao apical sugestivo de fibrose miocardica
e subendocardica acompanhado de trombo e/ou calcificagéo
em sua porcao apical. Os volumes e as espessuras das pa-
redes ventriculares estavam preservados, exceto a da ponta
ventricular. A RNM ainda contemplava dilatagcao da veia cava
inferior, aumento importante do &trio direito e derrame pericér-
dico discreto. Assim, os resultados obtidos compativeis com
endomiocardiofibrose isolada de VD. (Figura 1)

Apds otimizagao medicamentosa paciente evoluiu bem,
respondendo ao tratamento proposto para insuficiéncia
cardiaca, com melhora de todos os sintomas referidos a
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Figura 1. Aressonancia magnética cardiaca mostra obliteragéo do apice
do ventriculo direito e aumento importante do atrio direito.

internacao, recebendo alta hospitalar com seguimento clinico.
Desde entéo, passados dois anos da internacéo, paciente
permanece estavel, sem novos quadros de compensagao
até a presente data.

DISCUSSAO

Em 1948, Davies através de estudo anatomopatoldgico
caracterizou a EMF como um espessamento fibroso do
miocérdio e endocérdio o qual poderia ocorrer em qualquer
sexo ou raca, sendo mais frequente em adultos jovens. No
Brasil, o primeiro relato data de 1966 ° sendo o predominio
de mulheres, numa propor¢ao cinco vezes mais frequentes
do que nos homens.

Em relacéo a faixa etaria afetada, a EMF tem frequéncia
bimodal, aos 10 e aos 30 anos de idade.® No estudo de Fer-
nandes et al.?, a média de idade foi de 32 anos e do estudo
de Barreto et al.?, a idade méxima na amostra foi de 65 anos.
Na revisao de Fagundes et al.,* a EMF é predominantemente
em mulheres, nos adultos e jovens, com idades que variam
de dois anos a 56 anos de idade. No estudo de Mady et al.,"”
a idade dos avaliados variou de nove a 65 anos, enquanto a
paciente deste relato apresenta registro com data de 1926,
idade raramente alcangada por paciente com 0 mesmo
diagnostico.2® Houve abertura do quadro de insuficiéncia
cardiaca aos 92 anos de idade, superando o limite superior
de 50 anos na amostra do estudo de Iglezias' e bem acima
da maior idade relatada por artigo brasileiro.™

Apesar de avangada a data da primeira publicacao, nao
fora até hoje firmado com clareza um mecanismo etiologico
elucidativo. Algumas hipéteses propostas por Davies'" variam
de infeccdes virais as reacoes antigeno-anticorpo e desnu-
tricdo. Infecgao por toxoplasma gondii foi aventada, poréem
resultados sem valores estatisticos derrubaram a tese. '3

Eosinofilia também fora apresentada como hipdtese,
uma vez que, em algumas series, 0s exames laboratoriais
mostram eosinofilia de até 10% em um estudo.'+5% porém
sem papel definitivamente firmado.™®

Trata-se de uma doenca predominante na Africa como
principal causa de IC, se estendendo principalmente pelos
trépicos e regides economicamente subdesenvolvidas.

A EMF é uma cardiopatia com achado anatomopatolégico
bem definida e conhecida por espessamento fibroso do
endocardio. Incide exclusivamente sobre o coragao, podendo
acometer um ou ambos os ventriculos, sendo o acometimento
do VD uma forma pouco incidente da doenga. No Brasil é
mais frequente o comprometimento isolado do VE,' sendo o
acometimento isolado de ventriculo direito ocorre em menos
de 10% dos pacientes.®

A depender do grau de fibrose, pode acometer misculos
papilares e consequentemente as valvulas, sem, entretanto,
causar lesao direta nos folhetos.!

Sua evolugao insidiosa permite avanco da doenga em
periodos representados por poucos sintomas, podendo
evoluir posteriormente com grave repercussao hemodinamica.

O inicio do quadro clinico pode ser oligossintomatico, com
o surgimento de insuficiéncia cardiaca, direita ou esquerda,
dependendo do grau e intensidade de fibrose e da camara
acometida.” No caso de envolvimento de VD, os sintomas
apresentados podem ser edema de membros inferiores de
grau discreto até ascite volumosa, associados a derrame

Rev Soc Cardiol Estado de Séo Paulo - Supl - 2019,29(3):324-7

325



326

pericardico, dispneia e hepatomegalia que pioram conforme
o grau de fibrose. 45915

A radiografia de térax pode ser utilizada como auxilio ao
diagnostico, apresentando cardiomegalia de grau variado,
com indice cardiotoracico (ICT) aumentado. Em EMF de
ventriculo direito, o indice Cardiotoracico geralmente maior
que 0,7 e, nos casos biventricular, & superior a 0,5. Este
exame pode auxiliar na percepgao de acometimento mono
ou biventricular, como no estudo de Fernandes et al.24%

O eletrocardiograma geralmente é inespecffico, mas pode
mostrar baixa voltagem do QRS, bloqueio atrioventricular de
primeiro grau e fibrilagdo atrial, principalmente no acometimento
do ventriculo direito, auxiliando na identificacéo do tipo de en-
volvimento ventricular. A bradicardia ou a sindrome bradi-taqui
podem ser manifestagdes do envolvimento do né sinusal.*6

O ecocardiograma é o exame de escolha para o estabe-
lecimento do diagndstico, evidenciando o comprometimento
ventricular. O espessamento da parede inferior basal e a
obliteragéo apical por fibrose sédo os achados da doenca,
podendo envolver os musculos papilares. Geralmente, ha
deposicao de trombo ou mesmo calcificacao associada a
fibrose, com a contratilidade apical geralmente preservada.
Observam-se graus variados nas insuficiéncias das valvas
atrioventriculares, o tamanho dos ventriculos € normal e
os atrios séo dilatados. A fungao sistdlica é preservada e
a fungéo diastdlica esta alterada, variando do padrao de
reducéo do relaxamento até padrao restritivo. A fragéo de
ejecao geralmente estéa preservada. A presenca de derrame
pericardico de grau discreto e moderado também pode ser
achado frequente.*"”

Apos a realizacdo do exame, deve-se analisar os se-
guintes critérios ecocardiograficos, descritos por Mocumbi
et al.’® (Tabela 1)

Para o diagndstico, séo necessarios dois critérios maiores
incluindo obliteracao do apice e trombo no ventriculo direito
e dois critérios menores.*

No campo da terapia, o tratamento cirdrgico ainda nao se
apresenta como melhor opcao, uma vez que nao impede a
progressao da doenga. Um relato de quatro casos, mostrou
recidiva da fibrose ventricular apés tratamento cirtrgico da
EMF, sendo destes, dois 6bitos por baixo debito. Mostrando
assim, o risco elevado do tratamento cirlrgico,” tornando a
terapia clinica o pilar principal do tratamento da EMF.

O prognéstico da doenga depende da localizagdo e do
grau de envolvimento cardiaco. A sobrevida é de dois anos
apos o diagnostico em 95% dos casos devido a morte subita
ou insuficiéncia cardiaca, de acordo com Roberts et al.,
e depende do grau de fungao cardiaca e da camara

Tabela 1. Critérios ecocardiogréficos.

Maiores

Menores

Placas endomiocardicas
>2 mm

Parede ventricular afetada por
massa endomiocardica

Espessura fina do
endomiocdrdio< mm em
mais de uma érea da parede
ventricular

Fluxo restrito nas valvas
atrioventriculares

Obliteragdo do dpice
ventricular

Abertura diastélica da valva
pulmonar

Trombo sem disfuncéo
ventricular grave

Discreto engrossamento do
folheto mitral anterior

Entalhe dpice de ventriculo
direito

Aumento do atrio com
ventriculo de tamanho normal

Disfungao atrioventricular
secundéria a adesdo da valva
a parede ventricular

Movimento M do septo
interventricular e (FLAT) da
parede posterior

Aumento da densidade da
banda ventricular média ou
outra.

acometida.® A presenca de fibrilacdo atrial esta associada
a maior prevaléncia de insuficiéncia tricispide e evolui com
pior progndstico. 02

CONCLUSAO

De acordo com os dados da literatura, a EMF é uma doenca
aindarara e pouco investigada apesar do prognéstico adverso.

O que faz deste caso realmente singular é a incidéncia
que foge de todos os padroes até entdo publicados. Além
da boa resposta a terapéutica clinica.

Dado o exposto, devemos nos questionar se tal patologia
nao poderia apresentar-se em pacientes com mais idade, fora
das faixas até entdo publicadas e, portanto, ainda encontrar-se
subdiagnosticada nesta populagéo.

Diante do fato, este artigo visa mostrar a sociedade cientfica,
que tal patologia pode ser mais incidente e insidiosa do que
atualmente sabemos. Mostrando a importancia de relato de no-
vos casos a fim de emergir maiores informagdes sobre a doenca
para que possamos otimizar cada vez mais seu tratamento.

CONFLITOS DE INTERESSE

Os autores declaram n&o possuir conflitos de interesse
na realizagao deste trabalho.

CONTRIBUICOES DOS AUTORES: Cada autor contribuiu individual e significativamente para o desenvolvimento do manuscrito. KFSI e RNA
foram os principais contribuintes na redagéo do manuscrito. KFSI e RNA acompanharam a paciente, reuniram dados clinicos, realizaram a
pesquisa bibliografica e a discussao dos dados. RNA, KFSI, FRL e HIAE realizaram a revisdo do manuscrito e contribuiram com o conceito

intelectual do estudo.

REFERENCIAS

1. Iglézias SD. Endomiocardiofibrose: patologia e correlagao clinica
em material de ressecgéo cirlrgica. Sao Paulo: Universidade de
Sé&o Paulo; 2007. Disponivel em: <http://www.teses.usp.br/teses/
disponiveis/5/5144/tde-02062008-113135/en.php>. Acesso em:
16 agost. 2017.

2. Fernandes F, Mandy C, Vianna CB, Barretto ACP, Artega E, lanni
BM, et al. Aspectos radiolégicos da endomiocardiofibrose. Arq
Bras Cardiol. 1997; 68(4): 269-72.

3. LIRA, VMC. Patologia. Arquivos Brasileiros de Cardiologia. V.
67, n. 4. 1996. Disponivel em: <http://publicacoes.cardiol.br/

Rev Soc Cardiol Estado de Sdo Paulo - Supl - 2019;29(3):324-7



RELATO DE ENDOMIOCARDIOFIBROSE DE VENTRICULO DIREITO EM PACIENTE NONAGENARIA

abc/1996/6704/default2.asp?artigo=/abc/1996/6704/67040011.
pdf>. Acesso em: 10 agost. 2017.

4. Gimenes VML Cardiomiopatias restritivas e infiltrativas In: Tra-
tado de cardiologia Socesp. 2 ed. Barueri: Manole. V.1, Cap. 6.
1208-1221. 2009.

5. Fagundes DS, Atik FA Douglas RAG. Endomiocardiofibrose:
modelo de miocardiopatia restritiva. Arg Med ABC. 1994;
17(1-2):30-6.

6. Braunwald E. Tratado de medicina cardiovascular. 7. ed. Sao
Paulo: Roca, 2013.

7. Moraes CR, Buffolo E, Moraes Neto F, Rodrigues JV, Gomes CA,
Branco JNR, et al. Recidiva da fibrose apds corregao cirlrgica
da endomiocardiofibrose. Arq Bras Cardiol. 1996; 67(4): 297-9.

8. Bukhman G, Ziegler J, Parry E. Endomyocardial fibrosis: still a
mystery after 60 years. Plos Negl Trop Dis. 2008; 2(2):€97.

9. Barretto ACP, Mady C, Oliveira SA, Arteaga E, Dal B6 C, Ramires
JAF. Clinical meaning of ascites in patients with endomyocardial
fibrosis. Arg Bras Cardiol. 2002; 78(2);96-199.

10.Carvalho EL, Santos FCP, Fichino MZ, Abensur H, Berlink
MF. Endomiocardiofibrose biventricular em paciente de 70
anos. Rev Fac Ciénc Méd Sorocaba. 2016; 8(3): 27-9.

11. Davies JNP, Ball JD. The pathology of endomyocardial fibrosis in
Uganda. Br Heart J.1955;17(3): 337-58.

12.Falase AO, Ogunba EOQ. Parasitic infections and heart muscle
disease among adult Nigerians. West African Medicine Journal.
1976;26:35-71.

13. ljaola O, Falase AO. Distribution of antibodies against Coxsackie

B viruses, arboviruses and Toxoplasma gondii among patients
with endomyocardial fibrosis (EMF) compared with normal
subjects from EMF endemic and non-endemic zones of
Nigeria. African Journal of Medicine and Medical Sciences.
1990;19(2):93-1083.

14. Aggarwal A, Sinha B, Rajpal S, Dwivedi S, Sharma V. Right ventricu-
lar endomyocardial fibrosis presenting with ventricular tachycardia
and apical thrombus — an interesting presentation. Indian Pacing
and Eletrophysiol J. 2009; 9(6):360-63.

15. Brockington IF, Chir B, OlsenEGJ. Loeffler's endocarditis and

Davies’ endomyocardial fibrosis. American Heart Journal. 1973;
85:308-22.

16. Vilela PB, Oliveira GMM, Pedroso JM, Silva NAS, Ferreira RM,
Coloma MV, et al. Endomiocardiofibrose associada a doenca do
nodo sinusal: Relato de caso. Rev SOCERJ. 2007;20(5):372-5.

17.Mady C, Salemi VMC, lanni BM, Artega E, Fernandes F, Ramires
FJA. Avaliagao guantitativa da movimentagao parietal regio-
nal do ventriculo esquerdo na endomiocardiofibrose. Arq Bras
Cardiol.2005;84(3):241-44.

18.18. Mocumbi AO, Ferreira MB, Sidi D, Yacoub MH. A population
study of endomyocardial fibrosis in a rural area of Mozambique.
N Engl J Med. 2008; 359 (1):43-9.

19.Bocchi EA. Heart failure in South América. Curr Cardiol Rev.
2013;9(2):147-56.

20. Barreto ACP, Mady C, Nussbacher A, lanni BM, Oliveira SA, Jatene
A, et al. Atrial fibrilation is marker of worse prognostic. International
Journal of Cardiology. 1998;67(1):19-25.

Rev Soc Cardiol Estado de Sao Paulo - Supl - 2019;29(3):324-7

327



