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Caso 2 - Homem de 20 Anos com Insuficiéncia Cardiaca por

Sindrome Restritiva

A 20 Year-old Man with Heart Failure Due to Restrictive Cardiomyopathy

Nilson Tavares Poppi, Marta Vidigal de Andrade Reis, Vera Demarchi Aiello

Instituto do Coracao (InCor) HC-FMUSE, Sao Paulo - Brasil

Homem de 20 anos de idade (data de nascimento
16/10/1985), natural de Dona Inés (PB), foi internado por
dispnéia desencadeada por minimos esforgos (2006).

O paciente apresentou falta de ar desencadeada por
esforgos a partir dos 13 anos de idade (1998); ocorreu nessa
mesma época um episddio de sincope durante corrida. Desde
entdo houve progressao lenta da dispnéia. Sentia cansago
e tonturas ao caminhar cerca de 100 m no plano e houve
aparecimento de edema de membros inferiores.

Queixou-se também de dores articulares difusas. Foi feito o
diagndstico de sopro cardiaco. Recebeu a informagao diagnéstica
de febre reumética aos 16 anos de idade (2001).

Aos 18 anos de idade (setembro de 2004) apresentou
quadro de tosse e expectoragao amarelada, quadro que foi
tratado como pneumonia, apds o qual procurou atendimento
hospitalar.

O exame fisico (2004) revelou peso de 60 kg, altura
1,76 m, pulso 102 batimentos por minuto, pressao arterial
96 x 74 mmHg. A semiologia pulmonar foi normal. O exame
do precérdio revelou choque da ponta palpado no 52 espago
intercostal, na linha hemiclavicular esquerda. As bulhas foram
normais. Havia sopro sistélico ++ em area mitral. No exame
do abdome, o figado foi palpado a 9 cm do rebordo costal
direito. Havia edema de membros inferiores.

Foram mantidas as medicagdes j4 em uso pelo paciente:
25 mg de hidroclorotiazida, 40 mg de furosemida, 50 mg de
captopril, 25 mg de atenolol didrios e administragdo mensal
de penicilina benzatina por via intramuscular.

O eletrocardiograma (23 set 2004) revelou taquicardia
sinusal (107 bpm), sobrecarga atrial esquerda e eixo QRS
a 90° paralelo ao plano frontal, além de ondas R pouco
proeminentes e nao progressivas em derivagdes V, e V,, que
sugerem sobrecarga de ventriculo direito (Figura1).
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Os ecocardiogramas (2004, 2005 e 2006) revelaram
dilatagdo bi-atrial, prolapsos de valvas mitral e tricspide. O
exame com Doppler assinalou insuficiéncias mitral e tricGspide
moderadas. O Gltimo exame ecocardiogréfico mostrou (2006)
dilatagdo e hipocinesia de ventriculo direito (Tabela 1).

A tomografia de térax (jun 2005), por sua vez, revelou
espessamento pleural bilateral com calcificagbes esparsas,
que se apresentava mais acentuado a esquerda, onde se
notava contelido heterogéneo e loculado, com areas de
atelectasia do parénquima pulmonar adjacente. Foram
identificados linfonodos mediastinais e axilares a esquerda,
em nimero aumentado. O coragdo apresentou morfologia
e dimensdes normais. A aorta possufa calibre normal
e contornos regulares, sem sinais de dissecgao. Foram
também diagnosticadas hepatomegalia e ginecomastia
bilateral.

Depois de dois anos, o cansago permanecia e, além da
ocorréncia de edema escrotal, houve piora do edema de
membros inferiores, que atingiu a raiz da coxa. O paciente
procurou atendimento médico de emergéncia. Feito o
diagnéstico de fibrilagao atrial, aumentou-sea dose de diuréticos,
associados a varfarina. Duas semanas depois, em consulta médica
ambulatorial, foram observadas persisténcia do edema e elevacao
do INR para 11,1. O paciente foi, entdo, hospitalizado.

O exame fisico (7 mar 2006) revelou pulso de 80 bpm,
pressao arterial 100 x 80 mmHg. A semiologia pulmonar foi
normal. O exame do coragao revelou sopro sistélico ++
em area mitral. O figado foi palpado a 5 cm do rebordo
costal direito. Havia edema de membros inferiores, o qual
comprometia coxas e escroto.

Os exames laboratoriais da Gltima internacdo sao
apresentados na tabela 2.

Néao houve crescimento de micro-organismos nas
hemoculturas ou na urocultura.

A ultrassonografia venosa de membros inferiores nao
identificou sinais sugestivos de trombose venosa.

Durante a evolugao (31 Margo 2006), apresentou choque
de instalagao stbita, ndo responsivo a administracdo de
volume. Foram administradas drogas vasoativas. Houve
necessidade de intubagdo orotraqueal. O paciente foi
transferido para unidade de terapia intensiva.

Feito o diagndstico presuntivo de choque séptico, iniciou-
se o tratamento antibidtico com cefepime e vancomicina (1
abr 2006), posteriormente modificados para meropenem,
vancomicina e azitromicina.

A angiotomografia de artérias pulmonares (4 abr 2006)
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nao revelou falhas de enchimento na artéria pulmonar e seus
ramos. As dimensdes do tronco pulmonar e seus ramos, por
sua vez, eram normais. Havia derrames pleurais bilaterais -
um maior, a esquerda - e calcificagoes pleurais e atelectasias
sub-segmentares em lobos superiores e inferiores de ambos
os pulmdes.

O ecocardiograma transesofagico (4 abr 2006) nao
ofereceu imagens sugestivas de trombos intracavitarios ou
vegetagoes valvares. Foi diagnosticado forame oval patente
com fluxo esquerda-direita; além de intenso autocontraste
em atrio e ventriculo direitos e atrio esquerdo. A valva
mitral era espessada, com prolapso de sua clspide
anterior. O estudo com Doppler revelou insuficiéncia
mitral excéntrica de grau moderado. Havia insuficiéncia
tricGspide discreta.

Instalou-se insuficiéncia renal e anuria. Foi iniciada a
hemodidlise (9 abr 2006).

A ultrassonografia de térax (6 abr 2006) nao revelou
derrame pleural.

A tomografia de abdome (10 abr 2006) revelou figado de
contornos lobulados com hiperatenuagdo do parénquima,
ectasia das veias hepéticas e também da veia cava inferior,
além de ascite moderada.

Durante a evolugao houve nova piora hemodindmica com
choque e febre (20 abr 2006).

O ecocardiograma (20 abr) estava inalterado em relagao
ao exame anterior.

Foram trocados todos os cateteres; o meropenem foi
substituido por tazobactam, com associacao de sulfametoxazol-
trimetoprima.

Apesar da terapéutica, o paciente evoluiu com bradicardia
e hipotensao, tendo apresentado parada cardiaca em assistolia,
inicialmente revertida (21 abr 2006). Evoluiu, entretanto,
com choque persistente,sofrendo outra parada cardiaca em
assistolia, sem resposta as manobras de ressuscitagao, vindo
a falecer (23 abr 2006).

Achados de exames ecocardiograficos

Aspectos clinicos

Trata-se de caso de insuficiéncia cardiaca congestiva em
um individuo jovem, com sintomas iniciados aos 13 anos
de idade, de curso progressivo, acompanhada, durante a
evolugdo, por achados de acometimento de outros érgaos e
sistemas: artralgia, hepatopatia cronica (ginecomastia bilateral,
ascite e figado de contornos lobulados com hiperatenuagao
do parénquima), evidéncia de acometimento inflamatério
pleuropulmonar crénico (derrame pleural, com espessamento
e calcificagdes, precedido por um quadro de tosse produtiva)
e linfonodomegalia mediastinal e axilar.

Os achados clinicos de edema ascendente progressivo
e hepatomegalia, assim como os exames subsididrios
(eletrocardiograma e ecocardiograma), apontaram para
acometimento predominante de ventriculo direito, sobrecarga
e dilatacdo de ambos os atrios, com funcao sistélica e
dimensao do ventriculo esquerdo normais. Estas caracteristicas
corroboram com o diagnéstico de cardiopatia com restrigao
diastdlica. Diante deste quadro, a pericardite constritiva é
um importante diagnéstico diferencial a ser considerado,
especialmente porque o tratamento € radicalmente diferente.
A distincdo pode ser dificil, pois estas condigbes possuem
caracteristicas semelhantes.

Diversos processos inflamatérios podem causar pericardite
constritiva, mas as etiologias mais frequentes sdo: infecciosa,
pos-cirtrgica ou devido a exposigao a irradiagao. Pode ter
também origem idiopética, autoimune/inflamatéria (artrite
reumatoide, lGpus eritematoso sistémico, esclerodermia,
sarcoidose) e neoplasica'. A tuberculose era a causa mais
comum nos paises desenvolvidos antes do surgimento de
tratamento medicamentoso eficaz.

A fibrose pericardica impede o enchimento de todas as
camaras cardiacas. Ocorre congestao venosa sistémica e
redugdo do indice cardiaco, devido ao comprometimento do
enchimento ventricular. A congestao sistémica pode levar a
cirrose cardiaca. Ha também elevagao das pressdes venosas
pulmonares, podendo ocorrer dispneia, ortopneia e tosse.

2004 2005 2006
Aorta (mm) 23 25 25
Atrio esquerdo (mm) 54 52 52
Ventriculo direito Normal Normal Dilatado/Hipocinético
Ventriculo esquerdo, diametro diastolico (mm) 42 45 42
Ventriculo esquerdo, diametro sistélico (mm) 29 30 25
Frac&o de ejecéo do ventriculo esquerdo (%) 59 62 72
Septo interventricular (mm) 6 6 7
Parede posterior do ventriculo esquerdo (mm) 6 6 6

Valva mitral, Doppler

Insuficiéncia moderada

Insuficiéncia moderada Insuficiéncia moderada

Valva tricUspide, Doppler

Insuficiéncia moderada

Insuficiéncia moderada Insuficiéncia moderada

Presséo estimada em artéria pulmonar (mmHg)

Elevada 45 45

Septo interatrial

- Comunicagao interatrial
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Exames laboratoriais

9mar2006 4abr2006 19 abr2006 22 abr 2006
Hb (mgyd) 154 14,6 10,2 98
Hematdcrito (%) 48 45 30 28
VCM () 87 88 86 88
Leucdcitos /mm3 12400 32100 32700 39400
Neutréfilos (%) 90 93 94 81
Eosindfilos (%) 1 0 0 0
Linfécitos (%) 3 2 2 10
Mondcitos (%) 6 5 4 9
Plaguetas/mm? 411000 425000 169000 246000
Creatinina (mg/dl) 09 12 25 4
Uréia (mg/dio 31 92 116 141
Sédio (MEg/) 140 130 136 135
Potéssio (mEq/l) 3,6 38 3,6 54
INR 28 1,29
TTPA (rel) 1,58 091
?r:f;‘égi”a ol 12 823 5,00
?r:i;?(jlt;ina Direta 05 6.86 552
ALT (Ul 64 53
AST (Ul 54
Gama-GT (Ull) 662 610
Amilase (Uf) 110
FS/T)fatase alcalina 470 40
I(_ri;t/z:jtlg) arterial 2
E;r/(zjtlgzmas totais 42
Albumina 2,1
Alfal-globulina 0,3
Alfa2-globulina 0,6
Beta-globulina 0,7
Gama-globulina 05

Pode ocorrer, ainda, fibrilagao atrial e regurgitagao trictspide.
O ECG revela, habitualmente, alteragbes inespecificas da onda
T e reducao da voltagem, além de sinais de sobrecarga atrial
esquerda ou fibrilagdo atrial. A radiografia de térax mostra
aumento atrial direito. O ecocardiograma, em pequeno
ndmero de pacientes, pode revelar calcificagoes pericardicas
e derrame pericardico.

A pericardite constritiva pode apresentar diversos sintomas:
pulso paradoxal em um tergo dos casos, batimento pericardico,
equalizagao das pressdes de enchimento dos lados esquerdo
e direito, além de abaulamento septal na protodiastole e

N

espessura pericardica aumentada a ecocardiografia. Em
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um quadro de cardiomiopatia restritiva, em contraposicao
a pericardite constritiva, podemos encontrar: espessura da
parede ventricular aumentada, pressao sistélica de artéria
pulmonar comumente superior a 50 mm Hg, além de ictus
cordis palpavel, pressbes de enchimento mais elevadas -
comumente superiores a 25 mm Hg, e pelo menos 3-5 mm
Hg mais elevada a esquerda do que a direita - e aumento
biatrial proeminente??. Estas trés Gltimas caracteristicas fazem
com que o diagndstico de cardiomiopatia restritiva seja mais
provavel neste caso. No entanto, exames de imagem como
a tomografia computadorizada ou a ressondncia magnética
seriam mais definitivas na diferenciagdo, uma vez que
avaliam melhor a ocorréncia de espessamento ou calcificagao
pericardica.

O paciente apresentou como achado no ecocardiograma
um forame oval patente (FOP). A maioria dos pacientes com
forame oval patente é assintomatica. A mais importante
manifestacdo clinica em potencial é o acidente vascular
cerebral isquémico devido a embolia paradoxal®. O FOP
com shunt direita-esquerda também pode associar-se a
enxaqueca. O shunt esquerda-direita ndo ocorre no FOP,
desde que o septo primum permanega competente. Os
pacientes nos quais o forame se torna patente, para propésitos
praticos, sao considerados como tendo uma comunicagao
interatrial (CIA) pequena. Na CIA, o grau de shunt esquerda-
direita depende do tamanho do defeito e das propriedades
relativas de enchimento dos dois ventriculos. Doencas que
causem redugao da complacéncia ventricular ou aumentem a
pressao atrial esquerda tendem a aumentar o shunt. No caso
apresentado, o shunt esquerda-direita através do forame oval
patente poderia ser justificado por pressdes de enchimento
mais elevadas a esquerda, caracteristica da cardiomiopatia
restritiva.

A maioria das criangas com CIA sdo assintomadticas e o
diagnéstico é feito apds a descoberta de um sopro. Quando o
aumento do fluxo pulmonar é muito intenso ocorre insuficiéncia
cardiaca congestiva, podendo ocorrer infecgoes respiratdrias
recidivantes. Jd em adultos os sintomas mais comuns sao
intolerancia ao esforco e palpitagdes (principalmente por
fibrilagao atrial ou flutter). Em pacientes mais velhos, o sintoma
de apresentacao pode ser a insuficiéncia ventricular direita.
Considerando que o paciente em questdo tem apenas um
FOP, o baixo fluxo esquerda-direita ndo justifica todas as
alteragoes hemodinamicas descritas, tampouco as alteragoes
sistémicas.

O acometimento de outros 6rgaos e sistemas, conforme
exposto anteriormente, favorece a hipdtese de que o
processo restritivo seja causado por doenga sistémica que
infiltre o miocérdio por depésito de contetido anémalo, ou
inflamatério, sendo a variante idiopatica menos provavel.
Conforme o exposto, as principais hipéteses diagnésticas
sao: sarcoidose, amiloidose, hemocromatose e doenca de
Fabry. Outra possibilidade de cardiomiopatia restritiva é a
endomiocardiofibrose.

O primeiro diagnéstico que o paciente recebeu - febre
reumatica -, apesar de ser a causa mais comum de doenga
cardiaca adquirida em criangas e adultos jovens no mundo,
nao se aplica a este caso. Além de nao haver evidéncia
clinica ou laboratorial de infeccdo antecedente pelo
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Fig. 1- ECG. Taquicardia sinusal, sobrecarga atrial esquerda e sobrecarga de ventriculo direito.

estreptococo do grupo A, a artralgia, possivel manifestacao
menor de febre reumatica, ocorreu trés anos apds o inicio
dos sintomas de insuficiéncia cardiaca. Na febre reumatica
o acometimento articular é precoce na histéria natural da
doenga, ocorrendo cerca de trés semanas apés a infeccao
estreptocdcica. O sopro de insuficiéncia mitral, com os
achados da ecocardiografia, ndao deve ser atribuido ao
acometimento reumatico, mas sim ao prolapso da da
valva mitraluma vez que o ecocardiograma realizado seis
anos ap6s o inicio dos sintomas teria revelado evidéncia
de fibrose ou calcificacdo valvar. Portanto, ndo havendo
evidéncia suficiente para atribuir esses achados a cardite
reumatica, afastamos esta possibilidade diagnéstica
(auséncia de dois critérios maiores de Jones ou um maior
e dois menores)**

A amiloidose é uma doenga que resulta da deposicao
tecidual de fibrilas amiloides formadas por proteinas. Na
sua forma primaria, estas proteinas sao imunoglobulinas
de cadeia leve (forma AL) produzidas por uma populacao
de plasmécitos, em geralcomo consequéncia de mieloma
multiplo. A forma secunddria (AA), que ocorre por
depésito de proteinas nao imunoglobulinas, é encontrada
em individuos com doencas inflamatérias ou infecciosas
cronicas. Pode acometer qualquer 6rgao, mas os principais
sitios de depésito amil6ide clinicamente importantes sao os
rins, o figado e o coragdo. Sao comumente encontrados:
sindrome nefrética, hepatomegalia, neuropatia periférica,
macroglossia e nédulos subcutaneos. A forma mais comum
de apresentacdo da amiloidose cardiaca é a cardiomiopatia
restritiva. No entanto, o inicio dos sintomas da doenca
cardiaca ¢é raro antes dos 40 anos’® No caso que aqui
apresentamos nao ha evidéncia de acometimento renal

ou neuropatico, com predominio outras manifestagoes
sistémicas. Além disso, os achados eletrocardiograficos
e ecocardiogrificos mais caracteristicos de amiloidose
também ndo ocorrem: presenga de complexos QRS de
baixa voltagem e espessamento das paredes ventriculares,
respectivamente®. Estes dados tornam este diagnéstico
menos provavel para este caso.

A hemocromatose caracteriza-se pelo depdsito excessivo
de ferro nos tecidos parenquimatosos (coragao, figado,
gonadas e pancreas). Pode ocorrer como um distdrbio
autossdmico recessivo ou idiopdtico, em associagdo com
defeitos na sintese de hemoglobina devidos a eritropoese
ineficiente, doenca hepdtica cronica e ingestao oral ou
infusdao parenteral excessiva de ferro por muitos anos’.
O envolvimento cardiaco leva ao padrao combinado de
cardiomiopatia dilatada e cardiomiopatia restritiva com
disfungao sistélica e diastélica. O dano miocdardico é
atribuido principalmente a toxicidade direta do ferro livre
e ndo simplesmente a infiltragdo tecidual. Ocorre dilatacdo
cardiaca, com aumento da espessura ventricular. Os
achados sao mais proeminentes no miocardio ventricular
do que no atrial e ¢ comum o acometimento do sistema de
condugdo cardfaco. Este paciente ndo apresenta aumento
da espessura ventricular, nem dilatagao ventricular,
tornando esta hip6tese improvavel.

A Doenga de Fabry é um distirbio hereditario com
heranga recessiva ligada ao X, resultante de anormalidades
ligadas a deficiéncia da enzima lisossdmica alfagalactosidase
A, deficiéncia esta causada por mais de 160 mutagbes'.
Algumas delas resultam em atividade nao detectavel da
enzima, com manifestagdes por todo o corpo, enquanto
outras produzem algum grau de atividade enzimética
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resultando em variantes com envolvimento limitado
somente ao miocardio. A doenga se caracteriza por
um acGmulo intracelular de glicoesfingolipides com
envolvimento acentuado da pele, rins e miocardio na forma
classica. Ocorre acometimento do endotélio vascular, do
tecido de condugdo e das valvas, particularmente a mitral.
As manifestacoes clinicas maiores resultam do acimulo
de glicoesfingolipides no endotélio celular com eventual
oclusdo das pequenas arterfolas. Ocorre angina pectoris
e infarto do miocardio, embora na maioria das vezes as
artérias corondrias tenham aspecto angiogréfico normal. Ha
aumento da espessura do ventriculo esquerdo, produzindo
disfuncao diastélica geralmente discreta, com fungao
sistélica preservada e insuficiéncia mitral sem significancia
clinica. O envolvimento cardiovascular sintomatico ocorre
em quase todos os pacientes do sexo masculino, enquanto
nas mulheres os sintomas sao discretos ou ausentes. Sao
achados comuns: hipertensao arterial, prolapso mitral
e insuficiéncia cardfaca congestiva . A diferenciacdo de
outros processos hipertréficos e restritivos pode nao ser
possivel através da ecocardiografia. O paciente do caso em
discussdo nao apresenta manifestagao cutanea nem renal,
e tampouco apresenta sintomas de isquemia miocardicaou
hipertrofia ventricular.

A endomiocardiofibrose, comum em paises tropicais,
ocorre com mais frequéncia em criangas e adultos jovens.
Caracteriza-se por fibrose endocérdica da via de entrada de
um ou ambos os ventriculos. Doenga biventricular ocorre
em quase metade dos casos; 40% apresentam acometimento
isolado do ventriculo esquerdo e 10%, comprometimento
isolado do ventriculo direito®'2. H& associagao inconstante
com eosinofilia. O comprometimento do ventriculo
esquerdo resulta em sintomas de congestdo pulmonar,
enquanto o comprometimento do ventriculo direito pode
apresentar caracteristicas de uma cardiomiopatia restritiva
e também simular um quadro de pericardite constritiva.
Frequentemente ocorre insuficiéncia de uma ou ambas
valvas atrioventriculares'. Os achados eletrocardiograficos
e ecocardiograficos incluem: diminuicao da voltagem dos
complexos QRS, derrame pericardico, obliteragao apical
e aumento da ecorrefletividade do endocdrdio’. Estes
Gltimos achados nao foram encontrados no caso clinico
em questdo, e tampouco a endomiocardiofibrose explica
o acometimento articular e pleuropulmonar.

A sarcoidose é uma doenga granulomatosa sistémica de
etiologia desconhecida, caracterizada pelo envolvimento
de diversos tecidos por granulomas ndo caseosos®'.
Tipicamente, afeta adultos jovens entre 10 e 40 anos de
idade e se apresenta com os seguintes achados: adenopatia
hilar bilateral, opacidades pulmonares reticulares,
além de comprometimento articular, ocular e cutdneo
(especialmente eritema nodoso). Ocorre derrame pleural
ocorre em cerca de 5% dos casos e tem padrao exsudativo'.
O envolvimento cardfaco primério é incomum, com
manifestacdes clinicas presentes em menos de 5% dos
pacientes. As manifestagdes clinicas incluem: distdrbios
de conducéo, arritmias ventriculares, sincope e morte
stbita. Insuficiéncia cardiaca decorre do envolvimento
miocardico direto pelos granulomas e tecido cicatricial,
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podendo manifestar-se em forma de cardiomiopatia
dilatada ou restritiva, com curso progressivo'®'7. O
exame fisico pode revelar sopro sistélico, compativel com
insuficiéncia mitral ou tricGspide, por infiltragao valvar
ou dos musculos papilares, cuja disfungao pode levar ao
prolapso''. O eletrocardiograma é inespecifico e pode
revelar anormalidades da onda T, bloqueios ou ondas Q
patolégicas. Outros achados incluem: pericardite e cor
pulmonale. O ecocardiograma pode revelar adelgagamento
das paredes ventriculares e aumento da ecogenicidade’*?.
O caso clinico aqui exposto apresenta caracteristicas
clinicas e morfoldgicas compativeis com o diagndstico de
sarcoidose cardiaca, tanto pelo aspecto do acometimento
cardiaco quanto pelo sistémico: individuo jovem, com
manifestacao de insuficiéncia cardiaca de curso progressivo,
envolvimento articular, hepatico, pleuropulmonar, com
presenca de adenomegalia mediastinal. Os achados
morfolégicos - aumento biatrial com fungao ventricular
esquerda conservada, paredes ventriculares com espessura
preservada, hipertensao pulmonar (que poderia ser
explicada em parte por cor pulmonale) e prolapso valvar
— também sdo compativeis. Consideramos, portanto, a
sarcoidose cardiaca a principal hipdtese diagndstica para
0 caso.

A evolugdo clinica foi marcadamente alterada depois de
instalada a fibrilagdo atrial, o que agravou substancialmente
o quadro clinico e precipitou a internagao hospitalar,
procedimento comum frente a cardiomiopatia restritiva,
em fungao do agravamento da disfuncao diastélica. O 6bito
ocorreu apds complicagoes infecciosas decorrentes desta
internagao, através de choque séptico e disfuncao de mdltiplos
6rgdos e sistemas.

Dr. Nilson Tavares Poppi e
Dr?. Marta Vidigal de Andrade Reis

Hipotese Diagnéstica: cardiomiopatia restritiva
secunddria a sarcoidose cardiaca.

Dr. Nilson Tavares Poppi e
Dr?. Marta Vidigal de Andrade Reis

Necrépsia

O principal achado neste paciente foi uma polisserosite
fibrosante, com comprometimento de pericardio, pleuras em
sentido bilateral e peritdnio nas regides do figado, pancreas
e vesicula biliar, assim como no fundo da bexiga. Nao existia
fibrose retroperitonial.

O coragao estava envolto por uma carapaga fibrosa densa
ao redor de atrios e ventriculos, com aderéncias firmes entre os
dois folhetos pericardicos (Figura 2). A espessura do pericardio
era superior a do miocdrdio em algumas regides, sobretudo
nos atrios e no ventriculo direito. No anel atrioventricular
direito existia nédulo calcificado na margem lateral, com 0,4
cm de didmetro. As valvas atrioventriculares e arteriais nao
apresentavam alteragdes macroscopicas significativas, exceto
pela presenca de pequenos espessamentos fibrosos no anel
e na borda livre do folheto anterior da valva mitral (Figura 3).
O forame oval era patente para 0,6cm.
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Fig.2 - a-Aspecto externo do coragéo, mostrando pericardite constritiva com aderéncia entre os folhetos visceral e parietal; b - fotomicrografia do coragédo no plano atrial,
onde se observa que o pericardio (metade esquerda do painel) tem espessura maior do que a do miocérdio (metade direita); ¢ - fotomicrografia do anel atrioventricular
direito, mostrando nédulo calcificado (metade direita), adjacente a coronéria direita (canto esquerdo). Painéis b e c, coloragdo pela hematoxilina-eosina, aumento da

objetiva=2,5X.

As pleuras apresentavam espessamento difuso (Figura 4)
areas multiloculadas, principalmente nas bases pulmonares.

O diafragma estava firmemente aderido ao figado e
havia estreitamento do orificio da veia cava inferior no
plano diafragmatico. A vesicula biliar era pequena e estava
encarcerada por densa fibrose do hilo hepético. A superficie
de corte do figado tinha aspecto nodular difuso (Figura 5).
Também o bago estava envolto por densa fibrose, assim
como o pancreas na sua face anterior e o fundo da bexiga
urindria.

Histologicamente, todas as serosas apresentavam
fibrose densa com discretissimo infiltrado inflamatério por
mononucleares (Figura 2). Nao havia sinais de atividade do
processo, a nao ser ao redor das dreas multiloculadas da
pleura, que tinham exsudato fibrinoso.

Cortes do miocardio mostraram atrofia de cardiomidcitos.
A valva mitral apresentava discreta fibrose, sem sinais
inflamatérios. O nédulo calcificado do anel atrioventricular

Fig.3 - Aspecto macroscépico da valva mitral, com discreto espessamento
da borda livre.
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Fig.4 - Superficie de corte do pulmao direito, mostrando espessamento difuso
da pleura parietal e aumento de volume dos linfonodos hilares.

direito tinha localizagdo muito préxima a corondria direita,
que parecia comprimida pela massa nodular (Figura 2).

O exame histolégico do figado era compativel com cirrose
“cardiaca” (Figura 4), com a chamada “reversao dos |6bulos
hepéticos”, quadro em que os espagos-portais ficam situados no
centro de nédulos fibréticos e as veias centro-lobulares, por sua
vez, estao circundadas por fibrose parenquimatosa. Havia ainda,
focalmente, raros nédulos fibréticos hialinos (Figura 5).

Ainda histologicamente, os pulmbes exibiam congestao
passiva cronica e multiplos nédulos hialinos circundados por
infiltrado inflamatério mononuclear de intensidade discreta,
interpretados como granulomas antigos (Figura 6). Nao
encontramos restos de parasitas e nem bacilos dlcool-acido
resistentes ou fungos nessas lesoes, assim como nos nédulos
hialinos do figado.

Os linfonodos do mediastino revelavam congestao
acentuada, sem sinais de inflamagdo granulomatosa nos
cortes analisados.

Prof®. Dr2. Vera Demarchi Aiello

Diagnoésticos anatomopatol6gicos: Polisserosite fibrosante
cronica, com pericardite constritiva e sinais de insuficiéncia
cardiaca congestiva de acentuada intensidade.

Granulomas antigos parcialmente hialinizados em pulmdes
e figado.Cirrose “cardiaca”.
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Fig.5 - Figado. a - Aspecto macroscépico, com superficie de corte nodular e espessamento fibroso da capsula. b - fotomicrografia mostrando aspecto nodular do
parénquima; ¢ - fotomicrografia onde se observa nodulo fibroso hialino. Painéis b e c, coloragdes de tricrémico de Masson e hematoxilina-eosina e aumentos de objetivas

2,5 e 20X, respectivamente.
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Fig.6 - Fotomicrografia do pulméo, mostrando nédulo fibroso circundado
por infiltrado linfo-histiocitario discreto, interpretado como granuloma antigo.
Coloragdo pela hematoxilina-eosina, aumento da objetiva 10X.

Comentarios

Do ponto de vista anatomopatolégico, os achados
explicam a apresentacao clinica do paciente. Todavia, ndo
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