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Havia cerca de um ano, o paciente passou a apresentar
falta de ar, inicialmente desencadeada por esforgos grandes, que
progrediu até ser também desencadeada por minimos esforgos.

A esse quadro, associaram-se cansago e astenia. Quatro
meses antes, o individuo apresentou vérios episodios de sincope
desencadeados por esforgos fisicos.

O paciente procurou assisténcia médica em outros
servigos. A avaliagdo médica incluiu avaliacao laboratorial. O
ecodopplercardiograma, entdo realizado, revelou dilatagao de
camaras cardiacas direitas e da artéria pulmonar, insuficiéncia
tricGspide acentuada e hipertensao pulmonar. A pressao
sistdlica da artéria pulmonar foi estimada em 57 mmHg.

Foi também submetido a cineangiocoronargiografia, a qual
ndo demonstrou obstrucoes luminais em artérias corondrias.
Prescreveu-se tratamento medicamentoso com digoxina 0,25
mg didrios e furosemida 40 mg a cada trés dias.

Poucos dias antes da internagdo neste hospital, houve
acentuacao da dispneia, que passou a ocorrer mesmo em
repouso, e o paciente procurou atendimento médico (26 de
novembro de 2006).

O exame fisico (26 de novembro de 2006) revelou um
paciente taquipneico, com extremidades frias e sinais de
ma perfusao tecidual periférica. A frequéncia cardiaca foi
para 95 bpm, a pressao arterial chegou a 100/60 mmHg
e a pressao venosa jugular estava aumentada. A ausculta
pulmonar foi normal; a segunda bulha cardiaca era
hiperfonética em area pulmonar e havia sopro sistélico
em drea tricGspide de intensidade 4/6+. O abdome estava
pouco distendido e havia hepatomegalia dolorosa, bem
como edema discreto de membros inferiores.
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O eletrocardiograma (26 de novembro de 2006) revelou ritmo
sinusal, frequéncia cardiaca de 75 batimentos por minuto, SAQRS
+120° para frente, falsa sobrecarga de atrio esquerdo (inscrigao
negativa lenta final de onda P em V,) e sobrecarga de ventriculo
direito, compativel com pressoes sistémicas nessa camara (Fig. 1).
A radiografia de térax (26 de novembro de 2006) revelou sinais
de dilatacdo de tronco pulmonar.

O ecocardiograma (27 de novembro de 2006) revelou
diametros de atrio esquerdo de 37mm, aorta de 30mm,
espessura de septo de 8mm e da parede posterior de 8mm;
didmetros de ventriculo esquerdo de 32mm/20mm (diastélico/
sistdlico), fracao ejecao de ventriculo esquerdo de 69%. O
ventriculo direito estava dilatado e com acentuada hipocinesia.
Havia insuficiéncia tricGspide acentuada. A pressao sistélica
pulmonar foi estimada em 90 mmHg.

Os exames laboratoriais (26 de novembro de 2006)
revelaram hemoglobina 8,9g/dl, hematocrito 31%, VCM
65 fl; leucécitos T0500/mm?3 (neutréfilos 66%, eosindfilos
1%, linfécitos 17% e mondcitos 16%), plaquetas 208000/
mm3, creatinina 1,63 mg/dl, uréia 53mg/dl, glicemia 97
mg/dl, bilirrubinas totais 2,8 mg/dl e direta 1,79 mg/dl,
fosfatase alcalina 195 Ul/I, gama GT 217 Ul/I, aspartato
aminotransferase (TGO) 60 Ul/I, alanina aminotransferase
(TGP) 100 Ul/I, desidrogenase latica 376 Ul/l, dimero D
2704 ng/ml, peptideo natriurético cerebral 986 pg/ml,
célcio ionizado 1,08 mEq/l, cloretos 104 mEq/l, magnésio
1,9 mEg/l, lactato 151 mg/dl ou 17 mmol/I (normal <20
mg/dl) ou < 5 mmol/l), potéssio 4,9 mEq/l, sédio 140 mEq/l,
bicarbonato 6,3 mEq/l, anion gap 38,6 mEq/l.

A gasimetria, com o paciente em uso de cateter de O, (27
de novembro de 2006; 3h34) revelou pH 7,27, pCO, 14,3
mmHg, Sat O, 96,8, bicarbonato 6,3 mEq/l, excesso de base (-)
19,4 mEg/l.

Foram feitos os diagnésticos de hipertensao pulmonar de
etiologia a ser esclarecida e epis6dio tromboembélico pulmonar
recente. Administrou-se solucao de cloreto de sédio 0,9%, 40
ml de solugdo de glicose 25% (em razao glicemia capilar inicial
de 40 mg/d|, a qual persistiu nesses niveis, sendo administradas
mais 40 ml da solugao de glicose a 25%) e bicarbonato de sédio
8,4%. Nova gasimetria, com paciente com mascara de O, (27
de novembro de 2006; 11h55). Revelou pH de 7,11, pCO,
12,3 mmHg, pO, 123 mmHg, Sat O, 96,1%; bicarbonato 3,7
mEqy/l; excesso de base -24,7 mEq/l. Foi iniciada a administracao
endovenosa de estreptoquinase. O paciente apresentou
parada cardiorrespiratéria em atividade elétrica sem pulso, nao
responsiva as manobras de ressuscitacao, e veio a falecer (27
de novembro de 2006).
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Fig. 1 - ECG. Falsa sobrecarga de étrio esquerdo. Trata-se de sobrecarga de atrio direito e de ventriculo direito, compativel com pressées sistémicas nessa

cdmara.

Aspectos clinicos

Trata-se de um paciente jovem, do sexo masculino, com
quadro de piora da dispneia dois dias antes da internagao.
Queixava-se, ha um ano, de dispneia progressiva aos esforgos,
associada ao cansago e a astenia; e ha quatro meses, de sincopes
causadas pelos esforgos. Na época, foram introduzidas
digoxina e furosemida, pela evidéncia de hipertensao pulmonar;
contudo, ndo houve investigacio da etiologia. Evoluiu com
progressao do quadro de hipertensao pulmonar, dispneia
progressiva, edema de membros inferiores e congestao
hepética. O paciente deu entrada no hospital com quadro
de baixo débito e sinais de insuficiéncia cardiaca direita,
evoluindo com parada cardiorrespiratéria em atividade
elétrica sem pulso, ndo responsiva as medidas de ressuscitagao,
falecendo um dia apés sua admissao.

Pelo menos dois pontos devem ser destacados neste caso
clinico. O primeiro é sobre a avaliagao do quadro clinico de
base, enfatizando o diagndstico e as investigagoes iniciais.

Pacientes com suspeita de hipertensao pulmonar, como no
presente caso, com quadro clinico e ecocardiografico sugestivos,
devem ser submetidos a avaliacdo diagndstica extensiva, a fim
de confirmar a suspeita de hipertensao pulmonar e identificar
sua causa subjacente. O diagndstico através de um Gnico exame
seguido de prescricao do tratamento é uma atitude que hoje
nao se justifica em circunstancia alguma. Os pacientes devem
ser acompanhados ou ao menos orientados por profissionais
com experiéncia no tratamento da doenca.

Define-se hipertensao pulmonar como a consequéncia
hemodinamica de progressivas alteragoes vasculares, de etiologia
variada, que ocorrem no territério pulmonar. Quantitativamente,
é definida como uma pressao da artéria pulmonar média acima
de 25 mmHg no repouso ou maior que 30 mmHg no exercicio,
medida pelo cateterismo cardfaco direito’.
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De acordo com a Organizagdo Mundial de Saude, a
hipertensao pulmonar deve ser dividida em cinco grupos,
baseados na sua etiologia2. Pacientes do primeiro grupo estao
propensos a apresentar hipertensao arterial pulmonar. Nesse
grupo, se incluem pacientes com hipertensao pulmonar
idiopatica esporadica, idiopatica familiar e os que apresentam
doencas que se localizam no territério arteriolar, como doenca
do colageno, doenca cardiaca congénita e hipertensao portal,
associada ao HIV e ao uso de anorexigenos.

Os demais grupos sao classificados em: hipertensao
pulmonar venosa, decorrente de doengas que acometem o atrio
e/ou o ventriculo esquerdo ou valvopatia esquerda; hipertensao
pulmonar associada a hipoxemia e a doenca do sistema
respiratério, como doenga intersticial, doenga obstrutiva
cronica e apneia do sono; hipertensdao pulmonar causada
por trombose cronica ou doenga embodlica, acometendo tanto
vasculatura proximal quanto distal; e hipertensao pulmonar
causada por inflamagao, obstrugdo mecanica ou extrinseca da
vasculatura pulmonar, como sarcoidose e histiocitose.

Anamnese detalhada, exame fisico minucioso e
interpretagao cuidadosa do eletrocardiograma e da radiografia
de térax sao os passos iniciais para o diagnéstico clinico da
hipertensdao pulmonar, além da orientacdo da sequéncia
de exames a serem considerados. Nessa avaliacdo, é
fundamental afastarmos alguma doenga que possa ser tratada
com cirurgia, como defeitos cardiacos (shunts, obstrugdes e
drenagem venosa pulmonar andémala) e tromboembolismo
pulmonar crénico, ou ainda aquelas que possam receber
tratamento especifico, a exemplo da esquistossomose, das
colagenoses e das vasculites pulmonares.

Embora seja dificil no ambiente de pronto atendimento,
a histdria clinica do paciente, detalhada desde a infancia,
é fundamental e deve contemplar todas as possibilidades
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etiolégicas. A hipertensao pulmonar pode se instalar
silenciosamente em decorréncia de doencas cardiacas,
sistémicas ou de doencas do parénquima e vasculatura
pulmonar. Seu diagndstico geralmente ocorre em fases avangadas
das doengas associadas, responsaveis pela maioria dos sintomas.
Assim como em nosso paciente, o sintoma mais comum € a
intolerancia ao esforco (dispneia de esforco) e a fadiga pelo
baixo débito cardiaco, de cardter progressivo e indicativo de
disfuncao ventricular direita secunddria. Sincope ou pré-sincope
sao sintomas preocupantes, pois indicam baixo débito cardiaco
por disfungdo ventricular direita e/ou arritmia ventricular. Embora
ndo presentes nesse caso, alguns sintomas podem orientar quanto
a etiologia da hipertensao pulmonar como: ortopneia, presente
com mais frequencia em pacientes com hipertensao pulmonar pés-
capilar ou mista, também verificada em pacientes com doenca
pulmonar obstrutiva cronica; dispneia paroxistica noturna,
altamente sugestiva de hipertensao venocapilar pulmonar; dor
precordial tipo anginosa causada por esforgos, podendo indicar
uma cardiopatia isquémica ou uma isquemia subendocardica
do ventriculo direito, devido a redugao do fluxo e da pressao
de perfusao coronariana; hemoptise, cujo sintoma é incomum e
pode alertar para a possibilidade de tromboembolismo pulmonar
e infarto pulmonar ou de estenose mitral avangada etc.

O exame fisico é extremamente (til para o diagnéstico
de hipertensdo pulmonar e a sua possivel causa. Como
no paciente em questdo, o aumento na intensidade do
componente pulmonar da 22 bulha cardiaca é o sinal mais
consistente, independente da etiologia, e sua transmissao
para o apice cardiaco também indica hipertensdo pulmonar. A
presenca de estase jugular e o sopro de insuficiéncia tricspide e
de insuficiéncia pulmonar sdo achados secundarios a hipertensao
pulmonar. Embora ndo presentes neste paciente, alguns sinais
chamam a atencao ou apontam um diagnéstico etioldgico:
sopros podem ainda indicar estenose mitral, insuficiéncia mitral e
obstrucdo da via de saida ao ventriculo esquerdo (estenose adrtica,
subaodrtica ou supra-adrtica), causando hipertensao pulmonar
p6s-capilar; ausculta de sibilos, roncos e estertores secos sugerem
doencas pulmonares (bronquite, enfisema, asma, fibrose
pulmonar); a ocorréncia do fendmeno de Raynaud, de lesoes
cutaneas e artrites indicam colagenoses; assim como sinais de
hepatopatia cronica podem sugerir sindrome hepatopulmonar
ou etiologia esquistossomatica.

Todos os pacientes com suspeita de hipertensao pulmonar, apds
minuciosa anamnese e exame clinico, deverao ser submetidos
a uma série de exames complementares. O objetivo é
confirmar a hipertensao pulmonar, avaliando sua severidade,
repercussdes clinicas, caracterizagdo hemodinamica e,
principalmente, buscando estabelecer a etiologia e permitir o
planejamento terapéutico.

Exames adicionais sao necessarios para a elucidagao da
etiologia ou doengas coexistentes em individuos selecionados,
como no paciente em questdo: eletroforese de hemoglobina para
afastar anemia falciforme; anticorpos antinucleares e fator
reumatdide para descartar colagenoses; testes de coagulagdo
como fator anticoagulante ltpico; antitrombina l1l, proteinas C e
S para avaliar estado de hipercoagulabilidade e sorologias para
virus HIV e da hepatite B e C. Caso soubéssemos a procedéncia
do paciente, se houvesse suspeita de esquistossomose, os exames
parasitologicos, sorologia, bidpsia de valvula retal e presenga de

hipertensao portal seriam importantes.

O eletrocardiograma apresentou padrao caracteristico com:
sinais de sobrecarga de cdmaras direitas, desvio do eixo de QRS
para direita (>90°), bloqueio de ramo direito, ondas R amplas
em V1, V2 e profundas em V5, V6, com alteragoes da onda T
e segmento ST. Embora ndo se aplique ao caso atual, a andlise
cuidadosa do eletrocardiograma pode sugerir algumas etiologias
para hipertensao pulmonar, como estenose mitral, cardiopatias
congénitas e miocardiopatias.

A radiografia de térax reforcou o diagnéstico de hipertensao
pulmonar, demonstrando aumento da artéria pulmonar
e das cavidades direitas. Pode haver ainda atenuacdo ou
desaparecimento dos vasos pulmonares na periferia. A
radiografia habitualmente é de grande valia para afastar ou
sugerir causas pulmonares, como a doenga pulmonar obstrutiva
cronica, fibrose pulmonar, doenca intersticial e doengas
granulomatosas.

O ecocardiograma, nesse caso, foi muito atil para o
diagnéstico da hipertensdo pulmonar, pois pdde avaliar
a estrutura e a fungdo cardiaca, quantificando o refluxo
tricuspideo como acentuado. Afastou, também, a presenca de
comunicagdes intracardiacas ou nos vasos da base e de causas
pos-capilares de hipertensao pulmonar, como mixoma do atrio
esquerdo, estenose mitral e outras doengas cardiacas.

Apesar das limitagoes diagnésticas que encontramos nesse
caso, estamos diante de um paciente com quadro de hipertensao
pulmonar sem etiologia definida e que apresentou uma evolugao
rapida e dramatica, compativel com quadro de hipertensao
pulmonar arterial idiopatica. Trata-se de uma entidade rara, cuja
prevaléncia é estimada em um a dois casos por milhdo de pessoas
na populagao geral. Habitualmente, atinge individuos jovens
entre a terceira e quarta décadas de vida, como no presente
caso, ainda que haja predominancia do sexo feminino. Embora
o diagnéstico de hipertensao arterial pulmonar idiopatica seja
de exclusao, pode ser realizado com alta probabilidade. Gragas
aos métodos de imagem, como ecocardiograma transesofagico,
cintilografia de ventilacao-perfusao, tomografia helicoidal de alta
resolucdao, angiografia por ressonancia nuclear magnética e
provas funcionais, somos capazes de excluir praticamente todas
as doengas que causam a hipertensao pulmonar.

O segundo ponto aser destacado é a avaliacao e tratamento das
possiveis causas de descompensacao da doenga de base.

O quadro de entrada na emergéncia médica é composto por
sindrome de baixo débito, sem disfuncao de ventriculo esquerdo,
caracterizado por: sinais de ma perfusao periférica; ausculta
pulmonar limpa e auséncia de B3 ao exame fisico; exames de
laboratério mostrando lactato de 151 com acidose metabélica
grave e anion gap aumentado; sindrome de hipertensao pulmonar
com faléncia de ventriculo direito; BNP (peptideo natriurético
cerebral) aumentado; exames laboratoriais com sinais indiretos
de congestao hepatica; e ecocardiograma revelando insuficiéncia
de ventriculo direito, sem anormalidades de ventriculo
esquerdo.

Diante deste quadro dramadtico, o diagndstico diferencial
de causas de choque obstrutivo se impde, sendo as mais
comuns o pneumotodrax hipertensivo, tamponamento cardiaco e
doengas que aumentam a pressao no leito arterial pulmonar. Para
esse paciente, as doengas que elevam a pressdo arterial pulmonar

Arq Bras Cardiol 2009;92(4):331-338

333



334

Rezende e cols.

Correlagao Anatomo-Clinica

sdo os diagndsticos mais provaveis, pois o exame fisico com
ausculta pulmonar e a radiografia de térax, sem alteragdes
sugestivas de pneumotodrax, e o ecocardiograma com auséncia
de derrame pericérdico praticamente descartam as outras duas
possibilidades diagnésticas.

Dentre as causas de hipertensdo pulmonar crénica
agudizada, o tromboembolismo pulmonar agudo macigo, a
trombose arterial pulmonar aguda e a evolugao natural da
doenca de base sdo as principais hipoteses para pacientes sem
outros sintomas, revelados pelo exame clinico e complementar,
que pudessem nos definir uma condicdo especifica de doenga
sistémica e acometimento pulmonar secundario (como doencas
congénitas, reumaticas, infecciosas e outras causas de hipertensao
pulmonar relatadas acima).

O tromboembolismo pulmonar macigo, caracterizado por
disfungao de ventriculo direito e choque e/ou hipotensao, assim
como a trombose pulmonar aguda, apresenta alta mortalidade e seu
nivel de suspeita também deve ser alto para que o tratamento
seja instituido precocemente. A histéria clinica de dispneia
cronica, como consequéncia de um quadro de hipertensao
pulmonar de etiologia ndo definida e com piora aguda nos
Gltimos dois dias — como no presente caso —, sugere fortemente
tromboembolismo pulmonar agudo. As diretrizes recentes
recomendam condutas diferentes para seu diagnéstico, variando
conforme a disponibilidade dos métodos utilizados em cada
servico e da condicao clinica do individuo®. Exames realizados
a beira do leito do paciente, como bioquimica completa,
hemograma, marcadores de necrose miocdrdica, BNP dimero
D pelo método ELISA (Enzyme-Linked ImmunoSorbent Assay),
gasometria arterial, ECG, radiografia de térax, ecocardiograma e
ultrassonografia-Doppler de membros inferiores, sao de grande
valia, apesar de pouco especificos, para o raciocinio diagnéstico
e uma tomada de conduta. Tais procedimentos revelam
importantes achados em pacientes hemodinamicamente
instaveis e incapazes de realizar exames para diagndstico definitivo
de tromboembolismo pulmonar macico, como cintilografia
pulmonar de V/Q, tomografia computadorizada helicoidal e
arteriografia pulmonar. Dentre estas avaliagdes, quando possivel,
a tomografia helicoidal é a mais indicada, pela sua facilidade de
realizagdo comparada aos outros meios, além de sensibilidade e
especificidade acima de 95%.

Como sabemos, a mortalidade por tromboembolismo
pulmonar macigo geralmente ocorre nas primeiras horas
de evolugao do quadro. Assim que seu diagndstico é
suspeitado ou confirmado pelo exposto acima, a terapéutica,
com medidas de suporte geral, expansdo volémica e drogas
inotrépicas deve ser iniciada juntamente com outras medidas
que promovam a lise do trombo. A terapéutica padrao é feita
com agentes tromboliticos. Os mais usados em nosso meio sao a
estreptoquinase e o fator ativador do plasminogénio tecidual
recombinante (r-tPA). A embolectomia cirtrgica é indicada
no choque refratario a terapéutica clinica e tem indice de
mortalidade altissimo.

A evolugao natural da enfermidade também é uma causa
provavel, visto que o paciente ja apresentava, na ocasiao do
diagnéstico, um quadro de doenca avancada. Critérios de mau
prognéstico, como classe funcional IV da NYHA (New York
Heart Association), caracterizada por dispneia aos minimos
esforgos, sincopes aos esforgos e critérios ecocardiogréficos
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com dilatacao de ventriculo direito, artéria pulmonar e
insuficiéncia tricGspide acentuada, conferem a esse paciente
uma sobrevida média de seis meses, compativel com a
evolugao da doenca no caso relatado. Outros critérios de
mau prognostico presentes, tanto na fase aguda quanto na
fase cronica da doenca, sio BNP e dimero D aumentados,
como também visto neste caso.

Sabemos que a hipertensdo pulmonar arterial idiopatica
é doengca incuravel, cujo tempo médio de sobrevida apds
o diagnostico é de aproximadamente dois anos e meio,
segundo o National Institutes of Health (NIH). O uso de
anticoagulante oral dobra a sobrevida em trés anos e os
pacientes responsivos aos bloqueadores dos canais de calcio
tém sobrevida significantemente superior, em comparagao
aos naoresponsivos. O uso cronico do epoprostenol em
pacientes em classe funcional Ill ou IV estd associado a redugao
significativa da mortalidade e da necessidade de transplante,
com sobrevida, em cinco anos, de 54%, duas vezes superior
a dos pacientes do grupo controle (27%). Os preditores de
pior prognéstico sao a intensidade da hipertensao pulmonar, o
grau de disfuncao ventricular direita, o baixo débito cardiaco,
o grau de insaturagao periférica e a baixa tolerancia ao
esforgo. A maioria dos pacientes morre em decorréncia da
faléncia ventricular direita (choque cardiogénico): desse total,
aproximadamente 10% de maneira stbita?.

Dr. Joao Paulo Cheroto de Rezende
e Dra. Fabiana Rached

Hipotese diagnostica

Cor pulmonale por hipertensao pulmonar por
tromboembolismo cronico; evento final: episédio de
tromboembolismo pulmonar macigo.

Necropsia

Na necropsia, o coragao apresentava hipertrofia e
dilatagao acentuadas nas camaras direitas — principalmente no
ventriculo direito — e trombose na auricula direita (Fig. 2). Nao
havia lesoes sugestivas de endomiocardiofibrose, em ambos
os ventriculos. O tronco pulmonar e as artérias pulmonares
centrais apresentavam dilatagao e irregularidades na superficie
intimal, consistentes com aterosclerose, sugerindo hipertensao
acentuada na circulagao pulmonar (Fig. 3). Havia ainda, na
macroscopia, indicios de insuficiéncia cardiaca congestiva
predominantemente direita, representada por congestao
passiva cronica com figado em “noz moscada”, além de areas
sugestivas de cirrotizagao hepatica e esplenomegalia leve.

A histologia evidenciou granulomas envolvendo ovos de
parasita com caracteres de Schistosoma mansoni presentes
nos pulmoes e figado. Neste Gltimo, além de ectasia sinusoidal
centro-lobular pela congestao passiva cronica, havia também
fibrose portal de padrao estrelado e, por vezes, formando
pontes porta-porta e porta-centro, consistentes com sequela de
esquistossomose hepdtica (Fig. 4). Nos pulmdes, os granulomas
eram escassos e estavam associados a frequentes lesdes arteriais
obstrutivas, consistentes com hipertensdo pulmonar grave,
lesdes grau IIl (oclusao total da luz de arteriolas) e IV (lesbes do
tipo plexiforme) de Heath-Edwards, sendo constatado ainda
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Fig. 2 - Imagens do coragdo. Em (a) observamos grande volume das cdmaras direitas, principalmente do ventriculo direito (VD), com acentuada hipertrofia da parede
e dilatagéo cavitéria em relagéo ao ventriculo esquerdo (VE). O atrio direito (AD) é mais bem observado na figura (b,) que destaca a presenga de trombose (seta),
permeando a musculatura pectinea e preenchendo a auricula direita (seta), cuja ponta foi cortada em (c). Corte histoldgico da auricula (d) mostra trombo fibrinohemético
(*), preenchendo a cavidade auricular (Hematoxilina & eosina; objetiva de 5X). TP - tronco pulmonar, Ao - aorta, M - mitral, T - tricispide.

Fig. 3 - Imagens do tronco pulmonar e parte das artérias pulmonares centrais abertas. Em (a), observamos a dilatagdo do tronco e a intensa irregularidade na superficie
intimal, com placas fibrosas (seta) e delicada nodularidade amarelada — melhor observada em (b) —, sugestivas da aterosclerose que ocorre na hipertenséo pulmonar.

A histologia (c) confirma a aterosclerose, onde os espagos claros sdo a imagem negativa dos acumulos de gordura (*), recobertos por capa fibrosa (seta) (Hematoxilina
& eosina; objetiva de 5X).
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tromboembolismo pulmonar agudo (Fig. 5). Este foi detectado
nos lobos superiores e inferiores do pulmao esquerdo, com
provavel fonte na auricula direita, mencionada acima, e
considerado como a causa da descompensagao do cor pulmonale
cronico, ou melhor, da dilatagdo do ventriculo direito.

A causa do 6bito foi choque cardiogénico, com consequente
pulmao de choque e edema cerebral, com sulcamento de
amigdalas cerebelares.

Dra. Jussara Bianchi Castelli

Diagnosticos anatomopatologicos

Esquistossomose hepatoesplénica compensada; vasculo-
pulmonar hipertensivo, com exuberantes alteragoes
vasculares pulmonares indicando hipertensdo pulmonar
grave; cor pulmonale cronico, descompensado por
tromboembolismo pulmonar recente; insuficiéncia
cardiaca congestiva, predominantemente direita; choque
cardiogénico.

Dra. Jussara Bianchi Castelli

Fig. 4 - A histologia evidenciou granulomas envolvendo ovos de parasita com
caracteres de Schistosoma mansoni (setas) no pulméo (a) e figado (b). No
figado (c), os espagos-porta (EP) apresentavam expanséo por fibrose, formando
em certas éreas pontes fibrosas porta-porta (*) (Hematoxilina & eosina; objetiva
de 40x, 40x e 5X, respectivamente).

Arq Bras Cardiol 2009;92(4):331-338

Fig. 5 - A histologia pulmonar mostrou leses arteriolares obstrutivas graves,
com mdltiplas lesées, como em (a), com ocluséo total da luz de arteriola
(seta) de bronquiolo (B) terminal para respiratorio, e como em (b), com lesbes
plexiformes (entre as setas), que lembram um glomérulo renal, em arteriola
de bronquiolo (B) respiratério. A imagem (c) mostra o tromboembolismo
pulmonar recente (*) em artéria pulmonar de pequeno calibre, presente no caso
(Hematoxilina & eosina; objetiva de 40x, 20x, 5x, respectivamente).
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Comentarios

A Organizacao Mundial da Satide (OMS) estima que a
esquistossomose acometa perto de 200 milhoes de pessoas
em 76 paises*. A esquistossomose, no Brasil, onde é conhecida
também como “Barriga d’agua”, “Xistose” ou “Bilharziose”,
parece infectar cerca de seis milhdes de pessoas que habitam
principalmente os Estados do Nordeste e Minas Gerais®. Este
é um importante indicativo sécio-economico relacionado a
pobreza. Dados de 2005 do Ministério da Satde apontam
ainda varias areas de alta, média e baixa endemicidade da
esquistossomose no Brasil, bem como muiltiplos focos da
doenga presentes em vdrios outros Estados da face atlantica
brasileira, incluindo Sao Paulo®.

Recordando, o ciclo de vida do Schistosoma mansoni
envolve dois hospedeiros. Seus ovos sao eliminados nas fezes
do homem. Alcangando a dgua, esses ovos eclodem originando
miracidios, que vao parasitar o hospedeiro intermediario: o
caramujo do género Biomphalaria. No caramujo, o miracidio
se desenvolve dando origem a cercarias; na agua, elas
parasitam o homem, penetrando-lhe a pele. Depois da
penetragao, as cercarias passam a se chamar esquistossdomulos.
Ganham a circulagdo venosa, chegam ao pulmao, coracao,
artérias mesentéricas e sistema porta, onde ocorre a maturagao
sexual, originando machos e fémeas. Entao descem para as veias
mesentéricas, nos seus ramos mais finos, se reproduzem e os
ovos, apds passarem da submucosa para a luz intestinal, sdo
eliminados nas fezes, fechando assim o ciclo”?®.

A patogenia da doenga é complexa e nela estao envolvidos:
os parasitas e seus ovos; os fendmenos imunoldgicos,
dependentes do hospedeiro; e as alteragdes dos vasos’,® que
representam o habitat do parasita. As formas anatomoclinicas
da doenca estao divididas em fase aguda e cronica. Na
fase aguda, a penetragdo da cercaria na pele pode ser
assintomdtica ou resultar em dermatite cercariana — reacdo
de sensibilidade em individuos ja antes infectados, com
manifestagao urticariforme, erupgao papular, eritema, edema
e prurido. A disseminagao das larvas pelo sangue e a divisao
nos pulmdes e depois no figado ativa o sistema imunitario,
causando febre, mal-estar, cefaléias, astenia, dor abdominal,
diarreia sanguinolenta, dispneia, hemoptise, artralgias,
linfonodomegalia e esplenomegalia, além de um conjunto
de sintomas conhecido por sindrome de Katayama (ou
esquistossomose aguda ou febre de Katayama)®,”.

A fase cronica, ou esquistossomose cronica, inicia-se a
partir dos seis meses ap6s a infecgao, podendo durar varios
anos. O parasita tem sobrevida longa, variando habitualmente
de 5 a 15 anos, tendo se verificado caso de 25 anos em
paciente que saiu do foco de infeccao’. Nessa fase, podem
surgir os sinais de progressdo da doenca para diversos
6rgaos, podendo atingir graus extremos de gravidade, como
hipertensdao pulmonar e portal, ascite e ruptura de varizes

do esofago. As manifestagoes clinicas variam, dependendo
da localizagdo e intensidade do parasitismo, da capacidade
de resposta do individuo ou do tratamento instituido. As
formas anatomoclinicas da fase cronica sdo: assintomatica,
intestinal (Tipo 1), hepatointestinal (Tipo II), hepatoesplénica
compensada (Tipo Ill) e descompensada ou complicada
(Tipo 1V) (inclui as formas mais graves), vasculopulmonar
(hipertensiva, cianética), tumoral (ou pseudoneopldsica) e
formas ectépicas. Todavia, ovos e vermes adultos do parasita
podem ser encontrados em qualquer érgao ou tecido do corpo
humano, como cérebro, testiculos, ovarios, entre outros. Dentre
as formas ectdpicas, a mais grave é a neuroesquistossomose
(mielorradiculite esquistosssomética)®,°.

Quanto as alteragdes anatomopatoldgicas, na
esquistossomose aguda ha disseminacao miliar de ovos e sao
observados granulomas necrético-exsudativos, principalmente
no figado e intestinos (enterocolite catarral difusa aguda) e
hiperplasia linf6ide esplénica. Na fase cronica, no intestino ha
a enterocolite catarral cronica (edema, granulagao, petéquias,
muco e ulceracdes). A reacao é difusa, com infiltrado
linfocitdrio e eosinofilia; as vezes, promove uma reagao
hiperplastica ou pseudotumoral, com formagoes poliposas. No
figado, a lesao basica é vascular: reagao inflamatéria e fibrética
em torno da arvore portal. Nas formas leves, ha granulomas
esparsos periovulares, infiltrado portal linfoplasmocitdrio
variavel, fibrose portal moderada, formagdo de septos
finos e pigmento esquistossomotico. Formas hepéticas mais
exuberantes produzem a chamada fibrose de Symmers (cirrose
em “cachimbo de barro” no corte e superficie externa nodular).
As lesoes vasculares sdo causadas principalmente pelos ovos,
com granulomas intra e extra-arteriais®”. O acometimento
hepético e o intestinal sdo os mais frequentes e importantes;
depois, vem o pulmonar, cuja lesao vascular e consequente
hipertensao pulmonar levam ao desenvolvimento de cor
pulmonale, como no caso aqui mostrado. Os pulmdes sao
acometidos em cerca de 15,5% dos pacientes’. A prevaléncia
de hipertensao pulmonar associada a esquistossomose é
varidvel. No entanto, estima-se que possa ocorrer em até 30%
de pacientes na forma hepatoesplénica®. Alias, num estudo
com 123 pacientes, aprensentando diagnéstico de HP em
dois centros de referéncia em Sao Paulo, 30% tinham doencga
associada a esquistossomose’.

Portanto, a esquistossomose em nosso meio ainda é uma
doenca a ser pensada entre os diagnésticos diferenciais
na rotina com os pacientes, devendo ocorrer a notificagao
compulséria dos casos nas dreas nao-endémicas, conforme a
Portaria MS/GM n2 2.325, de 8/12/03, assim como a de todas
as formas graves na drea endémica e de todos os casos na
drea endémica com focos isolados (Pard, Piaui, Rio de Janeiro,
Sao Paulo, Parand, Santa Catarina, Goias, Distrito Federal e
Rio Grande do Sul)®.

Dra. Jussara Bianchi Castelli
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