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Fibrose Endomiocardica: Um Ponto de Vista

Endomyocardial Fibrosis: Viewpoint
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Escola Bahiana de Medicina e Sadde Pdblica,” Salvador, BA — Brasil
Universidade Federal da Bahia,? Salvador, BA — Brasil

Resumo

A fibrose endomiocardica (FEM) é uma cardiomiopatia
restritiva de origem desconhecida, afetando principalmente
pessoas jovens de paises tropicais. A FEM é considerada
a cardiomiopatia restritiva mais comum no mundo. Os
principais fatores de risco para a FEM parecem ser idade,
género, etnia, vulnerabilidade social e eosinofilia. A deposicao
de tecido fibrotico em endocérdio, miocardio e valvas
cardiacas acarreta uma diminuicdo da cavidade ventricular
e disfuncdo no enchimento diast6lico dos ventriculos. Neste
artigo expressaremos nosso ponto de vista sobre essa patologia
ainda pouco conhecida e com tratamento limitado.

Introducao

A fibrose endomiocardica (FEM) é uma cardiomiopatia
restritiva de origem desconhecida, afetando principalmente
pessoas jovens de paises tropicais.” Essa condicao foi
primeiramente descrita em Uganda, no ano de 1947, pelo
patologista Jack N. P Davies, recebendo também, portanto,
o nome de doenca de Davies.?

AFEM é considerada a cardiomiopatia restritiva mais comum
no mundo.?> Apesar disso, o questionamento acerca de todos os
casos da FEM terem a mesma causa base continua sendo um
dos maiores mistérios da cardiologia, mesmo apés mais de 70
anos da sua primeira descrigao.? Esforgos para compreender
seus mecanismos sao dificultados pela incapacidade de
detectar a FEM em seus estagios iniciais nas areas endémicas,
principalmente por conta do desconhecimento por parte dos
profissionais de satde e pela falta de acesso aos sistemas de
satide.* Em decorréncia disso, ainda nao foi descoberta uma
terapia comprovadamente efetiva para a condigao.?

Epidemiologia

Os principais fatores de risco para a FEM parecem ser
idade, género, etnia, vulnerabilidade social e eosinofilia.’ E
uma doenga marcadamente de paises em desenvolvimento

Palavras-chave
Fibrose; Endomiocardica; Miocardiopatia; Ventriculos

Correspondéncia: André Rodrigues Duraes ¢

Universidade Federal da Bahia - Rua Alberto Silva, 439. CEP 41815-000,
Salvador, BA - Brasil

E-mail: andreduraes@gmail.com

Artigo recebido em 15/04/2023, revisado em 22/04/2023, aceito em
22/04/2023

DOI: https://doi.org/10.36660/abchf.20230028

ABC Heart Fail Cardiomyop. 2023; 3(1):e20230028

André Rodrigues Duraes?

de regides tropicais e subtropicais. Metade dos casos
descritos advém da Africa subsaariana, sendo um quarto de
Uganda apenas.? Um estudo ecocardiografico mostrou uma
prevaléncia aproximada de 20% em uma comunidade rural
de Mocambique.® Além disso, altas prevaléncias de fibrose
endomiocardica foram documentadas na india e na China.
Na América do Sul, a FEM tem sido reportada principalmente
no Brasil e na Colombia.®

Em Uganda, foi registrado um padrao bimodal da
doenga, com picos na idade de 10 e 30 anos. Nesse pais,
foi documentada uma prevaléncia duas vezes maior em
mulheres, embora esse padrdo ndo tenha sido repetido em
outros estudos.>*

Etiopatogenia

A etiopatogenia por trds do surgimento da fibrose
endomiocdrdica ainda é muito desconhecida. No entanto,
diversas teorias tém sido postuladas acerca do tema.
A concentragao da doenca nos trépicos levou a uma
procura por causas ambientais, nutricionais e infecciosas.?
A etiopatogenia da FEM estd resumida na figura 1.

A principal tese trata sobre a possivel relagdo com uma
sindrome hipereosinofilica. Essa teoria é corroborada pela
observacao de que a FEM se assemelha a fase tardia da
doencga de Loeffler, ambas caracterizadas por um estado
fibrético.?® No entanto, vao de encontro a essa teoria o
fato da eosinofilia se limitar aos estagios iniciais da FEM,
além de inconsisténcias geograficas na prevaléncia de
infecgdes parasitdrias.®

A investigacao de fatores nutricionais tem sido focada
em uma possivel conexao com a toxicidade decorrente do

Fatores nutricionais
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Figura 1 — Mecanismos fisiopatoldgicos da fibrose endomiocardica.
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consumo excessivo de mandioca. A mandioca é um tubérculo
amplamente consumido como principal fonte nutricional
de paises em desenvolvimento, e contém um glicosideo
cianogénico toxico. Uma dieta pobre em proteinas pode
comprometer a detoxificacdo desse metabdlito, resultando
em um actimulo de cianeto, téxico para o tecido cardiaco.®

Uma predisposigao genética também tem sido proposta
como tentativa de explicar a alta prevaléncia de fibrose
endomiocdrdica em dreas especificas. Uma associacdo em
familias tem sido descrita em alguns estudos.>® Entretanto,
nao se sabe se isso é devido a fatores ambientais que se
compartilham, a causas genéticas, ou a ambos.

Fisiopatologia

A deposicao de tecido fibrético em endocardio, miocardio
e valvas cardiacas acarreta uma diminuicao da cavidade
ventricular e disfuncdo no enchimento diastélico dos
ventriculos.!” Além disso, é desenvolvida uma insuficiéncia
valvar importante, principalmente na valva trictspide. A
cicatrizacado do endocardio também compromete a fungao
sistolica, em graus varidveis. Com isso, é gerado um quadro
de insuficiéncia cardiaca.' Consequentemente, hd uma
importante dilatagao nas cavidades atriais.> Esse aumento
atrial pode acarretar o desenvolvimento de arritmias, além
da formagao de trombos e predisposicao a tromboembolismo
pulmonar.>*

Quadro clinico

A evolugao clinica da fibrose endomiocardica é composta
por 3 fases/formas: fase ativa (inflamatéria), fase progressiva
transitéria e fase cronica.®

Na fase ativa e inicial, a FEM cursa com febre, pancardite,
dispneia, edema periorbital, prurido e eosinofilia. Apesar
disso, a eosinofilia ndo pode ser considerada um biomarcador
especifico para a FEM, uma vez que sua ocorréncia varia
de 0 até 70% dos casos. O ECG é inespecifico, mas, por
outro lado, na ecocardiografia é possivel visualizar efusao
pericardica e infiltrados homogéneos nas paredes do
coragao.®®

A fase transitéria da fibrose endomiocardica acontece
principalmente por conta da repeticao de episédios ativos,
que facilita o caminho da evolucao para a fase cronica
da doenca. Durante a evolucdo, a inflamacado sistémica
nao é tdo comum, bem como a presenga dos marcadores
inflamatérios. A radiologia geralmente ndo demonstra sinais
especificos da FEM, mas raramente podem aparecer as tipicas
calcificagoes lineares no endocardio.® Ja na ecocardiografia
é possivel visualizar areas de cicatriz endocérdica, devido a
regressao da espessura do miocdrdio. Com essas cicatrizes
pode ocorrer uma patologia cardiaca restritiva, com dilatagao
atrial e distorgao de camara cardiaca.® A partir disso, se
desenvolve uma insuficiéncia cardiaca e o paciente passa a
apresentar ascite e edema.

Na fase cronica costuma haver o acometimento
biventricular, sendo que esse é presente em pelo menos
55% dos casos, mas, além dessa patologia, é comum
também o acometimento cardiaco direito e, mais raramente,
o acometimento cardiaco esquerdo.>® Nos casos da

disfungao ventricular direta, é gerada uma hipertensao portal
prolongada, evoluindo com anasarca. Por outro lado, quando
ha o acometimento biventricular, pode ser desenvolvida uma
ascite desproporcional ao edema periférico. De maneira
geral, alguns outros sinais que podem ser vistos por conta
da insuficiéncia cardiaca sao atrofia testicular, atraso no
crescimento, caquexia e problemas no desenvolvimento de
caracteres sexuais secundarios masculinos.

Na pesquisa radiol6gica, podem ser visualizadas dilatagdo
infundibular pulmonar, cardiomegalia e hipertensao
pulmonar poés-capilares. Jd a ecocardiografia apresenta
como achados o baixo débito cardiaco e hipertensao da
artéria pulmonar.®?

Diagnaéstico

A suspeita de fibrose endomiocardica deve acontecer para
pacientes em drea endémica que tenham também achados
ecocardiogréficos sugestivos e sintomas de insuficiéncia
cardiaca. A andlise do envolvimento cardiaco engloba
avaliacao do ecocardiograma e troponina sérica.’

O diagnéstico, entao, pode ser feito utilizando um sistema
de pontuacao de gravidade, que é separado em critérios
maiores e critérios menores, com a concordancia de dois
cardiologistas diferentes. Para fechar o diagnéstico, devem
existir pelo menos dois critérios maiores, ou um critério maior
e dois critérios menores, e esses critérios estao descritos
na Tabela 1.

Tabela 1 - Critérios para diagnéstico de fibrose endomiocardica

Critérios Maiores Pontuagao
Placas endomiocardicas >2 mm de espessura 2
Placas endomiocardicas finas (<1 mm) afetando 3
mais de uma parede ventricular

Obliteracdo do apice ventricular direito ou esquerdo 4
Trombos ou contraste espontaneo sem disfungdo 4
ventricular grave

Retragdo do apice do ventriculo direito (incisura 4
apical do ventriculo direito)

Disfuncéo da valvula atrioventricular devido a 1-4
adesdo do aparelho valvular a parede ventricular

Critérios Menores

Placas endomiocérdicas finas localizadas em uma 1
parede ventricular

Padrao de fluxo restritivo através das valvulas mitral 2
ou tricuspide

Abertura diastélica da valvula pulmonar 2
Espessamento difuso do folheto mitral anterior 1
Atrio aumentado com ventriculo de tamanho normal 2

Movimento M do septo interventricular e parede
posterior plana

Densidade aumentada do moderador ou outras
bandas intraventriculares

Tabela adaptada de Mocumbi et al.®
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Tratamento

Em geral, o tratamento clinico com diuréticos,
vasodilatadores (bloqueadores do sistema renina-angiotensina-
aldosterona), e betabloqueadores podem ser testados,
avaliando-se a resposta clinica de forma individualizada.
Entretanto, € comum os pacientes ja apresentarem uma
doenca em fase mais avangada, e, pela auséncia de ensaios
clinicos randomizados, torna-se incerto o beneficio quanto
a desfechos significativos como mortalidade ou internagao
por insuficiéncia cardifaca. Para individuos que persistam
em classe funcional 1ll/IV pode-se considerar o tratamento
cirtirgico (geralmente a endocardiectomia com plastia e/ou
troca valvar mitral e/ou trictspide), mas ha ddvidas sobre o
seu impacto na sobrevida."

Em pacientes que apresentem sindrome de Loeffler
com doencga endomiocdrdica (subtipo da sindrome
hipereosinofilica), a abordagem terapéutica adicional
consiste em medidas que visam a normalizacdo da
eosinofilia periférica, ja que o dano cardiaco é secundario
a toxicidade relacionada a desgranulagao dos eosinéfilos.
Esse objetivo pode ser alcancado com a corticoterapia.
A hidroxiureia, interferon-a e o imatinib podem ser
alternativas."
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