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INTRODUCAO

A endomiocardiofibrose (EMF) é classifi-
cada como uma cardiomiopatia restritiva

(CMR) frequente em regides tropicais
(MOCUMBI et al., 2008), sendo considerada
uma doenca misteriosa e desafiadora (GRI-
MALDI et al., 2016). Possui como principal
caracteristica a deposicdo de tecido conjuntivo
fibroso na regido do apice cardiaco bem como
nas regides subvalvares de ambos o0s
ventriculos, observando-se uma distor¢do da
morfologia cardiaca usual com reducdo impor-
tante da funcéo cardiaca devido a reducédo signi-
ficante dos volumes ventriculares, resultando
em aumento dos volumes atriais (CHAOSU-
WANNAKIT & MAKARAWATE, 2014). E
uma doenca considerada subdiagnosticada
devido a dificuldade de seu reconhecimento e
confusdo com outras possiveis cardiopatias
restritivas com sua etiologia ainda nao
completamente esclarecida, a falta de critérios
diagnosticos categorizados e a ocorréncia re-
gional razdes que contribuem para este insu-
cesso (KHALIL, 2020).

As causas relacionadas a EMF séo ainda
desconhecidas, porém, estudos recentes apon-
tam para a resultante de uma combinacdo de
fatores ambientais, infecciosos e outros fatores
desconhecidos em individuos suscetiveis
associados a um importante papel da hipermi-
gracdo eosinofilica na patogénese da doenga,
estando inclusive relacionada a sua morbidade
e mortalidade (MOCUMBI et al., 2008). Esses
fatores associados resultam em danos endomio-
cardicos e formacdo de cicatrizes, caracte-
rizados pela substituicdo do endocéardio e do
miocardio por tecido conjuntivo fibroso,
resultando em um estado funcional restritivo do
coracao.

A doenca passa por vérias fases distintas, em
que a primeira pode apresentar duracdo de até

cinco meses e é caracterizada pela infiltragdo
eosinofilica do miocérdio, resultando em necro-
se do subendocardio com quadro semelhante ao
observado nas miocardites agudas. A segunda
fase, conhecida como estagio trombético, ini-
cia-se cerca de dez meses ap6s o0 inicio da
doenca e estd associada a formacéao de trombos.
Essa fase pode se estender por varios anos até
atingir a fase fibrotica. Durante a fase fibrotica,
0 endocérdio é substituido por tecido conjunti-
vo fibroso, sendo essa a principal caracteristica
da EMF (KHALIL, 2020).

A fibrose afeta principalmente o &pice, as
paredes ventriculares, os musculos papilares
(especialmente o musculo papilar posterior) e
as cordas tendineas. Além disso, a fibrose pode
se estender e englobar o folheto posterior da
valvula mitral no ventriculo esquerdo. Estudos
que visavam descrever a extensdo da fibrose,
observaram que a cuspide mitral posterior fica
totalmente imobilizada devido & aderéncia ao
endocardio da parede posterior do ventriculo.
Isto resulta em uma superficie fibrosa que se
estende diretamente do ventriculo para o atrio,
onde a cuspide se incorpora e forma uma
prateleira fibrosa endocéardica (KHALIL,
2020).

O folheto anterior da valvula mitral também
pode ser afetado pelo espessamento endocar-
dico, mas permanece movel, resultando em uma
valvula mitral unifoliada, contribuindo para a
formacdo de uma valvopatia associada. A pro-
gressdo da inflamacéo para o estagio fibrotico
pode variar em suas formas patoldgicas, pas-
sando por miocardite aguda, fases necroticas e
trombaticas, e finalmente chegando a fase fi-
brética. E nessa fase fibrotica que a EMF cli-
nica se manifesta e é diagnosticada (KHALIL,
2020).

Por se tratar de uma importante cardiomio-
patia restritiva, o tratamento medicamentoso
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isolado ndo apresenta resposta satisfatoria,
sendo necessaria intervencdo cirdrgica para
ressec¢éo do tecido conjuntivo fibroso em paci-
entes com a doenga em estagio avancado, dessa
forma, torna-se imprescindivel o diagndstico
precoce para melhor prognéstico do paciente
(CHAOSUWANNAKIT & MAKARAWATE,
2014). Os primeiros pesquisadores que descre-
veram e estudaram a EMF dependiam de acha-
dos post mortem para seu diagnostico, uma vez
que ndo existiam métodos eficientes que permi-
tissem sua correta sugestdo (KHALIL, 2020).

Com o desenvolvimento de novas ferra-
mentas, diferentes estratégias propedéuticas
mais complexas baseadas na passaram a ser
implementadas, como a ecocardiografia, que
permite avaliagdo e quantificagdo das alte-
racGes morfoldgicas e hemodinamicas, porém,
sem conclusdo diagndstica. A bidpsia cardiaca
apresenta-se também como uma possibilidade,
possuindo uma acurdcia média de 50% de
precisdo, porém, trata-se de um método inva-
sivo e de baixo custo-beneficio (SHARMA et
al., 2019). O método de ventriculografia con-
vencional foi considerado por muito tempo o
padrdo-ouro para diagnéstico, porém, também
se trata de um método invasivo (SHARMA et
al., 2019).

O desenvolvimento dos exames de imagem,
principalmente da ressonéncia magnética car-
diaca (RMC), permitiu uma nova alternativa
diagnostica, por fornecerem uma imagem
detalhada da morfologia cardiaca, incluindo
uma avaliagdo favoravel do apice cardiaco,
regido comumente afetada na patogénese da
doenca, com a possibilidade do uso de contras-
te de gadolinio, que permite a observagdo da
presenca de inflamacédo localizada associada a
EMF. O acumulo de contraste com lenta
cinética de ‘“washout” denota um possivel
aumento de volume extracelular (CHAOSU-
WANNAKIT & MAKARAWATE, 2014).

Dessa forma, a RMC apresenta-se como uma
opcdo diagnostica para EMF no contexto de
cardiomiopatias restritivas, tanto por permitir
uma acurada visualizacdo do coragdo e sua
morfologia como de alteragbes comumente
associadas a doenca.

O objetivo deste capitulo foi a elaboracéo de
uma revisdo bibliografica acerca do uso da
RMC como um metodo de definicdo diag-
nostica e analise de complicagcdes da EMF em
pacientes com cardiomiopatias restritivas.

METODO

Trata-se de uma revisdo narrativa de li-
teratura, cuja finalidade é atualizar e obter
informagdes acerca de um determinado tema
em curto periodo de tempo. Assim, consiste em
uma publicagdo que contempla o “estado da
arte” da tematica proposta, ou seja, constroi-se
a partir de analises de material bibliogréfico ja
publicado sobre o tema escolhido (ROTHER,
2007).

Para a construcdo deste trabalho buscou-se
estudos publicados que apresentam relevancia
no meio cientifico sobre a temética proposta,
seguindo normas fases de preparacdo, desen-
volvidas da seguinte forma: elaboracdo da
questdo problema, busca dos artigos, coleta de
dados, andlise critica dos estudos incluidos e
discussdo dos resultados apresentados, com
isso, abordar de maneira objetiva e coesa um
acervo significativo de artigos cientificos, os
quais se dao por esséncia deste trabalho.

Foi realizada no periodo do ano de 2022, por
meio de pesquisa nas bases de dados SciELO,
Pubmed e UptoDate. Foram utilizados o0s
descritores “Endomyocardial Fibrosis”, “Car-
diac Magnetic Resonance” e "Review”. Desta
busca foram pre-selecionados 10 artigos, pos-
teriormente submetidos aos critérios de inclu-
sdo.




Os critérios de inclusdo foram: artigos nos
idiomas inglés, portugués, espanhol, publicados
no periodo de 2005 a 2022, que descreviam 0
uso da ressonancia magnética cardiaca como
critério diagndstico para endocardiomiofibrose
no contexto de cardiomiopatias restritivas, estu-
dos do tipo revisdo, meta-andlise, disponibi-
lizados na integra. Os critérios de exclusdo
foram: artigos duplicados, disponibilizados na
forma de resumo, que ndo abordavam direta-
mente a proposta estudada e que ndo atendiam
aos demais critérios de inclusdo. ApoOs 0s
critérios de selecdo, restaram seis artigos que
foram submetidos a leitura completa para a
coleta dos dados.

RESULTADOS E DISCUSSAO

Chaosuwannakit e Makarawate (2014)
avaliaram 28 pacientes com CMR diagnos-
ticados por meio de ecocardiografia e 0s
submeteram a RMC com protocolo padrdo de
miocardiopatia. Desse grupo, foram identifi-
cados sete pacientes (25%) com EMF, dois
quais cinco (71,4%) haviam sido identificados
previamente com outras cardiomiopatias
restritivas. Além disso, foram comparados
dados entre esses sete pacientes com um grupo
controle de mesmo numero, que evidenciou
com p < 0,05 ( um aumento em mais de duas
vezes da area do atrio esquerdo e do éatrio di-
reito) obliteracdo do apice ventricular (100%) e
realce tardio do subendocardio apds o uso de
gadolinio (100%).

Sharma et al. (2019) analisaram 100 casos
suspeitos de cardiomiopatia restritiva primaria
no periodo de cinco anos por meio de RMC.
Desses, 64 foram diagnosticados com CMR e
20 pacientes com EMF (31%) sendo 10 de
ventriculo direito, trés de ventriculo esquerdo e
sete com acometimento biventricular. Edema
de carater inflamatdrio estava presente em

quatro casos (20%), trombose apical em oito
casos (40%) e realce tardio do subendocardico
apical foi sempre encontrado nos ventriculos
envolvidos. O &pice do ventriculo direito (VD)
estava obliterado em 100% dos pacientes com
VD acometido, enquanto o apice do ventriculo
esquerdo (VE) estava obliterado em 66% dos
casos que haviam alteragdes da patologia no
ventriculo esquerdo.

Salemi et al. (2011) analisaram um grupo de
36 pacientes com diagnéstico de EMF e cons-
tataram que, desse grupo, nove pacientes (25%)
possuiam diagndsticos de diferentes cardiopa-
tias a ecocardiografia. Quando submetidos a
RMC, todos os pacientes apresentavam &reas
apicais com realce tardio de gadolinio,
alteragdo comumente observada na EMF.

A EMF ¢ considerada uma das principais
causas de cardiomiopatias restritivas (SHAR-
MA et al., 2019). Neste trabalho, os estudos
realizados por Chaosuwannakit e Makarawate
(2014), Gulati et al. (2011) e Salemi et al.
(2011) demonstraram o uso da RMC como uma
opc¢ao para o diagnostico de EMF. Em todos os
casos, 0S autores utilizaram pacientes com
cardiomiopatias restritivas previamente subme-
tidos a exames de ecocardiografia com altera-
¢OGes morfoldgicas e funcionais relacionadas a
possiveis doencas restritivas do miocardio. Para
grande parte dos pacientes investigados, foi
possivel a confirmacdo diagnostica de EMF
além de grande suspeicdo em outros casos. Nos
estudos realizados pelos autores, foi possivel
realizar distingdo da EMF de outras possiveis
cardiomiopatias restritivas, que, segundo Chao-
suwannakit e Makarawate (2014), apresentam
sinais tipicos como a presenca de anorma-
lidades subendocardiais tipicas, como fibrose e
obliteracdo do apice cardiaco. Além destes, a
RMC permite a observacao de trombos apicais
e a presenca de processo inflamatorio principal-
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mente quando contrastada por gadolinio, alte-
racOes essas que demonstram a superioridade
da RMC em relagdo a ecocardiografia no
diagnostico da EMF, como demonstrado nos
trabalhos de todos os autores avaliados neste
estudo.

Visando correlacionar os estudos de RMC
com o prognostico de pacientes portadores de
EMF, Salemi et al. (2011) utilizaram a técnica
associada ao realce tardio de contraste de
gadolinio para calcular o volume de deposi¢do
de tecido fibroso no apice de cada ventriculo
individualmente, o que foi posteriormente inde-
xado as &reas de superficie corporal e com-
parado com a classe funcional segundo a
classificagdo funcional proposta pela New York
Heart Association (NYHA). Os autores obser-
varam que houve associagao entre 0 aumento da
deposicao de tecido fibroso indexado a area de
superficie corporal com as piores classificacdes
funcionais NYHA, nestes casos, com oS
pacientes apresentando maior probabilidade de
necessitar de intervencado cirurgica. Na analise
multivariada, o volume de deposi¢édo de tecido
fibroso apical indexado & &rea de superficie
corporal superior a 19 mL/m? foi o Unico
preditor independente de mortalidade, com ris-
co relativo relatado de 10,8 (SALEMI et al.,
2011).

Mais importante, a distribui¢éo, extenséo e
localizagdo detalhadas do tecido fibroso, con-
forme verificado pela RM cardiaca com realce
tardio, pode ser util para o planejamento
meticuloso do tratamento cirurgico (endocar-
diectomia), oferecendo insights anatdmicos ex-
tras que podem ajudar a orientar o procedimen-
to. Nestes casos, informacdes sobre a extenséo
da calcificacdo apical podem ser especialmente
Uteis para o cirurgido, podendo ajudar a
determinar a melhor abordagem para acesso do
endocardio. Por outro lado, a avaliacdo de
acompanhamento e a quantificacdo de tecido

fibroso com RM cardiaca com realce tardio
podem representar uma ferramenta para melhor
compreensdo da progressdo e recorréncia da
doenca, particularmente em pacientes submeti-
dos a resseccdo cirdrgica (SALEMI et al.,
2011).

Embora esses resultados sejam promissores,
mais estudos sdo necessarios para determinar o
papel potencial das técnicas de mapeamento de
RMC em ponderagdes T1 e T2 mais recentes
em pacientes com suspeita ou confirmacao de
EMF.

Os estudos avaliados sugerem fortemente
que a RMC constitui uma ferramenta util para
avaliacdo abrangente e caracterizagdo de paci-
entes com suspeita ou confirmacdo de EMF. A
RM cardiaca tem resolucéo temporal e espacial
inerentemente alta, fornecendo avaliagdo mor-
folégica e funcional precisa, permitindo
identificacdo e quantificacdo de caracteristicas
tipicas da doenca, apresentando-se como uma
6tima alternativa para o diagndstico etiolégico,
principalmente considerando a EMF. Dessa
forma, sugere-se que a RMC pode ser utilizada
como um exame de diagnostico e avaliacdo da
EMF em casos de pacientes que apresentem
cardiomiopatias restritivas principalmente se o
contexto clinico considerar a EMF como
potencial hipétese diagndstica. Com base na
busca realizada, notou-se ainda uma deficiéncia
de estudos sobre o topico abordado, o que
demonstra a necessidade de maior exploracao
sobre o tema em questao.

CONCLUSAO

Em virtude dos dados encontrados nesta
revisao bibliogréfica, pode-se notar que a RMC
apresenta-se como um método util para
diagnostico de EMF, provendo uma eficiente
observacdo das alteracdes morfologicas comu-
mente encontradas na doenga, como presenca

de fibroses subendocardicas e obliteracdo do
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apice cardiaco, além da observacdo de trombos
apicais e processo inflamatorio, o que reitera a
superioridade da RMC em relacdo a ecocar-
diografia no diagnostico de EMF.

Ainda, pode ser uma importante ferramenta
de auxilio na analise das complicacgdes associa-
das e uma opcéo para avaliacdo da evolucéo da
EMF. E importante ressaltar que a RM cardiaca
demonstrou fornecer informacdes prognosticas
valiosas, com aumento da quantidade de
deposicdo de tecido fibroso apical indexado a
area de superficie corporal (> 19 mL/m?)
diretamente relacionado a piora na classe fun-

cional da NYHA e maior mortalidade.

Além disso, a ressonancia magnética car-
diaca fornece informagbes detalhadas sobre
localizagéo, distribuigéo e extenséo da oblitera-
cdo apical, oferecendo insights anatdémicos
extras para auxiliar no planejamento cirurgico.
No geral, os achados da RM cardiaca tém exce-
lente correlagdo com os resultados da analise
histopatologica e a RM cardiaca desempenha
um papel importante na diferenciacdo da EMF
de outras cardiomiopatias, facilitando o
diagnostico e o tratamento precoces.
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