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Caso 4/2017 - Homem Jovem Maratonista com Insuficiéncia

Cardiaca por Miocardiopatia Dilatada
Case 4/2017 - Young Male Marathoner with Heart Failure Due to Dilated Cardiomyopathy

Hilda Sara Montero Ramirez, Rafael Amorim Belo Nunes, Vera Demarchi Aiello

Instituto do Coracao (InCor) HC-FMUSE, Sdo Paulo, SP — Brasil

Homem de 22 anos de idade, natural de Ranchinho, BA,
e procedente de Sdo Paulo, SP maratonista, admitido no
hospital por choque cardiogénico que sucedeu dor precordial
e sincope ap6s esforco fisico.

O pai do paciente relatou ter o filho apresentado
convulsdes na infancia e episddio de febre reumatica na
adolescéncia, tendo realizado profilaxia com penicilina
benzatina por 2 anos, abandonando-a espontaneamente e
negando recorréncia do quadro. Havia histéria recente de
abuso de éalcool e sintomas depressivos, e os familiares e
amigos nao souberam informar sobre uso de drogas ilicitas.

Ha 1 ano apresentava episodios esporadicos de dispneia
e desconforto precordial aos esforgos, tendo mantido os
treinamentos e corridas, menos intensos por dores em
membros inferiores e fraqueza nos dltimos meses, até que
ha 5 dias (26 ago 2009), logo ap6s sessdo de treinamento,
apresentou quadro stbito de dor toracica, tosse com
hemoptise, fraqueza generalizada, tremores, confusao mental
e sincope. Foi levado ao hospital proximo a sua residéncia,
onde ficou internado para observacao.

O ECG (27 ago) revelou ritmo supraventricular, 125 batimentos
por minuto, sinais indiretos de sobrecarga atrial direita, sobrecarga
ventricular esquerda, alteragoes secundarias de repolarizagao
ventricular (Figura 1).

A dosagem de enzimas foi: CPK 120 Ul/l, CK-MB 29 U/
e troponina 0,77 ng/l.

O ecocardiograma (29 ago) revelou os seguintes diametros:
aorta 28 mm, étrio esquerdo 42 mm, ventriculo direito
20 mm, ventriculo esquerdo (diastole/sistole) 75/66 mm,
fragdo de ejegao 25% (Teicholz); espessura de septo 9 mm e de
parede posterior 10 mm. O ventriculo esquerdo apresentava
hipocinesia difusa e o enchimento era de padrao restritivo.
Havia insuficiéncia moderada das valvas mitral e trictspide.
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O paciente evoluiu torporoso e taquipneico. O exame fisico
(30 ago) revelou frequéncia cardiaca de 115 batimentos por
minuto, frequéncia respiratéria de 30 incursdes por minuto,
pressdo arterial de 92/54 mmHg e 90% de saturagdo de O,
com cateter de O, com 3 I/min. A pressao venosa jugular estava
elevada (++/4). A ausculta pulmonar estava normal. A ausculta
cardiaca nao revelou bulhas acessérias e havia sopros sistélicos
(+++/6) em areas mitral e trictspide. O abdome era flacido e
indolor, sem visceromegalias. Nao havia edema de membros
inferiores. Os pulsos eram simétricos, contudo finos, e havia
md perfusdo periférica.

Foi iniciado o uso de dopamina intravenosa para tratamento
do choque. Recebeu, também, enoxaparina e clopidogrel.

Apresentou novo episédio de dor precordial e dispneia
com rebaixamento da consciéncia e necessitou intubagao
orotraqueal para suporte ventilatério. A partir desse momento,
evoluiu com choque refratario a administragao de volume e
noradrenalina, tendo sido transferido para o InCor.

O exame fisico de entrada (31 ago) revelou paciente em
mau estado geral, com extremidades frias, em ventilacao
mecanica por intubagao endotraqueal, pressao arterial
inaudivel. A ausculta pulmonar, havia roncos difusos.
A ausculta cardiaca, revelou 32 bulha cardiaca e sopro
sistélico (++ +/6) em drea mitral. O abdome nao apresentava
anormalidade e nao havia edema de extremidades.

Os exames laboratoriais (31 ago) revelaram: hemoglobina,
17,4 g/dl; hematdcrito, 59%; leucdcitos, 20900/mm?3 (4% bastdes,
76% segmentados, 11% linfocitos e 9% mondcitos); plaquetas,
288000/mm?3; ferritina, 258 ng/ml; CK-MB, 12 ng/ml; troponinal,
4,11 ng/ml; CPK, 3168 U/I; AST, 145 U/l; ALT, 61 U/l; LDH,
387 UJl; proteina Creativa, 88,5 mg/l; ureia, 45 mg/dl; creatinina,
3,1 mg/dl (FG = 27 ml/min/1,73 m2); sédio, 140 mEq/l;
potassio, 6,4 mEq/l; lactato arterial, 15 mg/dl; TP (INR) 6,6;
TTPA incoagulavel; dimero D, 2460 ng/ml. A gasimetria arterial
revelou pH 7,15; paCO, 60,2 mmHg; paO, 54,2 mmHg;
saturacdo de O, 79,6%; bicarbonato 20,2 mEg/l e excesso de
bases (-)10 mEq/l. A eletroforese de proteinas revelou: proteinas
totais, 4,9 g/dl; albumina, 2,3 g/dl; e globulinas: alfa 1, 0,3 g/dl;
alfa2,0,6 g/dl; beta, 0,7 g/dl; gama, 1 g/dI. As reagdes soroldgicas
para doenca de Chagas, hepatite C, e HIV foram negativas, os
anticorpos da classe 1gG foram positivos para hepatites A e B,
citomegalovirus e toxoplasmose.

O ECG (31 ago) revelou fibrilagdo atrial, com 140 batimentos
por minuto, sobrecarga ventricular esquerda, ondas T
pontiagudas em V, e V, e invertidas em V, e V, (Figura 2).

O novo ecocardiograma (31 ago) revelou as seguintes
medidas: aorta 27 mm; atrio esquerdo 45 mm; ventriculo
direito 42 mm; ventriculo esquerdo (diastole/sistole)
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Figura1-ECG (27 ago): ritmo supraventricular taquicardico, eixo desviado para direita, 125 batimentos por minuto, sinais indiretos de sobrecarga atrial direita, sobrecarga

ventricular esquerda, alteragbes secundarias da repolarizagdo ventricular.
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Figura 2 - ECG (31 ago): fibrilagdo atrial, eixo desviado para direita, com 140 batimentos por minuto, sobrecarga ventricular esquerda, ondas T pontiagudas em V, e

V, e invertidas em V e V.

74x68 mm; fragdo de ejecao (Teicholz) 17%; espessuras do
septo interventricular e da parede posterior do ventriculo
esquerdo foram semelhantes, 9 mm. Os ventriculos
eram dilatados e difusamente hipocinéticos. Ndo havia
anormalidade valvar e havia sinais de hipertensao pulmonar.
O ecocardiograma transesofagico (2 set) revelou trombo
pedunculado aderido a parede anterior do ventriculo

esquerdo, medindo 2,18 x 1,16 cm.

Foi indicado o uso de baldo intra-aértico para suporte
circulatério, iniciado em 31 agosto.

O paciente apresentou melhora hemodinamica, contudo
comegou a apresentar febre.

O baldo intra-adrtico foi retirado em 4 de setembro. As medidas
hemodinamicas desse dia foram: pressao arterial 150/72 mmHg;
pressao de artéria pulmonar 34/15 mmHg; pressao venosa central,
11 mmHg; indice cardiaco 3,72 I/min.m?; indice de volume
sistélico de ventriculo esquerdo 48 mL/m?/batimento; indice de
resisténcia vascular sistémica 1741 dyn.s.m2.cm.
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Foi iniciada antibioticoterapia com vancomicina,
piperacilina e tazobactam.

Os exames laboratoriais desse dia (4 set) revelaram:
hemoglobina, 10,4 g/dl; hematécrito, 33%; leucécitos,
10400/mm?3 (75% neutréfilos); plaquetas, 155000/mm3;
TP (INR) 1,1; TTPA (rel) 1,25; PCR, 130 mg/l; CPK, 1124 U/I;
ureia, 23 mg/dl; creatinina, 0,6 mg/dl; s6dio, 139 mEq/l;
potassio, 3,2 mEq/l; AST, 98 U/l; e ALT, 62 U/I.

Nos dias seguintes houve piora da fungao renal (creatinina
de 2,6 mg/dl) e da congestao pulmonar.

O estado de consciéncia oscilava entre agitacao e
sonoléncia. Em avaliacdo neurolégica, foram solicitados
tomografia de cranio e exame do liquor, o qual foi limpido
e incolor, negativo para pesquisa de bactérias e fungos,
com os seguintes parametros: glicorraquia, 70 mg/dl;
cloretos, 129 mEq/l; proteinas, 38 mg/dl; lactato, 9,2 mg/dI;
celularidade, zero e 1 hemacia/ml (9 set).
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As tomografias de cranio (8 e 10 set) revelaram areas
hipoatenuantes envolvendo as substancias branca e cinzenta
das regioes parietal e occipital direitas, sugestivas de lesdes
isquémicas agudas.

A tomografia de térax (8 set) revelou acentuada
cardiomegalia, derrame pleural bilateral moderado, associado
a atelectasia do parénquima adjacente e atenuagao em vidro
fosco difuso, mais evidente nos lobos inferiores.

A tomografia de abdome (8 set) revelou hepatomegalia,
com figado homogéneo e bordas rombas, dilatacao de veias
cava inferior e supra-hepaticas; contetido hiper-atenuante de
vesicula biliar, sugestivo de lama biliar. Bago, pancreas, rins,
adrenais e aorta abdominal nao apresentavam anormalidades.

Novas avaliagbes ecocardiograficas (9 e 17 set) nao
revelaram alteragoes em relagao ao ecocardiograma inicial,
exceto pela regressao da dilatagdo e da hipocinesia do
ventriculo direito.

No 11¢ dia de internagao houve retorno da febre e
aparecimento de secrecao respiratéria purulenta, sendo
associado colistimetato a terapéutica. Houve melhora da
secregao pulmonar; contudo, trés dias depois, o paciente
apresentou edema agudo dos pulmdes com hipertensao
arterial e ainda mantinha febre. Foi introduzido fluconazol
pela presenca de células leveduriformes com pseudo-hifas
na secregdo traqueal.

As hemoculturas colhidas em 11 de setembro foram positivas
para Staphylococcus coagulase negativos sensiveis a teicoplanina,
a vancomicina e a associagao sulfametoxazol/trimetoprima.

No 202 dia de internagao apresentou parada cardiorrespiratoria
em taquicardia ventricular polimérfica, revertida com desfibrilagao
elétrica com 200 J, a qual recorreu pouco tempo depois e
degenerou para fibrilagao ventricular e atividade elétrica sem pulso,
também revertida. Recebeu amiodarona 300 mg intravenosa,
porém evoluiu com choque e edema agudo de pulmao.

Os exames laboratoriais dessa data (19 set) revelaram:
hemoglobina, 12,1 g/dl; hematdcrito, 39%; leucdcitos,
26900/mm3 (14% bastoes, 72% segmentados); plaquetas,
300000/mm3; TP (INR) 7,5; TTPA (rel) 1,92; sédio,
155 mEqg/l; potassio, 5,8 mEqg/l; magnésio, 1,9 mmol/l;
ureia, 89 mg/dl; creatinina, 3,9 mg/dl; lactato, 145 mg/dl.
A gasimetria arterial revelou: pH 7,42; paCO, 35 mmHg;
paO, 108 mmHg; saturagdo de O, 98%; bicarbonato
22 mEq/l e excesso de bases (-) 1,5 mEq/l.

O paciente evoluiu com choque e febre que nao
melhoraram com a passagem de baldo intra-adrtico e troca
de fluconazol por anfotericina e introdugao da associagao
sulfametoxazol/trimetoprima. Faleceu em bradicardia sem
pulso no 222 dia de internagdo (21 set 2009).

Aspectos clinicos

Trata-se de homem de 22 anos de idade, maratonista, com
insuficiéncia cardiaca fatal de um ano de evolugdo. Os dados
clinicos relatados sao dispneia e desconforto precordial aos
esforcos, tendo mantido os treinamentos e as corridas menos
intensos por dores em membros inferiores e fraqueza nos Gltimos
meses, até ser internado por quadro de dor tordcica, dispneia,
hemoptise, confusdao mental e sincope. Durante a internagao,

evoluiu com piora rapidamente progressiva do quadro clinico.
O eletrocardiograma de entrada revelou sinais de sobrecarga
atrial direita, sobrecarga ventricular esquerda e alteragdes
secundarias de repolarizacao ventricular. O ventriculo esquerdo
apresentava hipocinesia difusa e a fungao diastélica era de
padrao restritivo. Havia insuficiéncia moderada das valvas mitral
e tricGspide. Esses achados eram sugestivos de miocardiopatia
com importante repercussao hemodinamica.

Entre as causas de miocardiopatia em jovens podemos
citar: miocardiopatias idiopaticas, miocardites infecciosas e
miocardites autoimunes.’ Cardiotoxicidade também pode ser
observada na exposicao a determinados agentes como alcool,
cocaina, metais pesados e antineoplasicos, como antraciclinas
e ciclofosfamida.

A miocardiopatia dilatada idiopatica é a causa mais comum
de insuficiéncia cardiaca em jovens, sendo que 30% a 50%
dos casos sao familiares e associados a mutagdes genéticas
herdadas.?® Alguns pacientes apresentam insuficiéncia
cardiaca de rapida progressao e refratarios ao tratamento,
sendo uma das etiologias mais frequentes em filas de
transplante cardiaco.

As miocardites linfociticas podem ser desencadeadas
por diferentes agentes infecciosos. As infecgdes virais sao
a causa mais frequente e podem cursar com insuficiéncia
cardfaca aguda, subaguda ou crénica. Mais de 20 virus foram
relacionados ao risco de miocardite, entre os quais podemos
destacar o Coxsackievirus B, adenovirus, parvovirus tipo B19,
citomegalovirus e herpesvirus humano tipo 6.> Alguns grupos
possuem maior risco para evoluir com insuficiéncia cardiaca
de répida progressao ou fulminante relacionada a miocardites
virais, como criangas e pacientes imunocomprometidos.
Outras causas infecciosas como bactérias, riquétsias e fungos
também ocasionalmente estdo associados a miocardites,
entretanto menos comumente que as causas virais. No Brasil,
onde a doenga de Chagas é endémica em algumas regioes,
podemos observar em alguns pacientes acometimento
miocardico de répida evolugao. No caso descrito, apesar de
o paciente ser natural de drea potencialmente endémica para
doenga de Chagas, a pesquisa soroldgica mostrou-se negativa.

Miocardites de origem autoimune podem levar a insuficiéncia
cardiaca aguda ou subaguda com rapida descompensacao.
A miocardite por células gigantes € uma doenca rara, mediada
por anormalidades na fungao dos linfécitos T, acometendo
principalmente individuos jovens e de meia-idade com rapida
evolucao e altas taxas de mortalidade. A apresentacao inicial em
75% dos casos € insuficiéncia cardiaca rapidamente progressiva
e o restante se apresentam com arritmias cardiacas e quadros
similares ao infarto agudo do miocérdio. Cerca de 20% dos
pacientes com miocardite por células gigantes apresentam
condicoes autoimunes associadas, como doencas inflamatérias
intestinais, tireoidites, doenga celiaca, artrite reumatoide.®
A miocardite eosinofilica, assim como a miocardite por células
gigantes, pode se caracterizar por quadro de insuficiéncia
cardiaca de rapida progressdao e também potencialmente
fatal, estando ocasionalmente relacionada a exposicao a
drogas ou agentes exdgenos. A sarcoidose cardiaca também se
configura como diagndstico diferencial no caso citado, apesar
de nao haver relato de acometimento prévio de 6rgaos como
pulmées e figado. Em geral, pacientes com sarcoidose cardiaca
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apresentam alteragoes do sistema de condugdo cardiaca com
ocorréncia de bloqueio atrioventricular total em até 30% dos
casos, relacionadas a presenga de granulomas e cicatrizes na
regido basal do septo interventricular.?

O infarto agudo do miocéardio é uma causa frequente
de insuficiéncia cardiaca aguda, mais comum em pacientes
de meia-idade e idosos com fatores de risco e/ou doenca
aterosclerdtica estabelecida. No caso descrito, o paciente
era jovem, sem fatores de risco classicos para doenga
cardiovascular e as apresentagoes clinica e laboratorial nao
sugerem sindrome coronaria aguda.

Entre o quinto e o sexto dia de internagao hospitalar, o
paciente apresentou deterioracao importante do quadro clinico,
evoluindo com insuficiéncia respiratéria e hemodinamica,
alteracao do nivel de consciéncia, o que resulta na necessidade
de suporte ventilatério invasivo e uso de droga vasoativa.
Achados do exame fisico demonstram sinais de insuficiéncia
cardiaca aguda como novo aparecimento de terceira bulha e
congestao pulmonar, md perfusao periférica com tempo de
enchimento capilar elevado e aumento da pressdo venosa
central caracterizado pela presenca de turgéncia jugular.
Os exames laboratoriais desse periodo revelavam intimeros
dados de mau prognéstico por disfungdes organicas, como
elevagao das escérias nitrogenadas, do lactato arterial, das
enzimas hepaticas, acidose, hipoxemia, assim como aumento
de marcadores inflamatérios como protefna C reativa,
leucocitose e dimero-D. O eletrocardiograma revelou a
presencga de fibrilacao atrial com alta resposta, sobrecarga do
ventriculo esquerdo e alteragbes da repolarizagao ventricular.
Novo estudo ecocardiografico em comparacao ao prévio
demonstrou dilatagao e hipocinesia do ventriculo direito e
sinais indiretos de hipertensao pulmonar. Ecocardiograma
transesofagico posterior revelou presenca de trombo
pedunculado na parede anterior do ventriculo esquerdo,
achado esse que resulta em maior risco cardioembdlico,
podendo estar relacionado a presenga de lesées isquémicas
cerebrais frontal e parietal direita posteriormente observadas
a tomografia de cranio.

Em pacientes portadores de insuficiéncia cardiaca aguda
ou crdnica, algumas condigdes podem resultar em inicio ou
piora de descompensagdo, como evolugdo da doenca de
base, infeccbes, tromboembolismo pulmonar (TEP), arritmias,
isquemia miocdrdica e anemia. Infeccao e TEP sdao duas
condigbes que podem ter contribuido para a deterioragao
clinica descrita. Estudo recente descreveu prevaléncia de
TEP em 17,8% dos pacientes hospitalizados por sincope.”
No caso descrito, a nova dilatacao e a disfuncao do ventriculo
direito associada a piora respiratdria, hipoxemia e choque
podem sugerir TEP como possivel causa da descompensagao.
Infecgbes virais e bacterianas estdo entres as causas mais
comuns de descompensagbes em pacientes hospitalizados
com insuficiéncia cardiaca.* Essa maior incidéncia de
doengas infecciosas em pacientes com insuficiéncia cardiaca
é multifatorial, resultante da interacao entre diferentes
anormalidades, como alteragoes imunoldgicas em pacientes
criticos, deficiéncias nutricionais e maior necessidade de
procedimentos diagnosticos e terapéuticos invasivos. A despeito
do tratamento com antibidticos de amplo espectro em fungao
de quadro febril e sinais sugestivos de sepse, assim como
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o suporte hemodindmico ofertado durante a internacao, o
paciente evoluiu com instabilidade hemodindmica e choque
refratario. (Dra. Hilda Sara Montero Ramirez e Dr. Rafael
Amorim Belo Nunes)

Hipéteses diagnésticas: insuficiéncia cardiaca congestiva;
miocardite (autoimune? viral?); acidente vascular encefdlico
isquémico cardioembdlico; broncopneumonia nosocomial;
choque cardiogénico e séptico. (Dra. Hilda Sara Montero
Ramirez e Dr. Rafael Amorim Belo Nunes)

Necropsia

O coragao pesou 590 g (normal até 350 g), mostrando-se
moderadamente aumentado de volume e com forma
globosa (Figura 3). A superficie epicardica mostrava
pequenos espessamentos fibrosos pericoronarianos.
A abertura, notava-se dilatacdo de todas as cavidades,
com discreta hipertrofia das paredes ventriculares e atriais
(Figuras 4 e 5). Tanto as valvas atrioventriculares como as
arteriais nao mostravam anormalidades. Nao havia trombos
cavitdrios e nem espessamento do endocérdio. As artérias
corondrias tinham origem habitual e ndo mostravam lesoes
obstrutivas significativas.

A microscopia, notava-se moderada a acentuada hipertrofia
de cardiomidcitos, com fibrose miocardica intersticial focal
(Figura 6) e dreas de microinfartos em organizagao (Figura 7).
Encontramos ainda sinais de choque terminal como necrose
hepatica centrolobular, necrose tubular aguda renal e hemorragia
alveolar pulmonar recente (Figura 8), além de sinais de embolia
sistémica, como infartos recentes em encéfalo (parietal e occipital
a direita) e em bago. (Profa. Dra. Vera Demarchi Aiello)

Diagnésticos: Causa de 6bito: choque cardiogénico.
Doenca principal: miocardiopatia dilatada idiopatica.
(Profa. Dra. Vera Demarchi Aiello)

Figura 3 - Vista externa do coragdo, que apresenta volume aumentado e forma
globosa. O epicérdio é brilhante.
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Figura 4 — Camaras cardiaca da direita abertas, mostrando dilatagéo atrial e
ventricular, além de hipertrofia miocardica discreta.

Figura 5 - Atrio e ventriculo esquerdos abertos. Ha dilatagdo de ambas as
cémaras cardiacas e o miocardio é hipertréfico.

Figura 6 — Fotomicrografias do miocérdio, apresentando hipertrofia de cardiomidcitos e fibrose intersticial (4reas em azul no painel direito). Coloragbes pela hematoxilina-
eosina (painel esquerdo) e pelo tricrémico de Masson (painel da direita), aumentos das objetivas respectivamente 20X e 10X.

Comentarios

O paciente tinha histéria de ser maratonista e vinha
apresentando sintomas compativeis com insuficiéncia
cardiaca ha cerca de 1 ano. Apresentou sincope apos
treinamento fisico, sendo internado. Durante a internacao,
identificou-se miocardiopatia dilatada. A necropsia revelou
hipertrofia e dilatagdo de camaras cardiacas de grau
moderado. Existia a ddvida clinica sobre a etiologia da
miocardiopatia, e ainda se ela seria ou nao relacionada ao
chamado “coracéo do atleta”. Dados da literatura mostram
que embora alguns atletas, principalmente os praticantes
de esportes considerados aerébicos, possam apresentar
dilatacdo das cavidades cardiacas, a maioria deles mostra
dimensoes ventriculares nos limites da normalidade.
A dilatagdo é semelhante em intensidade a que ocorre na
miocardiopatia dilatada, em cerca de 10% desses atletas,
porém o diagndstico diferencial se faz pelo fato de nao
haver disfungao sistdlica, com manutengao ou até mesmo

aumento da fragdo de ejecao ventricular. Os mesmos autores
europeus demonstraram que a dilatagao ventricular esta
relacionada positivamente com a superficie corpérea e
com a altura do atleta.®® Logo, no paciente aqui discutido,
apesar de ser atleta (maratonista) e apresentar dilatacao e
hipertrofia miocardicas, havia disfungao cardiaca, o que
caracteriza a miocardiopatia dilatada. Além disso, o exame
histolégico evidenciou alteragbes miocardicas patolégicas de
grau acentuado, como hipertrofia de cardiomidcitos e fibrose
miocardica intersticial, e adicionalmente microinfartos em
organizagao ou organizados.

Apesar dos infartos constatados em territério de artérias
cerebrais e artéria esplénica, ndo identificamos trombos
cardiacos, possivel fonte embdlica. Também nao evidenciamos
a necropsia sinais de infecgdo. Na histéria clinica, havia
relato de doenca reumdtica na infancia, mas as valvas nao
apresentaram lesdes compativeis com sequela dessa doenca.
(Profa. Dra. Vera Demarchi Aiello)
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Figura 8 — Aspecto histoldgico dos pulmées, com hemorragia alveolar difusa. Coloragdo pela hematoxilina-eosina, aumento da objetiva 10X.
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