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Caso 3/2018 - Mulher de 60 Anos Portadora de Cardiopatia
Chagasica, Internada por Descompensacao da Insuficiéncia

Cardiaca, Caquexia e Infeccao Pulmonar
Case 3/2018 - A 60-year-old Female with Chagasic Heart Disease, Admitted Due to Heart Failure

Decompensation, Cachexia and Pulmonary Infection
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Trata-se de paciente do sexo feminino, 60 anos,
com cardiopatia chagdsica e caquexia, internada por
descompensacgao de insuficiéncia cardiaca atribuida a
broncopneumonia. Apresentou parada cardiaca em atividade
elétrica sem pulsos ap6s bidpsia pulmonar.

A paciente fazia seguimento no InCor desde os
48 anos de idade, com diagndstico de doencga de Chagas.
Queixou-se inicialmente de palpitagoes, que cessaram
apos a prescricao de amiodarona. Era portadora também
de hipertensao arterial sistémica.

Os exames laboratoriais revelaram: potdssio, 5,2 mEq/l;
sédio, 144 mEq/l; creatinina, 0,8 mg/l; hemoglobina, 16,2 g/dl;
hematocrito, 48%; glicemia, 87 mg/dl; colesterol, 200 mg/dl;
triglicérides, 53 mg/dl; TSH, 1,16 microUl/ml; T4 livre, 1,1 ng/dl;
ALT, 8 Ul/l; AST, 10 UI/.

O ECG da época revelou alteragoes difusas da repolarizagao
ventricular.

O ecocardiograma (agosto 2004) revelou as seguintes
medidas: aorta, 28 mm; atrio esquerdo, 52 mm; espessura do
septo, 11 mm; parede posterior, 7 mm; ventriculo esquerdo
(diast/sist), 71/62 mm; fragao de ejegao de ventriculo esquerdo
(FEVE), 26%, com acinesia posterior (basal), inferior (basal)
e lateral (basal) e pequeno aneurisma de ponta; ventriculo
direito, 28 mm (dilatado e hipocinético); insuficiéncia mitral
acentuada; e pressao sistdlica de ventriculo direito, 65 mmHg.

A radiografia de térax (2012) revelou cardiomegalia (Figura 1).

O holter no mesmo periodo revelou frequentes extrassistoles
ventriculares e taquicardias ventriculares nao sustentadas.

Permaneceu assintomatica até 2013 (57 anos de idade)
em uso de hidroclorotiazida (25 mg), espironolactona
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(25 mg), carvedilol (12,5 mg), enalapril (20 mg) e amiodarona
(100 mg) diarios. Em abril de 2013, apresentou parada
cardfaca ressuscitada, precedida de mal-estar geral e registro
de taquicardia ventricular sustentada, tendo sido implantado
desfibrilador com programagao de marca-passo cardiaco
por episédios de bradicardia (ICD-T — ICD com estimulagao
antibradicardia, antitaquicardia e choque) e receitados 600
mg de amiodarona por dia.

Cinco dias antes desse episédio, apresentou sangramento
digestivo alto com hematémese e a endoscopia revelou Glcera
gastrica sem sangramento ativo e com base limpa (Forrest 1),
com menor risco de ressangramento.

Apresentou choque apropriado em maio de 2014 e, como
a paciente estivesse tomando dose de amiodarona abaixo
da prescrita, essa foi aumentada. A paciente, contudo, ndo
tolerou por dispepsia e foi indicado estudo eletrofisiolégico
para possivel ablagao de vias de manutencgao de taquicardia
ventricular sustentada.

A radiografia de térax revelou congestiao pulmonar e
cardiomegalia mais acentuada (Figura 2).

O ecocardiograma (4 agosto 2014) revelou: aorta, 27 mm;
atrio esquerdo, 43 mm; espessura do septo interventricular,
9 mm, e da parede posterior, 8 mm; diametros do ventriculo
esquerdo, 68/57 mm; FEVE, 30%. O ventriculo esquerdo
apresentava hipertrofia excéntrica e funcao sistélica diminuida a
custa de aneurisma em parede infero-lateral (segmentos médio
e basal) e aneurisma apical. O ventriculo direito foi descrito
como normal. A valva mitral apresentava insuficiéncia de grau
moderado. A pressao de artéria pulmonar foi 25 mmHg.

A angiotomografia de coronarias (28 julho 2014) nao revelou
lesbes corondrias. No estudo eletrofisiolégico (31 julho 2014),
os extra-estimulos desencadearam taquicardia ventricular
sustentada mal tolerada, que necessitou cardioversao elétrica.
O mapeamento eletroanatdémico revelou cicatriz associada a
potenciais tardios baixos e lentos na parede lateral (médio e
basal), antero-lateral (médio e basal) e infero-lateral (médio
e basal). Como havia muita proximidade com sub-ramos
do ramo circunflexo, ndo foram realizados pulsos de
radiofrequéncia por via epicérdica, os quais foram aplicados
por via endocardica. Apés os procedimentos, novos estimulos
ndo mais desencadearam taquicardia ventricular semelhante
aquela inicialmente observada, contudo foram desencadeadas
vérias taquicardias de morfologias diferentes e mal toleradas
que também necessitaram de cardioversao.

No retorno ambulatorial (novembro 2014), a paciente
queixou-se de dispneia aos grandes esforcos e tontura as
mudancas da posicao supina para ortostatica.
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Figura 1 - RX térax PA: aumento de trama vascular pulmonar e cardiomegalia (+++).

Figura 2 — RX térax PA: presenga de marca-passo cardiaco, piora da congestao pulmonar, cardiomegalia (++1).

O exame fisico (11 novembro 2014) revelou: peso, 70 kg;
altura, 1,7 m; pressao arterial, 102/80 mmHg; frequéncia
cardiaca, 68 bpm. A ausculta pulmonar foi normal e a
ausculta cardiaca mostrou ritmo cardiaco regular sem bulhas
anormais e presenca de sopro sistélico mitral (++/4+).
O exame abdominal foi normal, sem edemas, pulsos palpaveis
e simétricos. Pelas queixas e medidas de pressao arterial, foi
suspensa a hidroclorotiazida e mantidas as outras medicagoes.

Os exames laboratoriais (outubro 2014) revelaram:
hemoglobina, 13,2 g/dI; hematécrito, 43%; leucécitos, 7.220/mm3,
com diferencial normal; plaquetas, 200.000/mm3; colesterol total,
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180 mg/dl; HDL-colesterol, 73 mg/dl; LDL-colesterol, 88 mg/d|;
triglicérides, 95 mg/dl; glicemia, 94 mg/dl; creatinina, 0,96 mg/dl;
s6dio, 141 mEq/l; potdssio, 4,8 mEq/l; AST, 79 UI/; ALT, 111 UI/;
acido drico, 4,2 mg/dl; proteina Creativa, 6,78 mg/l; TSH, 2,85 ug/ml;
T4 livre, 1,62 mg/dl.

Em consultas ambulatoriais (outubro 2015 e 18 marco
2016), estava sem queixas de dispneia, dor precordial,
palpitagoes ou sincopes, mas ainda se queixava de tonturas.
A avaliacao do desfibrilador/marca-passo foi normal.

A radiografia de térax (2015) revelou congestao pulmonar
e cardiomegalia (Figura 3).
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Figura 3 - RX térax PA: aumento e cefalizagdo da trama vascular pulmonar.

A paciente foi internada em 22 de setembro de 2016 para
tratamento de descompensacao da insuficiéncia cardiaca e
broncopneumonia. Referia piora progressiva da dispneia até
ocorrer aos pequenos esforgos. Negava dor tordcica ou febre,
mas referia tosse seca, inapeténcia e perda de peso. O exame
fisico revelou paciente emagrecida, em regular estado geral,
taquipneica, peso de 53 kg, frequéncia cardiaca de 72 bpm,
pressao arterial de 95/60 mmHg, saturacdo de O, de 92%,
crepitagoes em bases pulmonares, bulhas cardiacas ritmicas,
com presenga de sopro sistélico mitral (++ ++4/6+). O abdome
era flacido, com figado doloroso, palpado a 2 cm do rebordo
costal. Havia edema (+++/4+) em membros inferiores.

Fazia uso de amiodarona (200 mg), enalapril (5 mg),
hidroclorotiazida (25 mg), levotiroxina (25 ug), metoprolol
(100 mg), sinvastatina (20 mg), varfarina (5 mg).

O ECG (22 setembro) revelou: ritmo sinusal; frequéncia
cardiaca, 63 bpm; sinais indiretos de sobrecarga atrial direita
(Penaloza-Tranchesi); baixa voltagem dos complexos QRS
no plano frontal; provavel area eletricamente inativa lateral;
bloqueio da divisdo antero-superior do ramo esquerdo
(Figura 4). O ECG de alguns dias depois revelou marca-passo
funcionante com estimulo atrial se propagando para o
ventriculo (AAI) (Figura 5).

A radiografia de térax (22 setembro 2016) revelou
presenca de desfibrilador/marca-passo com eletrodos em
atrio e ventriculo esquerdos, congestao pulmonar, area
de hipotransparéncia sugestiva de pneumonia em campo
pulmonar inferior direito (broncograma aéreo), elevagdo do
bronquio-fonte esquerdo (sugestivo de aumento de &trio
esquerdo) e aumento global de area cardiaca, com maior
participagdo do ventriculo direito (Figura 6).

Os exames laboratoriais (22 setembro) revelaram:
hemoglobina, 8,2 g/dl; hematécrito, 26%; leucdcitos, 17.500/mm3
(neutrdfilos 79%, eosindfilos 0%, linfocitos 15% e mondcitos 6%);
plaquetas, 344.000/mm3; ureia, 33 mg/dl; creatinina, 0,71 mg/d|;
AST, 148 Ul/l; ALT, 136 Ul/l; gama GT, 36 Ul/l; fosfatase

alcalina, 75 mg/dl; proteinas totais, 6,9 g/dl; albumina, 3,1 g/dl;
proteina C reativa, 124,39 mg/l; sédio, 140 mEq/l; potassio,
3,6 mEq/l. Gasimetria arterial: pH 7,54; pCO, 31,1 mmHg; pO,
62,3 mmHg; saturacdo de O,, 93%; bicarbonato, 26,2 mmol/l;
excesso de base, 3,9 mmol/l.

Devido a suspeita diagnéstica de pneumonia, foram
iniciados os antibidticos ceftriaxona e claritromicina.

A paciente evoluiu com melhora da dispneia e do edema,
mas com episédios de hipotensdo arterial e persisténcia da
tosse seca e de hipertermia discreta (37,6°C).

A avaliagdo do desfibrilador/marca-passo revelou que
haviam ocorrido 14 episédios de taquicardia ventricular em
julho de 2016: 12 abolidos por “burst” (estimulos com alta
frequéncia) e 2 com choques de 31 J.

O ecocardiograma (26 setembro 2016) revelou: aorta,
26 mm; atrio esquerdo, 60 mm; ventriculo direito basal
43 mm e médio 33 mm; espessura de septo interventricular,
10 mm; parede posterior, 7 mm; ventriculo esquerdo (diast/
sist), 73/60 mm; FEVE, 40%. Havia aumento acentuado de
atrios, ventriculo esquerdo dilatado com discinesia de parede
lateral (segmento basal), acinesia inferior (segmento basal) e
aneurisma de 4pice. Ventriculo direito de fungao normal.
As valvas mitral e tricGspide apresentavam insuficiéncia
acentuada por falha de coaptagdo de clspides. A pressao
sistdlica de artéria pulmonar foi estimada em 47 mmHg.
Nao foram observadas alteragdes no pericardio.

Nos dias subsequentes a internagao, os exames laboratoriais
continuaram a demonstrar leucocitose (ao redor de 19000),
anemia, hipoalbuminemia (1,9 g/dl) e proteina C reativa
elevada (acima de 150 mg/l).

Nova radiografia revelou hipotransparéncia nodular em
base direita (Figura 7).

A tomografia de térax (28 setembro 2016) revelou:
presenca de marca-passo com eletrodos endocavitarios
em camaras direitas, dilatagcdo do tronco da pulmonar
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Figura 4 — ECG: ritmo sinusal, baixa voltagem dos complexos QRS no plano frontal, provavel area eletricamente inativa lateral, bloqueio de ramo direito, bloqueio da

divisdo antero-superior do ramo esquerdo.
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Figura 5 - ECG: marcapasso funcionante com estimulo atrial propagando normalmente para ventriculo.

(41 mm); traqueia e bronquios principais permedveis e de
calibre normal, além de espessamento difuso da parede
dos bronquios, hilos pulmonares aumentados, calcificagdes
hilares podendo ser linfonodais sequelares. Havia nédulo
irregular medindo cerca de 2,3x2,5x1,9 cm na transigao
entre o segmento medial e o lateral do lobo médio e
opacidade em vidro fosco difusa com espessamentos
septais de permeio, notadamente nas bases, compativeis
com congestdo. Existia ainda drea hiperdensa periférica,
junto a superficie pleural do lobo superior direito, sugestiva
de sangramento parenquimatoso subagudo ou, ainda,
depésito de amiodarona. A vascularizagao pulmonar estava
aumentada e havia pequeno derrame pleural bilateral.
Descritos também nédulos hipoatenuantes hepaticos de
avaliagao limitada neste estudo sem contraste, além de
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calcificagdes nodulares esparsas no parénquima hepatico,
que apresenta densidade difusamente aumentada (aspecto
sugestivo com depésito de amiodarona no parénquima).
Dilatacao das veias cava inferior e hepdticas. Ectasia da
vesicula biliar. Nao havia linfonodomegalias. O coragao era
aumentado difusamente com predominio de atrio esquerdo.

Como a paciente estivesse muito emagrecida, com
diminuigdo moderada da FEVE e imagem pulmonar alterada,
iniciou-se a pesquisa de causas de sindromes consumptivas
outras que nao a insuficiéncia cardiaca. Os exames do
escarro (trés amostras em dias diferentes) foram negativos
para bacilos alcool-acido resistentes. A bacterioscopia do
escarro revelou flora habitual local: bacilos Gram-positivos,
cocos Gram-positivos, bacilos Gram-negativos, diplococos
Gram-negativos e cocobacilos Gram-negativos.
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Figura 6 — RX torax PA: presenga de marcapasso cardiaco, congestdo pulmonar e cardiomegalia (++++/4).

Figura 7 - RX térax perfil: semelhantes as anteriores, somente diferindo pela presenga de hipotransparéncia arredondada em base direita.

A paciente foi submetida a biépsia do nédulo pulmonar
(12 outubro 2016), que revelou processo inflamatério cronico
granulomatoso com extensa drea de necrose. A pesquisa de
fungos foi negativa e a de BAAR estava em andamento.

Na noite de 12 de outubro de 2016, cerca de 12 horas
apos a biépsia, a paciente acordou com mal-estar indefinido.
Os sinais vitais iniciais eram pressao arterial de 50/40 mmHg,
saturagao de O, de 99% com cateter de O,, taquicardia e
taquipneia. Evolui para parada cardiorrespiratéria com ritmo
elétrico sem pulso. Mesmo com realizacao de ressuscitacao,
evoluiu para assistolia e faleceu.

Aspectos clinicos

Iniciamos a discussao pela lista de problemas: 60 anos,
dispneia, tosse seca, perda ponderal, subfebril, anemia,
aumento dos hilos pulmonares, calcificacdes hilares
(linfonodos sequelares) e nédulo pulmonar (granuloma
com necrose). Como antecedentes, existiam doenga de
Chagas (ndo havia confirmagao, pois ndo tinha sorologia
para doenga de Chagas), hipertensdo arterial sistémica,
insuficiéncia cardiaca de fracao de ejecdo reduzida, com
areas de acinesia e aneurisma de ponta e taquicardia
ventricular sustentada prévia.

Arq Bras Cardiol. 2018; 110(6):588-596
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Dentre as doengas granulomatosas, a sarcoidose possui
sintomas inespecificos, como febre, emagrecimento, sudorese
noturna e fadiga. Outros sintomas dependem dos 6rgaos
acometidos, como no comprometimento pulmonar (tosse
seca, dispneia, dor tordcica), ocular (dor ocular, disttrbios
da visao), cutaneo, musculoesquelético (dores articulares,
mialgias) e linfonodomegalia." Embora o acometimento
cardiaco seja diagnosticado em porcentual que varia de 5% a
10% dos casos, em achados de autépsias atinge valores entre
10% e 76%, podendo provocar bloqueio de ramo, disttrbios
da repolarizagao, arritmias e cardiomiopatia.>* A sarcoidose
cardiaca isolada pode ocorrer em até 25% dos casos e,
portanto, a auséncia de sarcoidose extracardiaca nao exclui
0 acometimento do coracao.*®

A caracteristica clinica mais comum da sarcoidose cardiaca
é a insuficiéncia cardiaca biventricular, com ou sem evidéncia
de envolvimento néo cardiaco. Além disso, a regurgitacao mitral
pode ser grave e causada por envolvimento do musculo papilar,
uma possibilidade para a insuficiéncia mitral da paciente.®
Arritmias ventriculares (taquicardia ventricular sustentada ou
nao sustentada e batimentos prematuros ventriculares) sao
a segunda apresentagao clinica mais comum da sarcoidose
cardiaca, ocorrendo em aproximadamente 30% dos casos.”

Os achados ecocardiogréficos em pacientes com sarcoidose
cardfaca sdo varidveis e podem incluir dreas focais de edema,
resultando em aumento da espessura da parede e mimetizagao
de cardiomiopatia hipertréfica (por exemplo, hipertrofia septal
assimétrica), ou, em padrdes mais avangados de envolvimento,
areas focais de acinesia, discinesia ou aneurisma.®

Apesar de ter sido muitas vezes descrito como uma
cardiomiopatia restritiva, o fenétipo mais comum da doenca
cardfaca sarcoiddtica é a cardiomiopatia dilatada, com
ocasional formagao de aneurisma.®

Como a descricao dessa doenga citada acima possui muitos
pontos em comum com os achados da paciente, a hipétese
aventada é de sarcoidose sistémica com acometimento
cardiaco e pulmonar, ndo se podendo afastar as causas
infecciosas do acometimento respiratério, dentre elas, a
mais comum e prevalente ainda no Brasil, a tuberculose, que
também forma granulomas.

Deve ser salientado, no entanto, que os granulomas
sarcoidicos sao em geral “duros”, ou seja, ndo apresentam
necrose, e que, portanto, a bidpsia ganglionar nao favorece
esse diagnéstico. (Dr. Gustavo Alonso Arduine)

Hipétese diagnéstica: sindromica: insuficiéncia cardiaca
com fragao de ejecao reduzida; etiolégica: sarcoidose
sistémica (cardiaca e pulmonar). (Dr. Gustavo Alonso Arduine)

Quadro final: Choque misto: séptico e cardiogénico (Dr.
Gustavo Alonso Arduine)

Necropsia

A necrépsia mostrou paciente emagrecida, com sinal
cutdneo de pungao tordcica por agulha em hemitérax direito.
A abertura do térax observou-se presenga de codgulos
sanguineos na pleura parietal e colecao de sangue na cavidade

pleural direita, totalizando cerca de 1400 ml.
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O exame do coragao revelou cardiomegalia moderada
(450 g de peso), com dilatacdo biventricular discreta e
aneurisma com afilamento da parede miocardica lateral
esquerda em uma darea de aproximadamente 4x3 cm
(Figura 8). Nesse local, encontramos substituicao fibrosa do
miocérdio. A valva mitral mostrava sinais de insuficiéncia
secunddria a dilatacdo do anel. Nas cAmaras direitas, havia
cabos metalicos de marca-passo, um deles impactado no
atrio e o outro na porgao trabeculada do ventriculo (Figura 9).
Na sua passagem pela valva trictspide, o cabo estava a ela
aderido e recoberto por bainha de tecido esbranquigado.
Nao havia trombos cavitdrios.

O exame dos pulmoes revelou a presenga de um nédulo
mal delimitado de coloragao pardacenta e com centro
necrético no lobo médio direito, medindo 2,5 cm no maior
eixo (Figura 10).

Os linfonodos hilares e subcarinais estavam aumentados de
volume, eram confluentes e exibiam extensas areas nodulares
e esbranquigadas (Figura 11).

O figado exibia superficie finamente granulosa e pesou 2.223 g.

Ao exame histolégico do miocérdio, havia hipertrofia
de cardiomiécitos com fibrose focal de intensidade
variavel. Discreto infiltrado infamatdrio miocardico estava
presente focalmente.

A avaliagao microscépica dos pulmébes e dos linfonodos
mostrou inflamagao crénica granulomatosa extensa com
necrose caseosa, inclusive na drea nodular do parénquima
pulmonar (Figura 12). A pesquisa de bacilos alcool-acido
resistentes foi positiva, com pequena quantidade de bacilos
nas lesoes caseosas (ndo demonstrados).

Ainda microscopicamente, o figado mostrou transformagao
nodular difusa, com expansao dos espagos-porta e lesao difusa
de hepatocitos caracterizada pela presenca de multiplos
corpos eosinofilicos citoplasmaticos (corptsculos de Mallory)
(Figura 13). (Profa. Dra. Vera Demarchi Aiello)

Diagndsticos anatomopatolégicos:

- Cardiopatia cronica de provavel etiologia chagasica com
aneurisma da parede lateral;

- Tuberculose produtivo-caseosa em pulmées e
linfonodos mediastinais;

- Hepatopatia cronica em cirrotizagdao, com caracteristicas
de lesdo celular secundéaria ao uso crénico de
amiodarona;

- Hemotorax. (Profa. Dra. Vera Demarchi Aiello)

Comentarios

A paciente em questao apresentava cardiopatia cronica
com arritmia e tratamento especifico com marca-passo e
drogas antiarritmicas. O agravamento da sua condigao
clinica deveu-se ao desenvolvimento de tuberculose
produtivo-caseosa em pulmaées e linfonodos mediastinais,
que foi motivo da investigacao diagnéstica final.
A hipétese clinica de sarcoidose foi afastada pelo achado
dos agentes infecciosos (bacilos alcool-dcido resistentes)
nas lesdes granulomatosas.
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Figura 8 - Aspecto macroscopico da leséo afilada da parede lateral do ventriculo esquerdo, onde hé substituicdo fibrosa do miocardio (setas). O atrio esquerdo
(asterisco) esté bastante dilatado.

Figura 9 — Camaras cardiacas direitas com dois cabos metélicos de marcapasso endocardico, um impactado no atrio e outro no apice do ventriculo. T- valva tricuspide.

Arq Bras Cardiol. 2018; 110(6):588-596 594
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Figura 10 - Superficie de corte do pulmao com lesdo nodular mostrando centro necrético (seta).

Figura 11 - Traqueia aberta pela face posterior. Em regido subcarinal, ha linfonodos confluentes com areas nodulares esbranquigadas (setas).

Embora nao existisse miocardite difusa ao exame
histolégico, o diagndstico mais provavel é mesmo a cardiopatia
chagasica, a julgar pelo aspecto morfolégico macroscopico
com substituigao fibrosa da parede lateral/inferior do
ventriculo esquerdo e pela presenca de fibrose intersticial
difusa, embora tais achados ndo sejam caracteristicos.
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Os achados histolégicos no parénquima hepatico apontam
para um tipo de lesao celular descrita na toxicidade a drogas.
Como existe relato de esta paciente ter recebido amiodarona
no decorrer da sua doenga, concluimos que essa droga esta
relacionada a lesdo hepatica. Esse tipo de lesdo é caracterizado
por transformacao nodular (cirrose) e por hepatite com numerosos
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Correlagao Anatomoclinica

Figura 12 - Inflamagéo crénica granulomatosa em pulméo (painel esquerdo) e linfonodo (painel direito). Notam-se numerosas células gigantes (setas) e focos de necrose

caseosa (N). Coloragéo pela hematoxilina-eosina, aumentos das objetivas 10X e 5X.

Figura 13 - Fotomicrografias do figado. No painel da esquerda nota-se transformagdo nodular do parénquima e, no da direita, hepatécitos com mdltiplos corpusculos
avermelhados (corptsculos de Mallory - setas). Coloragéo pela reticulina (painel da esquerda) e pela hematoxilina-eosina (painel da direita). Aumentos das objetivas

respectivamente 5X e 40X.

corpusculos de Mallory. Tais corplsculos eram no passado
conhecidos como tendo associagao com a etiologia alcodlica
da hepatopatia; porém, diversos estudos mostraram o papel
patogénico da amiodarona e seus metabdlitos no desenvolvimento
da doenca hepdtica.”'® O acimulo dessas substancias se da em
hepatdcitos, células de Kupffer e células ductais, havendo inibicao
da remogao de lipides lisossomais. A hepatotoxicidade acontece
em 1% a 3% dos pacientes tratados com amiodarona, e parece ser
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