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Deficiéncia de Tiamina como Causa de Cor Pulmonale Reversivel

Thiamin Deficiency as a Cause of Reversible Cor Pulmonale

Liana S. Coelho, Joao C. Hueb, Marcos F. Minicucci, Paula S. Azevedo, Sergio A. R. Paiva, Leonardo A. M. Zornoff
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A deficiéncia de tiamina pode apresentar quatro formas
classicas de apresentagao clinica: polineuropatia periférica,
anorexia e fraqueza muscular (beribéri seco); insuficiéncia
cardiaca de alto débito com sinais congestivos (beribéri imido);
beribéri associado ao choque (Shoshin beribéri) e encefalopatia
de Wernicke. Neste relato, descrevemos quadro sugestivo de
hipertensao pulmonar grave e cor pulmonale, com estase jugular,
hepatite congestiva e edema generalizado, que apresentou
reversao completa apés administragao de tiamina.

Thiamine deficiency may present four classic clinical forms:
peripheral polyneuropathy, anorexia and muscular weakness
(dry beriberi); high output heart failure with signs of congestion
(wet beriberi); beriberi associated with shock (Shoshin beriberi)
and Wernicke’s encephalopathy. In this report we describe a
picture that is suggestive of severe pulmonary hypertension
and cor pulmonale, with jugular stasis, congestive hepatitis
and generalized edema that reversed completely after the
administration of thiamine.

Relato do Caso

Paciente masculino, 42 anos, lavrador, chegou ao setor de
emergéncia de nosso servico com queixa de dor epigastrica em
queimagao, vomitos e fezes liquefeitas. Referia também dispnéia
aos moderados esforgos de longa data, mas com piora recente.
Acompanhando o quadro, referia edema de membros inferiores,
hd 15 anos, com piora importante nos Gltimos dias, tornando-
se generalizado, inclusive com edema em face. Antecedentes
pessoais: ex-etilista e tabagista atual (30 anos-mago); febre
reumatica aos 18 anos, evoluindo com dupla lesao mitral leve
e estenose adrtica leve. Adicionalmente, apresentou quadro de
insuficiéncia cardiaca de alto débito por beribéri em 1999, com
melhora ap6s tiamina. Faz uso de diuréticos de alga ha 15 anos,
para tratamento do edema.

Ao exame fisico, apresentava pressao arterial de 90x60
mmHg, freqtiéncia respiratoria de 24 mpm, ritmo cardiaco
regular com freqiiéncia de 96 bpm. Apresentava-se ictérico,
com edema compressivel de membros inferiores e estase jugular
3+/4+. O exame cardiaco evidenciava ictus visivel e palpavel
no quinto espago intercostal esquerdo medindo duas polpas
digitais, com impulsdo de mesocérdio. As bulhas eram ritmicas,
com sopro sistélico nos focos adrtico e mitral 3+/6+. A ausculta
pulmonar evidenciou a presenca de crepitagdes finas no terco
inferior do térax, bilateralmente. O figado era palpavel a 4 cm
do rebordo costal direito, indolor.

Os exames bioquimicos da entrada mostraram:
creatinina = 2,6 mg/dL e uréia = 71 mg/dL; sédio = 136
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mmol/L; fosfatase alcalina = 117 U/L; ALT = 1485 U/L,
AST = 2550 U/L, bilirrubina conjugada = 0,1 mg/dL,
bilirrubina ndo-conjugada = 2,0 mg/dL e bilirrubina total =
2,170 mg/dL. O hemograma nao apresentava alteragoes. O
eletrocardiograma evidenciava ritmo sinusal com 100 bpm,
onda P apiculada e onda T invertida de V1 a V3. A gasometria
arterial, em arambiente, evidenciou pH 7,29, PO, 69,5 mmHg,
PCO, 24,8 mmHg, BIC 11,7 mmol/L e SatO, 90,3%. O exame
radiolégico de térax mostrou aumento da silhueta cardiaca,
com infiltrado reticulo intersticial em bases. A ultra-sonografia
abdominal mostrou congestao hepética, com dilatagao da veia
cava inferior e das veias supra-hepéticas. Sorologias para hepatite
B e C negativas. O ecocardiograma mostrou dupla lesdo mitral
leve, com gradiente AE-VE médio de 10 mmHg e estenose adrtica
leve. Adicionalmente, o exame evidenciou aumento importante
das camaras direitas, com insuficiéncia tricispide moderada,
retificagao do septo interventricular por sobrecarga do ventriculo
direito. A fungao sistélica do ventriculo esquerdo encontrava-se
preservada. A pressao sistdlica de artéria pulmonar foi estimada
em 77 mmHg.

Pelos dados expostos, foram feitos os diagnésticos de cor
pulmonale descompensado, hepatite congestiva e insuficiéncia
renal pré-renal. O paciente foi internado para investigagao
diagnostica e compensagao do quadro congestivo, sendo
prescrito furosemide endovenoso.

Ap6s trés dias da internagao, o paciente apresentou
choque cardiogénico, com queda do nivel de consciéncia
e pressao arterial de 80x40 mmHg, necessitando de
dopamina. Considerando a nao-identificagao do agente
etiolégico para o choque e o antecedente de beribéri do
paciente, optou-se pela administragdo de tiamina 300 mg
ao dia. Ap6s o tratamento, o paciente voltou aos valores
normais de pressao, sendo retirada a medicagao vasoativa
ap6s dois dias de tratamento. Com a manutengao do
diurético e da tiamina, o paciente passou a apresentar
melhora progressiva do quadro congestivo e normalizagao
das enzimas hepdticas (ALT=102 U/L, AST=46 U/L), das
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bilirrubinas (bilirrubina conjugada = 0,1 mg/dL e bilirrubina
ndo-conjugada = 0,8 mg/dL) e da fungao renal (creatinina
= 0,8 mg/dL e uréia = 20 mg/dL).

Ap6s a melhora hemodinamica, para a investigagao da
hipertensao pulmonar, o paciente realizou espirometria
com broncodilatador, que mostrou relagao VEF1/CVF de
0,78 e VEF1 de 68%, sugestivo de restrigdo, sem resposta
ao broncodilatador. A tomografia de térax mostrou sinais
sugestivos de hipertensdao pulmonar e cor pulmonale,
com pequenas areas de enfisema. A pesquisa para HIV e
esquistossomose foi negativa. A arteriografia pulmonar foi
negativa para tromboembolismo. No entanto, de forma
surpreendente, o exame evidenciou pressdio média de
artéria pulmonar no limite superior da normalidade (25
mmHg). Considerando esse resultado, foi solicitado novo
ecocardiograma, realizado duas semanas apés o inicio
da terapia com tiamina. O exame, realizado pelo mesmo
examinador do primeiro ecocardiograma, confirmou a
presenga de dupla lesao mitral leve, mas nao evidenciou
hipertensdo pulmonar ou dilatagdo das camaras cardfacas.
Ap6s vinte dias de internagao, o paciente recebeu alta com
reversao completa do quadro congestivo.

Discussao

A tiamina (vitamina B1) é uma vitamina soltvel, essencial
no metabolismo dos carboidratos. As principais fontes de
tiamina sao cereais, graos, carnes (especialmente de porco),
vegetais e laticinios. As principais causas de beribéri sao a
baixa ingestao de tiamina, etilismo, uso de diuréticos de
alca (por aumentar e excregao renal da tiamina), didlise e
uso de nutrigdo parenteral. Alto consumo de carboidratos,
situagdes de estresse, como febre e infecgdes, podem agravar
o quadro'?. A deplecao total da tiamina corporal ocorre em
aproximadamente trés semanas sem suplementagao’.

A deficiéncia de tiamina é classificada, hoje, como
erro de metabolismo adquirido, resultando em disfuncao
do ciclo de Krebs, o que levaria a deplecao de ATP* e
vasodilatagdo com aumento na liberacao de adenosina’.
No beribéri tmido, ocorre vasodilatagao com aumento
de shunts arteriovenosos e alteragoes significativas dos
pequenos vasos, o que diminui a circulacao cerebral e
renal com aumento da circulagao em mdsculos'. Esse
fenomeno poderia explicar alteragdes da funcao renal,
como as encontradas em nosso paciente.

Outra alteragdo caracteristica do beribéri tdmido
é o aumento da pressao diastélica final do ventriculo
esquerdo, com o conseqiiente aumento do fluxo
arterial pulmonar. Essas alteracées poderiam resultar em
hipertensao pulmonar. Outro mecanismo que poderia
explicar a hipertensdao pulmonar seria o aumento na
resisténcia vascular pulmonar, provavelmente decorrente
de vasoconstricao®. Os mecanismos envolvidos nesse
processo ainda ndo estao esclarecidos. Nosso paciente
apresentou quadro exuberante de cor pulmonale, com
estase jugular, hepatite congestiva e edema generalizado.
Aspecto que merece ser enfatizado refere-se ao fato de que
cor pulmonale, como manifestacdo de beribéri, é evento
extremamente raro>>°. Por esse motivo, a deficiéncia

de tiamina ndo é considerada rotina na investigacao de
quadros de hipertensao pulmonar.

Em relagao ao diagnéstico, a atividade da transquetolase
eritrocitica é o biomarcador da deficiéncia de tiamina.
Entretanto, esse é um exame caro e nao disponivel na maioria
dos servigos®. Por essa razao, o teste terapéutico torna-se a

forma corriqueira de confirmar os casos suspeitos?.

O tratamento do beribéri consiste em suporte
cardiovascular e reposigdo de tiamina’. A dose exata para
o tratamento de um episédio de Shoshin beribéri nao
estd determinada, mas doses de 100 a 300 mg didrios,
administradas por via endovenosa, tém sido suficientes para
reversao do quadro. A manutengao com 100 mg didrios tem
sido recomendada®. Nosso paciente apresentou reversao
do quadro de cor pulmonale com doses didrias de 300 mg
ao dia, administradas oralmente.

Reportamos, portanto, o caso de paciente que
apresentava quadro sugestivo de hipertensao pulmonar
grave e manifestagdes importantes de insuficiéncia cardiaca
direita, inclusive com hepatite congestiva, que reverteu
completamente apds administragdo da tiamina. Alguns
aspectos importantes devem ser considerados em relacao
ao nosso caso. Durante a investigagao, nao houve outro
fator que explicasse as manifestagoes clinicas e a evolugao.
O paciente apresentava histéria prévia de etilismo e uso de
diurético de alga, o que justificaria a deficiéncia de tiamina.
Outro aspecto € que o paciente ja havia apresentado quadro
prévio de beribéri, com insuficiéncia cardiaca de alto
débito. Adicionalmente, houve resposta clinica imediata
com a reposicao de tiamina. Assim, apesar de nao termos
feito a dosagem da atividade da transquetolase eritrocitica,
o beribéri tornou-se a hipétese mais provavel para nosso
paciente. Finalmente, nosso relato apresenta uma limitagao
que merece ser enfatizada. A presenca de sindromes de alto
débito limita o diagnéstico de hipertensao pulmonar por
meio do ecocardiograma, pois as variaveis ecocardiograficas
podem se modificar pela prépria condicao de alto débito.
Por essa razao, o diagndstico definitivo de hipertensao
pulmonar nao pode ser estabelecido sem a confirmagao
por estudo hemodinamico invasivo.

Em conclusao, acreditamos que esse caso é de grande
importancia, pois a deficiéncia de tiamina pode ser
considerada causa reversivel de hipertensao pulmonar. Assim,
beribéri deve ser incluido como diagnéstico diferencial em
pacientes com cor pulmonale/insuficiéncia cardiaca direita.
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