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A fibroelastose endocardiaca ocorre associada a cardiopatiag
congénitas, ou surge como entidade isolada, discutindo-gze, neste
caso, a efiologia econgénita ou adquirida. Publicou-se muito sbbre
¢ assunto, ainda que sejam raros os trabalhos onde hé associacfo
do processo de fibroelastose endocardiaca com a persisténcia do
conduio arterial

De oufro lado, sfo inimeros os casos divulgados de blogueio
auriculo-ventricular total na primeira infincia, eom a hipdtese de
que 8ste distirbio do ritmo seja consecntivo a transtornos ocorridos
durante a gestacfo. Eniretanto, os casos em ¢ue hi suspeita de
blogueio auricule-ventricular total duranie a gestacfo, pela baixa
freqiténeia das pulsacdes fetais cardiacas e confirmacio, apds o
naseimento, pelo electrocardiograma, sfo mais raros.

Em nosso paciente, suspeiton-se da existénecia do blogqueio au-
rieulo-ventricular tofal durante a gestacfio, e a crianca era porta-
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dora de fibroelastose endocardinca congénita e persisténeia do
conduto arterial. A raridade dessa associaclo animou-nos a publi-
car o caso.

Em 1928, AYLWARD publicou um cazo de blegueio auriculo-ven-
tricular total, com freqiiéncia ventricular de 48 pulsacies por
minuto, e diagnéstico feito durante a gestacfo. O paciente tinka
irméo, também, com Dbloqueio auriculo-ventricular total, o que é
particularidade inferessante.

Em 1930, LEECH publicou caso de blogueio aurieulo-ventricular
total, associado & persisténeia do condufo arterial, com diagméstico
feito quando o paciente tinha cineo anos ¢ meio de idade. Neste
caso, supunha-se blogueio auriculo-ventricular total congénito, nio
havendo verificacio antes do nasgcimento. Quante & persisténein
do conduto arterial, nfio houve comprovacio anatomo-patolégica.

SANKEY, em 1948, encontrou na literatura 10 casos de blogueio
auriculo-ventricular total, cujo diagnéstico poderia ser previsto antes
do parto, visto a menor freqiiéncia ventricular, apfs o nasecimento,
ser de 40 pulsagdes por minuto. A &stes 10 easos, juntou um de
sua experinecia. Em nenhom déles, hd menclo & presenca de con-
duto arterial persistente ou de fibroelastose endeocardiaca,

Em 1950, STADLER ef alii publicaram easo de blogueio auriculo-
ventricular total, cuja freqiliéncia veniricular mals baixa fol de 42
pulsacgbes por minuto. Féz-se o diagnéstico de blogueio, durante a
gestacio, A necrdpsia revelou hiperfrofia de ambog os ventriculos,
dilataciio da auricula direita e do ventriculo direito, e fibroelastose
endocardiaca.

KELLY & ANDERSEN, em 1956, fizeram revisfio bibliogrifica
gbbre a fibroelastose endocardiaca e publicaram 2 casos desta en-
fermidade, com grande comprometimento do ventriculo direile e do
ventriculo esquerdo, associado a bloguelo auriculo-ventricular total.
A freqiifneia cardiaca mais baixa encontrada foi de 28 por minuto.

Também, em 1956, SANTORO estudou caso de fibroelasfose en-
docardiaca, com envolvimento de todo o coracio, e blogueio auriculo-
ventricular total, suspeitando-se do diagndstico durante a vida
intra-uterina.

Recentemente, em 1957, Devitt & PinTe publicaram caso
semelhante.

OBSERVACGES DO PACIENTE

Antecedentes familinres: mée de 35 anos de idade; teve febre
reumética aos 25 anos, de curta duracio, sem seqiielas cardiacas.
Nessa ocasifio féz amigdalectomia. O pai, hia 9 anos, teve tuberculose
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pulmonar, seguida de cura. Primeira gestaciio. Examinada perio-
dicamente, durante a gestacio, até o 5.° més. Negta oecasifo apre-
sentava auscultacfo normal do foco fetal, Na véspera do parto,
gque chegou a término, verificou-se a fregiiéneia de pulsacdes do
foco fetal, sendo de 40 por minuto, em ritmo regular. O parto fol
normal. A mée nio sofren infeccdo ou traumatismo durante a
gravidez.

Histérico da doenca atucl: paciente do sexo feminino, raca
branca, pesando 1.920 g ao nascer. Chorou imediatamente apés o
nascimento e nio apresentou ciancse. No exame clinico, ndo se
encontrou nada de anormal, com excecBo dos dados do aparelho
eardiovaseular. Verificou-se bradicardia acentuada, com freqliéneia
cardiaca de cérea de 25 pulsagbes por minuto. N&o apresentou
frémitos ou sdpros e o8 ruidos cardiacos eram neormais, ainda gue
intensos, durante algumas revolucles cardiacas. As arbérias dos
membros superiores e inferiores eram palpéveis e o pulso normal.
N#o gse tomou a pressfo arterial. NEo se verificaram sinais de
inguficiéncia cardiaca.

O electrocardiograma, nesta ceasiie, mostrou bloqueio auriculo
ventricular total e hiperivofia ventricular esquerda. Em conse-
gliéncia da bradicardia, colocou-se a menina em incubadora com
oxigénio.

No terceiro dia de vida, uma chapa do tdrax mostrou cardio-
megalia acentuada, sem alteracSes pleuropulmonares, ou da parede
cogtal.

No quarto dia de evolucio, escutou-se sbpro sistélico, em todo
o precordio. No 5.2 dia de vida, apareceu sdpro diastolico, audivel
também, em i6da a regifo precordial. Os componentes sistélico e
diastélico do sbpro separavam-se pelo segundo ruido, ndo havendo,
portanto, o earéter de sdpro continuo. No 6.° dia, além de acen-
tuada bradicardia persistente e da presenca dos sopros, verificou-se
& aparicio de extrassistoles freqlientes. O electrocardiograma, nes-
ta ocasifo, mostron bloqueio auriculo-veniricular total e hipertrofia
ventricular esquerda, com extrassistoles venirieulares freqiientes.
Nova radiografia do térax, aos 12 dias, mostrou aumento da 4rea
cardiaca. Aoz 15 dias de vida, desapareceram as extrassistoles e o
ritmo se regularizou. Desde entfo, a freqiiéncia ventricular variou
de 27 a 35 pulsacdes por minuto,

Durante tida a evolucfio da doenca da paciente, houve pouco
aumento de pégo, variando de 1.920 a 2,120 g.

Do 20.° dis em diante, apresentou ligeira diarréia e discreta
ictericia. No 35.° dia, continuava a diarréia, acentuando-se, ligei-
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ramente, a ictericia. DHagnosticou-se degidratac@io; em palpaches,
verificou-se o figado a 3 dedos do bordoe costal direito, e 0 baco a
im dedo do hordo costal esquerde. No 36.° dia, anarecen dispnéia
intensa, coriza e tiragem acentuada. A menina faleceu, com o péso
de 1.970 g.
Eromes complementares:
Hemuotderito (2.° dia) — 556%
Hemocitolégico (20.°% dia)
BEritrdcitos: 4.900.000/mm’. Hemoglobina: 18,2 g/% — 101%.
Leucéeitos: 6.000/mm?, com contagem diferencial normal para
a idade.

Hemocitoldgico (35.° dia)
Hemoglobina: 113 g% = 7T1%
Leuecdeitos: 12.300/mm?.

Radiografia do té-
vea (3.9 dia) : cardiome-
galia acentuada, prinei-
palmente no ventricule
esquerdo. Carpos pul-
monares normals {figo-
a 1),

Electrocardiograma
(1.° dia) — Blsoqueio an-
rieulo-veniricular total,
com fregiiénecin auricular
de 125 por minufo e fre-
giigncia ventricular de 25
por minuto., O foco da
origem do ritmo venfri-
cular encontrava.se gi-
tuado anteg da bifurca-
¢io do TFeixe de Hiss
. ‘ . , ) . QRS 6,7 seg. SAP a 4+
g, 1 — Radiografia do forax, posters-anierior, s e .
Terceire dia de vida 86°, dirigido para ftras.
Ondas P difasicas, au-
mentada em DI, diminnida em Vi, V2 e V3, com depressfes em
V4 e VB, e com aplee em DZ, D3 e VF; duracio de 0,055 seg. e
voliagem de 3,2 mm em D2, SAQRSB a 4 309 dirigido para trés.
Complexo S de VI a VB, ondas 8§ com depressbes em V4 e V5,
Onda “R” pura em V6. SAT a 4 40° orientado para frente.
Ondas T positivas de VI a V6.
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Coneclusdo: DBlogueio suriculo-ventricular fotal. Ritme idio-
ventricular com origem acima da bifurcacio do feixe de Hiss, Hi-
pertrofia ventricular ssguerda (fig. 2j.

A B
Fig. 2 - Hleciroecardicgrama. Primeire dia de vida
Electrocardiograma (6.° dia) — Em comparacio com as grava-
¢Oes anteriores, nota-se o aparecimento de complexos ventriculares
extengos, empastadoes, prematoros, com provavel foco de origem no
ventriculo esquerdo {fig. 3).

Pig, 3 — Blectrocardiograma. Sexto dia de vida
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Electrocardiograma (85.° dia). K comparagdes com as gra-
vacOes anteriores, obgerva-se o desaparecimento das extrassistoles.
Aumento da freqiién-
cia auricular a 170
por minuto. AP pas-
sou de - 80° a -
60°, Diminuicio da
voltagem da onda P
em V1 e V2. Apare-
eimento dos  com-
plexos rSr’ em V6
{(transtornos da con-
ducfio intra-ventri-
eular de estimulo?)
(fig. 4).

Terapéutica: A
erianca recebeu aci-
do pangémico (vita-
mina B 15), na dose
de 10 mg/24 horas,
intramuscular, do 8.°
a0 159 dia. Alimen-

Fig. 4 — Electrocardicgrama. Trigésimo gquinze dia . 4
de vida tacfo feita com leite

em po.

Ezame andtomo-patolégico:

Coraciic de forma globular, com volume aumentado, principal-
mente no ventriculo esquerdo; 27 g de pézo (normal, cérea de 20 g).

Ventriculo esquerdo: endocérdio ligeiramente fibroso em toda
a extensfo. Miuseulog papilares, ligeiramente hipertréficos e lisos.
Colunag carnosas lisas. Miocardio palido com ligeiras éreas leve-
mente amarelas. Epicirdio liso e brilhante. Capacidade muito
aumentada.

Auricula esquerda: endocardio, lgeiramente fibroso. Capaci-
dade pouco aumentada. Discreta hipertrofia.

Ventriculo direito: endoecdrdie, discretamente fibroso. Celunas
carnesas e musculos papilares aumentados e lises. Capacidade
aumentada.

Auvricula direita: endoedrdio normal. Capacidade pouco au-
mentada. Discreta hipertrofia,
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Espessura do miocirdic no ventriculo direito: base 2 mm; parte
média 1,5 mm; 4pex 1,6 mm.

Ventriculo esquerdo: via de saida 33 mm, via de entrada 33 mm.
Ventriculo direito: via de saida 42 mm, via de entrada 25 mm.

Valvula pulmonar: 19 mm. Vilvula adrtica: 18 mm. Vil-
vila trictspide: 40 mm.

Vasos da base: ligeira dilatacfio da porcio inieinl da aorta,
medindo 2,5 cm de difmetro. Condufo arterial persistente, de 5 mm
de cumprimento e difimetro exferior de 2 mm (figs. 5, 6, 7 e 8).

Fig. § — Na parbe inferior, ventriculo esquerdo dilaado
e hipertréfico. Na parte superior, surfcula esquerda dila~
tada. Ausénein de communicagfo inter-auricular,

V. B,: venirieulo esqguerdo, A, H.: guriculs esguerds
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Pig, 6 — Ventriculo esquerdo e porcio inicial da aoria.

Fibroelastose endocardiaca. Colunas saimosas lisas. Vene

tricule esquerde hiperivéfico. Auséncia de comunicacio
inter-ventricular

Pig. T — Ventriculs direito aberto e porcdo inicial da

artéria pulmonar. Vellriculo direito hiperiréfico e dila-

tndo. Endocdrdio de aspecto fibroso. Ausénceia de comu-
nicacdo inter-veniricular. Orificio pulmonar normal.
V. D ventricnlo direito. A. P artéris pulmonar
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Conelusdo: Thiperivofis e dilatac@o globails do coracfo, com
predominio da dilatacfio, principalmente do ventriculo esquerdo.
Persisténein do conduto arterial. Fibroelastose endocardiaca, com
excecio da auricula direita.

Exame histopatolégico: Fizeram-se cortes do coraclo nas
dreas correspondentes ac nédule de Keith-Flack, a0 nédulo de

+

pLote

Hig. 8 — Veniriculo direito aberte, mosirando evidenie

hipertrofia. Na parie superior da figura a aoria com

ramos iniciais. Assinalado com sstilete, o condulo arte-

rial persistente. V. D0 ventriculo direito. Aoc: aorta.
C. A.r conduto arierial

Aschoff-Tawara, ao feixe de Hiss e ramifica¢bes. Colheram-se
fragmentos dos dois ventriculos ¢ de ambas as auriculas, Colora-
cles: com hematoxiling-ecsina, o miccdrdio; com Weigert, as fibras
elagticas; e com van Gieson, o tecido conjuntivo.
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A disgsecciio macroscopica do sistema condutor do coracdo, feita
depois de fixaclo com auxilic de lupa, oferecen dificuldades em
virtude da dificil identificacfo do tecido. As coloraches dos cortes
das regifes do sistema conduior nfio oferecem meios para verifi-
cacfio, sob o ponto de vista histoldégico.

Ao exame histolégice, o tecide endocardiaco mostrou-se espésso,
facilmente visivel pela hematoxilina-eosina. As coloracbes especis
ficas de Weigert e de van Gieson demonstraram ser o espessamento
produto da presenca de fibras conjuntivas e de fibras eldsticas, em
maior quantidade, na parede do ventriculo esguerdo, que em outras
Areas, Xsse espessamento mostrou ser 10 vézes malor que o de um
coracio normal do mesmo péso e de igual idade. No coracdo nor-
mal, observon-se, sdbmente, uma delgada capa de tecido conjuntivo,
com poucas fibras elsticas. As amostras aproveitadas para com-
paracio foram colhidas da face anterior do ventriculo esquerdo.
Verificou-se facilmente 8sse espessamento nas outraz regides, nio
sendo, entretanto, tiio acentuado como no ventriculo esquerdo. 0O
tecido endoeardiaco das colunas carnosas e musculos papilares de-
monstrou acentuado espessamento (figs, 9 ¢ 10).

Fig, 9 — a) Corte da parede ventricular esquerda, face

anterior. Hspessamento do endocdrdio. Flbras elésticas

e conjuntivas grandemente aumeniadas (fibroelastose en-

docardiaca). b) Corte da psrede veniricular esguerda,

face anterior. Individuo normal da mesma idade e com

o mesmo pésc. Endccardio de espessurs normal. Aum.
ot. 18 x obj. 10. Col. Weigert — van Gieson
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A B

Fig. 10 - a) Corie do venirieulo direito. Espessamentso
do endocardio. Fibras eldsticas e conjuniivas aumenta-
das. Fibroelastose endocardiaca. b) Corte do miocérdio
do ventriculo direito, de Individuc normal, da mesma
idade e com 0 mesmo péso. Endocdrdio com espessura
normal. Aum. oc. 10 X ob}. 10. Col. Weigert — van Gieson

Concluimos que se trata, andtomopatologicamente, de coracio
com fibroelastose endocardiaca, localizada, principalmente, no ven-
friculo esquerdo.

COMENTARIOS

O caso é sumamente raro, pois nio encontramos semelthante na

literatura.

a)

b)

c)

As observacles seguvintes merecem mencio particular:

suspeitou-se de bloqueio auriculo-ventricular total, du-
rante a gestaclo. A freqiidneis cardiaca que, na vés-
pera do parto, era de 40 pulsacdes por minuto, demons-
trou ser a mesma, pelo electrocardiograma, no primeiro
dia de vida;

a freqiiéncia ventricular fol, no primeiro dia, de 25 pul-
sacles por minuto, portanto, mais baixa do que a encon-
trada em eriancas da mesma idade. A maloria dos
casos publicados referem freqliéncia de 27 a 40 pulsa-
¢les por minuto;

interpretou-se, inicialmente, o sépro sistdlico, audivel em
todo o precérdio, gue apareceu no 4.° dia da evolucho,
como devido & cardiopatia congénifa, talvez do tipo de
comunicaclo infercavitdria, por ser a associacio mals
comum, proveniente da insuficiéneia mitral funcional ou,
ainda, da estenose relativa do orificio adrtice, resultante

da bradicardia e da acentuada hipertrofia e dilatacio do
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d)

e}

f)

g)

h}

ventrieulo esquerde, O aparecimenio do sbpro diasté-
lico féz-nog pensar na possibilidade de conduto arterial
persistente, o que fol confirmado na neerdpsia. A inau-
dibilidade dos sopros sistdlico o diastélico, nog primeiros
dias, seria provavel conseqiidncia do eguilibrio dag pres-
sbes dos circeulos adrtico e pulmonar. Com s eventual
queda da pressio sistolica pulmonar, conseqgiténeia da
diminuicéio normal da resigténcia no territério pulmonar,
apareceu o sOpro sistélico e mais tarde, com o desequi-
librio tensional durante a didstole, aparecen ¢ sdpro
diastolico. A auséncia de cianose, durante t6da a evo-
ingfo da enfermidade, falou em favor de um curto-
eireuito artério-venoso pelo conduto arterial;

as radiografias do térax mostraram sempre scentuada
cardiomegalia, aparentemente a expensas de todas as
cAmaras, mas com indiscuiivel predominio do ventriculo
esquerdo, o que poderia relacionar-se com o fato de ser
aqui a fibroelastose mais acentuada. A avaliacio da
magnitude da circulaco pulmonar foi dificil, devido 4
cardiomegalia extensa;

o electrocardiograma mostrow, desde o principio, blogueio
auricnlo-ventricular tolal, com fregiiéncia auricular, vra-
ticamente normal, para a idade; fregiiéneia veniricular
extremamente baixa e franea hiperirofia ventricular
esquerda ;

pela evolucdo da paciente, verificou-se muita dificuldade
para ganhar péso. Faleceu com desidratago e ictericia.
O exame anatomo-patoldgico do figado e das vias biliares
revelou, Unicamente, frombos biliaves intra-hepaticos;

apesar da falta de convicclo adbre a acfio especifica do
adcido pangéamico, administrou-se vitamina Bi;; & pa-
ciente, como dltima tentativa para melhorar as condicdes
do miocérdio;

no exame andiomo-patolégico, chamaram a afenglo &
extensa cardiomegalia, o conduto arterial persistente e
a fibroelagtose endocardinca em ambos ventriculos e
aurienla esquerda, com predominio do ventriculo esguer-
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do, N&o se verificon nenhum outro defeito congénito
do coracdo. O volume do coraclo era 4 vézes maior
que o normal, para pacientes da mesma idade e do mes-
mo pése. Havia hipertrofia do miccdrdio, com egpes-
gamento 2 vézes maior que ¢ normal. Apesar disso,
notava-ge dilatacfio de todas as cavidades cardiscas. O
exame ndo oferecet meios para identificacfio do siztema
condutor, viste o coraclo haver sido dissecado apés
fizacho, o que impedin ulterior impregnacio désse orgio
pelo lugol.

RESUMO

Os autores descrevem a associachc rara de varios defeitos
congdnitos de coracdo: blogueio auriculo-ventricular total, fibro-
elastose endocardiaca e persisténeia do condute arterial. Suspei-
tou-se de bloguelo auricnlo-ventricular tofal, duranie a gestacio,
pela baixa fregiiéneia ecardiaca do foco fetal Confirmou-se o ble-
auelo, no primeiro dia de vida, pelo electrocardiograma. A freqiién-
cia ventricular, nesta ocasifio, fol extremamente baixa, 25 pulsacfes
por minute. Confirmou-se a fibroelastose endocardiaca pelo exame
necréptico macro e microscépico, havendo envolvimento dos dols
ventriculos e da auricula esquerda, sendo mais intenso no veniriculo
esquerdo. O tamanho do coracio era cérea de 4 vézes o tamanho
normal, com ligeiro aumento de p€so. O miccdrdio do veniriculo
esquerdo era 2 vézes mails espésso, ¢ o endocirdio cérea de 10 vézes
mais espésso gue o normal. O conduto arterial era patente. A
crianca, prematura, viveu 36 dias e faleeeu com quadro de desi-
dratacio. '

SUMMARY

The authors present the case of a rare association of several
congenital heart malformations: a complete A-V block, an endo-
cardial fibroelastosis and a patent ductus arteriosus.

The complete afrioventricular block had been suspected during
pregnaney by the low heart rate of the fetus. It was confirmed
on the first day of life with electrocardiogram.

The heart rate was extremely low, with s veniricular rate of
25 beats per minute.
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Endocardial fibroelastosis was confirmed by the macro and
microscopical examination. Both venfricles and the left auricle
were involved. I was more marked on the left ventricle. The size
of the heart was four times the normal size; its weight was lightly
increased. The myocardium of the left ventricle was twice as thick
as normal and its endocardium ten times as thick as normal. The
ductus arteriosus was patent. :

The child was born prematurely and lived 36 days. She died
as a result of extreme dehydration.

SOMMAIRE

Les auteurs présentent une rare association de plusieurs
anomalies congénitales du coeur; bloc auriculo-ventrieulaire total,
{ibro-élastose endocardiagque et persistance du canal artériel. Le
bloe auriculo-ventriculaire fotal avait été suspecté pendant la gros-
sesse, en raison de la basse frégquence des pulsations du foetus., Le
premier jour aprés la naissance, on a eu confirmation du bloe
auriculo-ventriculaire par 'électrocardiogramme. 11 faut souligner
la fréquence ventriculaire exirémement basse, de 25 battements
par minuie. La fibro-élastose endocardiaque fut confirmée & la
néeropsie, par des examens macro et mieroscopigues. Elle existait
dang les deux ventricules et dans Poreillette gauche. La taille du
eoeur était prés de 4 foiz celle d'un coeur normal, avec une légére
augmentation du poids. Le myocarde du ventricule gauche était
deux fois plus gros el son endocarde prés de 10 fois plug épais que
le normal. Le canal artériel était persistant. L'enfant, du sexe
féminin, né prematurément, véeut 86 jours ef mourut au cours d'un
état de déshydratation.
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