Rev Port Cardiol. 2015;34(6):421.e1-421.e5

Revista Portyguesa de |
Cardiologia ¥

Revista Portuguesa de

Cardiologia

Portuguese Journal of Cardiology

www.revportcardiol.org

CASO CLINICO

Pericardite constritiva recorrente - um desafio @CMk
diagnostico e terapéutico

Raquel Ferreira®, Anabela Gonzaga, Luis Santos, José Antonio Santos

Servico de Cardiologia, Centro Hospitalar do Baixo Vouga, Aveiro, Portugal

Recebido a 5 de setembro de 2014; aceite a 15 de novembro de 2014
Disponivel na Internet a 3 de junho de 2015

PALAVRAS-CHAVE
Pericardite
constritiva
recorrente;
Pericardectomia;
Tuberculose

KEYWORDS
Recurrent
constrictive
pericarditis;
Pericardiectomy;
Tuberculosis

Resumo Insuficiéncia cardiaca direita recorrente apoés pericardectomia pode ser causada por
pericardectomia incompleta, constricdo recorrente, disfuncao diastolica ou atingimento mio-
cardico. A identificacdo de pericardite constritiva (PC) recorrente apos pericardectomia é
desafiante, uma vez que, muitas das caracteristicas da constricdo podem estar ausentes e
nao existem ainda guidelines de diagnostico ou terapéutica para a abordagem desta patologia
dada a sua extrema raridade.

Os autores descrevem o caso de um homem, 59 anos de idade, com antecedentes de pericar-
dectomia apo6s PC tuberculosa em 1984, internado para esclarecimento de um quadro clinico
dominado por sinais e sintomas de insuficiéncia cardiaca direita. Apos estudo complementar foi
diagnosticado PC recorrente. Dada a escassez de casos reportados sobre esta patologia, foram
discutidas possiveis abordagens terapéuticas nomeadamente uma segunda pericardectomia,
transplante cardiaco e terapéutica médica.
© 2014 Sociedade Portuguesa de Cardiologia. Publicado por Elsevier Espana, S.L.U. Todos os
direitos reservados.

Recurrent constrictive pericarditis: A diagnostic and therapeutic challenge

Abstract Recurrent right-sided heart failure after pericardiectomy may be caused by incom-
plete pericardiectomy, recurrent constriction, diastolic dysfunction or myocardial involvement.
Identifying recurrent constrictive pericarditis (CP) in patients who have recurring symptoms
after pericardiectomy is challenging, since the characteristic Doppler echocardiographic fea-
tures may not be present if a portion of the ventricles are free of constricting pericardium, and
there are no diagnostic or treatment guidelines for management of recurrent CP.
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The authors report the case of a 59-year-old man with a history of pericardiectomy for tubercu-
lous CP in 1984, admitted to our hospital with signs and symptoms of right heart failure. After a
complete diagnostic workup, recurrent CP was diagnosed. Given the scarcity of cases reported
on this disease, three possible therapeutic approaches are discussed: a second pericardiectomy,
heart transplantation and medical therapy.

© 2014 Sociedade Portuguesa de Cardiologia. Published by Elsevier Espana, S.L.U. All rights

reserved.

Caso clinico

Os autores descrevem o caso de um homem, 59 anos
de idade, com antecedentes de tuberculose aos 12 anos
e posteriormente pericardite constritiva (PC) de etiolo-
gia tuberculosa, submetido a pericardectomia a 7/11/84.
O relatorio cirGrgico apenas referia pericardectomia por
esternotomia mediana, sem mais detalhes. Apresentava,
também, como antecedentes fibrilhacao auricular (FA) per-
manente, diabetes mellitus tipo 1, hipotiroidismo e historia
de mdltiplos episodios de vindas ao servico de urgéncia
(SU) por quadros clinicos interpretados como insuficiéncia
hepatica, medicado em ambulatério com varfine, bisoprolol
2,5mg id, metformina 1000 mg 2i.d. e levotiroxina 0,1 mg
i.d. Admitido novamente no SU em setembro de 2013 por
desconforto abdominal, edemas periféricos e ascite. Ao
exame fisico apresentava ingurgitamento jugular, impulso
apical mal definido, S1 e S2 audiveis e arritmicos, sem
sopros cardiacos, diminuicdo do murmurio vesicular na
metade inferior do hemotorax direito, hepatomegalia pal-
pavel e refluxo hepatojugular presente, ascite e edema
dos membros inferiores. Foi internado no servico de medi-
cina interna. Durante o internamento teve episodio de
dor retroesternal tipo aperto com irradiacao para ambos
os membros superiores associado a hipersudorese, pelo
que foi pedida colaboracao da cardiologia. Foi transfe-
rido para o servico de cardiologia onde completou estudo
complementar. O eletrocardiograma revelou FA com padrao
de bloqueio de ramo direito, desvio direito do eixo elé-
trico e aumento do intervalo QTc (470 msc). Analiticamente
apresentava hemoglobina de 13,0g/dL; funcao renal e iono-
grama sem alteracdes; troponina | seriada negativa; pro
BNP 313 pg/mL; proteina C reativa negativa; pré calcito-
nina negativa; aumento da fosfatase alcalina (178U/L) e
GGT (109 U/L); TGO e TGP sem alteracoes; bilirrubina total
normal; diminuicdo das proteinas totais (4,6 g/dL) e da albu-
mina (1,83g/dL); sem alteracdes no perfil eletroforético
das proteinas; estudo virologico negativo (HIV, HBV e HCV);
estudo imunolégico sem alteracdes (ANCA, imunoglobuli-
nas e complemento); funcao tiroideia normal. A ecografia
abdominal demonstrou figado de dimensdes aumentadas,
com estrutura difusamente heterogénea, sugerindo qua-
dro de hepatopatia cronica, ingurgitamento da veia cava
inferior e supra-hepaticas. A telerradiografia do torax reve-
lou calcificacdo da silhueta cardiaca e derrame pleural a
direita (Figura 1). O ecocardiograma demonstrou dilatacao
severa da auricula esquerda (area de 44cm?) e ligeira
da auricula direita (25cm?); restantes cavidades cardiacas
e raiz dos grandes vasos de dimensdGes normais; espes-
sura do ventriculo esquerdo normal; movimento anormal
do septo interventricular; funcdo sistolica do ventriculo

S

Figura 1 Telerradiografia do torax

calcificacao da silhueta cardiaca.

perfil esquerdo:

esquerdo preservada (FEVE 61%); sem alteracoes da con-
tratibilidade segmentar; fluxo diastdlico mitral compativel
com padrao restritivo (razdo E/Emédia de 19); funcao sis-
tolica do ventriculo direito preservada (TAPSE de 17 mm);
sem alteracoes valvulares significativas; PSAP estimada em
45 mmHg; pericardio diafragmatico espessado por fibrose;
dilatacdo da veia cava inferior e veias supra-hepaticas.
A angiografia coronaria revelou auséncia de doenca
coronaria (Figura 2). O cateterismo demonstrou dados
hemodinamicos compativeis com fisiologia constritiva: curva
ventricular tipo dip and plateau; equalizacao das pressoes
telediastolicas biventriculares; curva direita com descida Y
pronunciada; hipertensao pulmonar ligeira (PAP - 45 mmHg)
(Figura 3). A ressonancia magnética (RM) mostrou alguns
focos de hipossinal na dependéncia do pericardio inferior
no contexto de calcificacdes residuais do pericardio com
aparente componente restritivo ventricular associado, cons-
tatado pela hipomotilidade do miocardio nas sequéncias
funcionais dinamicas (Figura 4).

Apds inicio de terapéutica diurética intensiva, restricao
de sal e fluidoterapia apresentou evolucdo clinica favo-
ravel com resolucdo do quadro congestivo. Foi discutido
0 caso com a cirurgia cardiaca sobre a possibilidade de
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Figura 2

Angiografia coronaria: auséncia de doenca coronaria; calcificacdo marcada da silhueta cardiaca.

Figura 3
descida Y pronunciada.

Cateterismo: curva hemodinamica a demonstrar pressdes dos ventriculos com sinal dip and plateau; curva direita com

Figura4 Ressonancia magnética cardiaca: dilatacado biauricular moderada; alguns focos de hipossinal na dependéncia do pericar-

dio inferior no contexto de calcificacoes residuais do pericardio.

nova pericardectomia, no entanto, apos ponderados riscos
e beneficios de uma nova cirurgia, foi decidido nao realizar
o procedimento (30 anos apds a primeira). Outra hipotese
que foi discutida foi a possibilidade de transplante cardiaco,
pelo que realizou provas funcionais respiratorias (sindrome
obstrutiva moderada), no entanto, esta estratégia foi pro-
telada para caso o doente apresente sintomas classe /v da
New York Heart Association (NYHA) refratarios a terapéutica
médica. O doente teve alta orientado para a consulta de car-
diologia mantendo terapéutica diurética, permanecendo em
classe 1/1 da NYHA; sem registo de novos internamentos por
descompensacao até ao momento; tem ainda pedida uma

prova de esforco cardiopulmonar para melhor caraterizacao
da capacidade funcional.

Discussao

A PC é uma patologia rara, cujo diagndstico permanece
um desafio clinico’?. E definida como o estadio termi-
nal de um processo inflamatorio que envolve o pericardio,
sendo que virtualmente qualquer processo inflamatoério pode
causar constricdo. Nos paises ditos desenvolvidos as princi-
pais causas de PC sao idiopatica, pos-cirirgica e radiagao’.
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A tuberculose era uma das etiologias mais frequentes,
no entanto, dada a eficacia da terapéutica antibacilar a
incidéncia de PC tuberculosa tem vindo a decrescer, em
oposicdo ao que acontece nos paises em desenvolvimento
em que a tuberculose permanece como uma das etiologias
mais frequentes'2. Nos paises africanos €, também, muito
frequente a associacao entre PC tuberculosa e doentes HIV-
-positivos'3.

A constricao evolui, geralmente, durante anos e o des-
fecho final é o desenvolvimento de espessamento fibrotico
do pericardio, muitas vezes calcificado com adesées entre o
folheto parietal e visceral resultando num pericardio rigido
e nao distensivel, responsavel pela restricdo do enchimento
diastolico das camaras cardiacas’?. Esta restricdo conduz
a elevacado e equalizacdo das pressdoes de enchimento nas
camaras cardiacas e veias sistémicas e pulmonares. No ini-
cio da diastole o enchimento ventricular é anormalmente
rapido causado pela elevacdo da pressao auricular e pela
acentuada succao ventricular; durante a meso e teledias-
tole o enchimento ventricular cessa abruptamente quando
o volume intracardiaco atinge o limite imposto pelo peri-
cardio espessado; como resultado final praticamente todo o
enchimento ventricular ocorre no inicio da diastole; advindo
em congestao venosa sistémica’*:

A apresentacao clinica da PC é dominada por sinais e
sintomas de insuficiéncia cardiaca direita. O estadio ini-
cial é caracterizado por edemas periféricos, desconforto
abdominal e algum grau de congestao hepatica. Com a pro-
gressao da doenca surge ascite, anasarca e ictericia. Sinais
e sintomas de elevacao da pressao venosa pulmonar como
dispneia, tosse e ortopneia também podem surgir, assim
como FA e insuficiéncia tricispide. Num estadio ainda mais
avancado podera coexistir cansaco e caquexia por baixo
débito cardiaco’?. Ocasionalmente pode ocorrer angor asso-
ciado a doenca coronaria ou compressao da coronaria pelo
pericardio espessado’.

Os achados no exame fisico incluem a elevacao marcada
da pressao venosa jugular com uma onda y descendente
proeminente e rapidamente colapsada; sinal de Kussmaul
(aumento da pressao venosa na inspiracao); pulso parado-
xal (queda > 10mmHg da pressao arterial sistolica durante
a inspiracdo) presente até um terco dos doentes com PC;
impulso apical mal definido; sons cardiacos poderao estar
hipofonéticos; knock pericardico (som diastdlico precoce
no bordo esquerdo do esterno ou apex, provocado pela
cessacao abruta do enchimento ventricular); hepatome-
galia; ascite; ictericia; eritema palmar; aranha vascular
e edema dos membros inferiores. Como referido ante-
riormente num estadio avancado poderdo também estar
presentes sinais de caquexia e atrofia muscular'?2.

O diagnostico diferencial inclui embolia pulmonar;
doenca pulmonar obstrutiva cronica; insuficiéncia hepatica
e miocardiopatia restritiva®. O diagnéstico diferencial com
miocardiopatia restritiva é o mais dificil e é extremamente
importante, uma vez que a estratégia terapéutica é com-
pletamente diferente.

Na PC a telerradiografia do torax pode revelar
calcificacao pericardica numa minoria do doentes e deve
levantar a suspeita da PC tuberculosa?. No ecocardio-
grama transtoracico é possivel observar o espessamento
pericardico, movimento posterior abruto do septo inter-
ventricular no inicio da diastole (chamado bounce septal),

a dilatacdo da veia cava inferior sem colapso inspiratério
e das veias supra-hepaticas e a predominancia do enchi-
mento precoce ventricular. O Doppler pode demonstrar o
aumento do fluxo transmitral na expiracao (variacao > 25%);
morfologia do fluxo restritivo e tempo de desaceleracao
<160mseg; aumento da velocidade e tempo de ejecao
pulmonar na inspiracao; aumento da inversao do fluxo dias-
tolico na expiracdo >25% do fluxo anterdgrado nas veias
supra-hepaticas®. Na RM é possivel observar o espessamento
e as calcificacbes pericardicas'?.

O cateterismo cardiaco permite documentar o efeito
hemodinamico da PC e estabelecer o diagnostico diferen-
cial com miocardiopatia restritiva. Na PC as pressdes das
auriculas e diastolica dos ventriculos estao elevadas e em
equilibrio (cerca de 20mmHg). A curva de pressao na auri-
cula direita tem a tipica configuracdo em M ou W, resultante
da existéncia de onda x descendente sistolica preservada, de
uma onda y descendente diastdlica proeminente e das ondas
a e v de pequena e idéntica amplitude. As curvas de pres-
sao diastolicas dos ventriculos apresentam uma descida no
inicio da diastole seguida de um planalto (dip and plateau).
A PSAP é, geralmente inferior a 45-50 mmHg. O volume de
ejecao é habitualmente reduzido, mas o débito cardiaco em
repouso mantem-se até estadios mais avancados devido a
taquicardia compensatoria’?.

As guidelines da Sociedade Europeia de Cardiologia reco-
mendam como Unico tratamento definitivo para a PC a
pericardectomia, que pode ser realizada por uma aborda-
gem antero-lateral ou esterno mediana. A pericardectomia
pode ainda ser total ou parcial. Chowdhury et al. fizeram
um® estudo retrospetivo comparativo dos resultados cirur-
gicos da peridardectomia total versus parcial e verificaram
que houve um beneficio significativo na sobrevivéncia e na
classe funcional com a pericardectomia total’.

A pericardectomia total é definida como a excisao alar-
gada do pericardico anteriormente com extensao a ambos
os nervos frénicos e incluindo o pericardio diafragmatico.
A parcial é definida como qualquer extracao pericardica
que ndao cumpre os critérios de pericardectomia frénico a
frénico®.

Ling et al. avaliaram os doentes da Mayo Clinic submeti-
dos a pericardectomia entre 1985-1995 e compararam com
um cohort histoérico, verificando uma diminuicado da taxa de
mortalidade perioperatéria (14 versus 6%; p=0,011), uma
diminuicdo na idade média na altura da pericardectomia
(61 versus 45 anos), um aumento da prevaléncia da PC por
radiacdo e uma sobrevida a longo prazo néao tao favoravel
como era esperado. Nesse estudo as principais causas de
mortalidade perioperatdria foram: estado de baixo débito
cardiaco, sépsis, complicacdes hemorragicas major, insufici-
éncia renal e respiratoria. Relativamente a menor sobrevida
a longo prazo, foram identificados trés fatores preditivos de
eventos tardios: classe da NYHA, idade e a PC por radiacao’.

Um estudo retrospetivo realizado por Bertog et al. com
163 doentes submetidos a pericardectomia num periodo de
24 anos concluiu que nesses doentes os Unicos fatores pre-
ditores de eventos tardios foram: PC por radiacdo, idade,
disfuncao ventricular esquerda, elevacao da pressao arte-
rial pulmonar, creatinina e sddio sérico®. Ja George et al.
concluiram no seu estudo que a PC por radiacdo, hiperbilir-
rubinemia e hipoalbuminemia foram fatores preditores de
eventos tardios apds pericardectomia’®.
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Insuficiéncia cardiaca direita apos pericardectomia pode
ser causada por pericardectomia incompleta ou parcial,
constricao recorrente por cicatriz do tecido exuberante,
disfuncao diastdlica ou extensdo da calcificacao do peri-
cardio ao miocardio’”’. Pode, também, ter origem noutras
etiologias, nomeadamente miocardiopatia ou hipertensao
pulmonar’.

A identificacao de constricao em doentes com sintomas
recorrentes apds pericardectmia é desafiante, dado que
muitas das caracteristicas da constricao no ecocardiograma
e Doppler podem estar ausentes porque parte dos ventricu-
los esta livre do pericardico constritivo. Outro fator a ter
em conta é que muitos destes doentes estao sob terapéu-
tica diurética agressiva e podem ter outra doenca cardiaca
subjacente (p. ex. doenca coronaria) que pode mascarar os
sinais e sintomas. A RM e o cateterismo cardiaco sao essen-
ciais para estabelecer o diagndstico’.

Uma das possiveis abordagens terapéuticas a PC
recorrente apos pericardectomia € uma segunda pericardec-
tomia, embora os riscos e beneficios da segunda cirurgia
ainda nao estejam bem definidos. Cho et al. analisaram os
resultados de uma segunda pericardectomia em 41 doentes
admitidos por PC recorrente entre 1993-2010 e dividiram
os doentes em dois grupos consoante o intervalo de tempo
entre a primeira e a segunda cirurgia (<1 ano ou >1 ano),
verificando que a sobrevida aos cinco anos era significativa-
mente superior no grupo com o menor intervalo de tempo
entre as cirurgias (73 versus 29%, p=0,032). A analise mul-
tivariada demonstrou que a classe funcional da NYHA foi,
também, um importante fator preditivo de sobrevivéncia’.
Os autores enfatizaram a importancia da ressecdao completa
na primeira cirurgia dado o aumento significativo da morta-
lidade com a repeticdo da pericardectomia; por outro lado
0 mau prognostico dos doentes reoperados um ano ou mais
apos a primeira pericardectomia podera ser explicado por
disfuncao diastdlica progressiva e atingimento miocardico’.

Concluindo, a PC é uma doengca heterogénea com
aumento de incidéncia de algumas etiologias na era atual,
nomeadamente, a radiacdo e a cirurgia cardiaca. Embora
a pericardectomia seja realizada frequentemente e tenha
resultados excelentes em alguns doentes, esta pode nao
ser a cura ou nd@o apresentar bons resultados a longo prazo
na PC avancada ou por radiacao’. Assim, é essencial pro-
curar outras alternativas terapéuticas, designadamente, o
transplante cardiaco que deve ser considerado em doen-
tes selecionados sem historia de neoplasia ativa e com boa
reserva pulmonar’. Sendo a PC rara, a PC recorrente é ainda
mais rara; nao existindo ainda guidelines de diagnostico
ou terapéutica para a abordagem desta patologia. Assim,
perante a necessidade de definir a melhor estratégia nestes
doentes sdo necessarios mais estudos e um longo caminho
de investigacao a percorrer.
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