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RESUMO/SUMMARY

Apresentam-se dois casos clinicos de pericardite
constritiva em criangas com menos de dois anos de
idade, de etiologia ndo tuberculosa, diagnosticados
no periodo de um ano, entre Junho de 97 e Maio de
98. Trata-se duma situacdo rara em idade
pediétrica, potencialmente grave mas com um
tratamento de baixo risco e, em regra, bom
progndstico. Para além da revisdo da etiologia,
clinica e terapéutica, é focada a importancia dos
meios auxiliares de diagndstico actualmente
utilizados no diagnéstico diferencial com
cardiomiopatia restritiva.
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INTRODUCAO

A pericardite constritiva € uma entidade rara em idade
pediétrica!. Trata-se duma situagio potencialmente muito
grave, mas com tratamento de baixo risco e bom
progndstico, o que justifica um elevado grau de alerta.
Produz alteragtes da dindmica cardiaca semelhantes as da
cardiomiopatia restritiva, mas o seu tratamento e
progndstico sdo completamente diferentes. Na pericardite
constritiva o tratamento € cirirgico e evolui com um bom
prognéstico, ao contrdrio do que acontece na
cardiomiopatia restritiva -2 . O diagnéstico diferencial en-
tre ambas as entidades é, por isso, fundamental.

Desde o inicio de 1992 até Junho de 98 foram
observadas, na Unidade de Cardiologia Pedidtrica do Hos-
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CONSTRICTIVE PERICARDITIS, IN
CHILDREN UNDER 2 YEARS OF AGE

Two cases of constrictive pericarditis, in children
under 2 years of age, of non-tuberculosis aetiology,
diagnosed from June 97 to May 98 are reported.
This entity is rare in paediatrics and it may progress
to severe condition. Surgical treatment has a low
risk and is generally associated with good
prognosis. Aetiology, clinic presentation, differential
diagnosis with restrictive cardiomyopathy and
treatment are discussed.
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pital Santa Maria (HSM), oito criancas com pericardite.
Serdo descritos dois deles, com evolugdo para pericardite
constritiva, diagnosticados no intervalo de um ano.

CASO1

C.M.R.L,, 17 meses, sexo feminino, raga branca, natural
e residente em Santarém. Recorreu ao médico por astenia,
anorexia, dificuldade respiratéria com gemido e
engurgitamento jugular, de agravamento progressivo e
precedido uma semana antes por quadro de infecg¢éo
respiratéria alta, sem febre, medicada com macrélido du-
rante 8 dias. Os antecedentes familiares e pessoais eram
irrelevantes, as vacinacdes estavam actualizadas (incluindo
trés doses de vacina anti-Haemophilus influenzae tipo B).
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Na primeira observacdo no HSM encontrava-se apirética,
polipneica (52 c¢/min), taquicdrdica (150 bpm), com tons
cardfacos abafados, semiologia de derrame pleural 2 direita,
figado palpavel até & fossa ilfaca, sem edema dos membros
inferiores. Na teleradiografia de t6rax era evidente um
aumento do indice cardiotoracico (70%), confirmando-se a
existéncia de derrame pleural ocupando a metade inferior
do hemitérax direito (fig.1). Laboratorialmente tinha ane-
mia (Hb 11,1 g/dl; VGM 72,5 f1), leucocitose ligeira 12.720
(N: 40%/L: 54%); trombocitopenia (82.660); tempos de
coagulagio prolongados (APTT 30 seg.; TP 58%); com
elevagdo das transaminases (TGO: 135U/L/TGP: 80U/L) e
da LDH (586U/L); proteinas totais e albumina normais. Face
ao quadro de insuficiéncia cardiaca foi realizado um
electrocardiograma (ECG) que revelou ritmo sinusal, com
baixa voltagem dos complexos QRS e alteragdes difusas da
repolarizacdo. A ecocardiografia mostrou a presenga de
derrame pericdrdico importante, sem sinais de

Fig.1 - Telerradiografia de térax PA. Cardiomegalia com derrame pleural
esquerdo

tamponamento. Na ecografia abdominal encontrou-se
hepatomegalia com estrutura conservada e presenga de
liquido perihepético. Foi diagnosticada pericardite aguda
e iniciada terapéutica com anti-inflamatério ndo esteroide
(ibuprofeno 40mg/Kg/dia) e diurético (furosemida 2mg/Kg/
dia). Foi realizada pericdrdiocentese diagnGstica que
revelou um liquido serohemdtico e toracocentese
evacuadora que deu saida a um liquido citrino. A andlise
citoquimica de ambos revelou tratar-se de transudados
(Quadro I) com valores de adenosina deaminase (ADA)
normais. O exame bacteriolégico assim como o Ziehl-
Neelsen foram negativos tal como a pesquisa de células
neopldsicas. A investiga¢do etiolégica realizada ndo
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Quadro I - Andlise quimica dos liquidos pleural e
pericdrdico. (caso 1)

L. pleural L. pericardico
pH 7,73
ADA (U/L) 8 12
Glicose (mmol/L) 52 3.8
Proteinas (g/L) / alb. (g/L) 36/24 39/27
Amilase (U/L) 12 (]
LDH (U/L) 166 567
colest. (mmol/L) Ariglic (mmol/L) 1,18/0,5 2,02/0,47

revelou qualquer agente infeccioso nem indicadores de
doenga do tecido conjuntivo. (Quadro IT)

Quadro II - Investigacdo etioldgica (Caso 1)

- Exame bacteriolégico dos liquidos pleural e pericardico negativos

- Ziehl-Neelsen dos Ifquidos pleural e pericardico negativos

- Pesquisa de células neoplasicas nos liquidos pleural e pericardico negativa
- Serologias para

CMv {lgG 2 AU/mI/IgM negativa)
EB (Anti VCA (Ig G e Ig M) e Anti Ebna (Ig G) negativos)
Herpes 1 e 2 (g G e Ig M negativos)

Herpes zooster Negativo

Micoplasma pneumoniae  (lg G e g M negativos)

Chlamydia psit negativo
Coxiela Bum. negativo
Haemophilus influenzae (lg G positivo)
Pneumococus (Ig G positivo)

- Pesquisa de antigénios capsulares e do Streptococus B. no soro, negativa
- Mantoux com 5 mm de induragdo as 72 horas.

- Pesquisa de bacilos alcool-acido resistentes na peca operatéria negativa
- RA teste negativo

- Fracgdes do complemento C3 e C4 normais

- Pesquisa de virus entéricos nos liquidos pleural e pericardico negativa

O derrame pericérdico e pleural recidivaram requerendo
drenagem por duas vezes. A tomografia axial computorizada
téraco-abdominal (25.06.97) revelou a presenga de
espessamento do pericdrdio, derrame pericédrdico septado,
veia cava inferior (VCI) dilatada (duas vezes o didmetro da
aorta), figado homogéneo, aumentado de volume, sem
esplenomegalia, sem adenopatias ou massas e um extenso
derrame pleural a direita. Foi entéo atribuido efeito de
constricdo ao derrame pericdrdico enquistado, com
consequente figado de estase. Més e meio apéds o inicio da
doencga e apds terceira toracocentese, mantendo a
terapéutica descrita, a ecocardiografia mantinha os
aspectos de espessamento pericardico (cerca de 32 mm)
com derrame septado, aumento das dimensdes da cavidade
auricular direita, derrame pleural direito e ectasia das veias
supra-hepaticas e VCI, sem compromisso da contractilidade
miocérdica. Para melhor defini¢do imagiol6gica do
pericdrdio foi realizada ressonincia magnética que



PERICARDITE CONSTRITIVA NOS DOIS PRIMEIROS ANOS DE VIDA

confirmou o espessamento circunferencial do pericérdio,
associado a um pequeno derrame colectado. (Fig.2). Era
ainda evidente um marcado aumento das dimensdes da
auricula direita, VCI e veias supra-hepdticas. Estes
aspectos, compativeis com pericardite constritiva, foram

Fig.2- Espessamento pericdrdico evidente em RM.(Caso 1)

corroborados pelas caracteristicas das curvas de pressdo
ventricular diastélica obtidas por cateterismo cardfaco
(fig.3). Confirmado o caricter constritivo da pericardite, a
doente foi submetida a pericardiectomia subtotal, que
decorreu sem complicagGes, dois meses € meio apds o inicio
da doenga. O exame anatomopatoldgico da pega operatéria
mostrou marcado espessamento fibroso e
neovascularizagdo do pericdrdio com focos de fibrina na
espessura do tecido fibroso e moderado infiltrado

Fig.3 - Curvas de pressdo ventricular, obtidas por cateterismo cardiaco, em
que € evidente sobreposi¢do das pressées diastdlicas em ambos os
ventriculos.

inflamatério linfoplasmocitério. A evolugdo clinica foi
favoravel, com diminuig¢io progressiva dos sinais de
congestdo hepdtica. A terapéutica diurética foi
progressivamente reduzida até suspensdo total dois meses
ap0s a cirurgia.

CASO2

R.EM., 9 meses de idade, sexo masculino, raga branca,
natural e residente em Ponta Delgada. Recorreu ao médico
por episédio de febre e exantema inespecifico, com uma
semana de evolugfo tendo sido medicado com terapéutica
sintomdtica. Apés um més sem queixas clinicas surge
quadro de prostra¢@o marcada associada a palidez da pele
e mucosas, de instalacfo sibita. Os antecedentes familiares
e pessoais eram irrelevantes, tinha as vacinagdes
actualizadas (auséncia de vacinagdo anti-Haemophilus
influenzae). No Hospital da drea de residéncia foi detectada
anemia muito grave (Hb 3,2 g/dl; VGM 73,7 fl) e
cardiomegalia evidente na telerradiografia de térax,
constatando-se a presenga de derrame pericardico por
ecocardiografia. Apés realizagdo de transfusdo de
concentrado de eritrocitos € transferido para observagdo
por Cardiologia Pediétrica. No exame objectivo a entrada
apresentava palidez da pele e mucosas, estava apirético,
tinha tons cardiacos abafados, sem sopros nem atritos,
com figado palpdvel dois centimetros abaixo do rebordo
costal, sem engurgitamento jugular. A telerradiografia de
térax mostrava um indice cardiotoricico de 61% e no
ecocardiograma era visivel um derrame pericardico
moderado, com fungdo ventricular conservada. O ECG
mostrava ritmo sinusal, complexos QRS de pequena ampli-
tude e alteragGes difusas da repolarizagdo. Foi realizada
pericardiocentese diagnéstica e evacuadora que deu saida
a um liquido com elevada celularidade (células>5000/ml,
predominio de polimorfonucleares) com exame
bacteriol6gico e pesquisa de bacilos 4lcool-dcido resistente
negativos. O valor de ADA encontrado foi de 76 U/L. Foi
diagnosticada pericardite e iniciou terapgutica com 4cido
acetil salicilico (100 mg/Kg/dia) e furosemida (2 mg/Kg/
dia). Foi ainda instituida terap&utica com amoxicilina+édcido
clavulinico na dose de 50 mg/Kg/dia por se ter isolado
Haemophilus influenzae nas secregdes bronquicas, apesar
de néo haver manifestag¢Ses clinicas de infecc@o respiratéria
nem evidéncia radiolégica de pneumopatia. A investigacio
etiolégica revelou serologia compativel com infecgio aguda
a Ebstein Barr (Ac anti VCA IgG + e anti EBNA IgG
negativo), prova de Mantoux negativa e restantes andlises
sem alteragdes (Quadro III). A evolugdo clinica foi
favordvel, manteve-se sempre apirético € no
ecocardiograma realizado apés duas semanas de
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Quadro III - Avaliagdo etiolégica. (Caso 2) periférica, acentuada prostrag#o, oligiiria e pressdo venosa
e e G, Gri central elevada (18-19 mmHg). Apés cateterismo cardiaco,
Ziehl-Neslsen e Lowenstein negativo confirmatério de pericardite constritiva, o doente foi
Serologias para vius EB Anti VCA igG +, Anti EBNA IgG - submetido a cirurgia com descorticagio pericdrdica. A

Parvovirus B19 IgM -, Ig G +

resposta clinica e laboratorial foi favordvel, embora lenta,

Pesquisa de enterovirus nas fezes negativo ducs s 4 i 50 d
o — com redugfo progressiva do edema e normalizagdo das
Imunoglobufinas {IgG. A e M) normais provas de fungdo hepitica.
Camplemento (C3, C4) normais O exame andtomo patolGgico da peca operatéria
Rétege fesane mostrou apenas um padrdo inflamatério crénico
ANA negativo . .
Anti-ENA negativo mespemﬁco.
DISCUSSAO

internamento ndo havia evidéncia de derrame pericérdico,
mas sim uma camada ecodensa com cerca de dois milimetros
de espessura, uniforme em todo o pericdrdio. Cerca de dois
meses apos o inicio da doenga instala-se subitamente um
quadro de polipneia, cianose periférica, aumento de vol-
ume abdominal, edema generalizado e diminuigio do débito
urindrio. Laboratorialmente apresentava um quadro de
insuficiéncia hepética com hipoglicemia, elevagfio das tran-
saminases (TGO: 2230U/L/TGP: 1830U/L), tempos de
coagulagdo prolongados (TP>120s, APTT 42s), com
elevagio da creatininafosfoquinase e sua fracgio MB
(239U/L (137U/L)). Rapidamente evolui para anasarca e
quadro clinico de choque. O ecocardiograma mostrou
aumento da dimensdo das cavidades auriculares e uma
imagem ecodensa periventricular, agora melhor evidenciada,
com cerca de um centimetro de espessura (fig.4). A VCl e
veias supra-hepdticas estavam igualmente dilatadas. Neste
contexto, o efeito constritivo do pericdrdio parecia ser o
condicionante da estase e insuficiéncia hep4tica, embora
se reconhecesse que a hepatite podia também fazer parte
do quadro clinico da infecgdo viral a Ebstein Barr. Foi
instituida terapéutica com correc¢do da hipoglicemia,
administracdo de vitamina K, ranitidina e furosemida.
Apesar da melhoria clinica manteve-se a md perfusdo

A etiologia das pericardites pode ser diversa: infecciosa,
seja viral, bacteriana, tuberculosa ou parasitdria; neopldsica,
por invasfo local ou pds irradiagdo, traumdtica ou por
doenga do tecido conectivo, para além de outras como a
insuficiéncia renal crénica ou por ac¢do de alguns
medicamentos como o minoxidil 36, E referida como a causa
mais frequente na evolug@o para constri¢o a infecgio por
Mycobacterium tuberculosis!. Esta complicagio ocorre em
30 a 50% dos doentes com pericardite desta etiologia apesar
do tratamento antituberculoso atempado’. Em regra o
carécter constritivo desenvolve-se meses a anos apés a
agressdo inicial embora, mais raramente, possa ter uma
evolugio mais rapida®8.

A apresentacdo clfnica ¢ resultante do deficiente
enchimento ventricular durante a didstole, com
manifestagdes de insuficiéncia cardiaca direita, tons
cardfacos abafados, atrito pericérdico e pulso paradoxal.

A mesma alteragdo da dinimica cardiaca ocorre na
cardiomiopatia restritiva, situagdo de prognéstico
completamente diferente! 2,

O interesse de ambos os casos apresentados deve-se 2
raridade da situagfo, num grupo etério pouco habitual, com
uma evolugao clinica rdpida (2-2,5 meses ap6s o presumivel
inicio de doenga) em ambos os casos com etiologia ndo
tuberculosa.

No primeiro caso néo foi possivel identificar o agente
etiolégico. Apesar de se reconhecerem dificuldades no
diagnéstico de pericardite tuberculosa, por ser dificil o
isolamento do Mycobacterium tuberculosis e mesmo uma
biépsia pericardica normal no ser suficiente para excluir o
diagnésticog, os indicadores existentes nio apontavam
nesse sentido. O doseamento de adenosina deaminase no
liquido pericdrdico encontrava-se dentro de valores
normais, considerando-se que um valor acima de 40 U/L
tem uma sensibilidade de 93% e uma especificidade de 97%
no diagnéstico de pericardite tuberculosa®. O teste de
Mantoux negativo também indica uma baixa probabilidade
Fig.4 - Espessamento pericdrdico evidente em RM.(Caso 1) de se tratar desta doenga, 4 menos que o doente apresente
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anergia cutinea!. Outros sinais indirectos que poderiam
sugerir este agente, € que ndo existiam neste caso, seriam
as calcificagGes pericardicas ou a presenga de adenopatias
téraco-abdominais. A presungio de uma etiologia diversa
foi finalmente excluida pelo exame andtomo-patolégico da
peca operatéria e pela boa evolugao clinica apds resolugéo
cirdrgica.

No segundo caso, surge um quadro de insuficiéncia
hepética no contexto duma infecgdo aguda a virus EB,
iniciada dois meses antes, em que a ecografia cardiaca
demonstrou espessamento pericdrdico, definindo o
mecanismo fisiopatolégico do figado de estase e
insuficiéncia de 6rgdo. O facto de se ter obtido um valor
elevado de adenosina deaminase no liquido pericardico
seria sugestivo embora ndo patognomoénico de infec¢do
tuberculosa. Apesar da elevada especificidade deste
marcador, existem outras situagdes que podem originar
valores elevados, tais como a sarcoidose ou as doengas
linfoproliferativas!!-12. Resultados falso positivos tém sido
descritos, noutros fluidos!3, nomeadamente quando o
liquido em estudo € rico em leucocitos, principal fonte de
actividade da ADA, como foi encontrado neste doente.
Toda a restante avaliagdo laboratorial e a boa evolugéo
clinica levam a considerar a infec¢éo a BK como improvavel
neste doente, apesar dos valores elevados de ADA.
Finalmente poderia relacionar-se o caricter de exsudado
do liquido pericardico com o isolamento de um Haemophilus
influenzae nas secregdes bronquicas, apesar da serologia
favorecer a etiologia viral.

Em relacdo ao diagnéstico diferencial com
cardiomiopatia o aspecto anatdmico do pericardio € funda-
mental nesta distin¢do. O espessamento do pericérdio e a
coexisténcia de um enchimento diastélico ventricular
anémalo, embora nfo correspondam obrigatoriamente a
pericardite constritiva, fundamentam fortemente a suspeita,
sobretudo num contexto clinico de insuficiéncia cardiaca.
A diferenciagdo de ambas as entidades, embora possa
suscitar dividas, € hoje facilitada por meios auxiliares de
diagnéstico ndo invasivos como a tomografia axial
computorizada ou a ressonincia magnética, para além da
ecocardiografial-1415,

A ecocardiografia é extremamente 1til na abordagem
inicial, mas tem algumas limita¢des, pois ndo existe um
padrdo completamente especifico. E frequente encontrar-
se espessamento pericardico, altera¢do da mobilidade sep-
tal ventricular, movimento aplanado da parede posterior
do ventriculo esquerdo, abertura precoce da vélvula
pulmonar, cavidades ventriculares pequenas e dilatagdo
da VCI. No entanto, € um método cuja fiabilidade depende
da experiéncia do operador e sdo frequentes resultados
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falsos positivos e negativos!.

Num estudo sobre pericardite constritiva tuberculosa,
Suchet e Horwitz consideram o espessamento pericérdico,
num contexto clinico adequado, como primeiro sinal
necessdrio a suspeita de pericardite constritiva, tomando
como significativo um espessamento acima de 3 mm no
adulto e 2 mm na criangal.

Outros meios ndo invasivos tteis, neste diagnéstico
diferencial, sdo a tomografia axial computorizada e a
ressonncia magnétical. Entre os sinais secundérios que
podem ser evidenciados na TAC encontram-se: dilatagdo
da VCI, desvio do septo interventricular, contorno ven-
tricular alterado, derrame pericardico, abcesso pericérdico,
derrame pleural, trombos intracardiacos na auricula direita
e atrofia do miocérdio ventricular. A ressonincia magnética
tem pior resolucgdo espacial que a TAC mas permite uma
melhor caracterizagdo dos tecidos sendo referido como
caracteristico um padréo ndo uniforme do pericardio
espessado, com alternidncia de sinal de diferente
intensidade indicativo de um caricter fibro-cdlcico dos
tecidos. A RM associa a2 melhor caracterizac@o tecidular a
vantagem de evitar a exposigio a radiagio ionizante!.

Com o estudo hemodindmico pode ser feito o
diagnéstico por critérios bem definidos que incluem a
sobreposi¢do das curvas de pressio de ambos os
ventriculos durante a didstole com um padrdo de “dip”
seguido por um “plateau” 416, Este exame €, porém, um
método invasivo além de que o padrio caracteristico de
pericardite constritiva, pode ser, por vezes, mimetizado pela
miocardiopatia restritiva!®,

Com estes meios imagiol6gicos pode ser evitdvel o
recurso a bidpsia endomiocardica para a distingdo com
cardiomiopatia restritiva, em que este método diagndstico
€ conclusivo.

A contribui¢@o da telerradiografia de térax e do ECG
para o diagndstico diferencial € escasso, pois ndo tém
padrao diagnéstico especifico. Nos doentes com pericardite
constritiva, a radiografia de térax pode revelar ou nio
cardiomegalia, estando esta geralmente associada a derrame
pericardico, mas tal pode ocorrer na cardiomiopatia
restritiva. No electrocardiograma, encontramos com
frequéncia baixa voltagem dos complexos QRS nos casos
de pericardite constritiva, o que ndo acontece na
cardiomiopatia restritiva. As alteracGes de repolarizagio
sd0 comuns a ambas as entidades?.

A importancia da distin¢@o entre estas duas entidades
¢ ditada pelo seu diferente progndstico.

A pericardite constritiva tem tratamento cirdrgico de
baixo risco, por pericardiectomia total ou parcial com
desbridamento de aderéncias e tem um progndstico, em
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regra, muito bom. A pericardiectomia subtotal tem sido
recomendada por alguns autores que afirmam evitar assim
agravamento da regurgitacdio tricdspide e aumento da
massa ventricular esquerda!®.

O controle médico da pericardite constritiva pode ser
muito dificil, ou mesmo impossivel, como aconteceu no
Caso 2 deste trabalho. A cirurgia deve, por isso, ser realizada
precocemente para resolucdo do baixo débito e preservagio
da fungdo miocérdica .

Pretendemos com este trabalho contribuir com uma
chamada de ateng@o para a possibilidade desta patologia
surgir em idades muito jovens e ter evolucdo rapidamente
progressiva, mesmo em contextos etiolégicos em que seria
pouco previsivel. A sua detec¢do e rdpida intervengdo
terapéutica sdo da médxima relevéncia na evolugio e
prognéstico destes doentes.
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