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PALAVRAS-CHAVE Resumo

Assisténcia Introducdo: A miocardite viral pode cursar com insuficiéncia cardiaca refrataria a medicacéo.
ventricular externa; Nestes casos, a assisténcia ventricular externa é uma alternativa que pode ser usada como
Berlin Heart Excor®; ponte para transplante ou para recuperacdo. Descrevemos o primeiro caso em Portugal de
Insuficiéncia recuperacao da funcao ventricular apds assisténcia ventricular por miocardite grave.
cardiaca; Caso clinico: Apresentamos o caso de uma crianca de 5 anos, sexo masculino, sem doenca
Miocardite viral cardiaca prévia, com miocardite viral grave, insuficiéncia cardiaca refrataria a medicacao e

serologias positivas para Parvovirus B19 e virus Ebstein-Barr. Foi implantado o Berlin Heart
Excor® 15 dias apds o diagnostico. A biopsia cardiaca, na altura da implantacdo, mostrava areas
de fibrose subendocardica. Verificou-se recuperacao da funcao miocardica, tendo sido retirada
a assisténcia ventricular apos 40 dias da implantacdo. O doente teve alta 15 dias depois.
Discussdo: A sobrevida das criancas em assisténcia ventricular tem vindo a melhorar significa-
tivamente, devido ao planeamento atempado e a otimizacdo da anticoagulacdo. A presenca
de fibrose subendocardica no contexto de miocardite ndo constitui uma indicacdo formal para
transplante.

© 2010 Sociedade Portuguesa de Cardiologia. Publicado por Elsevier Espana, S.L. Todos os
direitos reservados.
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Heart failure; Introduction: Viral myocarditis can lead to heart failure that is refractory to medication. In

these cases, a ventricular assist device is a good therapeutic option that can be used as a
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Viral myocarditis

bridge to transplantation or recovery. We describe the first case in Portugal of recovery with
ventricular assistance after severe myocarditis.

Case report: A five-year-old boy with no previous cardiac disease presented with severe viral
myocarditis, refractory to medical treatment, with positive serology for parvovirus B19 and
Ebstein-Barr virus. A Berlin Heart Excor® was implanted 15 days after diagnosis. A biopsy at the
time of implantation showed subendocardial fibrosis. After 40 days of assistance ventricular
function recovered and the device was explanted. The patient was discharged from hospital
15 days later.

Discussion: Survival of children with ventricular assistance has improved significantly because
of earlier implantation and coagulation monitoring. The presence of subendocardial fibrosis in
the context of myocarditis is not a mandatory indication for transplantation.

© 2010 Sociedade Portuguesa de Cardiologia. Published by Elsevier Espana, S.L. All rights

reserved.

Introducao

A miocardite viral é uma doenca rara em idade pediatrica. A
verdadeira incidéncia da miocardite viral na populacao em
geral é desconhecida. Caracteriza-se histologicamente por
infiltrado inflamatdrio mononuclear, edema intersticial e,
por vezes, necrose'. Em grande nimero de casos é uma
doenca benigna, com recuperacao espontanea da funcao
cardiaca apos alguns meses. Nalguns casos ocorre necrose
extensa do miocardio com subsequente substituicao do
tecido necrosado por tecido fibrético. Nos casos mais gra-
ves ha mesmo progressao para miocardiopatia dilatada com
insuficiéncia cardiaca refrataria a medicacao e a assisténcia
ventricular esquerda (AVE) pode ser usada como ponte para
transplante.

Descrevemos o primeiro caso em Portugal de recuperacao
da fungdo ventricular com AVE ap6s miocardite grave.

Caso clinico

Apresentamos o caso de um doente do sexo masculino, de
5 anos de idade, obeso (26 quilos, 117 cm, IMC > p97%), com
antecedentes pessoais de asma bronquica.

Trés dias antes do internamento no hospital de ori-
gem iniciou quadro de vomitos, diarreia, tosse e febre. A
observacao inicial mostrou ritmo de galope, fervores bila-
terais e hepatomegalia 3 centimetros abaixo do rebordo
costal direito. A radiografia do torax demonstrou indice
cardio-toracico de 65% e infiltrado intersticial difuso. O eco-
cardiograma revelou dilatacao grave do ventriculo esquerdo
(VE), diminuicao global da contratilidade, insuficiéncia
mitral ligeira e derrame pericardico. O diametro diasto-
lico do VE medido em parasternal eixo longo em modo M
(VEd) era de 54mm (z-score=5,5) e a fracao de encur-
tamento do VE (FencVE) de 22%. Foi internado e iniciou
dopamina, milrinona e noradrenalina, furosemida, antibio-
ticoterapia de largo espetro e ventilacdo mecanica invasiva.
Durante a entubacao endotraqueal sofreu episddio de para-
gem cardiorrespiratoria com necessidade de reanimacéao.
Iniciou terapéutica com digoxina ao 3.° dia de internamento
e fez um curso de levosimendan ao 7.° dia de internamento.
Apesar da terapéutica instituida, verificou-se agravamento
progressivo do quadro clinico com edemas generalizados
e hepatomegalia de 6 centimetros, com agravamento da

funcao ventricular. Do estudo etioldgico efetuado, destaca-
se serologias positivas para virus Ebstein-Barr e Parvovirus
B19. Manteve febre persistente sob antibioterapia tripla.

Ao 15.° dia de internamento foi transferido para o nosso
centro para a colocacdo de assisténcia ventricular como
ponte para transplante cardiaco por faléncia da terapéutica
convencional.

Por ecocardiograma e sob terapéutica com inotro-
picos confirmou-se a existéncia de VE muito dilatado
(VEd =60 mm; z-score=7,5), dilatacao da veia cava inferior
(8 mm) e regurgitacao mitral moderada. O diametro sistdlico
do VE (VEs) era de 499 mm (z-score=9) e a fracao de ejecao
(FEVE) de 30%. A pressao e a funcao do ventriculo direito
(VD) eram normais.

0 doente foi colocado em AVE com Berlim Heart Excor®.
Foi utilizada uma bomba de 50 mL e foram introduzidas duas
canulas com diametro de 9/12 mm na regiao apical do VE e
na aorta ascendente, acima da origem das artérias corona-
rias. A canula aortica foi colocada a um angulo de 85 graus
em relacdo a aorta. A implantacéo foi feita sob circulacao
extracorporal (103 minutos), com o coracao a bater, e a
cirurgia durou cerca de 3 horas e decorreu sem intercorrén-
cias. A funcao ventricular direita estava preservada e nunca
houve sinais de faléncia do ventriculo direito.

Foi extubado ao 5.° dia de AVE, sem intercorréncias. Sus-
pendeu suporte inotrépico ao 8.° dia de AVE.

Durante o periodo pés-operatorio, foi feito um controlo
rigoroso da anticoagulacao, essencial ao funcionamento
sem complicacdes da AVE. Iniciou terapéutica anticoagu-
lante com heparina endovenosa em perfusao 6 horas apds a
implantacao. A dose inicial de heparina foi de 20U/kg/hora,
que foi posteriormente ajustada, de 6 em 6 horas durante
a primeira semana, segundo o valor de tromboplastina par-
cialmente ativada (aPTT) e o nivel de plaquetas. Foi feito
diariamente tromboelastograma e determinados os niveis de
antitrombina u, fibrinogénio, D-dimeros, plaquetas, leuco-
citos e proteina C reativa. Iniciou anticoagulacao oral com
varfarina ao 5.° dia pos-operatorio e suspendeu-se a hepa-
rina em perfusao apos se ter atingido valores de INR entre 3
e 3,5. Nao se verificaram intercorréncias tromboembolicas
ou hemorragicas.

Do ponto de vista infeccioso, manteve febre alta e de difi-
cil controlo até ao 5.° dia pos-operatorio, com parametros
inflamatorios positivos. Foi medicado com antibioterapia de
largo espetro com boa resposta. Os exames microbioldgicos
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Figura 1  Melhoria gradual da funcao cardiaca e diminuicao
da dilatacdo do ventriculo esquerdo apos inicio de assistén-
cia ventricular. As setas pretas indicam, da esquerda para
a direita, implantacdo e retirada da assisténcia ventricular
externa. AVE: assisténcia ventricular externa; FEVE: fracao de
ejecdo; FencVE: fracdo de encurtamento; VEd: diametro do
ventriculo esquerdo em diastole; VTI: integral velocidade tempo
na camara de saida do ventriculo esquerdo.

foram sempre negativos. Ao 15.° dia pos-operatério reiniciou
febre, com parametros inflamatérios positivos. Foi isolado
Staphilococcus sanguis na hemocultura e nas secrecoes
bronquicas e fez antibioterapia de acordo com o teste de
sensibilidade aos antibioticos, com boa resposta.

A biopsia do miocardio na altura da implantacdo mos-
trou fibroelastose subendocardica moderada, nao associada
a infiltrado inflamatorio nem a trombos, mas com foco de
proliferacao miofibroblastica e focos de miocitolise.

Foi feita a avaliacao ecocardiogréafica seriada e avaliados
os seguintes parametros ecocardiograficos por ecocardio-
grafia transtoracica: FEVE, FencVE, VEd, VEs, integral
velocidade tempo na camara de saida do VE (VTlcsve) €
grau de insuficiéncia mitral. Progressivamente, verificou-se
melhoria da contratilidade do VE (Figura 1), tendo sido pos-
sivel reduzir os parametros de frequéncia do Berlin Heart
Excor® até 30 ciclos por minuto e, ao 19.° dia de AVE, foi
transferido para a enfermaria. Ao 27.° dia de AVE foi avali-
ada a funcao do VE com o Berlim Heart Excor® em modo off.
Por se verificar um aumento do débito cardiaco a custa de um
aumento significativo da frequéncia cardiaca, iniciou nesta
altura carvedilol. A funcao do VE foi testada novamente
com o dispositivo em modo off ao 34.° dia de assisténcia
ventricular, com bons resultados. Ao 40.° dia de AVE, apds
novo ciclo de levosimendan, o Berlim Heart Excor® foi reti-
rado eletivamente. O periodo pds-operatorio decorreu sem
complicacdes. Foi extubado e suspendeu suporte inotrépico
nas primeiras 24 h de pos-operatorio. Foi transferido para a
enfermaria ao 4.° dia pos-operatorio.

O ultimo ecocardiograma antes da alta revelou FEVE de
60% e VEd de 37 mm (z-score=—0,03)

Teve alta clinicamente assintomatico, ao 55.° de inter-
namento, 15 dias apos ter retirado a AVE, medicado com
furosemida, espironolactona, acido acetilsalicilico, digo-
xina, carvedilol e captopril.

Trés meses apos a alta encontra-se em classe | do NYHA,
com fracdo de ejecao do VE normal e em desmame de
medicacao.

Discussao

A miocardite € uma doenca rara em idade pediatrica e,
geralmente, tem uma evolucao benigna. Raramente, pode
evoluir para insuficiéncia cardiaca aguda grave ou tardia-
mente para miocardiopatia dilatada. Nestes casos, a AVE
pode funcionar como medida de ultima linha e ponte para
transplante ou recuperacao. Enquanto que para adultos e
adolescentes estdo disponiveis varios dispositivos para AVE,
para as criancas com menos de 1,2 m? existem apenas
2 alternativas: o Berlin Heart Excor® (Berlin Heart AG, Ber-
lin, Germany) e o Medos HIA device (Medos Medizintechnik
AG, Stolberg, Germany)?. A técnica de suporte mecéanico
mais usada na idade pediatrica é a assisténcia ventricu-
lar pulsatil extracorporal Berlin-Heart Excor®?. Esta técnica
pode ser usada de forma uni ou biventricular’. Na forma
univentricular, o aparelho consiste numa bomba constituida
por 2 camaras (uma de ar e uma de sangue), separadas por
uma membrana tripla de poliuretano. A cdmara de ar esta
ligada ao aparelho principal por um tubo, através do qual se
transmite a pressao que mobiliza a membrana®. A cAmara de
sangue esta ligada através de 2 canulas, respetivamente,
a regiao apical do VE ou a auricula esquerda e a aorta
ascendente?. Nos Ultimos anos, varios melhoramentos tém
sido feitos no sentido de adaptar os sistemas de AVE a
idade pediatrica, nomeadamente no que diz respeito ao
tamanho das canulas, das camaras e dos conectores, ao
revestimento de heparina da superficie interna da bomba
e ao tratamento anticoagulante*. Atualmente, esta técnica
pode ser usada desde o recém-nascido até ao adulto’®. Regu-
lando os parametros de frequéncia do dispositivo, é possivel
variar o seu débito. Desde que foi usado pela primeira
vez em 1990 e até maio de 2009, o Berlin Heart Excor®
foi implantado em 500 criancas e adolescentes em todo o
mundo®.

A implantacdo da AVE deve ser programada e devem
fazer-se todos os esforcos para iniciar a assisténcia de forma
urgente e nao emergente, antes da presenca de disfuncao
dos 6rgaos alvo ou de choque cardiogénico®. Sendo a mio-
cardite uma doenca geralmente autolimitada, com posterior
recuperacao da funcao cardiaca, a AVE em criancas selecio-
nadas com disfuncao ventricular muito grave é uma solucéo
eficaz, segura e muito Gtil, podendo ser usada por perio-
dos mais ou menos prolongados e podendo mesmo evitar o
recurso ao transplante. E necessario um controlo rigoroso
da coagulacao para evitar complicagdes tromboembdlicas,
e vigiar de perto sinais clinicos e laboratoriais de infecao.
A decisao do timing apropriado para retirar a assisténcia
¢é de grande importancia e implica uma avaliacao sistema-
tica e periddica da funcdo cardiaca com o dispositivo em
modo on e off e otimizacdo da terapéutica médica. Uma
retirada precoce do dispositivo esta associada a risco de
faléncia do VE, com eventual necessidade de recolocar o
doente em assisténcia ventricular. Prolongar a AVE além do
estritamente necessario esta associado a um risco elevado
de infecao e acidentes tromboembdlicos.

Neste caso, apesar de a biopsia ter mostrado fibrose
subendocardica, verificou-se recuperacao da funcdo car-
diaca, ndo devendo a presenca de fibrose na biopsia ser
indicacao formal para transplante ou uma contraindicacao
para a colocagao de assisténcia ventricular como ponte para
recuperacao.
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