No interior de uma calcificacao de
“S. Valentim”: Um caso de pericardite

constritiva calcificada [102]
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CASE REPORT

pericardite constritiva é causada por

fibrose e calcificacdo do pericardio,
impedindo o enchimento diastélico do
coragdo. Esta entidade clinica permanece
ainda um desafio diagnéstico e a sua correc-
ta e atempada identificacdo é importante,
uma vez que a intervencgdo ciridrgica permite
o alivio completo dos sintomas em muitos
doentes .

Os autores apresentam o caso de um
doente do sexo masculino, 55 anos de idade,
que recorreu ao Hospital de S. Marcos por
dispneia de esforco, cansaco fécil e edemas
dos Apresentava
histéria de diabetes mellitus tipo 2, fibri-
lhagd@o auricular permanente (hipocoagula-
do com varfarina hd vérios anos), amaurose
bilateral (glaucoma) e hdbitos etilicos

membros inferiores.

exagerados. Ao exame objectivo apresenta-

“Heart in a heart-shaped shell”: a case
of calcific constrictive pericarditis
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CASE REPORT

onstrictive pericarditis is caused by

fibrosis and calcification of the peri-
cardium, which inhibits diastolic filling of
the heart. It still represents a diagnostic
challenge; prompt accurate diagnosis is
important, since surgical intervention can
provide complete relief of symptoms in
many patients .

We present the case of a 55-year-old man
who came to Hospital de S. Marcos com-
plaining of effort dyspnea, fatigue on mini-
mal exertion and lower limb edema. He had
a history of type 2 diabetes, permanent atri-
al fibrillation (under warfarin therapy for
several years), bilateral amaurosis due to
glaucoma, and heavy alcohol consumption.
Physical examination showed signs of sys-
temic venous congestion, lower limb and
scrotal edema, ascites, and jugular venous
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va sinais de congestdo venosa sistémica,
com edemas dos membros inferiores e
escroto, ascite, e distensdo venosa jugular.
Na ausculta¢do cardiaca evidenciava ar-
ritmia, sem sopros ou outras alteragdes. Os
sons respiratérios encontravam-se ausentes
na base pulmonar direita. A radiografia tora-
cica revelou apagamento do angulo costo-
diafragmético direito e aparente calcificagio

N

mediastinica a esquerda (Figura I). Na
tomografia computorizada do térax apresen-
tava derrame pleural direito e extensas cal-
cificagdes pericardicas, sem alteragdes rele-
vantes no parénquima pulmonar (Figura 2).
O ecocardiograma transtordcico revelou
dilata¢gdo moderada da auricula esquerda,
aparelhos valvulares sem altera¢des morfo-
funcionais significativas, boa fun¢do sistéli-
ca global de ambos os ventriculos e movi-
mento anormal do septo interventricular
com desvio septal inspiratério. A presenca
de fibrilhagdo auricular ndo permitiu tirar
dados definitivos do estudo Doppler do fluxo
transmitral . A presséo sist6lica na artéria
pulmonar foi estimada em 50 mmHg. O
doente foi submetido a cateterismo cardiaco
e os dados hemodindmicos obtidos corrobo-
raram a suspeita de pericardite constritiva,
verificando-se uma variagfio respiratéria
dindmica entre as pressdes ventriculares
esquerda e direita e a equalizacdo das
pressdes telediastélicas (Figura 3). Durante
a realizacdo da coronariografia (auséncia de
doenga corondria significativa), aortografia e
ventriculografia esquerda verificou-se ainda
calcificagdo acentuada do pericardio, com
imagem sugestiva de um “coracdo de S.
Valentim” na incidéncia obliqua anterior
esquerda (Figuras 4 e 5). Embora os acha-
dos hemodindmicos de equalizagdo das
pressdes diastélicas e enchimento precoce
rdpido dos ventriculos (padrio de “raiz
quadrada” — dip-and-plateau) sejam suges-
tivos de pericardite constritiva, ndo sdo
especificos e podem estar presentes noutras
situagdes como a miocardiopatia restritiva.
A informacdo mais dtil obtida durante o

distension. Cardiac auscultation revealed
arrhythmia, with no murmurs or other abnor-
malities. Breath sounds were absent in the
right pulmonary base. The chest X-ray
showed obliteration of the right costodi-
aphragmatic angle and apparent mediastinal
calcification on the left side (Figure I).
Chest computed tomography revealed right
pleural effusion and extensive pericardial
calcification, with no significant alterations

in the lung parenchyma (Figure 2).

Figura 1. Radiografia tordcica revelando hipotransparéncia na base do
hemitdrax direito e calcificagio mediastinica a esquerda.

Figure 1. Chest X-ray showing hyperdensity at the base of the right
hemithorax and mediastinal calcification on the left side.

Figura 2. Tomografia computorizada do térax demonstrando espessamento
e calcificagdo do pericdrdio e presenga de derrame pleural a direita.

Figure 2. Chest CT showing pericardial thickening and calcification and
right pleural effusion.

Transthoracic echocardiography showed
moderate left atrial dilatation, no significant
morphological or functional changes in
valve apparatus, good global systolic func-
tion in both ventricles and abnormal inter-
ventricular septal motion with inspiratory
septal shift. No conclusive data could be
obtained from Doppler study of transmitral
flow due to the presence of atrial fibrillation ©.




cateterismo cardiaco no diagnéstico de peri-
cardite constritiva diz respeito a variagfo
respiratéria dindmica entre as pressdes ven-
triculares esquerda e direita. Na pericardite
constritiva verifica-se um aumento da inter-
ac¢do ventricular, que se reflecte numa dis-
das pressdes
esquerda e direita ™. Deve ser salientado

cordancia ventriculares
que, embora ndo tenha sido efectuado no
pré-operatério do presente caso, o estudo
Doppler tecidular ecocardiogrifico é um
método relativamente simples e altamente
discriminativo para a distingéio entre peri-
cardite constritiva e miocardiopatia restriti-
va. Na pericardite constritiva, o relaxamen-
to miocdrdico estd preservado e a veloci-
dade de relaxamento precoce do miocardio
(Ea) é normal. Na miocardiopatia restritiva,
a velocidade de influxo mitral diastélico
precoce (onda E) estd elevada como na peri-
cardite constritiva, mas as velocidades lon-
gitudinais diastélicas precoces estdo reduzi-
das (velocidade Ea reduzida). Uma veloci-
dade diastélica precoce anular mitral lateral
ou septal >8 em/s no Doppler tecidular pul-
sado é o valor de cutoff geralmente aceite
para distinguir os doentes com pericardite
constritiva daqueles com miocardiopatia
restritiva. As velocidades anulares mitrais
s@io particularmente dtteis quando nfo sfo
observadas variagdes respiratérias pronun-
ciadas nas velocidades maximas de influxo
mitral precoce ®.

O doente foi submetido a pericardiecto-
mia com melhoria clinica notdvel, verifican-
do-se reducdo dos edemas periféricos e
ascite, e diminui¢do do peso corporal em
cerca de 20 Kgs. Embora a calcificagio
acentuada do pericdrdio sugira uma etiolo-
gia secunddria a pericardite tuberculosa, o
doente ndo apresentava histéria prévia de
pericardite ou tuberculose. O exame his-
tolégico do pericdardio ressecado revelou
marcado espessamento fibroso, calcificagéo
e discreto infiltrado inflamatério mononu-
cleado, ndo tendo sido identificados granu-
lomas epiteligides. O doente também nao
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Pulmonary artery systolic pressure was esti-
mated at 50 mmHg. Hemodynamic data
obtained from cardiac catheterization con-
firmed the suspicion of constrictive peri-
carditis, with dynamic respiratory variation
between left and right ventricular pressures
and equalization of end-diastolic pressures
(Figure 3). Coronary angiography (which

Figura 3. Tragado hemodindmico simultdneo das pressoes ventriculares
esquerda (VE) e direita (VD). Durante a inspiragdo (seta), verifica-se uma
diminui¢do na pressdo VE e um aumento concomitante na pressio VD, indi-
cando a discordancia das pressoes ventriculares. Observa-se ainda equaliza-
¢do das pressoes tele-diastdlicas ventriculares (ponta de seta) e um padrao
em “raiz quadrada” (dip-and-plateau) da pressao VE.

Figure 3. Simultaneous hemodynamic tracing of left (VE) and right (VD)
ventricular pressures, showing a decrease in left ventricular (LV) pressure
and a concomitant increase in right ventricular pressure during inspiration
(arrow), indicating discordance between ventricular pressures. Equalization
of end-diastolic pressures (arrow) and a dip-and-plateaw pattern of LV pres-
sure can also be seen.

showed no significant coronary disease),
aortography and left ventriculography also
revealed marked pericardial calcification,
with an image in left anterior oblique view
suggestive of a calcified pericardial shell
(Figures 4 and 5). Although the hemody-
namic findings of diastolic pressure equal-
ization and early rapid ventricular filling
(square root sign or dip-and-plateau pattern)
are suggestive of constrictive pericarditis,
they are not specific and are found in other
situations such as restrictive cardiomyopa-
thy. The most useful information provided
by cardiac catheterization for a diagnosis of
constrictive pericarditis is dynamic respira-
tory variation between left and right ventri-
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apresentava histéria de radioterapia ou
cirurgia cardiaca, causas cada vez mais fre-
quentes de pericardite constritiva. Actual-
mente, cerca de um tergo dos casos de peri-
cardite constritiva tem origem idiopdtica®.
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Figura 5. Ventriculografia esquerda (incidéncia obliqua anterior direita)
revelando calcificagdo pericdrdica acentuada (setas).”

Figure 5. Left ventriculography in right anterior oblique view, showing
marked pericardial calcification (arrows).

Figura 4. Imagem obtida previamente a realizagdo de aortografia (incidén-
cia obliqua anterior esquerda), revelando calcificagdo pericdrdica acentuada
(setas), sugerindo a forma de um “coragdo de S. Valentim.”

Figure 4. Image in left anterior oblique view obtained prior to aortography,
revealing marked pericardial calcification (arrows), suggesting a calcified
pericardial shell.

cular pressures, since in this condition there
is enhanced ventricular interaction, reflect-
ed in discordance between left and right

While
Doppler echocardiography was not per-

ventricular pressures®. tissue
formed during pre-operative assessment in
the present case, it is a relatively simple and
highly sensitive technique to differentiate
between constrictive pericarditis and
restrictive cardiomyopathy. In the former,
myocardial relaxation is preserved and early
relaxation velocity (Ea) is normal. In restric-
tive cardiomyopathy, velocity of early dias-
tolic mitral inflow (E wave) is high, as in
constrictive pericarditis, but longitudinal
early diastolic velocities are lower (reduced
Ea velocity). An early diastolic velocity of
the lateral or septal mitral annulus of >8
cm/s by pulsed tissue Doppler is the gener-
ally accepted cut-off to differentiate con-
strictive pericarditis from restrictive car-
diomyopathy. Assessment of mitral annular
velocities is particularly useful when no
marked respiratory variations are observed

in peak early mitral inflow velocity @.




In the case presented pericardiectomy
was performed, which resulted in marked
clinical improvement, with reduced periph-
eral edema and ascites, and loss of around
20 kg in weight. Although the marked peri-
cardial calcification would suggest an etiol-
ogy secondary to tuberculous pericarditis,
the patient had no previous history of peri-
carditis or tuberculosis. Histological study
of the resected pericardium revealed
marked fibrous thickening, calcification and
slight mononuclear inflammatory infiltrate,
no epithelioid granulomas being detected.
The patient also had no history of radiother-
apy or cardiac surgery, which are increas-
ingly common causes of constrictive peri-
carditis. At present, around a third of cases
of constrictive pericarditis are idiopathic ®.
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