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Relatamos a ocorréncia da cardiomiopatia ndo compactada biventricular de ocorréncia
familiar em individuo com disfungdo ventricular e hipertensdo pulmonar.

INTRODUCAO

A ndo compactacdo do miocéardio ventricular é uma doenca rara caracterizada
por numerosas trabeculagdes ventriculares proeminentes, provavelmente resultado de
uma parada da embriogénese miocardica normal.'?  Envolve principalmente o
ventriculo esquerdo, e em raros casos também o direito.? Relatamos um caso de ndo
compactacdo biventricular documentada por ecocardiograma e ressonancia magnética,
em inviduo com cardiomiopatia ndo compactada biventricular, disfuncdo ventricular e
hipertenséo pulmonar.

RELATO DO CASO

JENL, 20 anos, masculino, negro, admitido com queixa de dispneia e edema de
membros inferiores discreto. Relatou histéria de hipertensdo e miocardiopatia,
diagnosticada aos dois anos de vida, com necessidade de multiplas internagdes pelo
mesmo quadro. Estava em uso de digoxina e furosemida. Referiu trés irm&os com
cardiopatia. O exame fisico revelou ritmo cardiaco regular em trés tempos, com
presenca da terceira bulha e hipofonese da primeira bulha, frequéncia cardica de 113
bpm, sopro de regurgitacdo mitral e tricuspide, murmurio vesicular diminuido
bilateralmente, frequéncia respiratéria de 28 irpm, figado palpavel a 2 cm rebordo costal
direito, extremidades mal perfundidas e edema em MMII. A radiografia de torax
mostrou cardiomegalia sem congestionamento pulmonar. A ecocardiografia
transtoracica (figura 1) evidenciou presenca de trabeculagcdes na regido posterior e
lateral do VE sugestiva de ndo compactacdo miocardica, grande area de trabeculacGes
no VD, aumento das cavidades direitas com disfuncdo sistélica moderada do VD,
disfuncdo diastélica do VE de grau leve, insuficiéncia valvar tricispide de grau
importante e mitral de grau moderado, e hipertensdo arterial pulmonar de grau
importante. A fracdo de ejecdo foi de FE 54%. A ressonancia magnética (figura 2)
mostrou atrios com dimensdes levemente aumentadas, ventriculo direito com dimensées
aumentadas e esquerdo com dimensdes dentro dos limites de normalidade e com
espessura diastolica das paredes preservadas. Evidenciou a presenca de
hipertrabeculacdo em ambos os ventriculos, sendo o aumento da trabeculagdo no
ventriculo esquerdo mais evidente na porcdo apical e nas paredes anterior e lateral
médio-basais, com relacdo porcdo compactada/porcdo ndo compactada > 2,3, e
retificacdo do septo interventricular. Importante disfuncdo ventricular direita e
moderada disfuncdo ventricular global esquerda. Presenca de pequeno derrame
pericardico. Revelou ainda hipocinesia difusa em regides basal, medial e apical do VE
em repouso. Paciente realizou ainda cateterismo de cémaras direitas, que excluiu a
hipdtese de tromboembolismo pulmonar. A possibilidade de realizacdo de transplante
cardiaco foi contra-indicada pela hipertensdo pulmonar. Teve alta com medicacdes. Foi



realizado rastreamento familiar com ecocardiograma que evidenciou presenca de nao
compactacao ventricular na genitora e nos trés irméos do paciente.

TRABECULAS

TRABECULAS

Figural: Imagem adquirida por ecocardiograma. E possivel identificar multiplos
recessos intertrabeculares de musculo comunicando-se com a cavidade ventricular.
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Figura 2: Ressonédncia magnética cardiaca apresentando trabeculacGes excessivas
compativeis com ndo compactacdo miocardica.



DISCUSSAO

O miocardio ndo compactado € considerado uma cardiomiopatia néo
classificada pela Organizacdo Mundial de Salde e pela Sociedade Europeia de
Cardiologia, e como doenca de cunho genético pela Associacdo Americana de
Cardiologia.*®> Sua etiologia é desconhecida, mas evidéncias sugerem que seja
decorrente de mutagdes genéticas, que levam a uma parada no processo de compactacdo
do miocéardio no periodo embrionario, resultando na persisténcia de trabeculacbes e
recessos profundos que se comunicam com a cavidade ventricular.® Tais alteragdes
sempre estdo presentes no ventriculo esquerdo, e o envolvimento biventricular é
encontrado em menos de 50% dos casos.’

A ocorréncia pode ser geneticamente esporadica ou familiar, com padrdo de
heranca autossdmica dominante e com o acometimento dos demais familiares variando
em torno de 17 a 50% dos casos.”®? A triagem familiar em pacientes assintomaticos
detectou a doenca em 8% dos casos, num estudo que avaliou 105 pacientes acometidos,®
e em 63% dos familiares em outro estudo.’ E importante realizar aconselhamento
genético e rastreamento familiar, pois o diagndstico precoce € capaz de prevenir
complicagdes graves.®'® O rastreamento familiar do nosso paciente, através de
ecocardiograma, evidenciou presenca da ndo compactacao ventricular também na
genitora e nos seus outros trés filhos.

Esta cardiopatia pode apresentar-se na forma assintomética ou cursar com
insuficiéncia cardiaca, arritmias e fendmenos tromboembélicos.®'® O paciente em
questdo apresentava insuficiéncia cardiaca e hipertensdo pulmonar. A disfuncédo
cardiaca sistdlica e diastolica secundaria & ndo compactacdo poderia ser a causa da
hipertensdo pulmonar devido ao aumento da pressdo venosa pulmonar.?

O diagnéstico € frequentemente obtido através de ecocardiograma, porém a
ressonancia magnética apresenta maior acuracia para confirmacéao, e na impossibilidade
de realizacdo desta, pode-se optar pela tomografia computadorizada para caracterizacdo
das trabeculacdes.*®

A ressonancia magnética permite diferenciar com maior acuracia as trabéculas
de bandas aberrantes, falsos tenddes e inser¢do anormal de musculos papilares, e afastar
ou confirmar outros diagnosticos diferenciais como trombos, cardiomiopatia dilatada,
cardiomiopatia hipertrdéfica, endomiocardiofibrose, cardiomiopatia hipertensiva,
hematoma e abscesso intramiocérdico, tumores e metéstases cardiacas. Em criancas,
deve-se considerar a diferenciacdo do MNC da atresia valvar pulmonar com septo
interventricular intacto, dos hemangiomas- nos quais a proliferacdo vascular pode se
assemelhar a recessos- e de outras patologias que cursem com obstrucédo do fluxo de via
de saida do ventriculo esquerdo. ®* Ainda ndo héa critérios claros para o
comprometimento do VD, visto que este ja é mais trabeculado que o esquerdo.™

Apenas a presenca de trabeculagbes no ventriculo esquerdo ao ecocardiograma
ndo define doenca, pois elas podem estar presentes em até 68% dos individuos com
coracdo normal.” Aplicando-se critérios ecocardiograficos na populacdo saudavel, 8%
dos diagnosticados serdo falsos- positivos, sendo estes quatro vezes mais frequentes nos



individuos negros, nos quais 0 aumento das trabéculas € mais prevalente. Por isso, deve
se preferir a RNM como método diagnéstico.™

Tem-se recomendado os critérios de Jenni como método diagnostico
ecocardiografico, que incluem a presenca de um miocérdio com duas camadas, sendo a
relagdo ndo compactada pela compactada > 2:1, comunicagdo com O espago
intertrabecular demonstrado pelo Doppler, auséncia de anormalidades cardiacas
coexistentes e presenca de mltiplas trabeculacdes proeminentes na sistole final.®®

A confirmacdo do diagndstico através da ressonancia nuclear magnética tem
utilizado dois critérios. Um deles considera um indice entre a camada ndo compactada e
compactada >2,3 no eixo longo do local de maior trabeculagdo medidos no final da
diéstole, e tem sido bem empregado quando a probabilidade pré-teste da presenca de
ndo compactacéo € alta. O outro , de maior sensibilidade, considera diagnostico quando
a massa trabeculada do VE corresponde a mais de 20% da massa global do VE, no eixo
curto e medido ao final da diastole, incluindo o misculo papilar na massa compactada.*

O tratamento desta cardiopatia consiste em tratar as manifestac6es clinicas como
insuficiéncia cardiaca (IC), arritmias e fendmenos tromboembolicos, sendo necessario
transplante cardiaco para os casos de insuficiéncia cardiaca refrataria. O progndstico dos
pacientes com miocardiopatia ndo compactada depende do grau e progressao da IC, e da
presenca ou ndo de tromboembolismo e arritmias.®
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