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Introducao

O miocardio ndao compactado (MNC) é considerado
uma cardiomiopatia classificada como congénita, descrita
inicialmente em pacientes pediatricos, mas recentemente
foi detectada em adultos, tendo como caracteristica clinica a
insuficiéncia cardiaca congestiva." Sua incidéncia nos adultos
é de 0,05%. O diagnéstico na avaliagao ecocardiogréfica é
dificil, sendo feito em apenas 9% dos casos. Atualmente,
a ressonancia magnética cardiaca (RMC) corrobora os achados
ao ecodopplercardiograma transtoracico.?
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Avaliacao de paciente de 19 anos, sexo feminino,
apresentando palpitagdes e cansago, encaminhada para
avaliagao cardiolégica. Ausculta cardiaca com auséncia de
sopros, pressdo arterial de 120 x 70 mmHg e frequéncia
cardiaca de 76 bpm. O eletrocardiograma de repouso
mostrou ritmo sinusal, com distdrbio de conducao do ramo
esquerdo e FC:94 bpm. A paciente ndo apresentava outras
comorbidades, relatando atividade fisica em academia no
més anterior — com capacidade funcional (NYHA) I.

O médico assistente solicitou Holter e
ecodopplercardiograma transtoracico (ECO-TT). O Holter
mostrou: ritmo sinusal irregular (arritmia sinusal respiratéria),
com frequéncia cardiaca média de 83 bpm, variando de 51
a 174 bpm. Atividade ectépica ventricular muito frequente
(149 EV/h), polimorfa, isolada, bigeminada, 110 pares, um
curto ritmo idioventricular acelerado de trés batimentos e
uma curta taquicardia ventricular ndo sustentada de trés
batimentos a 118 bpm: 3% dos batimentos ventriculares
ectépicos, sendo dois episédios de taquicardia, bigeminismo
e EV isoladas e pareadas (Figura 1).

O ecodopplercardiograma transtoracico apresentou

aumento moderado do ventriculo esquerdo (VE) - diametro
diastélico do VE:61Tmm e didmetro sist6lico do VE:48mm,
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hipocinesia difusa, com fragdo de ejecdo (FEVE) de 39% e
exuberantes trabéculas musculares ventriculares proeminentes
em segmentos anterior, lateral e inferior do VE, regurgitagoes
tricspide e mitral leves (Figura 2).

Em razdo dos achados ao ecodopplercardiograma
transtordcico, realizou-se RMC que revelou: miocardio
com exuberantes trabeculagdes em segmentos inferolateral
e anterior medioapical do VE. A relacdo entre a porgao
compactada e a nao compactada do miocérdio foi
maior que 2,3 nesses segmentos. FEVE:38% (Figura 3).
O médico assistente iniciou tratamento medicamentoso
com betabloqueador e inibidor da enzima conversora
de angiotensina (IECA). A paciente atualmente esta
assintomatica e em classe funcional | (NYHA).

Discussao

Pensava-se que o MNC fosse raro.* Contudo, a prevaléncia
em pacientes nao selecionados encaminhados para um
ECO-TT em um centro terciario varia de 0,014% a 1,26%,
e em pacientes com insuficiéncia cardiaca varia de 3% a
4%. Ha uma ligagdo genética em até 50% dos casos, em que
os pacientes tém parentes proximos com cardiomiopatia.
A confirmacao genética ou exclusdo de MNC ¢é atualmente
um desafio, com a mutagao genética relacionada com a
doenca, as vezes nao pode ser identificada e sua auséncia
nao exclui MNC.#

Foi relatado que mais de 25% dos individuos da
mostra-volume sem doenca cardiaca ou sintomas
poderiam cumprir critérios de imagem para MNC, como
temos mostrado recentemente no Estudo Multiétnico da
Aterosclerose (MESA).’

As trabeculagdes miocardicas proeminentes e
os profundos recessos intertrabeculares sao provavelmente
o resultado de um aprisionamento no inicio do processo
de compactagao durante a embriogénese, e sao, portanto,
caracteristicas morfolégicas da ndo compactagao do VE.°

Como demonstrado por Oechslin et al. no Journal of the
American College of Cardiology, em 2000, a apresentacao
clinica e as sequelas do MNC variam desde falta de
sintomas até disfungao sistélica grave, com insuficiéncia
cardiaca, arritmias, eventos tromboembdélicos e morte
stbita cardfaca.”

A comparagdo dos pacientes afetados com excessiva
trabeculacao, disfuncao sistélica do VE com individuos
que apresentam os critérios de imagem para MNC e
fungao sistélica do VE preservada é essencial para o
manejo clinico.
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Figura 1 - Holter: taquicardia ventricular.

Figura 2 - ECO-TT: janela apical — quatro cdmaras, observando-se exuberantes trabeculagbes em parede inferolateral do VE (seta). VD: ventriculo direito; AD: atrio
direito; AE: atrio esquerdo.
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Figura 3 - RMC: eixo curto do VE, observando-se exuberantes trabeculagbes em paredes anterolateral do VE (seta).

Em pacientes com um diagnéstico claro de MNC
com fungao sistélica do VE comprometida, o tratamento
deve seguir as orientagbes atuais da IC, tais como
as recomendagoes de 2013 do American College of
Cardiology Foundation e da American Heart Association,
que contém uma analise especifica dos inibidores da ECA,
betabloqueadores, terapia de ressincronizacao cardiaca e
desfibriladores cardioversores implantaveis.®

Além disso, os pacientes com MNC com e sem
fibrilagao atrial (FA) estdo em maior risco de complicagoes
tromboembélicas. Pacientes com MNC e FA devem
receber anticoagulagdo de acordo com as diretrizes padrao
(se escore CHA2DS2-VASc =1). A anticoagulagao também
deve ser considerada quando nao preencherem os
critérios de ressincronizacdo, especialmente em pacientes
com fragdo de ejecao < 40%.

Segundo Ashrith et al., publicado recentemente no
Journal of Cardiovascular Magnetic Resonance, pacientes
com IC instalada e cardiomiopatia com trabeculagbes mais
exuberantes do VE apresentaram uma pequena melhora da
fungao do VE ap6s o inicio do tratamento, e permaneceram
com mais sintomas na comparagao aos pacientes semelhantes,
porém com menos trabeculagdes do VE.?

O tratamento de pacientes com MNC, porém, nao foi
estabelecido em grandes estudos de coorte ou clinicos,
e todas as recomendagbes devem ser justificadas e
consideradas numa base individual.

No cenério clinico mais comum, onde encontramos
trabeculacoes excessivas em um paciente com suspeita

para MNC, devemos evitar o estere6tipo do paciente com
diagnéstico de MNC." Normalmente os portadores MNC
apresentam piora progressiva e gradativa da IC (e ndo abrupta
como relatado no caso).

Individuos com alta suspeita de MNC tendo em vista
os sintomas ou histéria familiar positiva, e fungao sistdlica
preservada, devem permanecer sob acompanhamento
criterioso, especialmente com imagens cardiacas (ECO-TT e
RMC). Na pratica clinica, recomenda-se também a triagem
familiar de parentes de primeiro grau."

Conclusao

Em resumo, um alto grau de trabeculagdes do VE é um
achado comum em exames cardiacos, na maioria dos casos
nao implicam cardiomiopatia. Os pacientes que apresentam
arritmia e IC de inicio recente (achado comum) devem ter
propedéutica estendida, uma vez que podem ser portadores
de MNC (achado incomum). Rotulagem de diagnéstico de
MNC e estratégias de acompanhamento propostos devem
ser feitas usando tanto a informagao clinica quanto a
propedéutica de imagem cardfaca.
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