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Cardiomiopatia Nao Compactada: Como a Imagem Pode Contribuir?

Non-compaction cardiomyopathy: How Can Imaging Contribute?
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A Cardiomiopatia ndo compactada (CMNC) é uma
condigdo rara e heterogénea, caracterizada morfologicamente
pela hipertrabeculagao ventricular, com formagao de
recessos intertrabeculares profundos e diferenciagao de duas
camadas miocardicas distintas: uma compactada e outra
nao compactada." Quanto a apresentagao clinica, embora
significativa parcela dos pacientes possa ser assintomatica, tal
condicao pode se associar a insuficiéncia cardiaca grave, a
eventos tromboembdlicos e a arritmias ventriculares.?

Indmeras lacunas persistem em relagao a etiopatogenia,
a propedéutica e ao tratamento da CMNC; no entanto, um
aumento concreto (exponencial em centros terciarios) do
diagnéstico de CMNC foi observado nos tltimos anos. Tal fato
se deve, em parte, a maior conscientizagao da comunidade
médica sobre a doenga, a recomendada triagem familiar e aos
avangos nas técnicas de imagem cardiovascular. Na contramao
desse aumento, ha uma atual preocupacao das sociedades
de cardiologia clinica e imagem cardiovascular sobre o
crescente niimero de casos falso-positivos diagnosticados,
com tendéncia ao sobrediagnéstico da doenca.”’

As evidéncias cientificas disponiveis atualmente ndo mais
sustentam a classica teoria de que falhas no processo de
compactacdo miocdrdica durante as primeiras semanas da
vida fetal fossem um substrato fisiopatolégico para a CMNC.?
Além disso, nao esta claro, até o presente momento, se a
hipertrabeculacao ventricular classicamente associada a
CMNC caracteriza uma forma de cardiomiopatia separada
(geneticamente definida ou nao), um traco fenotipico
compartilhado por diferentes cardiomiopatias* ou simplesmente
um “epifendbmeno” sem adicionais implicagoes clinicas.

E importante enfatizar que a andlise morfolégica cardiaca
isolada por qualquer método de imagem é insuficiente para
o diagnéstico definitivo da CMNC, ndo existindo ferramenta
diagnéstica — inclusive genética — que possa atestar com
acurdcia seu reconhecimento. A auséncia de um padrao-ouro
é a principal razao pela qual todos os exames de imagem
disponiveis apresentam distintas limitagdes na propedéutica da
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CMNC, o que justifica frequentes laudos relatando impressao
diagnéstica “provavel”, em detrimento do uso de termos como
“sugestivo” ou “compativel”, diante da suspeita da doenga.
Especialmente no contexto da CMNC, deve-se ter a precipua
compreensao de que a avaliagao clinica é absolutamente
soberana, sendo de central importancia para diagnéstico e
decisdo terapéutica corretos. Um fluxograma sugerido por
Aung et al.,® para o fluxo do paciente suspeito de CMNC,
tem sido amplamente aceito e estd representado na figura 1.

Dentre os métodos de imagem disponiveis para avaliacao
da hipertrabeculagao ventricular, a ressonancia magnética
cardiovascular (RMC) é considerada a melhor modalidade
diagnéstica, em virtude de sua superior resolucao espacial
(com melhor avaliagao dos segmentos apicais — mais
frequentemente afetados). Também se trata do método com
maior reprodutibilidade na avaliagao da fungao cardiaca,
importante no seguimento destes doentes. O critério de
Petersen na RMC (relagao miocardio Nao Compactado — NC/
Compactado — C — = 2,3) tem sido 0 mais usado, pois apresenta
probabilidade pés-teste elevada em populagoes de maior risco.’

A RMC ¢é ainda especialmente importante no diagnéstico
diferencial de casos de hipertrabeculacao ventricular associada
a diferentes cardiopatias ou mesmo observada em individuos
normais (incluindo atletas e gestantes), bem como é capaz de
detectar a presenca de fibrose miocardica focal pela técnica
do realce tardio miocérdico (RTM), geralmente relacionada
a menor fragdo de ejegdo, arritmias ventriculares e pior
prognostico.® Além de sua importancia na estratificagao de risco
de pacientes com suspeita clinica de CMNC, recente estudo
multicéntrico? avaliou a importancia prognéstica dos achados da
RMC ao seguir 113 pacientes por 48 + 24 meses e concluir que
nenhum evento adverso (incluindo desde internagao hospitalar
até a morte por causas cardiacas) ocorreu na auséncia de
dilatacao ventricular ou RTM positivo, corroborando o relevante
valor do método no contexto da doenca.

Nos dltimos anos, inovagdes tecnolégicas, como o
mapeamento T1 por RMC, tém introduzido novos conceitos
na caracterizacao miocardica em diversas miocardiopatias, com
valor incremental & técnica de RT. Essa nova e promissora técnica
tem permitido uma investigacao nao invasiva de alteragoes na
arquitetura miocardica intersticial potencialmente associadas
a diversas cardiomiopatias (isquémicas e nao isquémicas)
pela estimativa do volume extracelular (VEC) miocérdico,
uma importante medida indireta para a deteccao de fibrose
intersticial difusa.” Se, por um lado, a fibrose focal detectada
pelo RTM é tida como um dano miocardico irreversivel, mesmo
apds o tratamento, por outro lado, o mapeamento T1 inova ao
permitir o reconhecimento de alteragbes miocardicas difusas
em estagios precoces® e potencialmente trataveis.
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Figura 1 - Algoritmo propedéutico proposto porAung et al.® para o manejo clinico de pacientes com hipertrabeculagéo ventricular. VE: ventriculo esquerdo; NC/C: relagédo

miocérdio ndo compactado/compactado.

Especificamente nos pacientes com diagnéstico de
CMNC, nosso grupo recentemente demonstrou, por
meio do mapeamento T1, a existéncia de uma expansao
extracelular por fibrose intersticial difusa no miocardio sem
fibrose focal pelo RT, o que foi associada a maior disfuncao
ventricular e a arritmias ventriculares pelo Holter 24 horas.’
Tais achados sugerem potencial valor desta técnica no
refino da estratificagdo de risco também em pacientes com
CMNC, o que ainda precisa ser validado clinicamente em
futuros estudos prospectivos com desenhos mais adequados.
Outro achado deste estudo foi especialmente relevante: a
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