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Resumo

O miocardio ndo compactado é uma miocardiopatia
primdria genética rara descrita como anormalidade na
morfogénese endomiocérdica na qual se tem a interrupgao
da compactagao das fibras miocdrdicas, gerando um tecido
frouxo trabecular. Manifesta-se com insuficiéncia cardiaca,
embolias e arritmias ventriculares. Relata-se um caso de
miocardiopatia ndo compactada sistémica em paciente de
22 anos, puérpera e portadora de diabetes mellitus tipo 1.

Introducao

Miocardiopatia Nao Compactada (MNC) é uma
cardiopatia rara, baseada em mutagbes genéticas, com
prevaléncia entre 0,014 e 1,3% na populagdo geral, de
acordo com diferentes estudos."? A MNC é caracterizada por
uma camada epicardica fina e extensa camada endocérdica
nao compactada, sendo uma anormalidade da morfogénese
endomiocardica com interrup¢ao da compactagao das fibras
miocdrdicas, gerando tecido frouxo, trabecular, sendo mais
comum no sexo masculino.?

O diagnéstico diferencial da MNC deve ser feito com
a Miocardiopatia Periparto (MCP) em pacientes gestantes
que abriram o quadro de Insuficiéncia Cardiaca (IC). As
mulheres que desenvolvem MCP apresentam expressao clinica
inconstante, podendo variar entre auséncia de sintomas a
manifestagoes classicas de IC, embolias sistémicas e arritmias
ventriculares, presentes entre Gltimo més da gestacao ou até
o quinto més de puerpério, apresentando disfungao sist6lica
do ventriculo esquerdo e sendo definida somente na auséncia
de outra causa identificavel.

Relata-se um caso de puérpera portadora de Diabetes
Mellitus (DM) tipo 1, que apresentava quadro clinico de IC.

Relato de caso

Mulher de 22 anos, afrodescendente, gestante G1POAO,
portadora de DM tipo 1 e histéria de nefropatia diabética.
Procura o servigo de emergéncia no inicio do terceiro trimestre
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de gestacao apresentando edema de membros inferiores,
ortopneia, dispneia paroxistica noturna e tosse seca. Foi
inicialmente tratada como sindrome nefrética devido a lesao
glomerular prévia pela DM1.

Na 372 semana de gestacao, a paciente iniciou trabalho
de parto, sendo submetida a cesariana, por indicagao da
equipe médica. No pés-operatério imediato, evoluiu com IC
perfil quente e congesto. Ao exame, apresentava turgéncia
de jugular patolégica e refluxo hepatojugular; estertores
crepitantes bilaterais e murmrio vesicular abolido em bases;
ritmo cardiaco regular, hepatomegalia dolorosa, ascite e
edema de membros inferiores 3+/4 até a raiz da coxa.

Iniciados furosemida, espironolactona, bisoprolol e
enalapril. Os exames laboratoriais evidenciaram fosfatase
alcalina 257 U/L, gama GT 199 U/L, AST 18 U/L, ALT 20 U/L,
bilirrubina total 0,3 mg/dL, ureia 60 mg/dL e creatinina 1,04
mg/dL. Eletrocardiograma sem sobrecarga ventricular, com
bigeminismo ventricular.

O Ecocardiograma Transtordcico (ETT) realizado pelo
equipamento iE33 (Philips) apds compensacdo clinica
apresentava disfungdo sistélica global importante, recessos
intertrabeculares preenchidos com sangue, aumento dos
didmetros sistodiastélico do Ventriculo Esquerdo (VE)
com didmetro diastélico do VE 3,55 cm/m?, didmetro
sistélico do VE 2,51 cm/m?, Pressdao Sistolica da Artéria
Pulmonar (PSAP) 49 mmHg, relagcdo E/e’ média de
24,15 e regurgitagao mitral moderada. O Strain Sist6lico
Global Circunferencial (SSGC) médio foi -15% e o Strain
Sistélico Global Longitudinal (SSGL) médio de -13%. Com
presenca de trabeculagoes ventriculares em paredes infero
e anterolateral médio e apical lateral, sendo a relagao VE
ndo compactado/VE compactado de 2,07. Ao analisar o
mecanismo miocérdico, o mapa Bull’s-eye demonstrou
presenca de apical sparing (Figura 1).

A Ressonancia Magnética Cardiaca (RMC) evidenciou
Ventriculo Direito (VD) de tamanho preservado, com
disfungao sistélica global do VE com fragao de ejegao do VE
estimada em 23%, com acentuada trabeculacao do VE nas
paredes laterais, anterior e inferior, preenchendo critérios
de ndo compactagdo, com relagdo média de miocardio nao
compactado/compactado de cerca de 3,1 e disfungao sistélica
grave. Tronco da artéria pulmonar de calibre aumentado.
Auséncia de realce tardio e com derrame pleural a direita e
derrame pericérdico (Figura 2).

Apbs estabilizacao, recebeu alta hospitalar, com

acompanhamento ambulatorial em classe funcional Il da
New York Heart Association (NYHA).
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Figura 1-Mapa Bull's eye mostrando a presenga de apical sparing. Ecocardiograma com trabeculagbes ventriculares em paredes infero e anterolateral médio e apical lateral.

Figura 2 - Ressonéncia magnética cardiaca. Corte no eixo curto mostrando a relagdo aumentada entre o miocardio compactado e ndo compactado na parede lateral

do ventriculo esquerdo.

Discussao

O miocardio ndo compactado do VE é definido como
miocardiopatia congénita® decorrente de modificagbes nos
genes G4.5 e na alfadistrobrevina,® mais comum no sexo
masculino. Muitos pacientes apresentam sintomas minimos ou
sdo assintomaticos, e a progressao da doenga nesses pacientes
nao é bem estabelecida, embora existam evidéncias de que o

Arq Bras Cardiol: Imagem cardiovasc. 2019;32(3):229-232

prognéstico em longo prazo nao seja bom.'*” Em pacientes
sintomaéticos, o curso da doenga comumente é de deterioragao
progressiva da fungdo cardiaca.

A paciente abriu o quadro com IC aguda no final da
gestacdo, porém, de modo geral, a doenga tem inicio
insidioso, apresentando hipertrofia ventricular compensatédria
e dilatacdo ventricular assintomatica, como observado em
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outros relatos.? A predisposigdo de abertura do quadro de IC
aguda provavelmente foi devido ao alto débito da gestagdo.

A paciente nao possufa histéria prévia de tromboembolismo
pulmonar, apesar de ser comum em pacientes com MNC a
ocorréncia de estase de sangue nas camaras, com formagao de
trombos nos recessos intertrabeculares, levando a complicagoes
pulmonares ou sistémicas por tromboembolismo.8,°

O ETT é dtil para o diagndstico ao combinar os critérios
estabelecidos descritos por trés autores”'*'? (Quadro 1),
oferecendo baixa sensibilidade e maior especificidade. As
alteracoes ecocardiogréficas observadas no speckle-tracking
levantaram a suspeita de MNC sendo a paciente encaminhada
a RMC, que confirmou o diagnéstico.''* Quando a RMC néo
esta disponivel, a MNC pode ser diagnosticada erroneamente
como miocardiopatia hipertréfica, Miocardiopatia Dilatada
(MCD), fibroelastose endocardica, fibrose endomiocardica,
miocardiopatia restritiva e miocardite e, nesses casos, o
emprego do strain longitudinal com aspecto de apical sparing
pode ser usado nas miocardiopatias de fenétipo dilatado,
para diferenciar ndo compactagao de compactagao. Tarando
et al." compararam 48 pacientes com MNC e 45 com
MCD, analisando o strain longitudinal do VE. Os resultados
foram comparados para definir a melhor ferramenta para
diferenciar MNC e MCD. O encurtamento longitudinal foi
maior nos individuos com MNC do que naqueles com MCD.
O gradiente da base apice do strain médio da parede do VE
teve sensibilidade de 88,4% e especificidade de 66,7%. Em
modelo multivaridvel, o gradiente da base apice do strain
médio da parede do VE foi o Gnico critério ecocardiografico
independente (Odds Ratio — OR = 0,76; Intervalo de
Confianga de 95% — 1C95% 0,66-0,90; p=0,0010) que
permitiu a distincdo entre MNC e MCD. No presente caso,
o strain longitudinal mostrou padrao MCD inespecifico, e o
célculo do gradiente nao foi realizado, sendo o diagnéstico
confirmado pela RMC.

Conclusao

A miocardiopatia ndo compactada é uma doenga congénita
rara, e a paciente encontrava-se assintomatica, porém o
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Quadro 1 - Critério de diagnostico para miocardio ndo compactado
isolado.

1. Auséncia de anormalidades cardiacas coexistentes (diferentes do topico 2
a 4) por definigéo

2. Estrutura tipica de duas camadas do miocardio, sendo uma externa fina e
compactada (epicardica), e uma interna mais espessa e ndo compactada.
Constitui-se de malha trabecular com espagos endocardicos profundos,
tendo como caracteristica a relagdo sistélica final da camada endocéardica
ndo compactada vs. compactada maior que 2

3. Localizagdo segmentar predominante da anormalidade, isto €, o miocardio
ndo compactado é predominantemente (>80%) encontrado nas areas
apicais e médio-ventriculares das paredes inferior e lateral

4. Ecocardiograma com Doppler colorido evidencia recessos intertrabeculares
profundamente perfundidos (em contraste dos sinusoides miocardicos
€ 0s espagos intertrabeculares ndo se comunicam com a circulagdo
coronariana)

Fonte: adaptado de Jenni et al.”

quadro de alto débito, devido a gestacao, foi o gatilho para
a agudizagao da insuficiéncia cardiaca. O ecocardiograma
transtoracico pode suspeitar do quadro de miocardio nao
compactado, sendo dificil o diagndstico diferencial para a
miocardiopatia dilatada, porém a ressondncia magnética
cardiaca é o exame mais indicado para confirmar o
diagnéstico. A doenga nao tem tratamento definitivo e, em
alguns casos, pode ser necessdrio o transplante cardiaco.
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