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Miocardio nao Compactado - um Novo “Prolapso”? Um Estigma

Precoce de uma Cardiomiopatia

Noncompaction Cardiomyopathy - is it a New “Prolapse”? An Early Stigma of Cardiomyopathy
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Se analisarmos as publicagdes sobre Miocdrdio Nao
Compactado (MNC), nota-se, ainda hoje, certo ceticismo sobre
sua etiologia, sendo considerado, por alguns, um epifendmeno
de outras cardiomiopatias.’ E preciso que se compreenda que
a validagao de um método diagnéstico é estabelecida a partir
de um método padrao-ouro, seja bidpsia, analise genética,
dosagem enzimadtica, estudo de autdpsia, ou até outro método
de imagem. A problematica cresce quando nos deparamos
com individuos sauddveis com aspecto morfoldgico patoldgico
(hipertrabeculagao do ventriculo esquerdo), descrito em atletas,
gestantes e individuos negros.? Infelizmente, ndo se compreende
sua real fisiopatologia, existindo duas vertentes atuais: uma, a
mais difundida, postula que ocorra uma parada intrauterina no
processo embriondrio de compactagao miocérdica;? outra atribui
que ha desregulagao na sinalizagao embrionaria entre a camada
endocérdica da epicardica — esta estimula a compactagao
dos cardiomiécitos, e aquela a sua hipertrabeculagao.*
Recentemente, Tavares de Melo et al. demonstraram que os
pacientes com MNC tinham redugédo da captagao miocardica
de glicose independente da fragdo de ejecdo do Ventriculo
Esquerdo (VE), comparados com grupo controle saudavel.®
Baseado nisso, pode-se aventar que uma disfungao mitocondrial
primaria seja o cerne de sua fisiopatologia. Englobando todas
as disfungdes miocardicas, apresentam, em comum, alteragoes
mitocondriais, porém, frente ao estresse metabélico, o MNC se
comporta de forma antagonica (redugao da captacao de glicose).

O ecocardiograma transtoracico é a ferramenta diagnéstica
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de imagem de primeira linha nas mais diversas cardiomiopatias,
assim como no MNC. A primeira descrigao ecocardiogréfica de
MNC foi em 1984° e, apenas em 1990, foi criado o primeiro
critério ecocardiogréfico diagnéstico.” Dessa forma, existem
trés critérios diagnosticos consagrados na pratica clinica:

1. Critérios de Chin et al. (Califérnia):” presenga de X/Y < 0,5,
em que X é a distancia da superficie epicardica até o recesso
trabecular; Y é a distancia da superficie epicardica até o pico
das trabeculagoes. Esses critérios sao utilizados para trabéculas
do apice do VE em cortes paraesternal eixo curto e apical,
no final da diastole.

2. Critérios de Jenni et al. (Zurique):® auséncia de alteragoes
cardiacas coexistentes; espessamento da parede miocérdica
do VE com duas camadas, sendo uma epicérdica fina
e compactada (C) e outra endocardica espessa e nao
compactada (NC), preenchida por sangue vindo da cavidade
ventricular. A razao NC/C é > 2 no eixo curto, no final da
sistole. A localizacao das trabéculas é geralmente nas paredes
apical, médio lateral e médio inferior do VE.

3. Critérios de Stollberger et al. (Viena):® presenga de quatro
ou mais trabéculas na parede ventricular esquerda, com
localizagao apical de musculos papilares, visivel em um Gnico
plano de imagem. As trabéculas tém a mesma ecogenicidade do
miocardio e apresentam movimento sincrénico com a contragao
ventricular. Espagos intratrabeculares sao preenchidos por sangue
proveniente da cavidade ventricular, visualizados ao Doppler
colorido. A imagem é obtida em corte apical quatro camaras.
Deve-se realizar diferentes cortes para obter melhor definigao
da imagem, e diferenciar de falsas cordas e bandas aberrantes.

Apesar de guardarem certas semelhangas entre esses
critérios, quando aplicados os trés em pacientes com MNC,
apenas 29,9% dos pacientes com diagnédstico prévio de MNC
preencheem os trés critérios. Além disso, 8% dos individuos
saudaveis preenchem um ou mais critérios.’® Existe um
excesso de ansiedade bilateral entre o ecocardiografista e
o médico solicitante diante de uma hipertrabeculagao do
VE. E importante enfatizar que, antes de se estabelecer o
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diagnéstico, o médico assistente deve conhecer alguns desafios
técnicos enfrentados diante de uma hipertrabeculagao do VE.
Um deles, mais trivial, porém de extrema relevancia, seria o
célculo da fragao de ejecao do VE pelo método biplanar de
Simpson (Videos 1A e 1B). Notem que, no video 1A, fica
clara a dificuldade em localizar a borda endocardica (limite
entre a camada nao compactada e a camada compactada),
achado peremptério para se tracejar a borda endocardica
e, com isso, realizar o calculo da fracdo de ejecdo. Além
disso, é recomendavel o ajuste da velocidade do color
Doppler entre 30 e 40 cm/s, para que se possa visualizar
o fluxo sanguineo entre as trabéculas. E preciso cautela na
analise da hipertrabeculagdo do VE, pois a mensuracao da
NC/C pode levar a erros decorrentes da presenga de cordas
da valva mitral, sendo confundidas como trabéculas, ou,
ainda, quando realizadas aquisicoes obliquas do VE. Nos
pacientes com MNC, notam-se frequentemente dismorfismos
do misculo papilar como fragmentagao, musculo papilar
acessério, ou deslocamento apical. Outros achados
comumente encontrados, que fogem do escopo diagnéstico,
mas podem somar aos demais achados para seu diagndstico
sao associacoes com malformacgao de Ebstein, comunicagao
interatrial, falsa corda e prolapso da valva mitral. Este pode
ser decorrente do acometimento subvalvar dos musculos
papilares, que levam a disfungao na dinamica da valva mitral.

Para que se quantifique a realizagio NC/C para mensuragao
diagnéstica é de suma importdncia realizar o alinhamento
perpendicular no eixo curto do ventriculo esquerdo, uma vez
que aquisi¢oes obliquas podem superestimar essa relagao.
Por outro lado, existe uma teoria de que a hipertrabeculagao
do VE funcionaria como substrato para formagao de trombo
intracavitario, mesmo em ritmo sinusal." Para pesquisa-lo, é
importante realizar corte ecocardiograficos obliquos no eixo
curto e no corte apical. Dois grandes mitos sdo vistos: o primeiro
é que, no diagnéstico de MNC, nota-se adelgacamento da regiao
compactada, e, o segundo, o mais dificil, é que, para estabelecer
o diagnéstico, ha de se ter redugao da fragao de ejecao do VE
(Videos 2A a 2C, paciente com fragdo de ejecao preservada
visualizado no eixo curto, médio e apical, respectivamente).
O principal critério diagnéstico utilizado macigamente pela
ressonancia magnética cardiaca, critério de Petersen, estabelece
como critério para MNC a presenga de relagao de NC/C > 2,3.
Seu trabalho utilizou n amostral de sete pacientes e, destes, 71%
apresentavam fracao de ejegao do VE preservada.’

Para a andlise da deformagao (strain) miocardica pela técnica
de rastreamento de pontos (spekcle-tracking), € imperativo que
se visualize sua borda endocérdica (Video 3). Entretanto, isso é
desafiador em pacientes com MNC, em que é dificil distinguir
a camada compactada e da nio compactada. E preciso um
olhar critico nas publicagbes que tentam demonstrar padrao

Video 1-A) video apical 4 cdmaras em um paciente com néo compactado, demonstrando a dificuldade técnica em delimitar a camada compacta e ndo compactada para calculo
de Simpson. B) video com zoom na porgéo apical 4 cdmaras com color Doppler, mostrando o fluxo entre as trabéculas.

Video 2 - Paciente com fragdo de ejecdo preservada visualizado no eixo curto, médio e apical, respectivamente.
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de strain longitudinal do VE peculiar no MNC, que expde
valores mais reduzidos nas porgoes apicais, diferenciando-se
da cardiomiopatia dilatada, em que ocorre redugdo nas trés
regides (basal, média e apical).”® Diante de uma gama fenotipica
e genética expressivamente variavel nos pacientes com MNC,
é improvavel que se consiga um padrao de deformacao
longitudinal singular do VE; na pratica, notam-se diferentes
padrdes (Figura 1). Deve-se lembrar que ha uma relevante
limitagao técnica do rastreamento de pontos na regiao apical
hipertrabeculada. A disposicdo helicoidal das fibras miocardicas
epicardicas e endocdrdicas permitem um movimento de torgao
sistélica ventricular. A partir de uma referéncia do apice do VE,
a porgao apical apresenta um movimento resultante anti-horario
e a base, no sentido hordrio. Curiosamente, van Dalen et al.
propuseram novo critério a partir da andlise do twist do VE, uma
vez que 88% dos pacientes com MNC apresentavam perda da
torcao, girando a base e a porgao apical na mesma diregdo.™
Porém, na prética didria, constata-se frequéncia menor e
variaveis padrées (Figura 2), mais préximo ao trabalho de Peter
etal., que encontraram esse padrao em 53,3% dos pacientes.'
Esta avaliagdo ainda se restringe ao campo da pesquisa, uma
vez que sdo raros os aparelhos que apresentam essa ferramenta
incorporada. Além disso, desconhece-se a aplicagdo clinica
e utilidade prognédstica desse achado, podendo ser dtil para
diferenciagdo entre excesso de trabéculas e MNC.

Diante de uma hipertrabeculagdo miocardica, é necessario
realizar a contextualizagao clinica. Um estudo dinamarqués

demonstrou que se for encontrada em criangas, é mais
provavel que se encontre alguma mutagdo, entretanto, tal
achado é esporadico em adultos. A presenga de mutagao
em criangas acarreta pior progndstico; ja entre os adultos,
sua presencga nao é fator prognéstico. Por Gltimo, a presenca
de redugdo da fragdo de ejegdo impacta negativamente
apenas naqueles pacientes com MNC e alguma mutagao,
e nao se demonstrou impacto na sobrevida naqueles casos
esporadicos com fracdo de ejegdo reduzida, comparados
com fragdo de ejecao preservada.’ Sendo assim, seria
interessante a pesquisa de mutagbes em criangas ou
pacientes com redugdo da fragdo de ejecao do VE. Essa
pesquisa € interessante que seja feita de forma criteriosa,
ap6s andlise de familiares, uma vez que a maioria dessas
mutagoes é autossdbmica dominante, e realizar teste genético
de forma aleatéria € dispendioso e pode encontrar variantes
de significado indeterminado, gerando grande impacto
emocional e sem beneficio clinico. Diferentemente das
demais cardiomiopatias, em que se diagnostica quando
ha um fenétipo estabelecido (cardiomiopatia hipertréfica,
cardiomiopatia dilatada e displasia arritmogénica), o MNC
permite que se realize o seguimento em estdgios precoces
pré-clinicos, assim como realizar o rastreio de familiares.
Diante de um desconhecimento de sua fisiopatologia e de
um exame padrao-ouro para seu diagnéstico, cabe ao clinico
a dificil tarefa de juntar o quebra-cabega e estabelecer uma
estratégia watchful waiting, ou intervir clinicamente.

GE=-14.7%

Video 3 - Quatro cdmaras do ventriculo esquerdo, monstrando a largura ideal da regido de interesse para anélise da deformagdo miocardica na camada compacta em um ventriculo

com hipertrabeculagéo, evitando-se colocar nas trabéculas.

Strain de Pico Sist6lico
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Figura 1 - Diferentes padrdes da deformagéo longitudinal do VE pelo bullseye em pacientes com MNC. A padréo tipicamente descrito na amiloidose, poupando o &pice; B padréo
com redugéo apenas dos valores apicais; C sem um padréo peculiar (mais comum).
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Figura 2 - Pacientes com MNC com diferentes padrdes de twist. A preservada; B torgdo do &pice e da base reduzidas; C padrao descrito no MNC com a perda da torgéo (rigid

body rotation); D perda da torgdo apenas da base do VE.
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