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Miocardiopatia nao compactada — relato de caso

INTRODUCAO

As miocardiopatias representam o segundo maior
grupo de causas de morte subita cardiaca. A miocar-
diopatia ndo compactada (MNC) tem uma prevaléncia
de 1/10.000 adultos’, acometendo mais 0 sexo mas-
culino®. Relatada primeiramente por Chin e cols.® em
1990, trata-se de uma doenga congénita, decorrente
de uma anormalidade da morfogénese endomiocardi-
ca*, classificada como cardiomiopatia primaria geneti-
camente determinada pela Associagdo Americana de
Cardiologia® ou como miocardiopatia ndo classificada
pela Organizagdo Mundial da Saudes®.

Durante a fase inicial do desenvolvimento embrio-
nario, o coragao consiste em uma trama de fibras
musculares, separadas por espacos, chamados inter-
trabeculares (ou sinusoides). Entre a 5% e 8% semana,
as fibras do miocardio se compactam e a circulagéo
coronariana se desenvolve. Na MNC, ndo ocorre esta
compactacgéao das fibras, formando uma rede frouxa de
fibras musculares entrelagadas, caracterizada por uma
trabeculagdo miocardica excessiva*’. A causa ainda
nao é totalmente compreendida, porém acredita-se
que a sobrecarga de pressdo ou isquemia miocardi-
ca tenham papel fundamental na regressao dos sinu-
soides embrionarios e consequente persisténcia dos
espacos intertrabeculares. A MNC pode ser genetica-
mente esporadica ou familiar*.

As manifestagbes clinicas sdo amplas. A maioria
dos pacientes apresentardo, ao longo dos anos, sin-
tomas de faléncia ventricular®. Entretanto, podem ser
assintomaticos ou apresentar sintomas de insuficién-
cia cardiaca, fenébmenos tromboembodlicos e arritmias
cardiacas, podendo ter inicio em qualquer idade*2.

O diagno6stico da MNC é frequentemente realizado
pela ecocardiografia. Os critérios mais utilizados foram
propostos por Jenni et. al.8: (1) Auséncia de anormali-
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dades cardiacas coexistentes, (2) Estrutura miocardica
de dupla camada (miocardio ndo compacto e miocar-
dio compacto), com raz&o, no final da sistole, > 2:1; (3)
Localizagdo das trabéculas geralmente nas paredes
apical/lateral, média/inferior do ventriculo esquerdo. (4)
Fluxo entre os recessos intertrabeculares, identificados
pelo doppler colorido. Os achados eletrocardiograficos
nao possuem alteragdes especificas. As anormalidades
mais encontradas séo: bloqueios de ramo e arritmias,
como fibrilag&o atrial e taquicardia ventricular.

Diferentes genes tém sido identificados. Foram
descritas mutagbes que codificam as proteinas sar-
coméricas, do citoesqueleto e da membrana nucle-
ar, incluindo: G4.5, TAZ, PRDM16, TNNT2, LDB3,
MYBPC3, MYH7, ACTC1, TPM1, MIB1 e DTNA2.

O presente relato descreve quadro de paciente
com MNC ha 10 anos, com énfase sobre os aspectos
clinicos, terapéuticos e relagao familiar.

RELATO DE CASO

Paciente do sexo feminino, 39 anos, parda, técnica
em contabilidade, G1P1A0. Diagnosticada com MNC
ha 10 anos. Nos antecedentes: mae falecida por mor-
te subita; tia falecida aos 14 anos por morte subita;
possui cinco irmaos, dos quais trés possuem a doenga
comprovada, todas do sexo feminino.

Relato de infancia e inicio da vida adulta assintoma-
tica, com gravidez sem intercorréncias. Em 2 meses de
pbs-parto, evoluiu com edema em membros inferiores
e ascite importante, associado a dispneia e fadiga. Fei-
ta a investigacao e de acordo com critérios clinicos e
identificacdo em ecocardiograma doppler e ressonancia
magnética, diagnosticou-se miocéardio ndo compactado.
Seguiu em tratamento medicamentoso com uso de an-
ticoagulantes e betabloqueadores. Ap6s 1 ano, implan-
tou o cardiodesfibrilador implantavel (CDI).
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Apds 6 anos, em 2015, foi submetida a troca de ge-
rador do CDI. Neste periodo, sofreu acidente vascular
cerebral isquémico (AVCi), devido a trombo em artéria
cerebral média. Identificado imediatamente, realizou
trombolise e posterior reabilitacdo de sequelas com
terapeuta durante 9 meses, seguindo sem sequelas.

Entretanto, ap6s 2 anos, em 2017, os sintomas de
fadiga e dispneia voltaram, associados a ascite, edema
nos membros inferiores, enjoos e vémitos, levando-a
a procurar o servico de cardiologia do Hospital Santa
Izabel (HSI). Exame fisico de entrada: regular estado
geral, consciente, orientada, ausculta pulmonar com
estertores crepitantes bilateral em terco inferior, ruido
cardiaco regular em 2 tempos, bulhas normofonéticas,
sem sopros, edema de membros inferiores (++/4+),
PA=100x70 mmHg. Eletrocardiograma: flutter atrial com
conducéo atrioventricular 4:1 e blogueio do ramo direito.
Radiografia de torax (Figura 1): aumento da area cardi-
aca, abaulamento do arco médio e parénquima pulmo-
nar normotransparente. Ecocardiograma transtoracico
(Figura 2): aumento importante de cameras cardiacas,
insuficiéncia tricispide de grau importante, devido a
falha de coaptagéo, disfuncéo sistolica do ventriculo
esquerdo de grau importante e disfungéo sistélica do
ventriculo direito de grau moderado. Ultrassonografia:
ascite e derrame pleural bilateral. Laboratério: elevados
niveis de escorias nitrogenadas.

Encaminhado a Unidade de Terapia Intensiva Co-
ronariana. Iniciado a terapia com: Marevan; Carvedilol;
Lasix (furosemida), Aldactone (diurético poupador de
potassio), Amiodarona (vasodilatador), Digoxina (digi-
talico) e Dobutamina. Feito cardioverséao elétrica devi-
do ao flutter atrial. Realizado troca para CDI multissitio.
Evolui com melhora de funcéo renal e das demais fun-
¢bes organicas, hemodinamicamente estavel; entre-
tanto, segue com insuficiéncia cardiaca em uso de Sa-
cubitril/valsatarna em doses crescentes. Paciente sem
novas complicagdes recebe alta em bom estado geral.
Mantém acompanhamento ambulatorial.

DISCUSSAO

No Brasil, ha 300 mil casos de morte subita decor-
rente de algum tipo de arritmia cardiaca por ano. A pa-
rada cardiaca subita € uma das principais causas de
morte entre os adultos com mais de 40 anos e tem sido
a primeira causa de morte no mundo®.

As cardiomiopatias comprometem o musculo cardi-
aco causando disfuncdo mecéanica e/ou elétrica. Cursa
frequentemente com hipertrofia ou dilatagao ventricular
e faléncia cardiaca. A MNC possui etiologia genética.
Neste caso, encontramos forte relacéo genética, onde

foi evidenciado 83% de seus parentes do sexo feminino
de primeiro grau com disfungéo sugestiva ou diagnosti-
cada por MNC. Dados estes, conflitantes com a literatu-
ra, em que relata prevaléncia maior do sexo masculino e
recorréncia familiar baixa?. Alertando que, embora relati-
vamente rara, deve-se considerar a MNC em casos de
faléncia ventricular, arritmia ventricular e embolizacgoes,
evitando uma triagem ineficaz e evolugéo da doenca.

A historia natural da doenga n&o esta bem estabe-
lecida ou o porqué dos sintomas aparecem apenas
aos 30 anos. Sugere-se que o periodo pés-parto te-
nha propiciado condi¢cdes que evidenciassem a MNC,
devido resposta imunoldgica a antigeno materno-fetal,
em que células fetais podem escapar para a circulagéo
materna e se alojarem no tecido cardiaco, desenca-
deando resposta autoimune. Condicao semelhante ao
observado na miocardiopatia periparto (MPP).

Geralmente, a MNC tem inicio insidioso, com certa
hipertrofia ventricular compensatéria e dilatagdo ventri-
cular esquerda assintomatica. Habitualmente, a intole-
réncia aos exercicios fisicos progride até insuficiéncia
cardiaca (IC) franca, o que indica se tratar de doenca
progressiva. No caso, evoluiu com IC grave.

A IC é resultado de uma redugédo da contratilida-
de do miocardio, por consequéncia do miocardio nao
compactado. Possui caracteristicas de grande volume
diastolico residual, dilatagdo do anel valvular e insufi-
ciéncia relativa das valvas mitral e tricispide. Devido a
estase de sangue nas cameras, pode haver formacéao
de trombos, levando a complicagcbes sistémicas; evi-
denciado, neste caso, no AVCi.

O plano terapéutico é direcionado para as manifes-
tacbes mais frequentes da doenca, a fim de evitar a
morte subita. Realizou-se, dessa forma, o tratamento
da insuficiéncia cardiaca, anticoagulagédo profilatica e
avaliagao do risco pro-arritmico. A prevengao das com-
plicacdes tromboembdlicas possui controvérsias na li-
teratura, sendo indicada apenas por alguns autores.
Entretanto, a diretriz brasileira recomenda anticoagu-
lacdo aos pacientes que apresentam funcgéo sistélica
diminuida com fragé@o de ejecao inferior a 40%, historia
de tromboembolismo ou fibrilagdo atrial', justificando
0 USO na paciente.

Devido a arritmia ventricular sintomatica e fungao sis-
tolica prejudicada, a prevencao indicada é por meio de
desfibriladores cardiacos implantaveis (CDI). No caso
estudado, a paciente implantou, inicialmente, o apare-
Iho de dupla cdmera. A troca para estimulagcdo multissi-
tio buscou melhora do sincronismo intracavitario.

Este caso ilustra a relagdo da MNC com a genética
e reforca a necessidade de, na presenca das caracte-
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risticas destacadas, ndo descartar a possibilidade da
doencga.

FIGURAS

Figura 1. Radiografia de térax em incidéncia postero-
anterior, mostrando aumento da area cardiaca. Notar
presenca do CDI.
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Figura 2. Ecocardiograma transtoracico. Razao mio-
cardio ndo compactado/ compactado = 3,7 (critérios de
Jenni e cols.).
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