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da metade dos casos12. Tanto a disfunção sistólica 
quanto a diastólica têm sido descritas. Arritmias são 
comuns com a fibrilação atrial relatada em cerca de 
25% dos adultos com MNC5,6. Taquiarritmias ventricu-
lares presentes em cerca de 47% e metade das mortes 
em algumas séries de casos corresponderam à morte 
súbita3,5,6,13. Taquicardia paroxística supraventricular e 
bloqueio atrioventricular completo também têm sido re-
latados3,5,14. A ocorrência de eventos tromboembólicos, 
incluindo acidente vascular cerebral, ataque isquêmico 
transitório, embolismo pulmonar e infarto mesentérico, 
variou de 21 % a 38%3,5,6. Embora nenhum evento em-
bólico tenha sido relatado em uma grande série pedi-
átrica com miocárdio não compactado4. O miocárdio 
não compactado em ventrículo esquerdo também não 
pareceu ser fator de risco para acidente vascular cere-
bral ou eventos embólicos em adultos15. 

DIAGNÓSTICO
O diagnóstico de não compactação ventricular apre-

senta como ferramenta básica o ecocardiograma, es-
tando relacionado aos critérios anatômicos já relatados 
e quando lesões cardíacas, tipo obstrução de valva se-
milunar ou anomalias de artérias coronárias, são exclu-
ídas. Em uma grande série de pacientes com miocárdio 
não compactado, os segmentos apical e inferior estão 
envolvidos em todos os pacientes, com os segmentos 
médio e lateral acometidos em mais de 80% dos casos6. 
O ápice ventricular direito esteve envolvido em 41% dos 
casos12. As funções sistólica e diastólica são avaliadas 
pelo ecocardiograma. Vários critérios diagnósticos eco-
cardiográficos foram descritos, permanencendo o crité-
rio de Jenni et al. com a medida da relação do MNC/
MC maior que 2 na sístole final, em eixo curto paraes-
ternal esquerdo, o mais usado16. Stollberger relatou a 
detecção de mais que três trabeculações visíveis no 
mesmo plano de corte como critério para miocárdio não 
compactado11. Embora a ecocardiografia seja o exame 
diagnóstico de escolha, outras modalidades, como a 
ecocardiografia de contraste, podem ser úteis quando a 
imagem pelo ecocardiograma convencional é pobre ou 
o diagnóstico é incerto.
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INTRODUÇÃO
A não compactação ventricular é uma cardiomio-

patia definida por uma falha no processo normal da 
embriogênese endomiocárdica. Esta anormalidade 
pode estar associada a outros defeitos cardíacos con-
gênitos, mas também ocorrer na ausência de outras 
anomalias cardíacas. O miocárdio não compactado é 
definido por três marcadores: trabéculas ventriculares 
proeminentes, recessos intertrabeculares profundos 
e um fino leito compactado. Existe uma variabilidade 
morfológica entre um quase ausente leito compactado 
e presença de componente trabecular predominando 
até um leito compactado bem representado com tra-
béculas proeminentes alternando com recessos pro-
fundos. Apesar da American Heart Association1 ter 
classificado como cardiomiopatia genética, tanto a  
Organização Mundial de Saúde quanto a Sociedade 
Europeia de Cardiologia2 classificaram o miocárdio 
não compactado ventricular como cardiomiopatia não 
classificada. Frequentemente está associada a outros 
defeitos cardíacos congênitos, embora possa ocorrer 
na ausência de outras anomalias cardíacas.

GENÉTICA
Ambas as formas familiar e esporádica de não com-

pactação têm sido descritas. A base genética da forma 
familiar encontra-se em pesquisa, estando a maioria 
dos casos associados a mutações nos mesmos genes 
que causam outros tipos de cardiomiopatias. Estudos 
envolvendo predominantemente crianças mostraram 
uma recorrência familiar em cerca de metade dos ca-
sos3,4, já na faixa etária adulta foi demonstrado uma 
recorrência variando entre 12 e 18%5,6. A forma não 
familiar ou esporádica pode ser adquirida, com carac-
terísticas fenotípicas de não compactação ventricular 
identificadas em casos incluindo gravidez7, anemia 
falciforme8 e atletas jovens9. Nestes casos, as trabe-

culações ocorreriam em resposta à sobrecarga mecâ-
nica e podem desaparecer com sua retirada. Não se 
conhece uma predisposição genética nestes casos. A 
síndrome de Barth é uma desordem recessiva ligada 
ao X com mutações no gene Tafazzin, diagnosticada 
pré-natal ou em lactentes, caracterizada por retardo do 
crescimento, desenvolvimento muscular anormal, com 
fraqueza do tônus muscular, neutropenia e cardiomio-
patia incluindo miocárdio não compactado10.

EPIDEMIOLOGIA
A prevalência é pobremente conhecida. Em séries 

ecocardiográficas de adultos, a prevalência foi 0.014%. 
O miocárdio não compactado ocorre em lactentes (0.81 
por 100.000/ano) e crianças (0.12 por 100.000/ano). 
Em série de casos inicial, a idade média ao diagnóstico 
foi 7 anos (variando de 11 meses a 22 anos)3,4. Relatos 
de casos subsequêntes tem descrito este encontro em 
adultos incluindo idosos5,6,11. Homens parecem mais 
acometidos do que mulheres, com uma incidência que 
varia de 56 a 82%3,4,5,6.

CARACTERÍSTICAS CLÍNICAS E FISIOPATOLOGIA
As principais manifestações clínicas descritas 

correspondem à insuficiência cardíaca, arritmias e 
eventos embólicos. Existe grande variabilidade na 
apresentação anatômica e clínica em miocárdio não 
compactado. Pode ocorrer uma forma severa de não 
compactação nas paredes apical e inferolateral asso-
ciada à dilatação e disfunção ventricular esquerda até 
a ocorrência de trabeculações proeminentes (porém, 
menos pronunciadas) e recessos intertrabeculares 
com um leito compactado preservado sem disfunção. 
O ventrículo esquerdo é uniformemente afetado, mas 
a não compactação ventricular tem sido descrita, com 
a não compactação do ventrículo direito em menos 
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Figura 1 - Proeminentes trabeculações e recessos 
profundos envolvendo o ápice ventricular esquerdo.

Figura 3 - Ecocardiograma no corte apical, quatro câ-
maras mostrando trabeculação proeminente versus 
Hipertrabeculação.

Figura 4 - Imagem em Doppler Colorido de coração 
com miocárdio não compactado.

Figura 2 - Área não compactada limitada a poucas 
trabéculas em região apical.

Palavras-chave: miocárdio não compactado, insuficiência cardíaca, cardiopatia genética.



2 0 1 6 | 1 6 2 0 1 6 | 1 7

A ressonância magnética cardíaca mostra uma boa 
correlação com a ecocardiografia para localização e 
extensão da não compactação. A diferença na inten-
sidade do sinal em miocárdio não compactado pode 
ajudar a identificar substrato para arritmias potencial-
mente letais. O maior marcador é a presença de várias 
trabeculações proeminentes com envolvimento topo-
gráfico dos segmentos apical e médio das paredes in-
ferior e lateral. Petersen propôs a relação NC/C maior 
que 2.3 na ressonância magnética cardíaca como o 
ponto de corte para o diagnóstico de miocárdio não 
compactado do ventrículo esquerdo17.

TRATAMENTO E MANEJO CLÍNICO
O tratamento inclui confirmação do diagnóstico 

ecocardiográfico e por ressonância magnética cardía-
ca. O diagnóstico diferencial deverá afastar a presença 
de hipertrabeculações grosseiras com leito compac-
tado normal, miocardiopatia hipertrófica apical, car-
diomiopatia dilatada, fibroelastose endomiocárdica e 
trombo apical ventricular esquerdo. O manejo clínico 
dependerá da presença de insuficiência cardíaca, ar-
ritmias e eventos embólicos. Pacientes com tamanho 
e função do ventrículo esquerdo normais deverão ser 
conduzidos sob monitorização clínica. Pacientes sin-
tomáticos com dilatação e disfunção ou hipertrofia são 
conduzidos de acordo com a clínica e guidelines cor-
respondentes. Membros da família deverão ser ava-
liados por ecocardiograma para diagnóstico da forma 
familiar, sendo o teste genético útil para confirmar o 
diagnóstico18,19. A monitorização clínica inclui história 
clínica, exame físico, ecocardiograma, Holter e tropo-
nina de alta sensibilidade. A anticoagulação sistemáti-
ca é controversa. Na prática clínica, os pacientes com 
miocárdio não compactado e disfunção ventricular têm 
recebido anticoagulação oral, embora nenhum estudo 
clínico tenha mostrado, até o momento, segurança e 
benefício real desse tratamento5,6,20. Ainda não foram 

avaliados até o momento preditores clínicos que sugi-
ram efetividade do cardiodesfibrilador implantável e te-
rapia de ressincronização cardíaca nos pacientes com 
miocárdio não compactado. Não se conhece o risco 
de complicações como perfuração ventricular durante 
o implante de eletrodos pela presença de finos leitos 
compactados e recessos profundos nestes corações.  
A terapia de ressincronização cardíaca melhorou a 
capacidade funcional pelo NYHA e pode ser conside-
rada em pacientes com Fração de Ejeção menor ou 
igual a 35% e sinais de dissincronia ventricular21. Outro 
estudo comparou os efeitos da terapia de ressincroni-
zação cardíaca no remodelamento reverso ventricular 
esquerdo em pacientes com cardiomiopatia associada 
ou não à não compactação ventricular, mostrando que 
pacientes com CMD-NCV tiveram um maior remodela-
mento reverso ventricular esquerdo após TRC do que 
pacientes com cardiomiopatia sem NCV22. 

O diagnóstico e manejo clínico nos pacientes porta-
dores de miocárdio não compactado e familiares estão 
listados na Tabela 1. No painel à esquerda sugere-se o 
exame de imagem como ferramenta inicial no portador. 
Para confirmar o diagnóstico ou determinar o envolvi-
mento potencial em membros da família, a história fa-
miliar e rastreio ecocardiográfico são duas opções de 
conduta. A monitorização clínica em portadores inclui 
exame físico, eletrocardiograma, ecocardiograma e a 
isoforma MM da creatina kinase (apenas na avaliação 
inicial). Para monitorização de parentes de primeiro 
grau, opções incluem rastreio clínico a cada três anos, 
iniciando na infância e, se a mutação é identificada, 
rastreio clínico anual em crianças e a cada um ou três 
anos nos adultos. Opções de tratamento são mostra-
das no painel à direita e dependem inteiramente do 
fenótipo e  quadro clínico, devendo-se seguir os guide-
lines correspondentes23.

PROGNÓSTICO
Aproximadamente, 60% dos pacientes descritos 

em uma grande série5 fora, a óbito ou submetidos a 
transplante cardíaco dentro de 6 anos do diagnóstico. 
Similarmente, em uma série de 34 adultos com MNC, 
47% foram submetidos a transplante cardíaco ou óbito 
no período de 44+-39 meses6. A ocorrência de embolia 
sistêmica, arritmia ventricular e morte foi considera-
velmente mais baixa em uma grande série pediátrica4, 
quando comparada a adultos e à série de casos ini-
cial de Chin et al.3, embora aproximadamente 90% dos 
pacientes acompanhados pelo período de 10 anos te-
nham desenvolvido disfunção ventricular. Oechslin et 
al.6 relataram que certas características clínicas eram 

Figura 5 - Ressonância magnética cardíaca em pa-
ciente com miocárdio não compactado.

Tabela 1 - Manejo clínico em pacientes com miocárdio não compactado.

observadas com maior frequência em não sobreviven-
tes, quando comparados a sobreviventes com MNC, 
incluindo diâmetro diastólico final ventricular esquerdo 
maior na apresentação, classe funcional III-IV, fibrila-
ção atrial persistente  e bloqueios de ramos. Pacientes 
com características de risco são candidatos a inter-
venções precoces e agressivas, incluindo implante de 
cardioversor implantável e avaliação para transplante 
cardíaco.

CONCLUSÃO
Existem múltiplas bases etiológicas para a não 

compactação ventricular: podendo ocorrer isolada ou 
em associação com doenças genéticas e outros defei-
tos congênitos. Ser esporádica ou adquirida em con-
dições fisiológicas ou patológicas. Ser permanente ou 
transitória.  Embora a ecocardiografia e ressonância 
magnética sejam úteis no diagnóstico de miocárdio 

não compactado, existem limitações presentes pela 
variabilidade inter e intraobservador. Guidelines para o 
manejo clínico em portadores de MNC sugerem que a 
forma familiar deve ser diagnosticada através da pes-
quisa ecocardiográfica em membros da família. Tes-
tes genéticos não mudam o manejo clínico da doença, 
mas ajudam a confirmar o diagnóstico e/ou determinar 
o desenvolvimento potencial do fenótipo. O miocárdio 
não compactado pode estar associado a uma larga va-
riação clínica e fisiopatológica, fortalecendo o concei-
to de que história natural e prognóstico no MNC pode 
ser melhor que o imaginado. Isto é corroborado pelo 
diagnóstico acidental em famílias e a associação a um 
curso estável por anos. Pacientes sintomáticos com 
disfunção ventricular esquerda, o tratamento é o usu-
al para insuficiência cardíaca. A decisão de terapia de 
ressincronização cardíaca ou cardioversor implantável  
segue as recomendações em vigência. A anticoagula-
ção sistemática é controversa.
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RESUMO
A glutamina (GLN) é um aminoácido neutro, condi-

cionalmente essencial e descrito como o mais abundan-
te no plasma e tecido muscular humano, está envolvida 
em diversas funções metabólicas e vias de sinalização 
celular. É importante para a modulação da expressão 
de genes relacionados com a síntese e degradação de 
proteínas e a ativação de genes envolvidos com a pro-
liferação e controle celular. Além disso, contribui para 
a homeostasia celular em meio a agentes infecciosos 
e espécies reativas de oxigênio. Atualmente, a suple-
mentação com glutamina tem sido bastante utilizada em 
protocolo de intervenção clínica e hospitalar na  nutrição 
oral, enteral e parenteral, como terapia imunomodulado-
ra em pacientes cirúrgicos no pré e pós-operatório e no 
tratamento de pacientes em estado clínico de hiperca-
tabolismo, como em septicemia, traumas, queimaduras, 
visando melhorar o estado clínico, nutricional e imunitá-
rio. Diversas evidências apontam para potenciais bené-
ficos promovidos pela glutamina na cicatrização de fe-
ridas, melhor reversão de lesões isquêmicas intestinais 
e da função de absorção intestinal, além de melhora do 
estado de pacientes submetidos a cirurgias oncológicas 
e na redução no tempo de internamento hospitalar. O 
uso da glutamina parece não ter efeito sobre a redução 
do tempo de internamento de pacientes críticos nem 
sobre a mortalidade, exceto nos pacientes vítimas de 
queimaduras extensas. 

PALAVRAS-CHAVE: cirurgia, glutamina, imunonu-
trição, nutrição enteral, nutrição oral, nutrição parente-
ral, nutrologia

INTRODUÇÃO
A glutamina é um aminoácido livre, sintetizado pela 

enzima glutamina sintetase, que converte o glutamato 
em glutamina, através da utilização de amônia como 
fonte de nitrogênio e consumo de trifosfato de adenosi-

na1. Esta enzima está presente nos músculos esquelé-
ticos, pulmões e fígado, sendo importante na regulação 
do metabolismo celular do nitrogênio2. As células da 
mucosa intestinal, leucócitos e células do túbulo renal 
são tecidos consumidores da glutamina com elevada 
atividade da enzima glutamina e que hidrolisa a glutami-
na e a converte em glutamato e amônia3. 

 As concentrações plasmáticas e teciduais de gluta-
mina estão diminuídas em situações clínicas e catabó-
licas, que podem decair de 0,6 a 0,9 mmol/L em níveis 
normais para 0,4mmol/L4,5. Durante essas circunstân-
cias, a diminuição da concentração plasmática de glu-
tamina ocorre devido à taxa de captação e utilização 
deste aminoácido por diversos tecidos e que é superior 
à taxa de síntese e liberação pelo músculo esqueléti-
co6. Nessas condições, a glutamina é considerada um 
aminoácido condicionalmente essencial ou condicional-
mente indispensável em situações de hipercatabolismo 
associadas a grandes cirurgias, queimaduras extensas, 
sepse e inflamações7. 

De acordo com o Projeto Diretrizes em Terapia Nutri-
cional de 2011, a intervenção nutricional pode ser reali-
zada por via oral, quando o indivíduo possui condições 
normais de deglutição, por via enteral (sonda nasogás-
trica, gastrostomia e jejunostomia), pelo tubo digestivo, 
quando o mesmo é funcionante, e parenteral por via 
endovenosa, em situações em que a via enteral está 
contraindicada ou é insuficiente para suprir todas as ne-
cessidades do indivíduo8. 

Diversos estudos foram realizados com modelos ex-
perimentais e clínicos sobre a glutamina e gradualmen-
te as sociedades de nutrição, médica e cirúrgica têm 
usado este aminoácido com diferentes abordagens te-
rapêuticas. Nos Quadros I e II encontram-se listadas di-
ferentes abordagens de estudos publicados entre 2011 
e 2016, com  caracterização das populações de estudos 
in vivo utilizando glutamina por intervenção oral, enteral 
e parenteral, em diferentes morbidades e em pacientes 
cirúrgicos. 
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