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Atualizacao em Cardiopediatria

Miocardio Ventricular Nao Compactado

INTRODUCAO

A ndo compactacdo ventricular é uma cardiomio-
patia definida por uma falha no processo normal da
embriogénese endomiocardica. Esta anormalidade
pode estar associada a outros defeitos cardiacos con-
génitos, mas também ocorrer na auséncia de outras
anomalias cardiacas. O miocéardio ndo compactado &
definido por trés marcadores: trabéculas ventriculares
proeminentes, recessos intertrabeculares profundos
e um fino leito compactado. Existe uma variabilidade
morfoldgica entre um quase ausente leito compactado
e presenca de componente trabecular predominando
até um leito compactado bem representado com tra-
béculas proeminentes alternando com recessos pro-
fundos. Apesar da American Heart Association' ter
classificado como cardiomiopatia genética, tanto a
Organizagédo Mundial de Saude quanto a Sociedade
Europeia de Cardiologia? classificaram o miocardio
ndo compactado ventricular como cardiomiopatia ndo
classificada. Frequentemente esta associada a outros
defeitos cardiacos congénitos, embora possa ocorrer
na auséncia de outras anomalias cardiacas.

GENETICA

Ambas as formas familiar e esporadica de ndo com-
pactacéo tém sido descritas. A base genética da forma
familiar encontra-se em pesquisa, estando a maioria
dos casos associados a mutagdes nos mesmos genes
que causam outros tipos de cardiomiopatias. Estudos
envolvendo predominantemente criancas mostraram
uma recorréncia familiar em cerca de metade dos ca-
sos®4, ja na faixa etaria adulta foi demonstrado uma
recorréncia variando entre 12 e 18%5%6. A forma néo
familiar ou esporadica pode ser adquirida, com carac-
teristicas fenotipicas de nao compactacao ventricular
identificadas em casos incluindo gravidez’, anemia
falciforme® e atletas jovens®. Nestes casos, as trabe-
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culacbes ocorreriam em resposta a sobrecarga meca-
nica e podem desaparecer com sua retirada. Nao se
conhece uma predisposicéo genética nestes casos. A
sindrome de Barth é uma desordem recessiva ligada
ao X com mutagdes no gene Tafazzin, diagnosticada
pré-natal ou em lactentes, caracterizada por retardo do
crescimento, desenvolvimento muscular anormal, com
fraqueza do ténus muscular, neutropenia e cardiomio-
patia incluindo miocéardio ndo compactado™.

EPIDEMIOLOGIA

A prevaléncia é pobremente conhecida. Em séries
ecocardiograficas de adultos, a prevaléncia foi 0.014%.
O miocérdio ndo compactado ocorre em lactentes (0.81
por 100.000/ano) e criangas (0.12 por 100.000/ano).
Em série de casos inicial, a idade média ao diagnostico
foi 7 anos (variando de 11 meses a 22 anos)®*. Relatos
de casos subsequéntes tem descrito este encontro em
adultos incluindo idosos®®'. Homens parecem mais
acometidos do que mulheres, com uma incidéncia que
varia de 56 a 82%3458,

CARACTERISTICAS CLINICAS E FISIOPATOLOGIA

As principais manifestagbes clinicas descritas
correspondem a insuficiéncia cardiaca, arritmias e
eventos embdlicos. Existe grande variabilidade na
apresentacdo anatOmica e clinica em miocéardio nao
compactado. Pode ocorrer uma forma severa de nao
compactacéo nas paredes apical e inferolateral asso-
ciada a dilatagcéo e disfuncéo ventricular esquerda até
a ocorréncia de trabeculacdes proeminentes (porém,
menos pronunciadas) e recessos intertrabeculares
com um leito compactado preservado sem disfuncgéao.
O ventriculo esquerdo é uniformemente afetado, mas
a ndo compactacao ventricular tem sido descrita, com
a nao compactacdo do ventriculo direito em menos
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da metade dos casos'. Tanto a disfuncdo sistdlica
quanto a diastélica tém sido descritas. Arritmias séao
comuns com a fibrilagéo atrial relatada em cerca de
25% dos adultos com MNC?%. Taquiarritmias ventricu-
lares presentes em cerca de 47% e metade das mortes
em algumas séries de casos corresponderam a morte
subita®5613, Taquicardia paroxistica supraventricular e
bloqueio atrioventricular completo também tém sido re-
latados®5'4. A ocorréncia de eventos tromboembodlicos,
incluindo acidente vascular cerebral, ataque isquémico
transit6rio, embolismo pulmonar e infarto mesentérico,
variou de 21 % a 38%3**¢. Embora nenhum evento em-
bélico tenha sido relatado em uma grande série pedi-
atrica com miocardio ndo compactado*. O miocardio
néo compactado em ventriculo esquerdo também néo
pareceu ser fator de risco para acidente vascular cere-
bral ou eventos embdlicos em adultos’®.

Figura 1 - Proeminentes trabecula¢des e recessos
profundos envolvendo o apice ventricular esquerdo.

Figura 2 - Area ndo compactada limitada a poucas
trabéculas em regido apical.

DIAGNOSTICO

O diagnostico de ndo compactagéo ventricular apre-
senta como ferramenta béasica o ecocardiograma, es-
tando relacionado aos critérios anatémicos ja relatados
e quando lesdes cardiacas, tipo obstru¢éo de valva se-
milunar ou anomalias de artérias coronarias, sdo exclu-
idas. Em uma grande série de pacientes com miocardio
ndo compactado, os segmentos apical e inferior estédo
envolvidos em todos os pacientes, com os segmentos
médio e lateral acometidos em mais de 80% dos casos®.
O apice ventricular direito esteve envolvido em 41% dos
casos'2. As fungoes sistdlica e diastélica sdo avaliadas
pelo ecocardiograma. Varios critérios diagnoésticos eco-
cardiograficos foram descritos, permanencendo o crité-
rio de Jenni et al. com a medida da relagdo do MNC/
MC maior que 2 na sistole final, em eixo curto paraes-
ternal esquerdo, o mais usado'®. Stollberger relatou a
deteccédo de mais que trés trabeculagbes visiveis no
mesmo plano de corte como critério para miocardio ndo
compactado". Embora a ecocardiografia seja o exame
diagnostico de escolha, outras modalidades, como a
ecocardiografia de contraste, podem ser Uteis quando a
imagem pelo ecocardiograma convencional € pobre ou
o diagnéstico € incerto.
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Figura 3 - Ecocardiograma no corte apical, quatro ca-
maras mostrando trabeculacdo proeminente versus
Hipertrabeculacéo.

Figura 4 - Imagem em Doppler Colorido de coragao
com miocardio nao compactado.
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A ressonancia magnética cardiaca mostra uma boa
correlagdo com a ecocardiografia para localizagéo e
extensdo da ndo compactagéo. A diferenca na inten-
sidade do sinal em miocardio ndo compactado pode
ajudar a identificar substrato para arritmias potencial-
mente letais. O maior marcador é a presenca de varias
trabeculagbes proeminentes com envolvimento topo-
grafico dos segmentos apical e médio das paredes in-
ferior e lateral. Petersen prop0s a relagdo NC/C maior
que 2.3 na ressonancia magnética cardiaca como o
ponto de corte para o diagnéstico de miocéardio néo
compactado do ventriculo esquerdo®.

Figura 5 - Ressonéancia magnética cardiaca em pa-
ciente com miocardio ndo compactado.

TRATAMENTO E MANEJO CLINICO

O tratamento inclui confirmacdo do diagnostico
ecocardiografico e por ressonancia magnética cardia-
ca. O diagnéstico diferencial devera afastar a presenca
de hipertrabecula¢des grosseiras com leito compac-
tado normal, miocardiopatia hipertrofica apical, car-
diomiopatia dilatada, fibroelastose endomiocérdica e
trombo apical ventricular esquerdo. O manejo clinico
dependera da presenca de insuficiéncia cardiaca, ar-
ritmias e eventos embolicos. Pacientes com tamanho
e fungé@o do ventriculo esquerdo normais deverdo ser
conduzidos sob monitorizagdo clinica. Pacientes sin-
tomaticos com dilatacao e disfungéo ou hipertrofia sdo
conduzidos de acordo com a clinica e guidelines cor-
respondentes. Membros da familia deveréo ser ava-
liados por ecocardiograma para diagnostico da forma
familiar, sendo o teste genético util para confirmar o
diagnostico™ . A monitorizag&o clinica inclui historia
clinica, exame fisico, ecocardiograma, Holter e tropo-
nina de alta sensibilidade. A anticoagulagéo sistemati-
ca é controversa. Na pratica clinica, os pacientes com
miocardio ndo compactado e disfungao ventricular tém
recebido anticoagulagéo oral, embora nenhum estudo
clinico tenha mostrado, até o momento, seguranca e
beneficio real desse tratamento®5%. Ainda ndo foram

avaliados até o momento preditores clinicos que sugi-
ram efetividade do cardiodesfibrilador implantavel e te-
rapia de ressincronizac¢édo cardiaca nos pacientes com
miocéardio ndo compactado. Ndo se conhece o risco
de complicagbes como perfuragdo ventricular durante
o implante de eletrodos pela presenca de finos leitos
compactados e recessos profundos nestes coragoes.
A terapia de ressincronizagdo cardiaca melhorou a
capacidade funcional pelo NYHA e pode ser conside-
rada em pacientes com Fragéo de Ejecdo menor ou
igual a 35% e sinais de dissincronia ventricular?'. Outro
estudo comparou os efeitos da terapia de ressincroni-
zacgao cardiaca no remodelamento reverso ventricular
esquerdo em pacientes com cardiomiopatia associada
ou ndo a ndo compactagéo ventricular, mostrando que
pacientes com CMD-NCV tiveram um maior remodela-
mento reverso ventricular esquerdo apds TRC do que
pacientes com cardiomiopatia sem NCV22,

O diagnéstico e manejo clinico nos pacientes porta-
dores de miocardio ndo compactado e familiares estéao
listados na Tabela 1. No painel a esquerda sugere-se 0
exame de imagem como ferramenta inicial no portador.
Para confirmar o diagnéstico ou determinar o envolvi-
mento potencial em membros da familia, a histéria fa-
miliar e rastreio ecocardiografico sdo duas opcodes de
conduta. A monitorizagéo clinica em portadores inclui
exame fisico, eletrocardiograma, ecocardiograma e a
isoforma MM da creatina kinase (apenas na avaliagéo
inicial). Para monitorizacdo de parentes de primeiro
grau, opg¢des incluem rastreio clinico a cada trés anos,
iniciando na infancia e, se a mutagéo € identificada,
rastreio clinico anual em criancas e a cada um ou trés
anos nos adultos. Opgdes de tratamento sdo mostra-
das no painel & direita e dependem inteiramente do
fenétipo e quadro clinico, devendo-se seguir os guide-
lines correspondentes®.

PROGNOSTICO

Aproximadamente, 60% dos pacientes descritos
em uma grande série® fora, a Obito ou submetidos a
transplante cardiaco dentro de 6 anos do diagnoéstico.
Similarmente, em uma série de 34 adultos com MNC,
47% foram submetidos a transplante cardiaco ou ébito
no periodo de 44+-39 meses®. A ocorréncia de embolia
sistémica, arritmia ventricular e morte foi considera-
velmente mais baixa em uma grande série pediatrica®,
quando comparada a adultos e a série de casos ini-
cial de Chin et al.?, embora aproximadamente 90% dos
pacientes acompanhados pelo periodo de 10 anos te-
nham desenvolvido disfuncdo ventricular. Oechslin et
al.® relataram que certas caracteristicas clinicas eram
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observadas com maior frequéncia em nao sobreviven-
tes, quando comparados a sobreviventes com MNC,
incluindo didmetro diastélico final ventricular esquerdo
maior na apresentacao, classe funcional IlI-1V, fibrila-
¢cao atrial persistente e bloqueios de ramos. Pacientes
com caracteristicas de risco sdo candidatos a inter-
vencdes precoces e agressivas, incluindo implante de
cardioversor implantavel e avaliagéo para transplante
cardiaco.

CONCLUSAO

Existem multiplas bases etiol6gicas para a nédo
compactagéo ventricular: podendo ocorrer isolada ou
em associacao com doengas genéticas e outros defei-
tos congénitos. Ser esporadica ou adquirida em con-
dicdes fisiolégicas ou patoldgicas. Ser permanente ou
transitéria. Embora a ecocardiografia e ressonancia
magnética sejam Uteis no diagnéstico de miocardio

ndo compactado, existem limitacbes presentes pela
variabilidade inter e intraobservador. Guidelines para o
manejo clinico em portadores de MNC sugerem que a
forma familiar deve ser diagnosticada através da pes-
quisa ecocardiografica em membros da familia. Tes-
tes genéticos ndo mudam o manejo clinico da doenca,
mas ajudam a confirmar o diagnéstico e/ou determinar
o desenvolvimento potencial do fen6tipo. O miocardio
ndo compactado pode estar associado a uma larga va-
riacdo clinica e fisiopatol6gica, fortalecendo o concei-
to de que histéria natural e prognostico no MNC pode
ser melhor que o imaginado. Isto & corroborado pelo
diagnostico acidental em familias e a associagéo a um
curso estavel por anos. Pacientes sintométicos com
disfungéo ventricular esquerda, o tratamento é o usu-
al para insuficiéncia cardiaca. A decisdo de terapia de
ressincronizagao cardiaca ou cardioversor implantavel
segue as recomendacdes em vigéncia. A anticoagula-
¢ao sistematica é controversa.

DIAGNOSTICO

Diagnostico Ecocardiografico em portador de MNC

Ressondncia Magnética Cardiaca (RMC)
(confirma o diagndsico, adiciona informagbes)

Historia familiar e rastreio ecocardiografico de parentes

(confirma o diagnéstico e'ou determina a evoluglo potencial
no famikar)

Testes Genéticos em Portadores:

- Em casos de sindromes suspedas / doencas em portadores
de MNC (Ex.: Sindrome de Barth)

- Testes para genes associados a MNC

Em parentes:

- Testes genéSicos em parentes, apds identficaclo de
mutagdo em portador

- Estudos em famikares

Tabela 1 - Manejo clinico em pacientes com miocardio ndo compactado.

MONITORIZACAO TRATAMENTO
Monitorizacdo Clinica | » Depandendo do Fenotipo,
em Portador: pacentes s&0 conduzidos
- Exame fisico de acordo com a dinica e
-ECG gudelines
-ECO correspondentes
- CK-MM (Isoforma

creatina-inase-MM). » Anticoagulacso Oral®

Apenas na avaliagdo
rwoal » Cardicdesfibrilador

Implantével (CDI)
Em parentes de
primeiro grau dos 7 Terapade
portadores de MNC: Ressincronzago
- Rastreio clinco a Cardiaca
cada 3 anos
comecando na infancia
- Se a mutagdo ¢
dentficada, rastreio

clinico anual em
cniangas e 1-3 anos em
adultos
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