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Miocardio nao compactado de ventriculo esquerdo:
relato de caso com estudo de necropsia

Noncompaction of ventricular myocardium: case report with autopsy

Henrique Pott Junior'; Maria Cristina Furian Ferreira’

resumo

Cardiomiopatias

Miocardio ventricular nao
compactado isolado

Necropsia

O miocérdio ndo compactado de ventriculo esquerdo é cardiomiopatia genética em decorréncia de
uma anormalidade da morfogénese endomiocardica. Quando presente, geralmente esté associado a
outras anomalias cardiacas congénitas, sendo raro seu achado isolado sem outras alteracdes estruturais
cardiacas associadas. Desde seu primeiro relato em 1990, a ndo compactacdo do miocérdio vem
sendo amplamente estudada a fim de se estabelecerem carater genético, histéria natural, métodos de
diagnéstico, repercussdes hemodinamicas e progndstico. O objetivo deste estudo foi relatar um caso

de miocérdio ndo compactado isolado de ventriculo esquerdo com estudo de necrdpsia.

abstract IR

Noncompaction of the ventricular myocardium is a genetic cardiomyopathy due to an alteration in
endomyocardial morphogenesis. When present, it is commonly associated with other congenital cardiac
diseases, whereas it is rare as an isolated finding without other associated cardiac structural alterations.
Since its first report in 1990, the noncompaction of the ventricular myocardium has been widely studied in
order to establish its genetic character, natural history, diagnostic methods, hemodynamic repercussions and
prognosis. This study aims to report the case of an isolated noncompaction of the left ventricular myocardium
with autopsy.
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Introducao

Em 2006 a American Heart Association (AHA) incluiu a
nado compactacdo do miocardio ventricular na classificacdo
das cardiomiopatias como cardiomiopatia genética®. Desde
seu primeiro relato, em 1990, por Chin et al., o miocérdio
ndo compactado isolado de ventriculo esquerdo vem sendo
amplamente estudado a fim de se estabelecerem carater
genético, histéria natural, métodos de diagnéstico, reper-
cussdes hemodindmicas e progndstico®.

Durante a fase inicial do desenvolvimento embrionario,
0 coracao consiste em uma trama desconexa de fibras
musculares, separadas por profundos recessos chamados
espacos intertrabeculares (ou sinusoides) que se comunicam
com as camaras do coracdo. A medida que o coragéo se
desenvolve, o miocardio se condensa gradualmente, e os
recessos intertrabeculares sdo reduzidos a capilares ou de-
saparecem. A compactacéo das fibras € normalmente mais
completa no ventriculo esquerdo, predominantemente na
porcéo distal (apical), que no ventriculo direito®.

Por conseguinte, o miocardio ventricular ndo com-
pactado é definido como uma cardiomiopatia genética
em decorréncia de uma anormalidade da morfogénese
endomiocardica que acredita tratar-se de uma parada
da compactacdo das fibras miocardicas que se encon-
tram, formando uma rede frouxa de fibras musculares
entrelacadas® ©,

O miocérdio ndo compactado de ventriculo esquerdo
pode ser um achado isolado ou estar associado a outras
anomalias cardiacas congénitas, em especial as cardiopatias
congénitas ciandticas®. Com base em estudos ecocar-
diograficos, a prevaléncia do miocardio ndo compactado
isolado, definido pela auséncia de outra alteracao estrutural
cardiaca associada, foi estimada em 0,05% na populacéo
geral, o que demonstra a raridade dessa entidade® ®.

O ecocardiograma transtoracico constitui excelente
método diagndstico na avaliacdo ndo invasiva da estrutura
anatdmica e funcional do ventriculo esquerdo® 3689, O
diagnéstico ecocardiografico envolve a observacdo dos
recessos intertrabeculares visualizados no ecocardriogra-
ma, como espacos no endocérdio; e ao Doppler, fluxo
sanguineo direcionado do espaco ventricular para esses
recessos”). Ainda, outros métodos de aquisicdo de ima-
gem foram estudados, como angiografia de ventriculo
esquerdo® 9, ressonancia nuclear magnética (RNM) cardia-
ca*®7, tomografia computadorizada (TC)® e cintilografia
com télio-201®,

A histéria natural da doenca é indeterminada e diversa, o
que facilita interpretacdes erréneas®. O quadro clinico pode
apresentar-se como insuficiéncia cardiaca, disfuncao sisto-
lica do ventriculo esquerdo, tromboembolismo, arritmias,
morte slbita e diversas formas de remodelamento® 3 >,
Por ser muitas vezes um achado ecocardiogréfico, a grande
maioria dos pacientes apresenta-se assintomatica, mas com
perda progressiva e gradual da funcdo ventricular esquerda,
apresentando sinais de importante insuficiéncia cardiaca®.

O objetivo deste estudo foi discutir essa entidade nosol6-
gica, de conhecimento médico recente, por meio do relato
de caso de uma portadora de miocérdio ndo compactado
diagnosticado em nosso servico, descrevendo os achados
de historias clinica e familiar, estratificacdo diagndstica e
abordagem terapéutica, acompanhados de uma revisao li-
teraria, em que séo descritos aspectos clinicos, diagndsticos,
prognésticos e terapéuticos. Por intermédio da realizacdo
da necropsia, buscamos correlacionar todo o quadro clinico
e confrontar as alteracdes estruturais encontradas com as
descritas na literatura.

Relato do caso

Paciente do sexo feminino, 16 anos, parda, acom-
panhada com quadro de insuficiéncia cardiaca devido
a cardiomiopatia dilatada. H& um dia foi internada com
queixa de dor abdominal em epigastro e hipocondrio
esquerdo. Nos antecedentes: irmd mais velha falecida
ha um ano por morte sibita; consanguinidade dos pais.
O exame fisico evidenciou estase jugular a 45°, bulhas
arritmicas com bigeminismo e trigeminismo e sopro sis-
télico em borda esternal esquerda. O eletrocardiograma
evidenciava sobrecarga atrial direita, alteracdo difusa da
repolarizagdo ventricular e retificacdo do segmento ST em
parede lateral; radiografias de térax mostraram aumento
da area cardiaca, abaulamento do arco médio e parénqui-
ma pulmonar normotransparente; ecocardiograma trans-
toréacico demonstrou refluxo mitral e tricspide moderado,
fracdo de ejecdo calculada de 10%, auséncia de outras
anormalidades cardiacas e proeminentes e numerosas
trabéculas com recessos intertrabeculares profundos. A
cintilografia miocardica com galio foi positiva +2/+4 para
miocardite; e a ultrassonografia abdominal mostrou co-
lecistite aguda litiasica, ascite, derrame pleural bilateral e
reducdo dos ruidos hidroaéreos. A paciente foi submetida
a RNM, que evidenciou derrame pericardico, hipocinesia
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difusa das paredes de ambos os ventriculos com déficit de
funcéo sistdlica, insuficiéncia mitral +2/+4, aumento das
camaras cardiacas, em especial do ventriculo esquerdo
que apresentava suas paredes com dupla camada, sendo
a epimiocardica compactada e a endomiocardica, de as-
pecto esponjoso-frouxo. De acordo com critérios clinicos
e resultados dos exames complementares, diagnosticou-
se miocardio ndo compactado de ventriculo esquerdo de
forma isolada. Houve acentuada piora do quadro de dor
abdominal, além de diminui¢do da diurese, hipotensdo e
crise convulsiva. Evoluiu com parada cardiorrespiratéria
ndo responsiva as manobras de reanimacao.

Discussao

As cardiomiopatias sao um grupo de doengas em que o
envolvimento do préprio musculo cardiaco é a caracteristica
dominante da apresentacéo clinica, causando disfun¢do me-
canica e/ou elétrica e cursando frequentemente hipertrofia
ou dilatagdo ventricular e faléncia cardiaca®. Atualmente,
as cardiomiopatias sdo classificadas pelas caracteristicas
patofisiologicas predominantes e, se possivel, por atores
etioldgicos e patogénicos. Em 2006 a AHA incluiu a ndo
compactacéo do miocardio ventricular na classificacdo das
cardiomiopatias como cardiomiopatia genética®. Desde
seu primeiro relato, em 1990, por Chin et al., o miocérdio
ndo compactado isolado de ventriculo esquerdo vem sendo
amplamente estudado, a fim de se estabelecerem carater
genético, histdria natural, métodos de diagnéstico, reper-
cussdes hemodinamicas e progndstico®.

O miocardio ventricular ndo compactado é definido
como uma cardiomiopatia genética, em decorréncia de
uma anormalidade da morfogénese endomiocardica, que
acredita tratar-se de uma parada da compactacdo das
fibras miocardicas que se encontram, formando uma rede
frouxa de fibras musculares entrelagcadas® ©. Geralmente
estd associado a outras anomalias cardiacas congénitas,
em especial as cardiopatias congénitas cianéticas, sendo
raro seu achado isolado sem outras alteracOes estruturais
cardiacas associadas, como neste caso®.

O estudo de necropsia revelou o coracdo aumentado
de tamanho, refletindo hipertrofias ventriculares direita
e esquerda evidentes. Embora os ventriculos sejam mais
intensamente afetados do que os atrios, observou-se que
todas as camaras do coracdo estavam dilatadas. Ainda,
chamamos a atencao para o fato de que a dilatacdo ven-

tricular esquerda foi tao intensa, de modo que a parede do
ventriculo esquerdo parece ter a espessura normal ou até
mesmo mais fina. O miocérdio se apresentou esponjoso,
ndo compactado, flacido e pélido, e cicatrizes subendocar-
dicas podem ser visualizadas, assim como a vasta presenca
dos recessos comunicantes com a camara ventricular. As tra-
beculacdes eram menos proeminentes e menos numerosas
préximas a valvula mitral com relagéo a ponta do ventriculo
esquerdo. No caso analisado em nosso servico, por meio da
realizacdo da necropsia, obtivemos resultados semelhantes
aos encontrados na literatura disponivel, com predominio
de trabeculagdes na regido antero-apical e sem a existéncia
de outras anomalias. O endocérdio do ventriculo esquerdo,
especialmente no apice, que normalmente tende a ser es-
pessado, encontra-se fino e caracteristicamente esponjoso.
E, apesar de muitas vezes estarem presentes, ndo encontra-
mos trombos murais aderidos nessa area. Havia moderada
insuficiéncia mitral por disfuncéo papilar e tricGspide. As
artérias corondrias estavam pérvias. A complicacdo que
agravou o quadro foi a trombose da veia cava inferior no
nivel das veias renais.

Microscopicamente, o miocardio ndo compactado
caracterizou-se por uma rede de fibras musculares espa-

Figura 1 - Macroscopia do coragdo com miocdrdio nio compactado (esponjoso) nos
tercos médio e apical do ventriculo esquerdo
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cadas, atrdficas e algumas hipertréficas. Os midcitos car-
diacos, especialmente no subendocérdio, demonstraram
alteracGes degenerativas avancadas, caracterizadas por
perda de miofibrilas, um efeito que da as células aparéncia
vazia ou vacuolada. Fibrose intersticial e perivascular no
miocérdio é evidente, sendo também mais proeminente
na zona subendocérdica.

Figura 2 - Microscopia mostrando a ndo compactag@o do miocdrdio

Ahistéria natural da doenca néo esté4 bem estabelecida.
Muitos pacientes apresentam sintomas minimos ou néo tém
sintomas, e a progresséo da doenca nesses pacientes nao é
bem clara, embora haja evidéncias de que o progndstico em
longo prazo ndo seja bom@3 &8, Em pacientes sintomaticos,
o curso da doenca geralmente é aquele de deterioracéo
progressiva da funcéo cardiaca. Geralmente a doenca tem
inicio insidioso, com certa hipertrofia ventricular com-
pensatoria e dilatacdo ventricular esquerda assintomatica.
Comumente, a intolerancia aos exercicios fisicos progride
até insuficiéncia cardiaca congestiva (ICC) franca. Embora
a causa da depressdo progressiva da funcado do ventriculo
esquerdo ndo esteja bem definida, os achados clinicos e
ecocardiograficos lembram os encontrados na cardiomio-
patia dilatada, com excecdo de que, no miocardio néo
compactado isolado, a parede do ventriculo esquerdo se
encontra espessada nos segmentos apical e inferior. Assim,
a reduzida contratilidade do miocardio resulta em insufi-
ciéncia cardiaca com grande volume diastélico residual,
dilatac@o do anel valvular e insuficiéncia relativa das valvas
mitral e tricGspide. Em decorréncia da estase de sangue nas
camaras, pode haver formagdo de trombos locais ao nivel
dos profundos recessos intertrabeculares com complicacdes
pulmonares ou sistémicas por tromboembolismo.

Figura 3 - Eletrocardiograma mostrando baixo potencial difuso com alteragdo da
repolarizagdo ventricular

Figura 4 - Ecocardiograma mostrando drea de ndo compactagio miocdrdica no

ventriculo esquerdo

Conclusao

Os achados morfoldgicos caracteristicos do miocardio
ndo compactado podem ter comprovacéo diagnéstica ao
ecocardiograma bidimensional com Doppler, e correspon-
dem aos achados morfoldgicos macroscépicos durante a
necropsia. Seu diagndstico deve ser considerado nos pacien-
tes com achado de faléncia ventricular, arritmia ventricular
e eventos embodlicos.

Para realizarmos diagndsticos precoces, necessitamos do
conhecimento dessa patologia por parte dos profissionais
que estaréo envolvidos com o inicio da vida dos pacientes,
como geneticistas e pediatras, podendo dessa maneira
tomar as medidas necessarias, a fim de evitar ao maximo
suas consequéncias.

O tratamento clinico dos pacientes com disfuncéo
ventricular seria o habitualmente utilizado nos pacien-
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tes com faléncia ventricular, devendo-se considerar o
transplante cardiaco como opgao nos casos refratarios a
terapéutica mais conservadora. As incidéncias de faléncia
ventricular, arritmia ventricular e embolizacées devem
chamar atencdo para essa entidade rara, que é complica-
da por uma consideravel morbidade e alta mortalidade.

Além disso, devido a associacdo familiar descrita® > ©,
torna-se necessario realizar estudo ecocardiogréfico nos
pacientes. Apesar do alto indice de mortalidade, o pre-
sente relato sugere que casos com boa fun¢éo miocérdica
e auséncia de arritmias demonstrada podem apresentar
bom prognéstico.
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