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RESUMO

Miocéardio ndo-compactado (MNC) € uma cardiopatia congénita com incidéncia rara,
de dificil diagnostico, sendo assim, seu tratamento e prognostico ainda ndo sao tao
disseminados. Por ser uma alteracdo genética pode acometer todas os géneros,
porém, € mais prevalente em homens. Tem como quadro clinico uma apresentacao
variavel, desde de carater assintomatico, como também insuficiéncia cardiaca
congestiva, arritmias e tromboembolismo sistémico. Os achados ecocardiograficos e
de ressonancia magnética cardiaca permitem um diagnostico precoce e tratamento
adequado. O melhor conhecimento acerca da doenca, o estabelecimento de critérios
diagnosticos e forma de manejo tém sido decisivos para o diagnostico precoce e
prognéstico favoravel. No caso apresentado, é relatado um paciente adulto masculino
portador de MNC diagnosticado aos 45 anos apos exames de rotina, ja que este era
assintomatico. Seguimento deu-se através de exame de imagem com ecocardiograma
transtoracico anualmente.
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ABSTRACT

Non-compaction cardiomyopathy (NCCM) is a rare congenital heart disease that is
difficult to diagnose, and its treatment and prognosis are not as widespread. Because
it is a genetic alteration, it can affect all genders, but it is more prevalent in men. Its
clinical presentation has a variable presentation, from asymptomatic character, as well
as congestive heart failure, arrhythmias and systemic thromboembolism.
Echocardiographic and cardiac magnetic resonance imaging findings allow early
diagnosis and appropriate treatment. Better knowledge about the disease, the
establishment of diagnostic criteria and management methods have been decisive for
early diagnosis and favorable prognosis. In the case presented here, we report a male
adult patient with NCCM diagnosed at 45 years after routine exams, as he was
asymptomatic. Follow-up was performed by transthoracic echocardiography.
Keywords: Congenic cardiopatics, Non-compaction cardiomyipathy, diagnosis.

1. INTRODUCAO
A miocardiopatia ndo compactada (MNC) € uma doencga rara que ocorre,
provavelmente, durante a compactacdo do miocérdio no inicio do desenvolvimento

fetal, durante o periodo embrionario. tem por definicdo ser isolada, ja que, € comum o
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diagndstico em pacientes adultos que ndo apresentam outra doenca cardiaca (ROSA,
L.V. et al., 2011). As manifestac6es podem ser desde assintométicas a sintomaticas,
sendo elas: insuficiéncia cardiaca congestiva, arritmias e tromboembolismo sistémico
(ROSA, L.V. et al., 2011).

O diagnéstico da MNC é realizado frequentemente pela ecocardiografia. Outros
métodos de imagem como a ressonancia magnética (RNM), sendo o método mais
escolhido, tomografia computadorizada e ventriculografia esquerda fazem o
diagnéstico ou confirmam a suspeita clinica (OECHSLIN, E.N. et al., 2000)

O caso reportado é de um adulto jovem, assintomatico, que foi diagnosticado em
consulta de rotina. O diagnostico se torna primordial, a partir do momento que é
constatado que parte das MNC podem evoluir para insuficiéncia cardiaca, bem como
o tromboembolismo pode ocasionar AVC isquémico, isquemia mesentérica, embolia
periférica de membros superiores e inferiores, da mesma forma que as arritmias tém
importancia clinica ja que estas podem provocar parada cardiaca e morte subita. Estas
patologias sdo graves e necessitam de intervencdo precoce. Sendo assim, o
reconhecimento a cerca dessa patologia é relevante tanto para retardar a evolucao de
uma possivel insuficiéncia cardiaca quanto para evitar as arritmias e o
tromboembolismo e, também, para melhor prognéstico da doenca.

Dessa forma, a abordagem do assunto se torna valoroso, visto que, com a
melhora dos métodos de imagem ha, também, um maior nimero de diagndsticos
ressaltando a necessidade de ter um conhecimento cada vez mais amplo e mais
especifico sobre a patologia, afim de poder instituir o tratamento de maneira correta.

2. METODOLOGIA

O relato trata-se de uma pesquisa de abordagem qualitativa, realizada por meio
da analise documental da evolucdo do quadro clinico de um paciente adulto jovem,
do género masculino, atendido na Pro Cardiaco Cascavel, localizado na cidade de
Cascavel-PR, portador de Miocardiopatia Ndo Compactada. Tendo em vista sua
raridade, o relato de caso tem valor crucial para ampliar os conhecimentos referentes
a manifestacdo, evolucdo e opcles terapéuticas da patologia em estudo, para o
reconhecimento rapido, garantindo um diagndstico mais preciso e precocemente
possivel, com finalidade de melhorar o progndstico e ampliar as opcdes de abordagem
terapéutica.

Os dados utilizados neste trabalho foram obtidos através de anéalise documental,
a qual se baseia no estudo detalhado do prontuario do paciente, além de analise dos
exames laboratoriais e de imagem, a fim de obter informacfes precisas sobre as
gueixas clinicas, tratamento e conduta médica a que o paciente tenha sido submetido,
visto tratar-se de pesquisa com ser humano, tendo como preocupacao a preservacao
da identidade do paciente.

Ressalta-se que o projeto de pesquisa foi aprovado pelo Comité de Etica em
Pesquisa em Seres Humanos da Faculdade Assis Gurgacz- FAG por meio do Parecer
n° 08393618.1.0000.5219, estando em cumprimento com a Resolucdo 196/96 do
Conselho Nacional de Saude.

3. REFERENCIAL TEORICO

A miocardiopatia ndo compactada (MNC) é uma desordem rara, que ocorre
provavelmente durante a compactacdo do miocardio no inicio do desenvolvimento
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fetal, durante o periodo embrionario. Essa miocardiopatia contém trabeculacdes
miocardicas proeminente com recessos intrabeculares profundos e espessamento do
miocéardio em duas camadas diferentes: a compactada e a ndo compactada. Tem por
definicao ser isolada, ja que, € comum o diagndstico em pacientes adultos que nao
apresentam outra doenca cardiaca. As manifestacbes podem ser desde
assintomaticas a sintomaticas, sendo elas: insuficiéncia cardiaca congestiva, arritmias
e tromboembolismo sistémico (ROSA, L. V. et al., 2011). Ainda, foi encontrada uma
relacéo entre MNC e disfun¢des neuromusculares, sendo que em torno de 82% dos
pacientes apresentam algum tipo de manifestacdo neuromuscular (STOLLBERGER,
C.; FINSTERER, J.; BLAZEK, G, 2002)

Tem-se como caracteristicas a alteracdo na parede miocardica devido a
proeminéncia de suas trabeculagdes com recessos intertrabeculares profundos que
podem ser secundarios a parada intrauterina da compactacado miocardica que ocorre
nos primordios do desenvolvimento fetal; o resultado s&o duas laminas apresentadas
pelo miocardio, em que uma é compactada, e a outra, ndo compactada (WEIFORD,
B.C. et al., 2004)

Sexo masculino € o mais afetado, sendo que representam 56% a 82% dos casos
no quadro de MNC isolada (CHIN, T.K. et al., 1990), sendo possivel ocorrer episodio
familiar entre 18 a 50% dos casos (ARBUSTINI, E. et al., 2016).

O diagnostico da MNC é realizado, geralmente, pela ecocardiografia. Outros
meétodos de imagem como a ressonancia magnética (RNM), sendo o método mais
escolhido, tomografia computadorizada e ventriculografia esquerda fazem o
diagnostico ou confirmam a suspeita clinica. A ecocardiografia € utilizada como
meétodo diagnostico e de acompanhamento (OECHSLIN, E.N. et at., 2000).

Segundo, JENNI, R. et al., 2001, um dos critérios mais utilizados, tem como
analise: 1) existéncia de duas camadas, uma das quais fina e compacta (C) e a outra
nao compactada (NC), que, quando medidas em telessistole no paraesternal curto
eixo, apresentam uma razao NC/C > 2; 2) auséncia de anomalias estruturais cardiacas
coexistentes; 3) numerosas trabeculacfes excessivamente proeminentes e recessos
intertrabeculares profundos; 4) recessos perfundidos por sangue, com fluxo
demonstravel no Doppler. Ainda, sendo necessario a exclusdo de outra cardiopatia
pela propria patogenia da MNC. Uma relacdo do miocardio ndo compactado ao
compactado > 2,3 produz maior sensibilidade (86%) e especificidade (99%) no
diagnoéstico® (8) (ARBUSTINI, E. et al., 2016). Geralmente, a relacdo do miocardio
nao compactado para o compactado sendo superior a dois é diagnostico de MNC pela
ecocardiografia. No entanto, a ecocardiografia, muitas vezes, pode ndo analisar a
regido apical de melhor maneira, levando a um diagndstico errbneo do grau de
compactacao ventricular esquerda. Dessa forma, a RNM é considerada o método de
escolha para confirmar ou afastar o diagndstico da MNC, pois oferece de forma
detalhada a morfologia cardiaca (JENNI, R. et al, 2001.)

O tratamento € sintomaético, relacionado as principais manifestacées da doenca
sendo elas o tromboembolismo, arritmias e insuficiéncia cardiaca progressiva (ROSA,
L. V. et al., 2011). Dessa forma, diversos autores defendem o uso de anticoagulacéo
oral profilatica em todos os doentes, tendo a presenca ou ndo de trombos (RITTER,
M. et al., 1997). Atualmente, o risco de tromboembolismo € menor do que se cogitava
anteriormente, com isso alguns diretrizes recomendam anticoagulagéo aos pacientes
que apresentam funcdo sistdlica diminuida com fracdo de ejecdo inferior a 40%,
histéria de tromboembolismo ou fibrilacdo atrial (MURPHY, R.T. et al.,2005).
Pacientes que no momento do diagnéstico apresentam funcéo sistdlica preservada e
estdo assintomaticos tém um prognadstico mais favoravel (ZHANG, X., 2016).
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4 ANALISES E DISCUSSAO DOS RESULTADOS
4.1 RELATO DE CASO

G. M. S., masculino, 45 anos, atleta de corrida com treinos regulares de 10-20
km, em consulta de rotina, assintomético, sem doencas prévias, ndo faz uso de
medicamentos, nega dor precordial e dispneia aos esforcos, nega tabagismo e
etilismo, sem histérico familiar de cardiopatia e com exame fisico sem alteracdes.
Realizado exames de rotina com aumento de LDL, Eletrocardiograma (ECG) com
resultado sinusal normal, Teste de Esforco Cardiopulmonar (TCP) com boa aptidéao e
auséncia de arritmias, Ecocardiograma (ECO) com hipertrofia do VE com
hipertrabeculacdo de predominio apical sendo a funcéo sistélica global preservada,
sugerindo miocardiopatia ndo compactada (MNC).

Solicitado Ressonancia Magnética Cardiaca (RNM) para confirmacdo
diagnostica com ventriculo esquerdo (VE) com diametros aumentados e espessura
normal, aumento da trabeculacéo adjacente as paredes anterior, lateral e médio apical
(imagem 1,2 e 3) com maior relagdo de miocardio ndo compactado em 5 na parede
anterior medial sendo o normal <2,3, alteracdo de relaxamento do VE, aorta e
pericardio normais, confirmando o resultado de MNC. Orientado retorno em 60 dias
para repetir TCP e anualmente ECO. Paciente segue sem alteragdes em exame fisico
e assintomatico do ponto de vista cardiovascular.

' ‘4 CINE 2 CAMARAS

Figura 1. Imagem de ressonancia magnética cardiaca em cine 2 cAmaras mostrando as camaras
cardiacas esquerdas e a hipertrabeculagdo em por¢des medio-apical em ventriculo esquerdo
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CINE'4 CAMARAS

Figura 2. Imagem de ressonancia magnética cardiaca em cine 4 cAmaras mostrando as camaras
cardiacas atriais e ventriculares e a hipertrabeculacdo em por¢cées medio-apical em ventriculo
esquerdo.

4.2 DISCUSSAO

O sexo masculino é o mais afetado, sendo que representam 56% a 82% dos
casos no quadro de MNC isolada (CHIN, T.K. et al., 1990), sendo possivel ocorrer
episadio familiar entre 18 a 50% dos casos (ARBUSTINI, E. et al., 2016).

O paciente em questdo se encontra assintomatico, sem doenca previa, sem
antecedente familiar de cardiopatia preenchendo apenas o critério de género para a
doenca. Suspeitou-se da doenca quando exames de rotina apontaram MNC pelo
Ecocardiograma, a qual foi confirmada pela RNM ao mostrar a relacdo do miocardio
compactado pelo ndo compactado em 5, sendo que, como dito, uma relacdo do
miocardio ndo compactado ao compactado > 2,3 produz maior sensibilidade (86%) e
especificidade (99%) no diagndstico (ARBUSTINI, E. et al., 2016).

Por ser assintomatico, o seguimento deu-se apenas com ECO anualmente, e
pela funcao sistélica preservada foi optado em nao dar medicacdo. Pelos achados de
exame e pela sintomatologia clinica inexistente, paciente tem um bom progndstico, ja
gue pacientes que no momento do diagndstico apresentam funcdo sistolica
preservada e estdo assintomaticos tém um progndstico mais favoravel (ZHANG, X.,
2016).

5. CONSIDERACOES FINAIS

A MNC apresenta dificil diagndstico, sendo importante o conhecimento acerca
da patologia para ser possivel o diagnostico precoce e tratamento nos casos
necessarios. Os achados do ecocardiograma e ressonancia magnética cardiaca foram
evidentes para a MNC, os quais condizem com todos os critérios para o diagndstico.

Como demonstrado nesse caso, 0 paciente ser assintomatico requer muito mais
agilidade na investigacgéo, ja que ele ndo possui nenhuma sintomatologia que possa
indicar a MNC. Mesmo nesses casos, a associacdo entre ecocardiograma e
ressonancia nuclear magnética séo suficientes para confirmar a doenga. Sendo assim,
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o0 tratamento e seguimento se deu com acompanhamento e ecocardiograma
transtoracico anualmente.
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