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Derrame Isquémico como a Primeira Manifestacao de
Hipertrabeculacao/Nao-compactacao Ventricular Grave

Ischemic Stroke as the First Manifestation of Severe Ventricular Hypertrabeculation/Non-compaction

Arturo Jaramillo’, Alfredo Ramirez?, Lorna Calleguillos’, José Vallejos’, Sergio lllanes’
Departamento de Neurologia e Neurocirurgia, Hospital de Clinicas e Escola de Medicina, Universidade do Chile’; Departamento de Cardiologia,
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Um raro defeito congénito do miocardio, conhecido
como hipertrabeculacao/nao-compactacao do ventriculo
esquerdo (HTVE/NCVE) tem sido ocasionalmente descrito
em associacao com a formacao de trombos com um
potencial risco embdlico sistémico, mas sua associacao
com derrames isquémicos permanece controversa.
Reportamos o caso de um derrame isquémico em paciente
com grave (HTVE/NCVE) e disfuncao ventricular como
uma possivel associacao sinérgica etiolégica.

Na auséncia de outras fontes embélicas, uma grave
HTVE/NCVE associada com disfuncao ventricular poderia
constituir uma fonte potencial de embolismo cerebral,
especialmente em pacientes com alta suspeita de um
mecanismo embdlico de derrame sistémico.

A rare congenital myocardial defect, known as left ventricular
hypertrabeculation/non-compaction (LVHT), has been occasionally
described associated with thrombus formation with a potential
systemic embolic risk, but its association with ischemic strokes
remains controversial.

We report a case of ischemic stroke in a patient with severe LVHT and
ventricular dysfunction as a possible etiologic synergistic association.
In absence of other embolic sources, a severe LVTH associated with
ventricular dysfunction could constitute a potential source of brain
embolism, especially in patients with high suspicion of an embolic
mechanism of ischemic stroke.

Introducao

A hipertrabeculagdo/ndo-compactacao do ventriculo
esquerdo (HTVE/NCVE) é uma rara cardiomiopatia
congeénita caracterizada por miltiplas e proeminentes
trabeculagdes e profundos recessos intertrabeculares
comunicando-se com a cavidade do ventriculo esquerdo.
Sua prevaléncia é cerca de 0,05%/ano a 0,24%/ano em
séries de Ecocardiografia'. Alguns estudos de necrépsia
e ecocardiograficos mostraram que codgulos podem se
formar em HTVE/NCVE com risco potencial de embolismo
secundario*®. Reportamos um caso de infarto cerebral
isquémico associado com grave HTVE/NCVE associado
a disfungao ventricular como um possivel mecanismo
cardioembélico sinérgico.

Caso clinico

Um homem de 56 anos com histérico isolado de
hipertensao apresentou uma abrupta e grave fraqueza do
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lado esquerdo. O exame fisico identificou um terceiro som
cardiaco (S3) sem sopro. O exame neurolégico mostrou
que o paciente apresentava-se desorientado no espago
e deu resposta incorreta sobre sua idade, apresentava
hemianopsia direita, leve disartria, leve fraqueza e perda
sensorial no lado esquerdo e extingdo sensorial do lado
esquerdo (NIHSS basal =7). A tomografia computadorizada
(TC) inicial mostrou uma extensa area de hipodensidade no
territério da artéria cerebral superficial direita e da artéria
cerebral média (ACM) profunda. A ressonancia magnética
(RM) mostrou uma lesdo isquémica no mesmo territério
arterial com uma pequena transformacao hemorrégica
nos ganglios basais (Figura 1). O eletrocardiograma (ECG)
sugeriu hipertrofia ventricular esquerda. A radiografia
de térax mostrou uma grave cardiomegalia sem derrame
pleural. Uma ecocardiografia bidimensional com Doppler
e uma ecocardiografia transesofagica (ETE) (Ecocardidgrafo
Vivid 7 Dimension, General Electric) mostraram uma grave
miocardiopatia dilatada com hipocinesia difusa do VE,
fragdo de ejegdo < 20% e grave hipertensdao pulmonar.
Nenhum trombo cardiaco foi detectado (Figura 2A). Entao,
uma ressonancia magnética (RM) cardiaca foi realizada
para avaliar o dano a parede ventricular, a qual mostrou
uma imagem ventricular caracteristica de grave ndo-
compactagao de ventriculo esquerdo (NCVE) nas paredes
lateral, septal e apical (Figura 2B). A razao entre as camadas
de endomiocdrdio nao-compactadas/compactadas era
3,0, de acordo com os critérios diagndsticos de NCVE/
HTVE pela ecocardiografia bidimensional. Foi observada
uma hipocinesia global associada nas regioes afetadas,
especialmente na parede anteroseptal, com 18% de fragao
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Fig. 1 - (A) Ecocardiografia bidimensional com Doppler - Fluxo sanguineo entre os recessos trabeculares (seta branca). (B) Ressonancia magnética cardiaca usando
gadolinio mostra uma hipertrabeculagdo do ventriculo esquerdo nas paredes miocérdicas lateral, septal e apical (veja detalhes no texto).

Fig. 2 - Protocolo de derrame por ressonéancia magnética (RM). (A) DWI,
(B) mapa ADC, (C) FLAIR, (D), T2 ponderada. Os achados sdo compativeis
com uma grande lesdo isquémica nos ganglios basais direitos e lobos frontal
direito, parietal e temporal, territérios de ramos profundos e superficiais da
artéria cerebral média direita. Em (D) ha sinais de transformagéo hemorrégica
nos ganglios basais (seta negra).

de ejecdo. Nao foi demonstrado atraso no aparecimento de
contraste no miocdrdio. Um estudo da carétida por Doppler
nao mostrou qualquer anormalidade. Nenhuma outra
anormalidade foi encontrada no sangue (incluindo enzimas

cardiacas) que pudessem configurar etiologias potenciais
para esse derrame isquémico. Finalmente, um tratamento
com Warfarina (INR 2-3), carvedilol, espironolactona e
furosemida foi iniciado e mantido até a alta hospitalar.

Discussao

Durante o desenvolvimento embrionario do miocardio,
as trabeculagoes emergem da regiao apical dos ventriculos
primitivos por volta do dia 32 e entao involui através de um
processo de reabsorcao e remodelamento. Depois disso, o
miocdrdio se condensa gradualmente e os grandes espagos
dentro da trama trabecular achatam-se ou desaparecem?*.
Uma falha nesse processo resulta em trabeculagoes mltiplas
e recessos intertrabeculares no miocardio do ventriculo
esquerdo, um fendmeno conhecido como hipertrabeculacao/
ndo-compactagdo do ventriculo esquerdo (HTVE/NCVE)°.
Aparentemente, ambos os sexos sao afetados de forma similar.
A HTVE pode se manifestar da infancia ao inicio da idade
adulta, com alta taxa de mortalidade na maioria dos casos’.
Em criangas, pode estar associada a diferentes anormalidades
neurolégicas, afetando nervos e/ou misculo estriado®. Ainda
ha controvérsias em relacao ao seu papel embdélico como
um defeito miocardico isolado, quando comparada com
uma disfuncdo ventricular associada, considerando que a
relevante hipocinesia miocardica constitui, por si s, uma
fonte embdlica reconhecida, de criangas do sexo masculino’
a mulheres adultas®.

Nosso paciente nao apresentava um histérico familiar de
cardiopatia ou doengas genéticas e o derrame isquémico foi
a primeira manifestagao clinica. O espectro clinico da HTVE
ainda nao foi bem estabelecido na literatura atual. Desde a
primeira publicagao em 1990%, a HTVE tem sido associada a
tromboembolismo sistémico, insuficiéncia cardiaca, arritmia
cardiaca, depressao da funcao sistélica do ventriculo esquerdo
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e derrame isquémico ou embolismo periférico®. Embolismo
cerebral tem sido reportado em 38% de HTVE em diferentes
séries**. Em um estudo retrospectivo de necrdpsias?, de 6
criangas incluidas no estudo, 3 apresentavam embolismo
sisttmico, 2 delas afetando o cérebro. No estudo de Chin?,
3 de 10 pacientes incluidos apresentavam embolismo
cerebral, que foi a causa direta da morte em um deles?. Os
recessos intertrabeculares no apice cardiaco e/ou nas paredes
ventriculares lateral e inferior, que tem sido considerados
como os segmentos mais frequentemente afetados’, tém
uma tendéncia a formacao de trombos com risco potencial
de embolismo sistémico secundario®. Dessa forma, no
estudo de Chin*, trombos murais do VE foram identificados
em 2 pacientes, um deles através de ecocardiografia e o
outro na necrépsia, com um codagulo dentro dos recessos
intertrabeculares neste Gltimo caso. Nao encontramos nenhum
coagulo intertrabecular através de ecocardiografia ou estudo
por RM cardiaca, mas o fluxo sanguineo entre os recessos
trabeculares foi detectado na ecocardiografia bidimensional
com Doppler (Figura 1).

O infarto cerebral hemorragico, em contraste com a forma
palida, resulta da reperfusao do leito vascular do infarto apds
alivio da oclusao, com fragmentagao e migragdo distal de
um émbolo™. Essa hipétese tem sido apoiada pela maior
frequéncia de infartos hemorrégicos secundérios a mecanismos
cardioembodlicos. Baseado na experiéncia acumulada, é
provavel encontrar-se uma fonte cardioembélica quando um
infarto cerebral ocorreu, como suspeitado em nosso paciente
que apresentava pequena transformacao hemorragica (Figura
2). Uma fonte cardioembodlica cldssica, tal como a fibrilacao
atrial, infarto agudo do miocardio, aneurisma ventricular,
doenga cardiaca reumadtica ou vélvula cardiaca protética,
entre outras, foi excluida em nosso paciente.

O diagnostico de HTVE é geralmente baseado na
ecocardiografia bi-dimensional**'". O critério diagnéstico
na ecocardiografia bidimensional com Doppler consiste
no calculo da razao das camadas endomiocardicas nao-
compactada/compactada (N/C), que foi definida como sendo
N/C > 2. Nosso paciente satisfazia tal critério, com uma

Referéncias

1. StollbergC, Finsterer . Left ventricular hypertrabeculation/noncompactation.
J Am Soc Echocardiogr. 2004; 17: 91-100.

2. Stollberger C, Finsterer ). Left ventricular hypertrabeculation/noncompaction
and stroke or embolism. Cardiology. 2005; 103: 68-72.

3. Domnitskaia TM, Sidorenko BA, Erokhina MG, Saidova MA. [Non-compact
left ventricular myocardium: Current state of the problem]. Kardiologiia.
2006; 46: 63-8.

4. ChinTK, Perloff JK, Williams RG, Jue K, Mohrmann R. Isolated noncompaction
of left ventricular myocardium: a study of eight cases. Circulation. 1990; 82:
507-13.

5. Breckenridge RA, Anderson RH, Elliott PM. Isolated left ventricular non-
compaction: the case for abnormal myocardial development. Cardiol Young.
2007;17(2): 124-9.

6. Stollberger C, Finsterer J, Blazek C. Left ventricular hypertrabeculation/
noncompaction and association with additional cardiac abnormalities and
neuromuscular disorders. Am J Cardiol. 2002; 90: 899-902.

Arq Bras Cardiol 2010; 94(3) : e88-e90

razao N/C = 3,0, o que sugeria HTVE. Uma angiografia do VE
com contraste iodado (gadolinio) mostrou uma parede inferior
disfuncional e uma regiao apical com mdltiplos recessos
trabeculares. Seguindo nosso algoritmo institucional, decidimos
realizar uma nova ecocardiografia usando um contraste sdnico
(microcapsulas de albumina sérica cheias de ar, Quantison™)
que demonstraram numerosos, excessivamente proeminentes
trabeculagoes e profundos recessos intertrabeculares,
concordantes com HTVE, nas mesmas regides disfuncionais
evidenciadas na angiografia ventricular, com auséncia de
anormalidades cardiacas estruturais co-existentes. Um estudo
por ressondncia magnética (RM) cardiaca foi realizado, que
ajudou-nos a confirmar o diagnéstico de HTVE.

Em conclusao, baseados nos achados ecocardiogréficos e
aqueles da RM cardiaca, consideramos que nosso paciente
provavelmente apresentava um derrame isquémico
cardioembodlico, onde a HTVE localizada associada a disfungao
ventricular foram os Gnicos achados cardiacos relevantes
observados.

Propomos que ambas as condigdes possam agir como um
mecanismo cardioembdlico sinérgico, mas essa proposicao
precisa ser confirmada em estudos futuros, O uso combinado
de ecocardiografia com Doppler colorido e RM cardiaca em
pacientes sem doencga coronariana pode ajudar a confirmar
esse disttrbio cardiaco nao-usual.
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