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A cardiomiopatia ndo-compactada é uma doenca rara,
anatomicamente caracterizada por um padrao trabecular
proeminente e recessos intra-trabeculares profundos. Suas
manifestagbes clinicas incluem disfungao ventricular grave
arritmias, embolismo sistémico e morte sabita. Nesse
estudo, dois casos de pacientes de idades diferentes com
cardiomiopatia ndo-compactada sao descritos: uma crianga
do sexo masculino em idade escolar, cuja patologia estava
associada com estenose mitral e regurgitagdo e um paciente
adulto do sexo feminino, com 50 anos de idade e hist6rico
de hipertensao arterial e insuficiéncia cardiaca.

Non-compaction cardiomyopathy is a rare disease,
anatomically characterized by a prominent trabecular pattern
and deep intertrabecular recesses. Its clinical manifestations
include severe left ventricular dysfunction, arrhythmias,
systemic embolism, and sudden death. In this report, two
cases of patients of different ages with non-compaction
cardiomyopathy are described: a male schoolboy whose
pathology was associated with mitral stenosis and regurgitation
and a 50-year-old female with history of high blood pressure
and cardiac failure.

Introducao

A cardiomiopatia ndo-compactada é um distlrbio
congénito geneticamente heterogéneo, caracterizado por um
padrao trabecular proeminente e recessos intra-trabeculares
profundos que nao estdo conectados com a circulagao
coronariana e sao cobertos por uma camada de endocardio
continua com a parede ventricular, tornando-a suscetivel a
formagao local de trombos'?2. A causa da cardiomiopatia nao-
compactada parece ser uma anormalidade morfogenética
que detém a compactagdo do miocardio durante a
embriogénese®*. A prevaléncia da cardiomiopatia nao-
compactada em adultos é de 0,014°°. O objetivo do
presente estudo foi analisar as caracteristicas clinicas e
ecocardiograficas da cardiomiopatia ndo-compactada e sua
dificuldade diagnéstica em dois pacientes.

Caso 1

Uma crianga do sexo masculino em idade escolar (11 anos)
apresentou dispnéia desencadeada por grandes esforgos
nos 4 anos anteriores. O exame fisico revelou sinais vitais
estaveis; achados auscultatérios mostraram sopro sistélico
[1/VI seguido por sopro médio-diastdlico de tom baixo; a

Palavras-chave

Cardiomiopatias, Disfungao Ventricular Esquerda, Arritmias
Cardiacas, Embolia, Morte Sibita Cardiaca.

Correspondéncia: Francisco Martinez-Baca Lépez *

Floresta No. 146-2, Colonia Claveria 02080 México, D.F México.

E-mail: centro_cardiologico@prodigy.net.mx

Artigo recebido em 13/03/08; revisado recebido em 08/07/08; aceito em
8/07/08.

segunda bulha era normal. O eletrocardiograma mostrava
ritmo sinusal com bloqueio do ramo direito. O raio-x de
térax revelou aumento do coracao com duplo contorno do
grande étrio esquerdo. O ecocardiograma bidimensional foi
compativel com cardiomiopatia nao-compactada, mostrando
um padrdo trabecular proeminente no ventriculo esquerdo
(Figuras 1A, 1B). A imagem do ecocardiograma com Doppler
colorido mostrou os recessos sinusoidais cheios de sangue
(Figura 1C) e uma razao endocardio-epicardio de 2:1. Estenose
mitral com drea valvar de 1,6 cm? e regurgitagao trictspide
e leve regurgitacao mitral foram observadas (Figura 1D); a
pressao sistélica na artéria pulmonar era de 41 mmHg e a
fragao de ejegao, 71%. Um fato digno de nota neste caso foi
a histéria familiar desse paciente, filho de pais consangtineos:
um irmao morreu subitamente durante os primeiros meses de
vida; outro irmao morreu com 16 anos com um diagnéstico
de cardiomiopatia dilatada, mas ao revisar sua autépsia,
descobrimos que o corte histolégico transmural do coragao
mostrava caracteristicas compativeis com cardiomiopatia
nao-compactada (Figuras 2A, 2B, 2C).

Caso 2

Uma mulher de 50 anos de idade, com histérico familiar
de insuficiéncia cardiaca e morte sibita, apresentando
hipertensao por pelo menos 22 anos. Oito anos antes, ela
comegou a apresentar dispnéia progressiva. Quatro anos
antes, ela havia sofrido um acidente vascular cerebral, que
resultou em hemiplegia esquerda com total recuperagao;
nessa época ela recebeu um diagnéstico de cardiomiopatia
dilatada. O exame fisico revelou sinais vitais normais; ausculta
cardiaca revelou sopro de regurgitagao tricispide e mitral
[I/VI. Em repouso, o ECG de 12 derivagdes registrou ritmo
sinusal com imagem de bloqueio do ramo esquerdo. O raio-
x de térax mostrou campos pulmonares com leve congestdo
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Figura 1 - Ecocardiograma bidimensional no plano apical - quatro cdmaras e eixo curto mostrando o ventriculo esquerdo com padréo trabecular proeminente e
profundos recessos intertrabeculares (A, B). Imagem de Doppler colorido no eixo curto mostrando rede miocérdica com recessos sinusoidais cheios de sangue (C).

Doppler continuo revelando estenose com regurgitagdo mitral associada (D).

Figura 2 - Corte histolégico corado com tricromo de Masson mostrando a camada epicardica compactada e a camada endocardica ndo-compactada. A razéo endocardio/
epicérdio era 2,4:1 com recessos médios de 1,3 x 0,7 mm e média de espessura trabecular de 0,4 mm. (A) Segéo transversal da camada miocéardica, mostrando
endocérdio com grande aumento de espessura, fibrose intersticial e degeneragdo miocitica (B, C).

hilar e coragao aumentado grau Ill. O ecocardiograma
bidimensional era compativel com cardiomiopatia nao-
compactada. Observamos um padrao trabecular e profundos
recessos sinusoidais no ventriculo esquerdo (VE), hipocinesia
generalizada do VE com duas camadas separadas e uma razao
endocérdio-epicardio de 2,5:1. Aimagem do Doppler colorido
mostrou recessos sinusoidais cheios de sangue; VE dilatado
com padrao de enchimento restritivo-congestivo e regurgitacao
mitral e trictspide leve. A pressao sist6lica da artéria pulmonar
era de 44 mmHg, e a fragdo de ejecao, 20%. A cineangiografia
cardiaca revelou artérias coronarias epicdrdicas normais;
o ventriculograma mostrou hipocinesia global, dilatagao
ventricular e disfuncao ventricular esquerda grave. A biépsia
endomiocardica apical mostrou grande espessamento do
endocardio, fibrose intersticial e degeneragao miocitica.

Discussao

A cardiomiopatia ndo-compactada ventricular esquerda
permanece uma cardiopatia nao-classificada de acordo
com a Organizagdo Mundial de Sadde (OMS)'. E um
distdrbio genético causado por mutagdes nos genes G4.5 e
a-distrobrevina, as quais resultam em parada do processo de
compactacao da rede miocdrdica durante a embriogénese
endomiocardica'*#. Esta cardiomiopatia € uma doenga com
recorréncia familiar, cujas manifestagbes clinicas podem
aparecer na infancia ou no inicio da vida adulta®. Foi observado
que os pacientes neste estudo tinham histérico familiar
relevante de morte sdbita e insuficiéncia cardiaca; assim, eles
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apresentavam alto risco de apresentar essa cardiomiopatia.
A sintomatologia inicial em ambos os casos era caracterizada
por dispnéia progressiva. No caso 2, havia o antecedente do
AVC. Diferentes séries tém relatado que as manifestages
clinicas dessa patologia sao caracterizadas por progressiva
disfuncao ventricular esquerda, grave insuficiéncia cardiaca
e embolismo sistémico e pulmonar, que podem resultar de
funcdo ventricular deficiente e formacdo de trombos dentro
dos recessos intertrabeculares®’. A fisiopatologia da perfusao
miocardica pode ter um papel crucial na cardiomiopatia nao-
compactada, resultando em anormalidades da microcirculagao
coronariana produzindo alteragdes no movimento segmentar
global, dilatacao ventricular e insuficiéncia cardiaca'®.

O ecocardiograma bidimensional dos dois pacientes
descritos aqui mostrou o VE com numerosas trabéculas
proeminentes, prevalecendo nas regides médio-ventricular,
apical, e médio-inferior e uma estrutura de duas camadas
com uma razao endocardio-epicardio > 2 no final da
sistole. O ecocardiograma com Doppler colorido em ambos
o0s pacientes revelou recessos sinusoidais cheios de sangue
proveniente da cavidade ventricular. O diagnéstico da
cardiomiopatia nao-compactada é frequentemente perdido
ou erréneo, devido a falta de conscientizagao da doenca e
por que outras doengas cardiacas apresentam caracteristicas
similares; assim, é necessario distingui-la de outras patologias
nas quais o aumento da espessura da parede ventricular e
um padrao trabecular proeminente sdo observados, como
na cardiomiopatia hipertréfica e cardiopatia hipertensiva,
bem como a cardiomiopatia dilatada, na qual a hipocinesia
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generalizada, dilatagdo das cavidades cardiacas e grave
disfungdo ventricular esquerda sao encontradas. Em criangas,
essa cardiomiopatia deve ser diferenciada da atresia valvar
pulmonar, septo interventricular intacto e de patologias
que possam induzir obstrugdo do fluxo de saida do VE*'°.
Alguns tumores cardfacos como os hemangiomas, que sdo
caracterizados pela proliferagdo de vasos sanguineos, podem
ter a aparéncia de recessos’. Em nosso estudo, o irmdo do
caso 1 tinha recebido o diagnéstico errado de cardiomiopatia
dilatada, mas os estudos da autépsia mostraram que ele
tinha cardiomiopatia ndo-compactada, pois ele apresentava
as caracteristicas dessa doenca. No caso 1, o diagndstico
dessa cardiomiopatia poderia ter sido perdido ou feito
erroneamente, devido a estenose mitral e regurgitacao
associadas, o que nos fez considerar um diagndstico de
cardiopatia reumdtica. O caso 2 foi diagnosticado primeiro
como sendo cardiomiopatia dilatada, devido a cavidade
ventricular esquerda dilatada e hipocinesia generalizada
observadas; entretanto, em ambos os casos, a presenga
de um padrao trabecular proeminente no VC, recessos
sinusoidais profundos cheios de sangue e uma razao
endocérdio-epicardio > 2 nos levaram ao diagnéstico
de cardiomiopatia ndo-compactada. O ecocardiograma
bidimensional e o ecocardiograma com Doppler colorido
provaram, sem sombra de divida, serem métodos confidveis
para realizar o diagndstico dessa patologia.
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Conclusoes

A cardiomiopatia ndao-compactada é uma doenga
congeénita rara cujo diagnéstico pode ser perdido ou feito
erroneamente. A classificagao desse disttrbio pela OMS como
uma cardiomiopatia diferente é importante para promover
a conscientizagdo da doenca e seu diagnéstico precoce.
Os critérios estabelecidos para seu diagndstico permitem
aumentar o conhecimento da doenga e distingui-la de outras
patologias que podem apresentar caracteristicas similares.
O ecocardiograma bidimensional e o Doppler colorido
sao métodos de escolha confidveis e nao-invasivos para
diagnosticar essa cardiomiopatia.
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