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Miocardio Nao Compactado em Paciente com Infarto Agudo do

Miocardio

Noncompaction of the Myocardium in a Patient with Acute Myocardial Infarction

Emanuel Correia, Luis Ferreira Santos, Bruno Rodrigues, Pedro Gama, Costa Cabral, Oliveira Santos

Hospital de S. Teotdnio, Viseu - Portugal

Miocérdio ndo compactado (MCNC) é uma cardiopatia
congénita rara, resultado da falha na compactagao do
miocdardio, levando a persisténcia de trabeculagdes numerosas
e profundas, comunicantes com a cavidade ventricular. Tem
como principais manifestagoes clinicas: insuficiéncia cardiaca,
eventos arritmicos (supraventriculares ou ventriculares) e
episodios de embolismo arterial.

Apresenta-se o caso de um cidaddo brasileiro residente em
Portugal internado por infarto agudo do miocérdio, do qual
resultou disfungao sistdlica severa do ventriculo esquerdo. No
decorrer do estudo diagnosticou-se MCNC.

Descreve-se a apresentagao clinica, ecocardiografica
(bidimensional e tridimensional), imagem de ressonancia
magnética nuclear (RMN) e ventriculografia. Discutem-se os
critérios diagndsticos e opgoes terapéuticas.

Left-ventricular non-compaction (LVNC) is a rare congenital
cardiopathy, which results from the failure of the myocardial
compaction process, leading to the persistence of numerous and
deep trabeculations communicating with the ventricular cavity.
Its main clinical manifestations are heart failure, arrhythmias
(supraventricular or ventricular) and episodes of arterial embolism.

The present case reports on a Brazilian patient living in Portugal,
who was hospitalized due to acute myocardial infarction, which
resulted in severe LV systolic dysfunction. During the patient’s
assessment, LVNC was diagnosed.

The clinical presentation is described, as well as the
echocardiographic evaluation (two-dimensional and three-
dimensional), nuclear magnetic resonance (NMR) imaging and
ventriculography results. The diagnostic criteria and therapeutic
options are discussed.

Introducao

O MCNC é uma cardiopatia congénita que resulta da
falha da compactagao do miocardio, entre a quinta e a
oitava semanas da embriogénese, levando a persisténcia de
trabeculagbes profundas e numerosas, comunicantes com a
cavidade ventricular'. Dado que a compactagao ocorre da
base para a regido apical e do epicardio para o endocérdio,
entende-se como alteragao predominante a de localizagao
apical.

Clinicamente pode apresentar-se como insuficiéncia
cardiaca, arritmias (supraventriculares e ventriculares) e
eventos embdlicos arteriais>. Um ndimero crescente de casos
ocorre em individuos assintomaticos.

Até recentemente descrita como rara (prevaléncia em
adultos estimada em 0,014%)°, estudos recentes sugerem
que estara subdiagnosticada: num estudo recentemente
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publicado quase 25% dos pacientes referenciados a uma
clinica de doengas cardiacas e apresentando disfungao
sistélica do ventriculo esquerdo, preenchiam critérios para
este diagndstico®.

O diagnéstico sera ecocardiografico (segundo os critérios
adiante referidos) reservando-se a ressonancia magnética
nuclear (RNM) para a confirmagao deste®.

Em casuisticas, até 44% dos pacientes tém antecedentes
familiares de cardiomiopatia. Em criangas foi descrita
transmissdo ligada ao cromossoma X, autosdmica dominante
e mitocondrial. Em adultos tem sido descrita predominancia
de formas autosdmicas dominantes sendo as formas ligadas
ao cromossoma X menos frequentes.

Foram descritas mutacées em varios genes incluindo:
taffazin (TAZ/G4.5), LIM domain binding protein 3 (ZASP/
LPB3), a-distrobrevina (DTNA) e lamin A/C (LMNA). Um
estudo recentemente publicado identificou variantes de
genes codificando proteinas do sarcomero (MYH7, ACTC e
TNNT2) em doentes adultos afectados. Esses mesmos genes
estao associados a miocardiopatia hipertréfica e dilatada®.

Relato do Caso

Cidadao brasileiro, sexo masculino, 45 anos, raca
caucasiana, residente em Portugal ha 3 anos, que recorre a
Urgéncia do nosso hospital por suores frios, tonturas, cefaleias,
vomitos alimentares e periodo de desorientagao.

Sem antecedentes familiares de doenca cardiaca.



Correia e cols.
Miocirdio nao compactado em infarto do miocardio

Relato de Caso

Como antecedentes pessoais apresentava hipertensao
arterial, diabete melito tipo 2, hipercolesterolemia e tabagismo
ativo (carga tabdgica de 60 UMA). Episédio anterior de
angina instavel hd quatro meses, sendo entdo submetido a
cateterismo cardiaco e angioplastia com implantagao de stent
com farmaco na descendente anterior média (2,50*20mm).
O ecocardiograma bidimensional mostrava entao ventriculo
esquerdo (VE) de dimensdes aumentadas, hipocinésia
antero-lateral e boa fungao sistélica global. Ma aderéncia
a terapéutica e as instrugdes higieno-dietéticas mantendo
habitos tabagicos e ndo tomando clopidogrel.

Nesse segundo internamento, a admissao o exame fisico
era normal, o electrocardiograma de 12 derivagoes revelava
fibrose antero-septal e elevagao do segmento ST em V4 e
V5, sugerindo infarto agudo do miocdrdio com elevagao
do segmento ST (EAMCSST). Cateterizado de urgéncia,
apresentando trombose intra e pré-stent na descendente
anterior média, que foi resolvida por angioplastia com baldo.
Na ventriculografia observou-se disfungao sistélica severa do
VE com acinesia da parede anterior e apex. Calculo da fragao
de ejegao de 21% (em OAD).

Realizou ecocardiograma transtoracico bidimensional com
estudo Doppler e ecocardiograma tridimensional. Apresentava
dilatagao do atrio esquerdo (4,6 cm) e ventriculo esquerdo (6,0
cm de didmetro diastélico) com diminuigao severa da fragao
de ejecao (30% Simpson 4C e 2C); acinesia dos 2/3 inferiores
do septo, regiao apical e pico-lateral. Na regiao latero-apical
do VE observa-se trabeculacao exuberante com mais do dobro
da espessura em relagao a regido compactada e fluxo entre as
trabéculas. As imagens tridimensionais evidenciaram a regiao
nao compactada (Fig. 1).

A revisao da ventriculografia permitiu observar imagens
sugestivas da ndo compactacao do miocardio.

Realizou RMN que confirmou o diagnéstico de miocardio
ndo compactado localizado a parede lateral e apex do VE

(Fig. 2).
Nao foram encontradas mutacoes no gene TAZ.
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Fig. 1 - Vista tridimensional do eixo curto do ventriculo esquerdo com as
trabeculagbes exuberantes.

Fig. 2 - Imagem de ressonancia magnética da ndo compactagéo da regido
apical do ventriculo esquerdo.

Repetido ecocardiograma 40 dias apés o EAMCSST,
mantendo depressao severa da funcao ventricular esquerda.
Foi implantado desfibrilador (CDI) em setembro de 2007.

O paciente encontra-se em classe funcional 1l da NYHA
com bom cumprimento da terapéutica e sem necessidade
de internamentos.

Discussao

A primeira descricio do “miocérdio esponjoso” foi feita
por Chin e cols.?, em 1990. Desde entdo alimentou muita
controvérsia em relacao aos critérios para o seu diagnéstico,
sendo mais aceites neste momento os dos grupos de Chin,
de Jenni e de Stollberger™.

Para o grupo de Chin é definido por uma relagao inferior
a 0,5 entre as distancias: epicardio (inicio das trabéculas)
- epicardio (pico das trabéculas). Essas devem localizar-se
no apex do ventriculo esquerdo, na incidéncia apical e na
paraesternal eixo curto. As medidas correspondem a espessura
da parede livre do ventriculo esquerdo no final da distole’.

Jenni e cols® mantém a necessidade de a camada trabeculada
ter o dobro da espessura da camada nao trabeculada, e
introduz a exclusao de cardiopatias estruturais coexistentes,
o conceito de trabeculacbes numerosas, excessivamente
proeminentes e recessos intratrabeculares profundos, com
fluxo Doppler de sangue proveniente do ventriculo®.

Os critérios de Stollberger exigem mais de trés trabeculagoes
protudindo da parede do ventriculo esquerdo, distais em
relagao aos musculos papilares e visiveis no mesmo plano;
os espagos intertrabeculares devem ser perfundidos a partir
da cavidade ventricular (visualizado por Doppler colorido)®.

A terapéutica é dirigida pelas manifestagoes mais
frequentes da doenca: tratamento da insuficiéncia cardfaca,
anticoagulacao profilatica e avaliagao do risco pré-arritmico.
Pela elevada prevaléncia de arritmias malignas o Holter devera
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ser realizado no minimo anualmente. A realizagao de estudo
eletrofisiolégico e/ou a implantagao profilatica de CDI deve
ser ponderada.

Esportes de competicao deverao ser evitados e os familiares
de primeiro grau deverao ser rastreados com recurso a
ecocardiograma com estudo Doppler®.

O MCNC inicialmente foi descrito como tendo mau
prognéstico: numa casuistica de 34 pacientes adultos
seguidos por 44 = 39 meses, 53% foram internados por
insuficiéncia cardiaca; 41%, por taquicardia ventricular; e
24%, por eventos embdlicos; cerca de 33% dos pacientes
faleceram e 12% foram transplantados. Contudo, casuisticas
mais recentes sugerem prognéstico mais favoravel: numa
dessas, constatou-se uma sobrevida livre de transplante
de 97% aos 46 meses; noutra, de 65 pacientes, os
assintomaticos quando do diagnéstico permaneceram sem
eventos cardiovasculares aos 43 meses.

O paciente descrito preenchia os critérios diagnésticos
exigidos por Chin e cols*.

Dada a presenca de MCNC e da disfungao sistélica do
ventriculo esquerdo com fragao de ejecdo de 30%, foi
implantado CDI ao paciente e otimizada a terapéutica médica
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encontrando-se neste momento em classe funcional Il da
NYHA. Recomendado contatar familiares em primeiro grau
(residentes no Brasil) para realizagao de ecocardiograma com
estudo Doppler para exclusao dessa doenga.

Este caso ilustra a diversidade de apresentagoes do MCNC
e reforga a necessidade de, na presenga de um ventriculo
esquerdo dilatado e com fungao deprimida, procurar as
trabeculagoes caracteristicas na regiao apical. Reforga também
a necessidade de um consenso alargado para os critérios
diagnosticos dessa doenca.
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