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Paciente de 38 anos de idade, do sexo masculino, com 82 kg de peso, 1,78 m de altura, com taquicar-
dia ventricular ndo sustentada, foi encaminhado para o Servigo de Radiologia e Diagnéstico por Imagem
do Hospital Procardiaco para a realizac8o de ressonéncia magnética (RM) do coracéo.
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Figura 1. Aquisicoes acopladas ao eletrocardiograma
(ECG), em cine Fiesta (SSFP), ao final da diastole, nos
planos da via de saida (A), quatro camaras (B), eixo longo
duas camaras (C), eixo curto medial (D) e eixo curto
apical (E).

C
Figura 2. Aquisicoes acopladas ao ECG. Realce tardio quatro camaras (A), eixo curto (B) e eixo longo duas camaras (C).
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Descrigdo das imagens

Figura 1. Aquisi¢des acopladas ao
ECG, em cine Fiesta (SSFP), ao final da
diastole, nos planos da via de saida (A),
quatro camaras (B), eixo longo duas c&-
maras (C), eixo curto medial (D) e eixo
curto apical (E). Observar os &trios de
tamanho normal, ventriculo direito com
didmetros preservados; a funcéo global
e segmentar do ventriculo direito era pre-
servada. O ventriculo esquerdo (VE) pos-
sui didmetro diastdlico discretamente au-
mentado, com sua fungdo global e seg-
mentar preservada. Notar o aumento da
trabeculagdo subendocardica do VE nos
segmentos apicals, anterior e inferior
mediais. A relagdo da espessura miocar-
dica diastdlica ndo-compactada (NC)/
compactada (C) méximafoi de 4. A rela
¢do médiafoi de 2,4.

Figura 2. Aquisi¢des acopladas ao
ECG. Realce tardio quatro camaras (A),
eixo curto (B) e eixo longo duas camaras
(C). Observar a auséncia de rea ce tardio
miocardico, compativel com auséncia de
necrose/fibrose miocérdica.

Diagnéstico: Miocérdio ndo-compac-
tado isolado.

COMENTARIOS

O miocérdio ndo-compactado € uma
entidade rara, usualmente diagnosticada
na populacdo pediétrica e que se encon-
tra associada a outras malformacoes es-
truturais congénitas do coragdo, predo-
minando em pacientes com obstrugdo
congénita da via de saida do ventriculo
direito ou do VE®?. O miocérdio ndo-
compactado isolado, definido pela au-
séncia de outra alteracdo estrutural car-
diaca associada, € uma forma de apresen-
tagdo ainda mais rara, com poucos rela-
tos na literatura®®.

Também chamada de hipertrabecula-
¢&o do VE, miocérdio em esponja ou tra-
beculagdo isolada anormal do VE, esta
doenca foi descrita pela primeira vez em
1932, apbs necropsia. Até hoje, foram pu-
blicados poucos casos no Brasil. Sua pre-
valénciafoi estimadaem 0,05-0,24%, mas
com o0 atua avango dos métodos diag-
nésticos por imagem, principa mente no
campo da ressonancia magnética (RM),
esta prevaléncia tende a aumentar*™.

VIl

A etiologia do miocérdio ndo-compac-
tado ndo esta bem definida, mas fatores
genéticos heterogéneos parecem estar
intimamente ligados a doenga. Durante
0 desenvolvimento embrionério, existe
uma trama trabecular com miocérdio tipo
esponjoso. A medida que o coragio se
desenvolve, o miocardio se condensa e
0s recessos intertrabeculares sdo redu-
zidos a capilares. O miocérdio ndo-com-
pactado é definido como uma anormali-
dade da morfogénese endomiocardica, o
gue pode se tratar de uma parada da com-
pactacdo das fibras miocardicas que se
encontram, formando uma malha frouxa
entrelagada durante a vida intra-uterina.
O miocérdio ndo-compactado isolado
pode ser identificado desde ainfancia até
avida adulta. Ambos 0s sexos sdo afeta-
dos e pode haver recorréncia familiar.
Estratificacio familiar por meio de RM do
coracdo deve ser considerada em paren-
tes de pacientes com diagnéstico de mio-
cardio ndo-compactado isolado. O pre-
sente caso esta de acordo com a litera-
tura, em que os casos com boa funcgéo
miocérdica e auséncia de arritmias cons-
tantes podem apresentar bom prognés-
tico. Existe comprovagdo de associacOes
ainsuficiéncia cardiaca, arritmias graves
e eventos embdlicos®™®.

Na maioria dos relatos na literatura, a
ndo-compactagdo ventricular encontra-
se associada a outras cardiopatias con-
génitas, predominando a atresia pulmo-

nar e a obstrugdo da via de saida do VE
combinada ao septo interventricular in-
tegro. O miocérdio ndo-compactado tam-
bém foi identificado associado a anorme-
lidades da origem da artéria coronéria
esquerda a partir do tronco da artéria
pulmonar. No caso do miocérdio ndo-com-
pactado isolado (Figura 3), sua causa é
desconhecida e ainda n&o foi identificado
qualquer fator que possa justificar uma
parada na compactagdo miocérdica ven-
tricular. O diagnostico de miocérdio ndo-
compactado isolado seria baseado na
presenca, & RM, de trabeculagbes nume-
rosas e excessivamente proeminentes e
de profundos recessos intertrabeculares
na auséncia de anormalidades cardiacas
coexistentes. A tomografia computado-
rizada com multidetectores contrastada
eaRM sdo exames complementares Uteis
para a confirmagao diagndstica, possibi-
litando um delineamento entre o tecido
compactado e o nao-compactado>>7.
As manifestacdes clinicas podem va-
riar desde pacientes assintométicos a
pacientes com disfuncdo ventricular es-
querda progressiva com arritmias e com
fendmenos embdlicos sistémicos ou pul-
monares. Devido ao fato de algum grau
de trabeculagdo infero-apical associado
a espagos intertrabeculares poder ser
visualizado na cardiomiopatia dilatada,
uma distin¢do entre essas duas doengas,
pelo menos do ponto de vista morfol 6-
gico, nem sempre é nitida. Apesar do fato

Figura 3. Aquisicdes acopladas ao ECG, em cine Fiesta (SSFP), ao final da diéstole, nos planos eixo curto
apical e eixo longo do VE. Notar a espessura total da parede (tracado amarelo), 0 aumento da trabeculagéo
subendocérdica do VE (tragcado vermelho) nos segmentos apicais, anterior e inferior mediais. A relagéo da
espessura miocardica diastdlica ndo-compactada (tracado vermelho)/compactada (tracado verde) méxima
foi de 4. A relacdo média foi de 2,4.
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de a demonstragdo de recessos intertra-
beculares profundos perfundidos, na téc-
nica de perfusdo pela RM, ser um dos
sinais diagnésticos do miocardio nao-
compactado isolado, variagdes transicio-
nais entre miocéardio ndo-compactado iso-
lado e cardiomiopatiadil atada podem exis-
tir®19, Além disso, podem existir casos
mais discretos de miocérdio ndo-compac-
tado isolado, que podem néo ter o diag-
néstico confirmado, caso ndo exibam tra-
beculacbes excessivas na regido infero-
apical, hipertrofia e espacos intertrabecu-
lares pronunciados. A grande incidéncia
de fendmeno tromboembdlico no miocér-
dio n&o-compactado isolado resultaria
principalmente na formagdo de trombos
locais a0 nivel dos recessos intertrabe-
culares profundos, além da presencga de
disfuncio ventricular®%1D,
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A RM apresenta-se como um método
de grande importancia, ndo so diagnés-
tica como também para o acompanha
mento evolutivo destes pacientes.

REFERENCIAS

1. Bellet S, Gouley BA. Congenital heart disease
with multiple cardiac anomalies: report of a case
showing aortic atresia, fibrous scar in myocardi-
um, and embryonal sinusoidal remains. AmJMed
Sci 1932;183:458-465.

2. Chin TK, Perloff JK, Williams RG, Jue K, Mohr-
mann R. |solated noncompaction of |eft ventricu-
lar myocardium: a study of eight cases. Circula-
tion 1990;82:507-513.

3. Conces DJ Jr, Ryan T, Tarver RD. Noncompac-
tion of ventricular myocardium: CT appearance.
AJR Am J Roentgenol 1991;156:717—718.

4. Dusek J, Estadal B, Duskova M. Postnatal per-
sistence of spongy myocardium with embryonic
blood supply. Arch Pathol 1975;99:312-317.

5. Lauer RM, Fink HP, Petry EL, Dunn M1, Diehl
AM. Angiographic demonstration of intramyocar-
dial sinusoids in pulmonary-valve atresia with

10.

11

intact ventricular septum and hypoplastic right
ventricle. N Engl J Med 1964;271:68-72.

. Oechdlin EN, Jost CHA, Rojas JR, Kaufmann PA,

Jenni R. Long-term follow-up of 34 adults with
isolated | eft ventricular noncompaction: adistinct
cardiomyopathy with poor prognosis. JAm Coll
Cardiol 2000;36:493-500.

. Ritter M, Oechdlin EN, Siitsch G, Attenhoffer C,

Schneider J, Jenni R. Isolated noncompaction of
the myocardium in adults. Mayo Clin Proc 1997;
72:26-31.

. RobidaA, Hajar HA. Ventricular conduction de-

fect in isolated noncompaction of the ventricular
myocardium. Pediatr Cardiol 1996;17:189-191.

. Jenni R, Wyss CA, Oechslin EN, Kaufmann PA.

Isolated ventricular noncompaction is associated
with coronary microcirculatory dysfunction. JAm
Coll Cardiol 2002;39:450-454.

Stéllberger C, Finsterer J. Left ventricular non-
compaction, cardiac magnetic resonanceimaging,
and neuromuscular disorders. JAm Coll Cardiol
2006;47:1233-1234.

Wong JA, Bofinger MK. Noncompaction of the
ventricular myocardium in Melnick-Needlessyn-
drome. Am J Med Genet 1997;71:72—75.



