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Resumo

Relata-se o caso de uma paciente de 24 anos, assintomatica,
com histéria de corregdo cirdrgica de defeito do septo
interventricular hd 22 anos. Apresentava também, por
ocasido da cirurgia, discreta coarctagdo de aorta. A andlise
ecocardiogréficaevidenciou ocupagdo por massa trabeculada
na regido apical em ambos os ventriculos com possivel
presenca de fluxo intertrabecular ao Doppler, e coarctagao
da aorta de moderada a severa. As imagens obtidas pela
ressondncia magnética cardiaca (RMC) confirmaram a
suspeita ecocardiografica de ndo-compactagdo miocardica
biventricular associada a coarctagdo de aorta. O estudo
hemodinamico realizado para a corre¢do da coarctagdo
adrtica evidenciou também pequena comunicagado
interatrial. Sdo discutidos aspectos clinicos, epidemioldgicos,
genéticos, diagndsticos e progndsticos.

Palavras-chave: Ndo-compactagdo ventricular, Miocérdio,
Defeito do septo interventricular, Coarctagdo de aorta

Abstract

Case presented of a 24-year-old patient, symptom-free
but with a history of surgical correction of a ventricular
septal defect 22 years ago, with discrete aortic coarctation
due to this operation. Echocardiographic analysis
indicated occupation by the apical zone of a trabecular
mass in both ventricles, with the possible presence of
intertrabecular flow seen by Doppler, and moderate to
severe aortic coarctation. Images obtained through
cardiac magnetic resonance (CMR) confirmed the
echocardiographic suspicion of a biventricular myocardial
non-compaction associated with aortic coarctation. A
hemodynamic study of the aortic coarctation correction
also indicated slight atrial communication. Clinical,
epidemiological, genetic, diagnostic, and prognostic
aspects are discussed.

Keywords: Ventricular non-compaction, Myocardium,
Ventricular septal defect, Aortic coarctation

Introducgao

O desenvolvimento embriondrio do miocardio é
representado por uma rede de fibras trabeculares,
esponjosas e com profundos recessos intertrabeculares
que se comunicam com os ventriculos. Entre a quinta
e a oitava semana da vida embriondria inicia-se a
compactagdo dessa estrutura esponjosa, dando inicio
a formacao da estrutura miocardica definitiva.

A nao-compactagdo miocdrdica é definida como a
manutengdo, apds o nascimento, da estrutura

trabeculada e esponjosa, que é uma caracteristica da
morfogénese miocdrdica. A patologia é incomum, e
foi originalmente descrita na populacdo pedidtrica
com obstrucdo da via de saida dos ventriculos. E mais
comum nos ventriculos isoladamente.

Acredita-se que a sobrecarga de presséo e a isquemia
miocdrdica, relativa ou decorrente de implantacao
andmala das corondrias, possam perpetuar o processo
de ndo-compactagdo. Os casos sem associagdo com
outras patologias sdo mais raros ainda, e até o
momento ndo tém uma base etioldgica'.
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Relato do Caso

K.T.G, 24 anos, sexo feminino, foi submetida a correcdo
cirtirgica de defeito do septo interventricular hd 22
anos. Em avaliacdo cardiolégica, em 2006, a paciente
apresentava hipertensdo arterial sistémica, comprovada
pela monitorizagdo ambulatorial da pressédo arterial,
tendo sido medicada com BRAII e betabloqueador. O
eletrocardiograma apresentava distdrbio de
conducdo pelo ramo direito e alteragdes inespecificas
da repolarizacdo ventricular na parede anterior
(Figura 1A). Tanto o ecocardiograma transtordcico
quanto o transesofdgico confirmaram o sucesso
cirirgico e a existéncia de coarctacdo de aorta de
leve a moderada. Nessa ocasido ndo havia assimetria
significativa na amplitude dos pulsos periféricos.

Em 2007, em avaliagdo cardioldgica para a pratica
de exercicios fisicos, mantinha-se assintomdtica
comniveis tensionais normais (130mmHgx80mmHg).
O eletrocardiograma mostrou infradesnivelamento
do segmento ST (1,5mm) com ondas T de morfologia
isquémica, principalmente em parede apical.
(Figura 1B)

Novo ecocardiograma transtordcico evidenciou
obliteracdo de ambos os dpices ventriculares,
hipertrofia concéntrica do ventriculo esquerdo (VE)
(Figura 2A), padrdo restritivo de enchimento
ventricular e coarctacdo de aorta, com sinais de
gradiente intra-adrtico de moderado a severo. O
dpice de VE mostrou discretas hipertrabeculacdes
e recessos com fluxo ao colorDoppler (Figura 2B),

necessitando diagnéstico diferencial com
cardiomiopatia hipertréfica apical bilateral e nio-
compactagdo ventricular. A RMC confirmou a
presenca e a gravidade da coarctacdo da aorta e
também hipertrabecula¢des miocardicas em ambos
os dpices ventriculares, comrecessos intertrabeculares
(Figura 3A) e sinais de fluxo sangtiineo em comunicagao
com as cavidades (Figura 3B), preenchendo assim
critérios para o diagndstico de ndo-compactacdo
miocdrdica biventricular.
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Figura 2A
Eco transtordcico: ocupacdo de ambos os dpices ventriculares
por provavel massa muscular trabeculada.

Figura 1A

ECG (2006): BRD 3° grau e alteragdes inespecificas da repolarizagdo ventricular em parede anterior.
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Figura 1B

ECG (2007): BRD 3° grau e infradesnivelamento do segmento ST (1,5mm) com ondas T de morfologia isquémica em parede

apical.
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Figura 2B
Eco transtordcico: hipertrabeculages e recessos com fluxo
ao colorDoppler.

A coarctagdo foi corrigida com dilatacdo e implante
de endoprétese vascular (Figuras 4A e 4B). Durante
o cateterismo cardiaco (CAT) foi identificada também
a presenca de uma pequena comunicagdo interatrial,
que serd corrigida posteriormente.

Atualmente, a jovem permanece assintomética,
normotensa, sendo acompanhada ambulatorialmente.

Pais e irmaos foram avaliados por ecocardiogramas,
que foram normais; porém, existe na histéria familiar,
um primo de primeiro grau de parentesco que nasceu
com “problemas de cora¢do”, e morreu subitamente
aos quatro meses de idade.
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Figura 3A
RMC: hipertrofia septal, sinais de ndo-compactagdo

Figura 4A (esquerda)

CAT: coarctacdo da aorta descendente, apds subcldvia
esquerda.

Figura 4B (direita)

CAT: endoproétese adrtica na corregdo da coarctagao.

Discussao

A ndo-compacta¢do miocdrdica é uma rara doenca, e
pode se apresentar associada a outras patologias
cardiacas congénitas ou isoladamente.

O estudo de Hughes et al. avaliou retrospectivamente
(1994-2000) 1515 criangas com cardiopatias congénitas
submetidas a cateterismo cardiaco. A prevaléncia foi
de 2% de ndo-compactacdo miocdrdica, sendo superior
aos estudos de Lilje et al. (1,26%) e de Weidford et al.
(0,014%) nos casos associados e isolados,
respectivamente’?.

Hughes et al. observaram que a associagdo, em ordem
decrescente, da ndo-compactacdo em um sé ventriculo

do paciente:
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Figura 3B

Angio-RMC: trabeculagdes miocdrdicas apicais em ambos
os ventriculos. Proeminentes recessos intertrabeculares com
contraste nos seus interiores.
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com outras patologias foi a seguinte: atresia
trictispide, atresia pulmonar, dupla via de saida do
VE, defeito do septo interventricular e estenose ou
coarctacdo de aorta. J4 na série de Lilje et al., o defeito
do septo interventricular isolado foi a associagdo mais
freqiiente, seguido da obstrugdo da via de saida do
VE, ventriculo direito (VD) e biventricular.

Ando-compactagdo sem outras patologias associadas
é mais incomum ainda, e foi descrita por Chin et al.,
em 1990. A etiologia ainda é incerta. Dados
histopatolégicos, mais freqiientes na ponta do VE,
sdo semelhantes aos casos com associagoes. Nestes,
0s recessos intertrabeculares, além de se
comunicarem com as cavidades ventriculares,
podem também se comunicar com a circulacdo
coronariana. Algumas séries demonstram a
presenca de fibrose e fibroelastose associadas,
principalmente nos casos isolados; porém o estudo
de Burke et al. ndo evidenciou diferencas
histopatolégicas significativas entre as duas
formas*?.

Clinicamente os pacientes podem se apresentar
assintomdticos ou com sintomas relacionados a
patologia associada e/ou sintomas progressivos de
insuficiéncia cardiaca.

A mutacdo E101K no gen alfa-actina cardiaca parece
estar envolvida na génese ndo s6 da ndo-compactagao
miocdrdica como também da miocardiopatia
hipetréfica apical, miocardiopatia dilatada e dos
defeitos septais. A recorréncia familiar é descrita tanto
para os casos associados como para os isolados, sendo
estimada em 18% entre os adultos®.

No eletrocardiograma predominam os disttirbios de
conducdo (BRE), podendo-se ter sinais de isquemia
miocardica.

Ao ecocardiograma, a ndo-compactacao é caracterizada
por um VE hipertrofiado com multiplas trabeculacdes
e recessos profundos que se comunicam com a
cavidade, visualizados ao colorDoppler, envolvendo
predominantemente a porgdo apical. Apresenta-se,
por vezes, associada a alteragdo da fungdo sisto-
diastélica do VE e ventriculos dilatados’.

A RMC néo é superior ao ecoDopplercardiograma
no diagnéstico da ndo-compactagdo. A RMC
determina com precisdo a relacdo da espessura da
camada trabecular e da camada compacta do
musculo. Essa relacdo é tomada na didstole
diferentemente do ECO cuja medida é feita na sistole.
A relagdo diastélica na RMC >2,3 distingue a nao-
compactagdo patolégica da hipertrabeculacdo dos

individuos saudaveis, e os graus de ndo-compactacao
nos coragdes dilatados ou hipertrofiados®.

Para finalizar, o progndstico dessa patologia é
reservado. Nos pacientes com a doenga associada, a
mortalidade e evolugdo para transplante foram de 60%
em seis anos, no estudo de Ritter et al.’. O estudo
mostra mortalidade de 25% entre os assintomaticos.
Naqueles com doenga sem associagdo, a mortalidade
e evolugdo para transplante foi de 47% no estudo de
Oechslin et al.'. Embolias, arritmias e morte sdo mais
comuns nos casos ndo associados e em adultos. Nesses
casos, 0s sintomas clinicos sdo mais exuberantes, assim
como os didmetros ventriculares e a gravidade das
arritmias. Freqiientemente necessitam de implante de
desfibrilador.
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