Rev Port Cardiol. 2016;35(3):185.e1-185.e4

Cardinlogim o

Revista Portuguesa de

Cardiologia

Portuguese Journal of Cardiology

www.revportcardiol.org

CASO CLINICO

Miocardio ndao compactado isolado evoluindo @CMk
para insuficiéncia cardiaca refrataria
Rafael Alexandre Meneguz-Moreno*, Felipe Rodrigues da Costa Teixeira,

Jodo Manoel Rossi Neto, Marco Aurélio Finger, Carolina Casadei,
Maria Teresa Castillo, Antonio Flavio Sanchez de Almeida

Secdo Médica de Transplantes, Ambulatério de Disfuncdo Ventricular e Transplante Cardiaco,
Instituto Dante Pazzanese de Cardiologia, SGo Paulo, Brasil

Recebido a 10 de abril de 2015; aceite a 13 de setembro de 2015
Disponivel na Internet a 28 de fevereiro de 2016

PALAVRAS-CHAVE Resumo A ndo compactacao do miocardio € uma anomalia congénita rara, definida por exces-
Cardiomiopatia; siva trabeculacédo do ventriculo esquerdo, profundos recessos intertrabeculares e uma camada
Disfuncao compactada fina, devido a interrupcao do processo de compactacdo das fibras miocardicas
ventricular; durante a fase embriogénica. Relatamos um caso de uma paciente jovem com miocardio néo
Transplante cardiaco compactado isolado evoluindo para insuficiéncia cardiaca refrataria, com necessidade de uso

de oxigenacao por membrana extracorporea seguido de transplante cardiaco de emergéncia.
© 2015 Sociedade Portuguesa de Cardiologia. Publicado por Elsevier Espana, S.L.U. Todos os
direitos reservados.
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Ventricular Abstract Left ventricular noncompaction is a rare congenital anomaly characterized by exces-
dysfunction; sive left ventricular trabeculation, deep intertrabecular recesses and a thin compacted layer
Heart transplantation due to the arrest of compaction of myocardial fibers during embryonic development. We report

the case of a young patient with isolated left ventricular noncompaction, leading to refractory
heart failure that required extracorporeal membrane oxygenation followed by emergency heart
transplantation.
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Figura 1

Introducao

A nao compactacdo do miocardio é uma anomalia
rara, definida por excessiva trabeculacdo do ventriculo
esquerdo (VE), profundos recessos intertrabeculares e uma
camada compactada fina, devido a interrupcao do pro-
cesso de compactacao das fibras miocardicas durante a
fase embriogénica ou adquirida por remodelamento car-
diaco, principalmente em atletas jovens, gravidas e anemia
falciforme’. Essa anomalia geralmente esta associada a
outros defeitos cardiacos congénitos’?. No caso do miocar-
dio nao compactado (MCNC) isolado (MCNCI), sua causa é
desconhecida e ainda nao foi identificado qualquer fator que
possa justificar uma interrup¢ao na compactacao miocardica
ventricular’3.

Essa alteracao da formacao do coracao cursa com uma
ampla variedade de manifestagoes clinicas, desde pacientes
assintomaticos, a outros com inicio de sintomas em qualquer
idade, como insuficiéncia cardiaca (IC), fendmenos trombo-
embolicos e arritmias cardiacas, conferindo a essa doenca
um mau prognostico. O MCNC ocorre em 0,81 por 100 000
lactentes/ano, em 0,12 casos por 100 000 criancas/ano e
em adultos tem uma prevaléncia de 0,014%"*. Em relacdo a

Eletrocardiograma de 12 derivacdes (A) e radiografia de térax em sentido anteroposterior (B).

histopatologia, ndo ha achado especifico, além da presenca
de fibrose®.

Descrevemos um caso de uma paciente com MCNCI
evoluindo com IC refrataria e necessidade de transplante
cardiaco (Tx) de emergéncia.

Relato do caso

TSA, 14 anos, sexo feminino, branca, solteira, natural e
procedente do municipio de Barueri - SP, atleta de han-
debol, antecedente de pai falecido ha seis meses devido
a miocardiopatia dilatada idiopatica (sem estudo anato-
mopatoldgico), procurou pronto-socorro do Instituto Dante
Pazzanese de Cardiologia com queixa de dispneia progres-
siva ha 15 dias e, no momento da admissao, queixando-se
de dispneia em repouso. Exame fisico de entrada: REG,
consciente, orientada, ausculta pulmonar com estertores
crepitantes bilateral em terco inferior e ausculta cardiaca
com ritmo de galope (presenca de B3), sem sopros, edema
de membros inferiores (+/4+), PA=100x70 mmHg e figado
a 7cm do rebordo costal direito. Eletrocardiograma de
12 derivacdes (Figura 1A): ritmo sinusal, QRS estreito,
baixa voltagem de QRS em plano frontal, sobrecarga

Figura 2

Imagens de ecocardiograma bidimensional (A), ressonancia magnética (B) evidenciando miocardio ndo compactado

isolado em ventriculo esquerdo, além de ventriculos direito e esquerdo dilatados. Imagens em eixo longo quatro camaras, em
diastole. Relacao de massa ndo compactada sobre massa compactada do ventriculo esquerdo de 5,5. Peca anatdmica macroscopica

de coracdo nativo da paciente em eixo quatro camaras (C).
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atrial esquerda, sugestivo de sobrecarga atrial direita,
alteracao de repolarizacao ventricular difusa, desvio do eixo
para direita (-170 graus) sem preencher critérios para blo-
queio divisional pdstero-inferior esquerdo. Radiografia de
torax: aumento importante de area cardiaca (Figura 1B).
Ecocardiograma bidimensional (Figura 2A): atrio esquerdo
de 38 mm, aumento importante de atrio direito, VE dila-
tado (60 mm/68 mm), fracao de ejecao (FE) de VE de 25%,
veia cava superior de 14mm, insuficiéncia tricispide com
dilatacao do anel (30mm), disfuncao sistolica de ventricu-
lar direita moderada. Presenca de imagem hiperrefringente
arredondada no atrio esquerdo medindo 17 x 14 mm, corres-
pondendo a trombo, derrame pericardico discreto, pressao
arterial pulmonar =40 mmHg (hipertensao pulmonar mode-
rada). Ressonancia magnética de coracdo (Figura 2B):
disfuncao biventricular importante, apresentando aumento
da musculatura nao compactada, principalmente junto a
parede anterior e apice, apresentando relacdo de massa
nao compactada sobre massa compactada do VE de 5,5.
Auséncia de realce tardio sugestivo de fibrose miocardica.
VE 67mm/71mm. FEVE 8%, FEVD 2%. Nao foi realizado
cinecoronarioangiografia, Holter ou estudo eletrofisiologico.
Laboratorio: enzimas cardiacas sem alteragoes, peptideo
natriurético tipo B (NT-proBNP) de 6850 pg/mL, sorologias
negativas.

Iniciado dobutamina 5mcg/kg/min e anticoagulacao
sistémica com enoxaparina em dose plena. Calculada resis-
téncia vascular pulmonar de 1,7 unidades Woods via cateter
de Swan-Ganz.

Paciente evoluiu com baixo débito, fibrilacdo atrial
de alta resposta ventricular (FC=160bpm), rebaixamento
do nivel de consciéncia, hipotensao, crise convulsiva,
com necessidade de entubacado orotraqueal e cardiover-
sao elétrica sincronizada. Indicado uso de oxigenacao por
membrana extracorporea (ECMO). Paciente evoluiu para
disfuncdo de multiplos 6rgéos (insuficiéncia renal aguda com
indicacdo de dialise, disfuncao hepatica com alteracao de
transaminases e coagulograma, plaquetopenia e elevacao
de bilirrubinas). Culturas negativas. Mantida em prioridade
para Tx.

Apods 72 h em uso de ECMO, a paciente foi submetida ao
Tx sem intercorréncias durante o procedimento. Manteve
insuficiéncia renal aguda, com necessidade de hemodialise
por trés dias. Houve melhora da coagulopatia e das demais
disfuncdes organicas.

N&o houve necessidade de terapia de assisténcia ventri-
cular artificial apds a cirurgia (balao intra-adrtico ou ECMO).
Resultado anatomopatoldgico e peca anatdémica (Figura 2C)
com hipertrofia e leve degeneracao das fibras. Paciente per-
maneceu estavel, sem novas complicacdes e recebeu alta
em bom estado geral. Mantém acompanhamento ambulato-
rial.

Discussao

A ndao compactacao miocardica é uma entidade relativa-
mente rara, que acomete principalmente o sexo masculino,
representando de 56-82% dos casos nas quatro maiores
séries?, ja tendo sido descritas formas familiar e esporadica
do MCNC. No primeiro artigo original publicado sobre o tema
houve predominancia de criancas e a recorréncia familiar foi

vista em metade dos pacientes’. Na maior populacio ja des-
crita de casos de MCNC houve recorréncia familiar em 18%
da populacao afetada descrita, embora a maioria dos auto-
res insista em relatar que devido a uma triagem ineficaz, ha
provavelmente subnotificacao de casos”.

Em termos de genética, foram descritas mutacoes em
varios genes humanos que codificam as proteinas sarcomé-
ricas, do citoesqueleto e da membrana nuclear, incluindo:
G4.5, TAZ, PRDM16, TNNT2, LDB3, MYBPC3, MYH7, ACTC1,
TPM1, MIB1 e DTNA, muitos associados a miocardiopatia dila-
tada ou hipetrofica'>°.

Com relacdo a definicao do diagndstico, o ecocardio-
grama é a primeira ferramenta diagnéstica para pacientes
e familiares, porém ha divergéncias entre os critérios. Para
o grupo de Chin?, o diagndstico é definido por uma relacéo
inferior a 0,5 entre as distancias do inicio ao pico das tra-
béculas. As medidas correspondem a espessura da parede
livre do VE no final da diastole?’. Petersen et al."® man-
tém o conceito de que o critério mais importante é em
relacdao a camada trabeculada, que deve ter uma relacao
MCNC/miocardio compactado >2. Outros achados incluem
disfuncao sistolica e diastolica’. A ressonancia magnética
adiciona detalhes anatomicos e informacdo funcional da
cinética dos segmentos ndao compactado versus compac-
tado e fibrose'. Porém, distinguir entre MCNC patoldgica e
hipertrabeculagao fisiolégica € um desafio diagnostico que
estd se tornando cada vez mais comum com o desenvolvi-
mento das técnicas de imagem®.

Pela elevada prevaléncia de arritmias malignas, o Holter
devera ser realizado no minimo anualmente. A realizacao
de estudo eletrofisioldgico e/ou implantacao profilatica de
CDI deve ser ponderada. Esportes de competicao devem ser
evitados"'?. A morte subita foi responsavel por cerca de
metade dos 6bitos nas maiores séries de MCNCI isolada'®.

Dados da literatura mostram melhor progndstico nos
pacientes assintomaticos?. Ao inicio dos sintomas (IC,
embolia, arritmia), a conduta deve ser iniciada indepen-
dente do diagnéstico de base e individualizada para cada
paciente. Nao existem diretrizes especificas para MCNC.

No caso de insucesso dos tratamentos, o Tx pode ser a
Unica possibilidade terapéutica’®, como no caso descrito,
onde a paciente evoluiu rapidamente para IC refrataria.

Concluindo, o diagnéstico de MCNCI pode ter
comprovacao diagnostica ao ecocardiograma bidimen-
sional ou ressonancia magnética, e estes achados em geral
correspondem aos achados morfoldgicos macroscopicos
durante a necropsia. E um diagnéstico a ser considerado
em caso de faléncia ventricular em pacientes jovens e sem
causa definida, embora nao seja uma patologia comum.
MCNC representa um fenotipo Unico, com aumento do
risco de IC progressiva, morte subita cardiaca, arritmias
ventriculares e eventos embolicos.
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