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RESUMO

O miocardio ventricular ndo compactado isolado € uma cardiomiopatia congénita
caraterizada pela presenca de trabeculagbes anormais no ventriculo esquerdo. A
aparicdo clinica varia desde auséncia de sintomas, manifestacbes clinicas de
arritmias, insuficiéncia cardiaca e tromboembolismo até morte subita dos pacientes.
O objetivo deste artigo foi relatar um caso de miocardiopatia ndo compactada em um
paciente de 62 anos trazido ao pronto socorro de um hospital terciario ap6s morte
subita abortada em ritmo chocavel, neste cenario, propds-se descrever as formas de
apresentacdo da miocardiopatia ndo compactada, 0s principais exames
complementares e tratamento mais adequado. A metodologia utilizada foi o relato do
caso em questdo em conjunto com a revisao da literatura sobre o tema. O paciente
recebeu tratamento medicamentoso e cirargico para as principais manifestacoes,
sendo encaminhado para seguimento ambulatorial.

Palavras-chave: Miocérdio ventricular ndo compactado isolado, Morte subita, Exames
complementares.

1. INTRODUCAO

A néo compactacdo do miocardio, também chamada de Miocardiopatia N&o
Compactada (MNC), é uma anomalia rara, caracterizada por excessivas
trabeculacdes do Ventriculo Esquerdo (VE) e profundos recessos intertrabeculares,
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resultantes na sua maioria da interrupcéo do processo da compactagao das fibras
miocardicas durante a fase embrionaria, mas também pode ser adquirida por
remodelamento cardiaco, principalmente em atletas jovens, gravidas e portadores de
anemia falciforme (Arbustini; Weidemann; Hall, 2014). H4 relatos de uma variedade
de mutacdes em genes envolvidos principalmente na codificagdo de proteinas
sarcomeéricas, do citoesqueleto, das mitocéndrias ou da membrana nuclear, como
tafacina, alfa-distrobrevina, cypher, lamina A/ C, canal de sodio cardiaco dependente
de voltagem tipo 5, beta-miosina de ou proteina C de ligagdo a miosina (Weir-Mccall
et al., 2016). Ambos os sexos sdo acometidos, sendo o masculino de maior destaque,
podendo haver acometimento familiar entre 18-50 % dos casos (Arbustini et al., 2016).
Ainda ndo existe conhecimento exato da prevaléncia, porém estudos
ecocardiograficos atingem 0,014%, sendo possivel que esse numero seja
subestimado devido que a maioria sdo em hospitais terciarios e paciente sem

sintomas (Vinardell; Avila; Santana, 2016).

O amplo espectro clinico da doenca pode variar desde pacientes assintomaticos até
complicagbes cardiovasculares de alta morbimortalidade como eventos
tromboembdlicos, arritmias e insuficiéncia cardiaca, sendo a dispneia o sintomas mais
comum na admissdo (Parekh et al., 2018). O prognéstico da doenca favorece a

pacientes com fungéo sistélica preservada e assintoméaticos (Zhang et al., 2016).

O presente estudo tem como objetivo demostrar, a partir de um relato de caso de
MNC, o correto manejo diagndéstico de pacientes apds morte subita e intervencéo
terapéutica precoce visando evitar as variedades de complicacdes. Apesar de ser uma
doenca rara, o caso apresentado orienta um maior conhecimento da comunidade
médica sobre o diagndstico diferencial de miocardiopatias pouco comum na pratica

clinica.

2. RELATO DE CASO

BCN, 62 anos, sexo masculino, casado, natural de Brasilia, deu entrada no pronto
socorro do Hospital de Base do Distrito Federal em junho de 2021 apds ter
apresentado quadro de mal subito no supermercado. Assistido pela equipe de resgate
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com 10 minutos, sendo evidenciado uma parada cardiorrespiratéria em ritmo chocavel
de taquicardia ventricular, com retorno a circulacdo espontanea apés dois choques.
Paciente possuia antecedentes de sincopes ndo esclarecidas, histéria familiar positiva
de morte subita e hipertrofia prostética benigna em tratamento. Na admissao,
encontrava-se sedado sob intubacao orotraqueal, em ventilagdo mecéanica, no modo
pressdo controlada, fluxo de oxigénio 80%, frequéncia respiratéria 16 incursées por
minutos, pressao positiva expiratéria final de 8 cmH20, estavel hemodinamicamente,
sem uso de drogas vasoativas e diurese preservada e coletada por sonda vesical de
demora. Ao exame fisico: estado geral grave, mantendo boa perfusao periférica com
tempo de enchimento capilar de 3 segundos, sem sinais de desconforto respiratorio.
Murmurio vesicular presente, sem ruidos adventicios. Ritmo cardiaco regular, em 02
tempos, sem sopro e abdémen flacido, sem visceromegalia e ruidos hidroaéreos

presentes.

Eletrocardiograma da admissdo em ritmo sinusal e com sinais de sobrecarga
ventricular esquerda com infradesnivelamento do segmento ST com T negativas
(Figura 2). Pensando em sindrome coronariana aguda como uma das principais
causas de morte subita abortada e com as alteracbes eletrocardiogréaficas
encontradas, foi encaminhado para hemodinamica apds administracdo de 200 mg de
acido acetil salicilico e 600 mg de clopidogrel; realizada cineocoronariografia que
demonstrou auséncia de lesGes obstrutivas em coronéarias e hipocinesia anterior
acentuada com volume diastélico final aumentado. A investigacdo diagndstica foi
complementada com tomografia de cranio sem presenca de alteracbes e
angiotomografia de aorta toracico-abdominal com achados de dilatagdo da aorta
ascendente de 50 mm. Paciente regulado para UTI evoluindo para extubagdo nas
primeiras 24 horas de evolucdo. Ecocardiograma transtoracico (Figura 1) com volume
do éatrio esquerdo de 51,4 ml/m?; fracdo de ejecdo ventricular esquerda de 34 %,
didmetro diastolico do VE de 61 mm, diametro sistolico do VE de 45 mm; VE com
hipocontratilidade difusa, presenca de extensas trabeculacbes localizadas nas
regides: anterolateral medial e apical e em toda regidao apical e movimentagao
assincrbénico da regido apical e do septo interventricular (secundaria ao bloqueio de

ramo esquerdo). Presenca de fluxo colorido nos recessos intertrabeculares. Relagao

45
RC: 149182
Disponivel em: https://www.nucleodoconhecimento.com.br/saude/tratamento-de-miocardiopatia



https://www.nucleodoconhecimento.com.br/
https://www.nucleodoconhecimento.com.br/saude/tratamento-de-miocardiopatia
https://www.nucleodoconhecimento.com.br

MULTIDISCIPLINARY SCIENTIFIC JOURNAL  REVISTA CIENTIFICA MULTIDISCIPLINAR NUCLEO DO

c 4 NUCLEO [D() CONHECIMENTO ISSN: 2448-0959

https://www.nucleodoconhecimento.com.br

miocardio compactado por ndo compactado: 2,4 (Segundo os Critérios de Jenni e
Zurigue: uma relacdo maior que 2 € compativel com miocardio ndo compactado).

Dilatacdo acentuada do VE com disfuncgéo sistdlica de grau moderado.

Iniciado tratamento para insuficiéncia cardiaca de fracdo de ejecdo reduzida com
inibidores da enzima convertedora de angiotensina 2 (enalapril 5 mg duas vezes ao
dia), antagonista de mineralocorticoide (espironolactona 25 mg ao dia), beta
blogueadores (metoprolol 25 mg duas vezes ao dia), antiarritmicos (amiodarona 200
mg por dia) e anticoagulagdo oral (rivaroxabana 20 mg por dia). Apés consentimento
do paciente foi implantado Cardiodesfibrilador Implantavel (CDI) como prevencgao
secundaria de morte subita. Paciente recebeu alta hospitalar com 21 dias para
seguimento no ambulatério de arritmologia e doencas genéticas cardiacas. Retorna
apés seis meses assintomatico, trazendo Ressonancia Magnética Cardiaca (RMC)
relevando presenca de miocardio com exuberantes trabeculacbes no segmento
anteroapical, inferolateral do ventriculo esquerdo com uma relacdo entre a porcao
compactada e ndo compactada do miocéardio foi maior de 2,3 em esses segmentos
(Figura 3) eforcando o diagnéstico da doencga, holter 24 horas sem arritmia e novo

ECO com melhora funcao ventricular esquerda.
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Figura 1. Ecocardiograma transtoracico janela apical quatro camaras. E possivel identificar multiplos
recessos intertrabeculares de musculo comunicando-se com a cavidade ventricular esquerda (VE)
(seta azul). AE (atrio esquerdo); AD (trio direito); VD (ventriculo direito)

Fonte: Autor, 2023.
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Figura 2. Eletrocardiograma. Sinais de sobrecarga ventricular esquerda com infradesnivelamento do
segmento ST com T negativas (circulos vermelhos)

Fonte: Autor, 2023.
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Figura 3. Ressonancia magnética cardiaca eixo longo quatro camaras. Apresentando trabeculagfes
excessivas compativeis com ndo compactagdo miocardica na cavidade ventricular esquerda (seta
azul)

Fonte: Autor, 2023.

3. DISCUSSAO

Existem varias formas de apresentacdes clinicas, desde assintomatica até
complicagbes como insuficiéncia cardiaca congestiva, arritmias ou tromboembolismo
sistémico, sendo necessario um maior conhecimento sobre a doenga. Mais da metade
dos pacientes apresentam sintomas de IC, com disfuncdo do ventriculo esquerdo em
até 84% dos pacientes (Towbin et al.,, 2015). As taquicardias ventriculares graves
estdo presentes em 20% ou mais dos pacientes com MNC (Zuccarino et al., 2015).
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De acordo a vérios estudos publicados a ocorréncia de eventos tromboembdlicos
variam de 0 a 38% como embolia pulmonar, mesentérica e acidente vascular
encefalico (Carrilho-Ferreira; Almeida; Pinto, 2014). No caso descrito, 0 paciente
apresenta parada cardiorrespiratoria em taquicardia ventricular sendo uma das
manifestacbes arritmogénicas malignas da doenca com distlirbio de conducgéo

intraventricular associado a uma insuficiéncia cardiaca com fracao de ejecao reduzida.

Entre os métodos principais no diagnostico da doenga contamos com a
ecocardiografia e ressonancia magnética cardiaca, sendo possivel diferenciar com
outras patologias como miocardiopatia ndo compactada, hipertensivas, fibroelastose,
tumores e trombo apical (Sousa et al., 2018). Existem critérios ecocardiogréaficos para
MNC: inexisténcia de outras anomalias cardiacas simultaneas, predominio em regides
apicais, laterais médias e inferior médias do VE, além de visualizag&o de trabéculas e
recessos intertrabeculares profundos com razdo de camada compactada da néo
compactada maior do que 2 (Zhang et al., 2016). O paciente em estudo apresenta
trabeculacdes extensas em regido apical e lateral do ventriculo esquerdo, com uma
relacdo miocardio compactado por ndo compactado de 2,4. Devido as inUmeras
incompatibilidades e achados inespecificos com o uso da RMC, sugere-se que esse
método seja aplicado na avaliacao de pacientes com MNC, quando o diagndéstico por
ecocardiograma néo estiver confirmado, ou quando néo for possivel obter um ECO de
boa qualidade, ou ainda, quando o calculo do grau de fibrose puder ajudar a delinear
a gravidade da doenca (Bennett; Freudenberger, 2016). Em vista a reforcar o
diagnéstico, avaliacdo de grau de fibroses, a RMC do paciente em questado revela a
presenca de trabeculacfes exuberantes, com uma relacdo miocardio compactado por
ndo compactado maior de 2,3. Varios achados eletrocardiograficos podem ser
encontrados como hipertrofia ventricular esquerda, inversao de onda T, distUrbio de
conducéo intraventricular, infradesnivelamento do segmento ST (Coris et al., 2016).
Assim, cabe ressaltar a presenca de alteracfes eletrocardiograficas encontradas no
paciente como alteracfes de sobrecarga ventricular esquerda e infradesnivelamento

do segmento ST com ondas T negativas.

Prevenir ocorréncias de eventos tromboembodlicos e arritmicos, assim como

compensar os sintomas de IC forma parte dos principais objetivos do tratamento da
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doenca. Uso de medicamentos das classes antiarritmicas ou desfibriladores cardiacos
implantaveis para prevenir arritmias fatais, assim como uso de Betabloqueadores (BB)
e inibidores da conversédo de angiotensinogénio para tratamento da IC conforme as
diretrizes internacionais (Poffo, et al., 2017). Na prevencao secundéaria de morte subita
e arritmias malignas, foi implantado um cardiodesfibrilador implantavel associado a
medicamentos antiarritmico (amiodarona) em combinacdo com as classes de
medicacfes utilizadas para IC como enalapril (IECA) e metoprolol (BB). Pacientes
com fracdo de ejecao inferior a 40 %, disfuncéo sistdlica, fibrilagdo atrial ou historico
de tromboembolismo recomendam uso de anticoagulantes, assim como uso de acido
acetilsalicilico em pacientes assintomaticos e fracdo de ejecdo normal (Hotta, et al.,
2017). Como medida preventiva para trombose, iniciamos o tratamento com
anticoagulante oral com inibidor do fator da coagulacdo Xa (ribaroxabana) devido a
fracdo de ejecao ventricular esquerda menor que 40 %.

4. CONCLUSAO

O diagnostico precoce da miocardiopatia ndo compactada visa uma melhor sobrevida
dos pacientes. Sendo assim, deve-se pensar na realizacdo de uma propedéutica
minuciosa em pacientes com morte subita abortada de etiologia ndo definida. N&o
existe tratamento especifico da doenca, sendo assim as principais manifestacées
clinicas sao tratadas de forma semelhante as outras miocardiopatias que possuem
fracdo de ejecdo reduzida, arritmias cardiacas malignas e anticoagulacao, que deve

ser considerada conforme o risco tromboembdlico individual.
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