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RESUMO

A cardiomiopatia ndo compactada é uma doenca congénita, que resulta
de falha da compactagao do miocardio na vida embrionaria. Nesse
processo, ha a persisténcia de trabeculagoes e recessos profundos, que
se comunicam com a cavidade ventricular e geram espessamento do
miocardio em duas camadas distintas. O aspecto clinico dessa doenca
tanto em criangas como em adultos é muito heterogéneo, variando
desde a auséncia de sintomas até a triade composta por insuficiéncia
cardiaca congestiva, arritmias e tromboembolismo sistémico, porém
bradicardias sintomaticas sdo muito raras. Relatamos o caso de uma
paciente com doenga do né sinusal como manifestagao inicial de
cardiomiopatia ndo compactada.

DESCRITORES: Miocardio Ventricular ndo Compactado Isolado;
Marcapasso Cardiaco Artificial; Sindrome do N6 Sinusal.

ABSTRACT

Noncompaction cardiomyopathy is a congenital disease that results from
myocardial compaction failure in embryonic life. In this process there is
the persistence of deep trabeculations and recesses that communicate
with the ventricular cavity, resulting in myocardial thickening in two
distinct layers. The clinical aspect of this disease in both children and
adults is very heterogeneous, ranging from absence of symptomatology
to a triad including congestive heart failure, arrhythmias and systemic
thromboembolism. However, symptomatic bradycardias are very rare.
We report the case of a patient with sinus node disease as the initial
manifestation of non-compaction cardiomyopathy.

KEYWORDS: Isolated Noncompaction of the Ventricular Myocardium;
Pacemaker, Artificial; Sick Sinus Syndrome.

INTRODUGAO

A cardiomiopatia ndo compactada é uma doenca
congénita, que resulta da falha na compactacédo do miocérdio
entre a quinta e a oitava semanas de vida embrionaria. Nesse
processo, hd a persisténcia de trabeculacbes e recessos
profundos, que se comunicam com a cavidade ventricular e
geram espessamento do miocdrdio em duas camadas distintas
(uma compactada e outra ndo compactada)'?. O aspecto
clinico da cardiomiopatia ndo compactada, tanto em criancas
como em adultos, é muito heterogéneo, variando desde a
auséncia de sintomas até a triade composta por insuficiéncia
cardfaca congestiva, arritmias e tromboembolismo sistémico,
porém bradicardias sintométicas sdo muito raras>“.

RELATO DO CASO

Paciente do sexo feminino, com 35 anos de idade, natural
e procedente de S&o Paulo (SP), sem comorbidades prévias,
negava uso de medicamentos. O pai apresentou morte subita
cardiaca aos 45 anos de idade, sem mais detalhes. Referia
dois episédios de sincope de esforco tipo “liga-desliga” nas

Ultimas duas semanas, precedidos por palpitagdes. Procurou
uma unidade basica de saude, sendo encaminhada ao pronto
atendimento do Instituto Dante Pazzanese de Cardiologia
(IDPC) em decorréncia de bradicardia ao exame fisico. Como,
a eletrocardiografia de admissdo, foram constatados ritmo
juncional e frequéncia cardiaca de 38 bpm, a paciente foi
internada para investigagdo. Havia realizado ecocardiograma
transtoracico ha 30 dias em outro servi¢o, com discreto prolapso
valvar mitral e insuficiéncia minima, insuficiéncia adrtica de
grau minimo e insuficiéncia tricuspide de grau discreto, sem
demais alteracdes.

Nos exames laboratoriais de admissdo, ndo apresentava
disturbios hidroeletroliticos, a funcao tireoidiana estava normal
e a sorologia para Chagas foi ndo reagente. A radiografia
de toérax ndo apresentava alteragdes. O ecocardiograma
transtordcico realizado no IDPC apresentou aumento
moderado do &trio esquerdo (44 ml/m? e discreto do
ventriculo esquerdo (didmetro indexado do ventriculo
esquerdo de 32 mm/m?). A fracdo de ejecdo do ventriculo
esquerdo era de 61% e apresentava prolapso de ambas as
cuspides com abertura preservada, sem demais alteracdes
significativas. Ao Holter de 22 horas, observou-se ritmo
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juncional, ritmo juncional de supléncia e pausas sinusais (1.718
episddios entre 2,5-6,2 segundos) (Figura 1). A ressonancia
magnética cardiaca (RMC), observou-se espessura globalmente
reduzida, relacdo trabeculacdo/miocérdio compactado > 2,3
em multiplos segmentos do ventriculo esquerdo, auséncia de
fibrose, e funcdo sistdlica do ventriculo esquerdo preservada
(Figura 2). Optou-se pela passagem de marcapasso transvenoso
provisério em veia jugular direita, com posterior implante de
marcapasso dupla-cadmara definitivo com cabos-eletrodos no
septo médio do ventriculo direito e parede livre do atrio direito
em modo DDDR. A paciente recebeu alta assintomatica apds o
procedimento, com retorno ambulatorial agendado.

DISCUSSAO

A prevaléncia de cardiomiopatia ndo compactada
em adultos ainda nado foi determinada. Alguns estudos
observacionais identificaram alta prevaléncia de cardiomiopatia
ndo compactada, da ordem de 1:500, em adultos avaliados
em um determinado laboratério de ecocardiografia®. Sabe-se
que a prevaléncia da cardiomiopatia ndo compactada
aumentou nos Ultimos anos, provavelmente em decorréncia
do incremento da capacidade diagnéstica dos exames de
imagem, como ecocardiografia e RMC. A verdadeira incidéncia
da cardiomiopatia ndo compactada na populagdo geral ainda é
incerta, visto que ha outras cardiomiopatias que se assemelham
com cardiomiopatia ndo compactada, além da auséncia de um
critério diagnéstico padrao®.

As arritmias apresentam-se como manifestacdes clinicas
frequentes em portadores de cardiomiopatia ndo compactada.
Ritter et al’/ avaliaram 17 pacientes adultos e demonstraram
varios padrdes de arritmia, que variaram de fibrilagdo atrial (5
pacientes) a taquicardia ventricular sustentada (2 pacientes) nos
8 pacientes (47%) monitorados com Holter. Morte subita cardiaca
ocorreu em 3 pacientes durante o acompanhamento. Entre os
eletrocardiogramas de repouso, 88% apresentavam achados
anormais, como bloqueio de ramo esquerdo (35%), bloqueio
divisional antero-superior esquerdo (17%), bloqueio de ramo
direito (17%) e alteragdes do segmento ST (17%), porém nao
houve relato de doenga do né sinusal nessa populagdo estudada.
Sabe-se que a doenga do nd sinusal na cardiomiopatia ndo
compactada é descrita na populagao pediatrica, porém com baixa
prevaléncia quando comparada com as demais arritmias, como
na analise de Ergul et al%, que demonstrou 3 casos de bradicardia
sinusal (12,5%) nos 24 pacientes estudados com faixa etéria

Figura 1: Holter demonstrando pausa de 6,2 segundos.

Figura 2: Ressonancia magnética cardiaca (corte transversal).

entre 8 dias e 15 anos. O caso descrito, portanto, apresenta-se
como uma forma rara, considerando-se a literatura vigente®,
visto que se trata de uma paciente de 35 anos com doenca do
né sinusal associada a cardiomiopatia ndo compactada.

Ichida et al.? observaram fibrose intersticial e fibroelastose
subendocéardica em bidpsias endomiocardicas de pecas de
coragdes com cardiomiopatia ndo compactada, concluindo
que a fibrose endomiocardica progressiva pode levar a
anormalidades na conducéo. Dessa forma, pode-se inferir, de
forma hipotética, que esse seja 0 mecanismo responsavel pela
deterioracdo da funcdo do no sinoatrial na situacdo descrita.

Diversas alteracdes genéticas ja foram descritas como
determinantes na doenca do nd sinusal e na cardiomiopatia
ndo compactada. No entanto, no estudo de Milano et al.’®,
foram identificadas trés mutagdes no gene HCN4 quando
analisada uma familia holandesa que apresentava bradicardia
sinusal e cardiomiopatia ndo compactada simultaneamente.
Essas mutacdes diminuem a corrente If (funny) nas células
sinoatriais, causando a bradicardia. No entanto, 0 mecanismo
que correlaciona essas mutacbes com cardiomiopatia néo
compactada ainda é indefinido.

Em uma andlise recente, Garcia-Pavia e de la Pompa'"
sugerem que o diagndstico de cardiomiopatia ndo compactada
deve ser admitido apenas nos pacientes que preenchem
critérios quantitativos na avaliagdo do eixo curto (critério de
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Jenni para ecocardiografia ou critério de Jacquier para RMC) e
naqueles com pelo menos uma das seguintes caracteristicas:
cardiomiopatia ndo compactada diagnosticada em outro
familiar, anormalidades segmentares de contragao do miocérdio,
complicagdes relacionadas a cardiomiopatia ndo compactada
(arritmias, insuficiéncia cardiaca ou tromboembolismo) e ser
portador de uma mutagdo genética patoldgica associada a
cardiomiopatia ndo compactada em varias familias. No caso em
questao, a paciente apresentou critérios na RMC e arritmias como
complicacdo intrinseca da cardiomiopatia ndo compactada.

No estudo de Ergul et al* apenas 3 dos 24 pacientes
pedidtricos estudados apresentaram bradicardia sinusal, e
apenas 1 necessitou de implante de marcapasso dupla-camara
em decorréncia de bradicardia grave, intolerancia ao exercicio e
disfuncao do ventriculo esquerdo. Os outros 2 pacientes foram
diagnosticados no periodo neonatal, com melhora durante o
acompanhamento. No relato em questao, apesar da doenca do
nd sinusal, a paciente apresentava fungao ventricular preservada.

CONCLUSAO

No caso aqui relatado, considerou-se que a doenca do
né sinusal surgiu como consequéncia da cardiomiopatia
ndo compactada. Dessa forma, optou-se pelo implante
de marcapasso dupla-camara de acordo com as Diretrizes
Brasileiras de Dispositivos Cardiacos Eletronicos Implantaveis'?,
de 2007, que consideram indicagao | e nivel de evidéncia C
para doenca do nd sinusal espontanea com manifestacoes
documentadas de sincope. A diretriz europeia de estimulacédo
cardiaca'®, de 2013, define como indicacdo | e nivel de evidéncia
B o implante de marcapasso dupla-camara com preservacao da
condugao atrioventricular nos casos de doenca do né sinusal
intermitente e sincope documentada.
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