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Noncompaction of the Myocardium, Chagas’ Disease and Dysfunction - A Case Report
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Relatamos a associagao entre a cardiopatia associada ao
miocérdio ndo compactado do ventriculo esquerdo (MNCVE)
a cardiopatia chagasica cronica (CCC) em paciente com
clinica de insuficiéncia cardiaca, acidente vascular cerebral
isquémico e arritmia cardiaca. As imagens tipicas de MNCVE
e CCC foram documentadas pela ressonancia magnética
cardiaca (RMC).

We report the association between heart disease
associated with noncompaction of the left ventricular
myocardium (NCLVM) and chronic Chagas’ heart disease
(CCHD) in a patient with heart failure, ischemic stroke and
cardiac arrhythmia. Images typical of NCLVM and CCHD
were documented by cardiac magnetic resonance imaging
(CMRI).

Introducao

Persisténcia do miocardio ndo compactado do ventriculo
esquerdo (MNCVE) e a cardiopatia chagasica croénica (CCC)
sao causas descritas de disfuncao ventricular. O MNCVE é
caracterizado pela manutengao de trabeculagbes, recessos
intertrabeculares profundos associados a presenca de
fibrose predominantemente endocardica'?. Por outro
lado, a CCC esta relacionada a longa evolucao da doenga,
disfungao ventricular e fibrose em vérios estagios de evolugao
(endocardicas, mesocardicas, epicérdicas ou transmurais)
em regido basal ou em ponta do ventriculo esquerdo (VE).
Relatamos a seguir a associagao entre essas duas causas de
cardiopatia em paciente com disfungao ventricular.

Relato do caso

AJF, 65 anos, masculino, branco, admitido com queixas
de palpitagbes, edema em membros inferiores, intolerancia a
exercicios e dispneia progressiva nos Gltimos 6 meses. Referiu
acidente vascular isquémico encefalico agudo confirmado
por tomografia computadorizada. Nao referia histéria familiar
de doenca cardiovascular. Infecgdo previa pela Doenca de
Chagas (DC) foi confirmada por sorologia. O exame fisico
mostrou pressao arterial de 100/60 mmHg, pulso irregular
de 70 bpm, e sopro de regurgitagao mitral classe Ill/VI. O
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eletrocardiograma mostrou flutter atrial tipico, com frequéncia
ventricular controlada, duragao normal de QRS, sem hipertrofia
ventricular. Radiografia de térax evidenciou area cardiaca
aumentada. Para avaliar a extensao da disfuncao ventricular,
a presenga de fibrose miocérdica e trombos murais causada
pela CCC, uma ressonancia magnética cardiaca (RMC) foi
realizada. Imagem dinamica (cine) utilizando a sequéncia steady
state free precession (SSFP) evidenciou acinesia localizada na
regido apical do VE. A fragdo de ejegao foi estimada em 40%.
Imagem de realce tardio transmural apical e trabeculagoes
visiveis a uma relagao 6:1 da espessura do miocardio normal
em didstole predominantemente na parede lateral compativeis
com os diagnésticos de CCC e MNCVE foram evidenciadas,
respectivamente (Figura 1). Um estudo eletrofisiolégico para
tratamento ablativo do flutter atrial foi realizado com sucesso.
Nao houve indugdo de arritmias ventriculares complexas a
estimulagao ventricular programada. O tempo de recuperagao
do n¢ sinusal foi de 4,4 segundos, compativel com disfuncao do
n6 sinusal (DNS) (normal até 1,5 s). O intervalo HV foi de 60 ms
(35255 ms). O ecocardiograma bidimensional intracardiaco foi
utilizado para orientar o posicionamento dos cateteres no anel
valvar e istmo cavotricuspideo e registrou extensivo MNCVE
na parede lateral. O Doppler identificou fluxo no interior das
trabeculages (Figura 2). Nenhuma doenga arterial coronariana
foi detectada durante a coronariografia, que se realizou para
excluir doenga coronariana critica passivel de reperfusdo como
causa de disfungao ventricular. Foi optado pelo implante de
marcapasso dupla cdmara para tratamento da disfuncao do
n6 sinusal. Durante o seguimento clinico houve melhora
significativa dos sintomas de insuficiéncia cardiaca.

Discussao

Este relato de caso representa a primeira descricao da
associagao entre MNCVE e a cardiopatia induzida pela DC. A
MNCVE foi demonstrada pela presenca de maltiplos recessos
trabeculares profundos na face endocardica da cavidade
ventricular esquerda enquanto a CCC foi caracterizada pelo
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Fig. 1 - Ressonéncia magnética cardiaca apresentando trabeculagdes excessivas (T) compativeis com MNCVE e fibrose transmural apical e posterolateral basal (F)
compativel com CCC. A. Técnica do realce tardio no plano 4 cdmaras demonstrando realce tardio transmural no épice e em grande parte da parede lateral do VE.
Identifica-se ainda realce mesocardico no septo. B. Técnica do realce tardio no plano 2 cdmaras demonstra realce tardio transmural no dpice do VE. C, D e E. Técnica do
realce tardio no eixo curto do VE. As trés imagens neste plano foram obtidas utilizando uma sequéncia “single shot” que, apesar de oferecer resolugdo espacial menor,
foram de grande utilidade para se minimizar artefatos relacionados a dificuldade de sincronizagao devido a intensa arritmia. F. Extensiva trabeculagdo na parede lateral

do VE sédo observados nesta imagem utilizando-se a técnica SSFP.

Fig. 2 - Imagem adquirida por ecocardiograma bidimensional do VE com ecocardiograma intracardiaco posicionado no ventriculo direito via acesso venoso femoral
evidenciando uma éarea focal de MNCVE. (A) E possivel identificar mdltiplos recessos intertrabeculares profundos de musculo ndo compactado comunicando-se com a
cavidade ventricular (seta). (B) Imagem em Doppler demonstra fluxo sanguineo (seta) através daqueles recessos. VE - ventriculo esquerdo.

diagnéstico sorolégico, pela presenca de acinesia segmentar
associada a realce tardio transmural em apice do VE.

A MNCVE é uma desordem morfogenética do endocardio
com elevada taxa de mortalidade. Essa desordem representa
uma interrupgdo no processo normal de compactagao do
miocdrdio durante a 52 até a 82 semana do desenvolvimento
e resulta da persisténcia de mdltiplas e proeminentes
trabeculagbes ventriculares. Mutagoes no gene G 4.5 (em 6%
dos casos), CSX, FKBP12, Peg1, anormalidades musculares e
mitocondriais ja foram implicadas®. Tipicamente, a MNCVE
envolve o VE; entretanto, o ventriculo direito pode estar

comprometido. Predominancia do género masculino (55,6%)
e ocorréncia familiar pode ser identificada®°. A apresentacao
clinica é variavel, desde pacientes assintomaticos a sintomas
relacionados a disfuncao sistélica ou diastélica ventricular
esquerda. Eventos embodlicos, arritmias ventriculares fatais,
morte cardfaca subita, defeito septal ventricular, estenose
valvar pulmonar ou hipoplasia ventricular direita, ventriculo
esquerdo hipoplasico, Sindrome de DiGeorge, cardiopatia
hipertréfica e hiperplasia congénita de adrenal ja foram
relatadas®. Arritmia supraventricular, fibrilacao atrial e
bloqueios cardiacos ja foram associados a doenga.
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O ecocardiograma é o método de escolha para o
diagnostico de MNCVE pela facilidade de realizagao, mas,
outras técnicas como a RMC, a tomografia computadorizada
e a angiografia ventricular podem ser Gteis'*¢. Os critérios
diagnésticos usados para o ecocardiograma envolvem a
presenga de trabeculages mudiltiplas associados a mdiltiplos
recessos intertrabeculares profundos que se comunicam
com a cavidade ventricular; e a relagao entre miocardio nao
compactado/compactado > 2:1 em adultos (ou > 1,4 na
populagao pediatrica)®. Na RMC tal relagdo deve ser > 2,3
medida durante a didstole, que pode ser utilizada em casos
de dificil obtencao da imagem pela ecocardiografia’.

Essas alteragdes podem ser encontradas isoladamente
no VE em 78% dos pacientes, e ambos os ventriculos em
22%. Entretanto, o envolvimento ventricular direito isolado
é improvavel. Disfungao sistélica do VE pode ser encontrada
em 83% dos individuos, porém, disfuncao diast6lica também
pode ser demonstrada'®. Trombo e hipertrofia ventricular
podem estar presentes. Trabalhos recentes tém ajudado a
caracterizar a distribuicao da fibrose miocérdica na MNCVE.
Esses demonstraram que em 10 pacientes 3 ndo apresentavam
fibrose, enquanto nos 7 restantes essa era predominante na
regido endocardica e apenas 1 paciente apresentou fibrose
transmural na regiao mediolateral do ventriculo esquerdo.
Nenhum dos envolvidos apresentou acinesia ou fibrose
transmural em apice?.

Anormalidades eletrocardiograficas sao prevalentes nesta
doenca®. O tratamento na MNCVE depende basicamente da
presenga de complicagdes, das comorbidades e dos sintomas
associados. A doenca evolui para insuficiéncia cardiaca,
eventos embolicos agudos, taquicardia ventricular e morte'”.

A CCC, por outro lado, é uma doenga infecciosa muito
importante no continente sul americano e produz alteragbes
na contratilidade, fibrose e anormalidades de conducao
cardiaca. O desenvolvimento de disfuncdo ventricular,
bradiarritmias, taquicardia ventricular e morte cardiaca
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stbita sao tragcos marcantes da doenga. Na apresentagao
tipica, disfungao ventricular sistélica aparece apés um longo
tempo assintomdtico. A doenga pode ser suspeitada pelo ECG
gragas as alteragoes tipicas relacionadas a anormalidades da
condugao infra-hissiana: bloqueio de ramo direito, bloqueio
de divisional anterosuperior esquerdo. A disfungao do né
sinusal € uma apresentacdo comum nessa doenga mesmo
em pacientes assintomaticos.

Nesses, as anormalidades do ECG sao comuns®?.
Caracteristicamente, quando avaliados pela RMC pela técnica
de realce tardio, aqueles pacientes apresentam fibrose na
regido posterobasal e no dpice do VE*. O processo de fibrose
na CCC é diferente daquela produzida pela MNCVE.

No presente caso, encontramos muisculo ndo compactado
caracterizado por trabeculagbes e recessos junto a parede
endocardica do VE"' e identificamos realce tardio transmural
no dpice do VE associada a acinesia tipicos da CCC*. ARMC na
CCC tem a vantagem de identificar a extensao da hipocinesia
e da fibrose tipicas da doenca além de ser um método dtil
na identificacdo de outras anormalidades anatbmicas como
a MNCVE e a exclusdo de trombos em pacientes com janela
acustica dificil.
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