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RESUMO

0 miocérdio ndo compactado é uma cardiomiopatia congénita caracterizada pela presenca de
trabeculagdes anormais no ventriculo esquerdo. O presente estudo descreve o caso de uma
paratleta de goalball, 14 anos, sexo feminino, assintomética, com histdria pessoal de nistagmo
congénito e leve deficiéncia visual, que apresentou alteragdes eletrocardiogréaficas inespecificas
durante avaliacdo pré-participacéo. A ressonadncia magnética cardiaca evidenciou presenga de
nao compactacao miocardica (relagdo entre camada ndo compactada/camada compactada igual
a 2,5) e disfungao sistélica biventricular leve. Inicialmente, a paciente foi afastada da prética
de esportes, e o seguimento clinico foi realizado a cada 3 meses. A paciente permaneceu
assintomatica durante o periodo de 1 ano de seguimento, sem histéria de sincope inexplicada,
comprometimento significativo da funcéo sistélica ou taquiarritmias ventriculares importantes ao
teste de esforco. Por fim, ela foi liberada para pratica competitiva de goalball, e o seguimento
clinico foi mantido a cada 6 meses. Nao ha consenso quanto aos critérios de elegibilidade para
a pratica esportiva nos casos de miocardio ndo-compactado. Assim, é prudente individualizar a
decisao quanto a pratica esportiva, bem como considerar a participacdo em esportes competitivos
para individuos assintomaticos e sem repercussdes da doenga.

Descritores: Miocardio ventricular ndo compactado isolado; Cardiomiopatias; Anormalidades
congeénitas; Exercicio

ABSTRACT

The left ventricular noncompaction is a congenital cardiomyopathy characterized by the
presence of abnormal trabeculations in the left ventricle. The present study describes the
case of a 14-year-old female Para athlete, who plays goalball. She was asymptomatic, with
history of congenital nystagmus and mild visual impairment, who presented nonspecific
electrocardiographic abnormalities during pre-competition screening. Cardiac magnetic
resonance imaging showed left ventricular non-compaction (non-compacted to compacted
layer ratio equal to 2.5) and mild biventricular systolic dysfunction. Initially, the patient was
excluded from sports participation and clinical follow-up was performed every three months.
Patient remained asymptomatic during the one-year follow-up, with no history of unexplained
syncope, marked impairment of systolic function or significant ventricular arrhythmias at
the exercise stress test. Finally, she was released for competitive goalball participation and
clinical follow-up was continued every 6 months. There is no consensus regarding the eligibility
criteria for sports participation in cases of left ventricular non-compaction. Thus, it is prudent
to individualize the decision regarding practice of sports, as well as to consider participation in
competitive sports for asymptomatic individuals and with no disease repercussions.

Keywords: Isolated noncompaction of the ventricular myocardium; Cardiomyopathies; Congenital
abnormalities; Exercise
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INTRODUCAO

O miocardio nido compactado (MNC) foi descrito pela
primeira vez por Grant, em 1926.() Desde entao, a
doenca recebeu diferentes denominagoes na literatura:
miocardio em esponja, hipertrabeculacdo do ventri-
culo esquerdo (VE) ou, ainda, trabeculagdo isolada
anormal do VE.® Durante o desenvolvimento em-
briol6égico normal, o processo de compactacao tra-
becular ocorre entre a 122 ¢ 182 semanas de gestacao.
Esse processo ocorre inicialmente na base do coracao
e evolui progressivamente em direcdo ao apice. Nos
casos de MNC, a compactacao miocardica nao ocorre
adequadamente por razoes ainda desconhecidas.®

Esta cardiomiopatia congénita € caracterizada pela
presenca de trabeculagdes anormais no VE, mais co-
mumente no apice, e pode estar associada a dilatacao
ou hipertrofia do VE; a disfuncao sistélica e/ou dias-
tdlica; ou ainda a cardiopatias congénitas.®* A preva-
léncia do MNC na populacao geral ainda nao foi defi-
nitivamente estabelecida. No entanto, a prevaléncia em
pacientes adultos encaminhados a um laboratdrio de
ecocardiografia foi de 0,014% (34 casos em 15 anos de
seguimento).® Ja a prevaléncia em membros de fami-
lias afetadas gira em torno de 18% a 50%.©

Todavia, esses sao dados provavelmente subestima-
dos em face ao maior conhecimento da doenca e refi-
namento das técnicas de diagndstico por imagem, que
tém determinado aumento no ndmero de casos entre
individuos jovens e assintomaticos, incluindo atletas.”)

O objetivo do presente estudo foi descrever o caso de
uma paratleta de goalball com MNC, mas assintomatica.

RELATO DE CASO

Paratleta de goalball, 14 anos, sexo feminino, procurou
o Servigo de Cardiologia do Esporte por histéria de al-
teragoes eletrocardiograficas durante avaliagdo pré-par-
ticipacdo. A paciente estava assintomadtica e treinava,
em média, 6 horas por semana. Na histéria pessoal,
apresentava o diagndstico de nistagmo congénito e defi-
ciéncia visual associada, o que lhe permitia participar
de competigdes oficiais de goalball (Classe Visual B3 —
atletas que conseguem definir imagens). Nao existiam
outras comorbidades. A histdria familiar foi negativa
para doencas cardiovasculares ou morte subita.

O exame clinico cardiovascular demonstrou frequén-
cia cardiaca de 62bpm, pressao arterial de 110/70mmHg,
bulhas ritmicas e normofonéticas, auséncia de sopros ou
outros sinais proeminentes de doenca cardiovascular.
No exame neuroldgico, estavam presentes deficiéncia
visual e nistagmo horizontal, sem outras deficiéncias
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motoras ou sensitivas. O exame fisico nao evidenciou
outras alteracoes significativas.

Em investigacdo complementar, solicitou-se novo
eletrocardiograma de repouso (Figura 1), que eviden-
ciou ritmo sinusal com extrassistoles ventriculares, eixo
elétrico do QRS = -30°, frequéncia cardiaca de 56bpm,
bloqueio divisional anterossuperior esquerdo e sobre-
carga ventricular esquerda pelo indice de Cornell (volta-
gem), além da presenca de ondas Q em D1 e AVL. Exa-
mes laboratoriais, teste ergométrico, ecocardiograma e
Holter de 24 horas realizados foram normais.

A paciente foi orientada a suspender as atividades
esportivas até elucidacao diagnostica. Posteriormente,
ressonancia magnética cardiaca (RMC) com adminis-
tracdo endovenosa de gadolinio foi realizada, a qual
evidenciou nao compactagdo miocardica (relacio ca-
mada nido compactada/camada compactada igual a 2,5)
e disfuncao sistolica biventricular leve (Figuras 2 e 3).
Em conjunto, os achados foram considerados suficientes
para estabelecer o diagndstico de MNC, e a paciente
foi orientada a continuar afastada da pratica de es-
portes. Optou-se ainda por instituir tratamento profi-
latico com acido acetilsalicilico na dose de 100mg/dia.
O seguimento clinico foi realizado, inicialmente, a cada
3 meses.

Por fim, como a paciente permaneceu assintomatica
durante o periodo de aproximadamente um ano de se-
guimento, sem histéria de sincope, comprometimento
significativo da funcido ventricular ou taquiarritmias
importantes ao teste de esforco, foi liberada para pra-
tica competitiva de goalball.® O seguimento clinico foi
mantido a cada 6 meses.

Figura 1. Eletrocardiograma em repouso evidenciando sinais de sobrecarga
ventricular esquerda (indice de Cornell — voltagem), presenca de onda Q em
parede inferolateral e extrassistolia ventricular isolada
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Figura 2. Ressonancia magnética cardiaca no plano coronal evidenciando
cémaras cardiacas com dimensdes preservadas e aumento da trabeculagdo
miocardica

Figura 3. Ressonéncia magnética cardiaca no plano sagital evidenciando nao
compactagao miocéardica do ventriculo esquerdo: uma camada ndo compactada
de 10mm e uma camada compactada de 4mm

DISCUSSAO
O MNC ¢ considerado uma cardiomiopatia congénita
rara com apresentacao morfolégica distinta (trabeculada)
do miocardio classificado no grupo de cardiomiopatias

primarias de origem genética.”> A maioria dos casos em
adultos é autossomica dominante, embora casos de he-
ranca familiar e heranga ligada ao X também tenham
sido descritos. A presencga de trés elementos morfologi-
cos € caracteristica da doenca: proeminente camada tra-
becular do VE, camada compactada e recessos intertra-
beculares em continuidade com a cavidade esquerda. Por
definicao, a nao compacta¢ao marcadamente ocorre no
VE, mas pode acometer também o ventriculo direito e
constituir apresentagio biventricular ou mesmo variante
isolada do ventriculo direito.!%!)

O espectro clinico do MNC ¢é bastante variavel e
engloba desde auséncia total de sintomas até manifes-
tacoes clinicas de insuficiéncia cardiaca, arritmias ou
tromboembolismo.? O tempo médio para inicio dos
sintomas ap6s o diagndstico € de cerca de 3,5 anos.®
No momento do diagndstico, as manifestagoes clinicas
mais frequentes incluem: dispneia (79%), insuficiéncia
cardiaca classe funcional III e IV (35%), dor toracica
(26%) e fibrilagao atrial cronica (26%).®) As arritmias
associadas mais frequentemente descritas sdo fibrilacao
atrial e taquicardia ventricular. A incidéncia de morte su-
bita tem variado entre 0% e 18% em estudos observacio-
nais.? O diagnoéstico diferencial de MNC deve incluir
cardiomiopatia dilatada, doenca cardiaca hipertensiva,
cardiomiopatia hipertrofica apical, coragao de atleta, car-
diomiopatia infiltrativa e endomiocardiofibrose.'?

Os achados eletrocardiograficos mais comumente
encontrados nos casos de MNC sao inversido de onda T,
prolongamento do intervalo QT corrigido, infradesni-
velamento do segmento ST, hipertrofia ventricular es-
querda, distarbio de condugao intraventricular e pro-
longamento do intervalo PR.(") No entanto, nio existe
nenhum achado eletrocardiografico que seja patogno-
monico de MNC. Tradicionalmente, a ecocardiografia
¢ o método inicial empregado no diagnéstico do MNC,
o qual ¢é estabelecido quando a relacao do miocardio
nao compactado para o compactado € superior a dois.
Porém, a ecocardiografia encontra dificuldades na vi-
sualizacao da regiao apical do coracdo. Assim, outras
modalidades de imagem, como a RMC, a tomografia
computadorizada e a ventriculografia esquerda ganha-
ram importancia para confirmar ou afastar o diagndsti-
c0.® O método de imagem usualmente mais escolhido
€ a RMC, por alcancar morfologia cardiaca mais deta-
lhada. O critério de RMC mais aceito define que a re-
lacdo entre a camada ndo compactada e a compactada,
medida ao final da diastole, seja maior que 2,3 para o
diagnéstico da doenga.®!?)

No geral, o tratamento € direcionado as trés com-
plicacoes mais frequentemente associadas ao MNC: in-
suficiéncia cardiaca, arritmias e complicagdes trombo-
embdlicas. Alguns autores tém sugerido realizacao de
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estudo eletrofisioldgico e de Holter de 24 horas na ava-
liagao inicial, além de seguimento anual dos casos, em
funcdo do risco inerente de morte sibita cardiaca.!¥
Agentes antiplaquetarios ou anticoagulantes sistémicos
devem ser considerados, sobretudo quando os atrios ou
o VE estiverem dilatados. Em criangas, os agentes an-
tiplaquetarios podem ser opcao nos casos de disfuncao
sistolica ventricular esquerda, evidéncia de contraste
ecocardiografico espontaneo, dilatacdo grave do VE ou
dilatagao atrial.®

Recente posicionamento oficial da American Heart
Association (AHA) recomenda considerar a participa-
cdo em esportes competitivos nos casos de pacientes
assintomaticos com diagnéstico de MNC, uma vez que
apresentem funcao sistdlica normal, sem evidéncia de
taquiarritmias ventriculares importantes no controle
ambulatorial ou no teste de esforco, e na auséncia de
histdrico prévio de sincope inexplicavel (Classe IIb; Nivel
de Evidéncia C).® Contudo, tem sido sugerido que o
aconselhamento quanto a pratica esportiva seja indivi-
dualizado e considere fatores como presenca ou nao de
sintomas (especialmente no exercicio), importancia do
esporte para o atleta, grau de disfuncdo miocardica e
extensao das trabeculacoes. Existe ainda a discussdo so-
bre a definicao de critérios diagndsticos mais rigorosos
para a populacao de atletas, como forma de minimizar
o risco de sobrediagnéstico neste grupo.

CONCLUSAOQ

Nao ha consenso quanto aos critérios de elegibilidade
para a pratica de esportes nos casos de miocardio nao
compactado. Assim, € prudente individualizar a deci-
sdo quanto a pratica esportiva, bem como considerar a
participacdo em esportes competitivos para individuos
assintomaticos e sem repercussoes da doenca.
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