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Introducéo

Miocardio ventricular ndo compactado (MVNC), também chamado de miocardio esponjoso, € uma cardiomiopatia congénita considerada rara, mas que vem
sendo diagnosticado com mais frequéncia, apds melhora dos métodos diagnésticos e o maior conhecimento da patologia. Trata-se de uma cardiopatia
subdiagnosticada, que manifesta com insuficiéncia cardiaca em qualquer idade, de caréter familiar e associagéo infrequente a doenga do né sinusal.

MVNC, isolada ou associada a outras anomalias cardiacas congénitas, inicia-se no periodo embrionario, com a parada no processo de compactagéo da parede
ventricular esquerda e, menos frequentemente, do ventriculo direito (ROSA, 2011). Caracteriza-se pela permanéncia das trabeculacdes profundas e sigmoides
gue se comunicam com a cavidade ventricular, gerando uma aparéncia esponjosa a0 miocardio (RODRIGUES, 2004). Estudos internacionais registram uma
prevalénciade 0,014%, segundo critérios ecocardiogréficos (WEIFORD, 2004).

As manifestacdes clinicas variam de assintométicas até insuficiéncia cardiaca congestiva. Tromboembolismo e arritmias sdo complicagdes frequentes (ROSA,
2011) (RODRIGUES, 2004) (CHIN, 1990) (KOHLI, 2008) (NEMES, 2012).

A ecocardiografia, ressonancia magnética, tomografia computadorizada e ventriculografia, sdo aternativas diagndsticas (ROSA, 2011) (RODRIGUES, 2004).

O objetivo deste artigo é descrever um caso de MVNC associado a Doenca do N6 Sinusal em adolescente. Serdo apresentados: descriggo dos achados clinicos;
exames complementares: eletrocardiograma, ecodopplercardiograma com fluxograma a cores, Raio X de térax; evolugao clinica e o tratamento.

Material e métodos

Trata-se de um relato de caso realizado na cidade de Montes Claros, Minas Gerais, no periodo de 2012 a 2017. O presente relato foi colhido através de consulta
médica especializada, no Hospital Santa Casa de Misericordia, de paciente que esteve internado nesse servigo por 18 dias. Posteriormente, foi realizado
acompanhamento anual do paciente, também na Santa Casa de Misericdrdia, que incluiram avaliagdo clinica e exames complementares. Por fim, foi feita busca
ativa de referéncias bibliogréficas que abordassem o tema MVNC, para enriquecimento do presente artigo.

Resultados e discussdo

L.B.C., 12 anos, sexo masculino, leucoderma, natural da cidade de Porteirinha, Norte de Minas Gerais, na zona rural. Queixa de palpitagdes e dispneia aos
médios esforgos, dificuldade para exercer atividade fisica moderada desde os quatro anos de idade, com piora nos Ultimos anos, crises de pal pitacéo e episodios
de tonturas. Nega sincopes e outros sintomas. Pais vivos, sete irmaos sendo uma com sintomas parecidos, porém menos acentuados. Negam morte stibita na
familia.

Paciente pesando: 55 kg; Altura: 1,52 m. Deambulando sem dificuldade, palidez cutanea moderada e leve de mucosas, aciandtico, eupneico em repouso, sem
edemas. Frequéncia respiratéria: 20 ir/min, murmdrio vesicular fisiol6gico, sem ruidos adventicios. Exame cardiolégico: Ictus amplo, propulsivo, desviado
para esquerda. Ritmo cardiaco irregular em dois tempos, sugestivo de extrassistole. Frequéncia cardiaca: 40 bpm. Bulhas normofonéticas. Sopro sistélico
regurgitativo grau 1V/V1 no 50 espago intercostal esquerdo. Pressdo arterial: 110/70 mmHg. Pulsos arritmicos e normotensos, perfusdo adequada. Abdome
plano, normotenso, figado palpavel a4 cm do rebordo costal direito, indolor a palpagéo. Sem evidéncia clinica de miopatia esquel ética ou dismorfismo facial.

Considerando a bradicardia, o paciente foi submetido a propedéutica: Eletrocardiograma: Ritmo juncional bradicérdico, onda P retrograda; FC = 40 bpm; QRS
= 0,06s, QT = 0,38s; eixo do QRS entre 300 e 600; onda T invertida em DI, DII, DIll, AVR e AVF, compativel com distirbio de repolarizaggo ventricular,
indice de Sokolov positivo, indicando SVE. Holter (Fig. 1): Ritmo de base juncional, bradicardico, frequéncia cardiaca média de 40 bpm, oscilando entre
29bpm e 69bpm, periodos de condugdo atrioventricular retrograda, dissociagdo atrioventricular, 36 pausas de duracdo superior a 2,0seg, sem ectopias. A
conducéo intraventricular revelou QRS de 0,10 segundos, sinais sugestivo de SVE. Sem sintomas durante o exame. Ecodopplercardiograma (Fig. 2): Aumento
moderado de camaras esquerdas. Fragéo de ejegdo igual a 36,7%; Hipertrofia moderada com presenca de acentuadas trabecul agdes e numerosos sinusdides nas
paredes laterais e apical do ventriculo esquerdo, irrigados com fluxo sanguineo proveniente da cavidade ventricular, relagéo da camada compactada para a ndo
compactada igual a 1:2; onda de fluxo mitral com padréo de disfuncéo diastélica ventricular. Dados compativeis com cardiopatia ndo compactada do
ventriculo esquerdo. N&o observado trombos.

Foi implantado marcapasso epicérdico, por via sub xifoide. Apresentou taquiarritmia ventricular ndo sustentada de curta duracéo durante indugéo anestésica,
sem repercussdo hemodinamica, dispensando tratamento. Eletrocardiograma pés-cirurgia: ritmo de marca-passo, FC de 90 bpm, padréo de bloqueio de ramo
esquerdo, alteracdo de repolarizaggo ventricular esquerda. Evoluiu com derrame pericardico no 30 dia pds-cirurgia, necessitou drenagem cirdrgico. Recebeu
atahospitalar em uso de carvedilol, amiodarona e &cido acetilsalicilico.
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Em acompanhamento ambulatorial, evoluindo de forma estével, tolerando melhor atividade fisica, sem relatos de tonturas ou sincope. Auséncia de trombos
intracavitarios em ecocardiogramas de controle.

Ecocardiograma nos pais e em 4 irmaos: uma irma apresentou miocardio ndo compactado, em menor grau, outros 3 irmao ndo compareceram para exame.

MVNC foi descrito em associagdo a doenca cardiaca congénita obstrutiva de via de saida, malformagBes congénitas cian6ticas complexas, anomalias
coronarianas (RODRIGUES, 2004), anomalia de Ebstein, valva adrtica bivalvular, transposi¢ao dos grandes vasos da base, defeito do septo atrioventricular,
desordens neuromusculares, doengas metabdlicas e sindromes genéticas (ROSA,2011). Descrita pela primeira vez como anomalia isolada em 1990 por Chin e
cols. Estudo de coorte realizado por Murphy R T e col., entre janeiro de 1992 a junho de 2002, em 45 pacientes com MVNC, 23 (51%) tinham histéria familiar
de cardiomiopatia dilatada ou MVNC (MURPHY, 2008).

Durante o desenvolvimento embrionério o miocérdio é uma rede de fibras entrelacadas separadas por recessos profundos que ligam o miocérdio com a
cavidade ventricular. A "compactagao” gradual desta malha esponjosa ocorre entre a 5a e 8a semanas de vida embrionaria. A circulagdo coronéria desenvolve
simultaneamente, 0s recessos intratrabeculares sdo reduzidos a capilares (ROSA, 2011) (WEIFORD, 2004). A causa da ndo compactagdo nao € totalmente
compreendida, inicia no periodo embrionério por volta da 5a a 8a semana, com a parada no processo de compactacéo das paredes ventricular permanecendo as
trabeculagdes e sinusdides, que comunicam com a cavidade ventricular e raramente com o sistema coronariano epicérdico (ROSA, 2011) (CHIN, 1990)
(KOHLI, 2008) (RITTER, 1997). Pode ser geneticamente esporédica ou ter caréter familiar (ROSA, 2011) (RITTER, 1997).Predominante no sexo masculino.
Manifestagbes clinicas variam, desde assintomética a sinais de insuficiéncia cardiaca de graus varidveis. Iniciar na infancia ou na idade
adulta Tromboembolismo sistémicos e arritmias sdo complicagdes frequentes.(ROSA, 2011) (CHIN, 1990) (MURPHY/, 2008).

Anormalidades eletrocardiogréficas mais frequentemente descritas foram: bloqueio de ramo; fabricagéo atrial; taquicardia ventricular; e WPW (ROSA, 2011)
(MURPHY, 2008). Este caso difere pela associagéo a doenca do né sinusal. Ecocardiografia € o método diagndstico mais utilizado, ha controvérsias quanto aos
critérios para o diagnéstico, os mais aceitos sdo os do grupo de Chin, de Jenni e de Stollberger. O caso em questéo atendia aos 3 critérios.

Ecocardiografia com spekletracking € outro método novo e promissor, cujos parametros de rotagao, tensdo e torgdo do ventriculo esquerdo sdo avaliados. Van
Dalen e cols, foram os primeiros a demonstrarem que este pode ser um novo critério diagnéstico para a MVNC (NEMES, 2012). Ressonancia magnética,
tomografia computadorizada e ventriculografia sdo alternativas na confirmacdo diagnostica (ROSA, 2011). Nao foram utilizados neste caso visto que as
imagens ecocardiogréficas néo deixavam dividas quanto aos critérios diagnosticos.

Eventos embdlicos, arritmias ventriculares e morte sibita parecem ser menores nos doentes pediétricos quando comparado aos adultos (CHIN, 1990). Neste
caso néo foi registrado fendmenos tromboembdlicos, e sim um episodio de taquiarrimia ventricular e disfungéo do né sinusal.

Neste paciente o ritmo predominante foi o juncional bradicardico, que teria origem nas células da regido nédulo-hissiana, do né étrio ventricular como parece
j& estar bem estabelecido na literatura (CARNEIRO, 1986). As ondas P se inscreveram ora antes, durante ou apés o QRS. Periodos de condugdo
atrioventricular retrograda e dissociagdo atrioventricular aém de 36 pausas superior a 2,0 segundos. Sem atividades ectOpicas. Alteragdes encontradas na
doenga do n6 sinusal e que justificaram o uso de marcapasso.

Conclusao

Concluimos ndo existir um padréo de arritmia especifico no MVNC, e que o diagnéstico precoce permite o tratamento adequado com melhora da quaidade de
vida do paciente.
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Figura 1. Holter: Ritmo de base juncional, bradicardico, frequéncia cardiaca média de 40 bpm, oscilando entre 29bpm e 69bpm, periodos de conducdo atrioventricular
retrograda, dissociaggo atrioventricular. A conducao intraventricular revel QRS de 0,10 segundos.

Figura 2. Fig. 2A, Aumento moderado de camaras esquerdas. Fragdo de gjecéo igual a 36,7%; Fig. 2B, Relagdo da camada compactada para a ndo compactada igual a 1:2; Fig.
2C e 2D, Hipertrofia moderada com presenca de acentuadas trabeculagdes e numerosos sinusdides nas paredes laterais e apical do ventriculo esquerdo, irrigados com fluxo
sanguineo proveniente da cavidade ventricular.



