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PALAVRAS-CHAVE Resumo A cardiomiopatia ndo compactada isolada do ventriculo € uma doenca rara, classifi-
Miocardio ventricular cada como uma cardiomiopatia genética primaria. A doenca é caracterizada por insuficiéncia
isolado nao cardiaca, embolia sistémica e arritmias ventriculares. O diagnodstico é estabelecido pelo eco-
compactado; dopplercardiograma. Relata-se o caso de adulto jovem assintomatico, sem historia prévia de
Cuidados cardiopatia, que realizou avaliacdo pré-operatdria para cirurgia ortopédica de baixo risco.
pré-operatorios; Eletrocardiograma apresentou bloqueio do ramo esquerdo, que suscitou investigacdo com-
Embolia pulmonar plementar com ecodopplercardiograma, angiotomografia do torax e ressonancia cardiaca.

Concluiu-se pelo diagndstico de cardiopatia ndao compactada isolada do ventriculo e embo-
lia pulmonar. Discutem-se aspetos da avaliacao pré-operatoria em pacientes de baixo risco
cirdrgico.

© 2015 Sociedade Portuguesa de Cardiologia. Publicado por Elsevier Espafa, S.L.U. Todos os
direitos reservados.

KEYWORDS Two potentially fatal surprises in the preoperative assessment of an asymptomatic
Isolated left young adult

ventricular

non-compaction; Abstract Isolated left ventricular non-compaction is a rare disease classified as a primary
Preoperative care; genetic cardiomyopathy and is characterized by heart failure, systemic embolism and ventricu-
Pulmonary embolism lar arrhythmias. The diagnosis is established by Doppler echocardiography. We report the case

of an asymptomatic young adult, with no history of heart disease, who underwent preoperative
assessment for low-risk orthopedic surgery. The electrocardiogram showed left bundle branch
block, which prompted further investigation with Doppler echocardiography, cardiac computed
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tomography angiography and cardiac magnetic resonance imaging. A diagnosis of isolated left
ventricular non-compaction and pulmonary embolism was made. Some aspects of preoperative
assessment in low-risk surgical patients are discussed.
© 2015 Sociedade Portuguesa de Cardiologia. Published by Elsevier Espafa, S.L.U. All rights
reserved.
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A cardiomiopatia ndao compactada isolada do ventriculo
(CNCV) foi descrita pela primeira vez por Chin et al., em
1990'". E uma doenca rara, classificada como uma cardiomio-
patia genética primaria pela American Heart Association?.
A fisiopatologia da CNCV é atribuida a interrup¢ao durante
a vida intrauterina, da compactacao da trama que constitui
o miocardio primordial ou fetal®.

A prevaléncia da CNCV na populagao geral ndo esta esta-
belecida. Os dados existentes sao obtidos principalmente
de pacientes submetidos ao ecodopplercardiograma. Uma
revisao realizada na Suica identificou 34 casos, o que corres-
pondeu a 0,014% de todos os ecocardiogramas realizados em
quinze anos”. Entre os pacientes com insuficiéncia cardiaca
(IC), a prevaléncia de CNCV foi estimada entre 3-4%>. ACNCV
parece acometer principalmente pacientes do sexo mascu-
lino, conforme demonstrado nas quatro principais séries que
avaliaram pacientes com CNCV"#67,

A histéria familiar de ndo compactacao variou entre 12-
50% em série de relatos de casos®. A heranca autossémica
dominante é mais comum que a herancga ligada ao cromos-
soma x ou heranca autossémica recessiva’. Ha um crescente
reconhecimento de uma consideravel sobreposicao nos loci
genéticos implicados na origem das principais cardiomiopa-
tias. O compartilhamento foi encontrado para diferentes
fenotipos cardiomiopaticos, incluindo fenotipos sobrepos-
tos para CNCV e cardiomiopatia hipertrofica'®. Apesar de
a sobreposicao genética entre a CNCV e as cardiomiopa-
tias hipertroficas, a CNCV ocorre mais comumente associada
as doencas congénitas cardiacas e a sindrome de Wolf-
-Parkinson-White'".

A avaliacao pré-operatéria é uma janela de oportu-
nidade para o clinico identificar condigdes silenciosas e
otimizar o tratamento de doencas cardiovasculares pré-
vias. Nos ultimos anos, objetivando reduzir desperdicios
de recursos com exames, diretrizes de sociedades médi-
cas estabeleceram protocolos para a solicitacao de exames
pré-operatérios. Editorial publicado pela Cleveland Clinic'?,
que se encontra em conformidade com a i diretriz de
avaliacdo pré-operatédria da Sociedade Brasileira de Cardio-
logia (SBC)'?, questiona o valor do eletrocardiograma (ECG)
em cirurgias de baixo risco em individuos assintomaticos.

Relato do caso

Paciente masculino, 35 anos, assintomatico, com rutura par-
cial do tendao calcaneo esquerdo, causada por acidente
em pratica desportiva. Assintomatico cardiovascular. Sem
histéria prévia de cardiopatia ou uso de medicamentos,
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Figura 1 Ecocardiograma - corte apical quatro camaras,
onde se observa a disfuncao sistolica global do ventriculo
esquerdo mais localizada na regiao antero-lateral média e api-
cal. Na mesma regiao, observa-se miocardio ndo compactado
subendocardio mais proeminente que a regido endocardica
subepicardica.

nega tabagismo. Encaminhado pelo cirurgido para avaliacao
pré-operatoria. Ao exame fisico, apresentou pressao arte-
rial de 134x78 mmHg; frequéncia cardiaca de 89 bpm; sem
alteracdes dignas de nota. Aparelho mével de imobilizacao
em membro inferior esquerdo (MIE). Telerradiografia do
torax normal, assim como hemograma completo, glicemia,
creatinemia, ureia e INR dentro dos valores de referéncia.
Foi realizado ECG, que mostrou bloqueio do ramo esquerdo
(BRE) de terceiro grau. Realizado ecocardiograma com Dop-
pler tecidual (EDT), com fracdo de ejecdo do ventriculo
esquerdo (FEVE) de 61%; volume do atrio esquerdo inde-
xado (VAE-1) de 22mL/m?; e massa do ventriculo esquerdo
indexada (MVE-1) de 94,9 g/m?. Alteracdes do relaxamento
do VE (E’6cm/s) e aumento das pressdes de enchimento
(E/E’ =16). O EDT mostrou uma hipertrabeculacao da parede
lateral média e septal. (Figura 1). Como o diagnostico dife-
rencial da CNCV inclui outras formas de miocardiopatia,
0 paciente foi encaminhado para angiotomografia corona-
riana que mostrou sinais de embolia pulmonar bilateral
(Figura 2). Dosagem de D-Dimero (2310ng/mL) O eco Dop-
pler do sistema venoso do MIE mostrou as veias poplitea e
tibial posterior, com material hipoecogénico no seu inte-
rior ocluindo parcialmente a luz do vaso. Foi submetido
a ressonancia magnética cardiaca (Figura 3), que mostrou
hipertrofia do VE e acentuacao do trabeculado subendocar-
dico médio-apical, estimado em 22% da massa miocardica
total; presenca de realce tardio do miocardio compati-
vel com fibrose miocardica anterosseptal medial e basal
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Figura 2  Mostra sinais radioldgicos de embolia pulmonar pela angiotomografia (setas).

inferosseptal medial; disfuncao ventricular esquerda glo-
bal moderada, com FEVE estimada de 38%, confirmando o
diagndstico de CNCV.

Foi realizado ECG ambulatorial continuo pelo sistema
Holter de 24 horas, que mostrou episodio de taquicardia
supraventricular paroxistica e extrassistoles ventriculares.
Nao houve sintomas durante a monitorizacao. (Figura 4)

Discussao

A CNCV é uma doenca rara, caracterizada pelo excesso de
trabeculacdes na parede ventricular e processos intratra-
beculares que se comunicam com a cavidade do ventriculo
esquerdo. Na maioria dos casos, a doenca é diagnosticada na
infancia, mas o aparecimento dos sintomas pode, em alguns
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Figura 3
ventriculo esquerdo.

casos, ser atrasado até a idade adulta. A incidéncia de CNCV
¢ estimada em 0,05% na populacao adulta?.

A nao compactacao, geralmente, ocorre associada a
outras doencas congénitas como defeitos atriais e septais.
Por outro lado, a compactacao isolada, a qual ocorre na
auséncia de outras doencas congénitas, € uma apresentacao
mais rara'*.

Ressonancia magnética cardiaca mostra hipertrofia ventricular esquerda com aumento da trabeculacao médio-apical do

Critérios diagnodsticos para a CNCV, estabelecidos por
Jenni et al., permitem a diferenciacdo da CNCV de outras
formas de hipertrofia ventricular esquerda. Os critérios sao:
(1) a presenca de, pelo menos, quatro trabéculas e/ou
recessos intratrabeculares; (2) a presenca de fluxo de san-
gue nos recessos intratrabeculares pelo Doppler colorido;
(3) os segmentos do miocardio nao compactado envolvem o
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Figura 4 Holter de 24 horas com episod

io de taquicardia supraventricular paroxistica.
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apice e a porcao inferior e média da parede do VE; (4) tipi-
camente, mostram uma estrutura com duas camadas, com
uma razao maior que dois entre a camada subendocardica
nao compactada e a camada subepicardica compactada e;
(5) a auséncia de anormalidades cardiacas coexistentes'>.

O diagnodstico de CNCV na populacao adulta é sempre
atrasado devido a similaridade da doenca com situacoes
clinicas mais comuns, como cardiopatia hipertensiva na
fase dilatada, miocardiopatia infiltrativa, miocardiopatia
hipertrofica apical e doenga endomiocardica eosinofilica. O
diagnostico precoce da CNCV é importante, devido ao alto
risco desses pacientes apresentarem IC, arritmias ventricu-
lares fatais e embolizacdo®.

O prognostico desses pacientes € ruim e o estagio final
da IC é tratado com transplante cardiaco. As arritmias ven-
triculares, com risco de vida, tém indicacdo de implante de
desfibrilador. Os principais mecanismos de morte envolvidos
na CNCV sdo a morte slbita e a IC refrataria’®.

O paciente aqui relatado, apesar de se encontrar assinto-
matico, é classificado em estagio B para IC (ACCF/AHA) por
apresentar alteracdes estruturais e funcionais (disfuncao sis-
tolica) cardiacas. O paciente encontra-se em alto risco para
desenvolver IC sintomatica e, por isso, o tratamento deve
ser iniciado precocemente’’.

A embolia pulmonar diagnosticada nesse paciente parece
estar relacionada a imobilizacdo do MIE, ndo tendo relacao
com a CNCV, que tem alto risco para tromboembolismo arte-
rial (acidente vascular encefalico)'®.

Médicos cardiologistas sao convocados de rotina para ava-
liar o risco de pacientes antes de uma cirurgia. O objetivo
da avaliacao pré-operatoria é identificar condigcdes subdi-
agnosticadas que podem aumentar o risco de morbidade
e morte peroperatéria e, entdo, sugerir estratégias que
possam reduzir tal risco'®?°. A avaliacdo pré-operatoéria é
sempre multifatorial e fatores de risco para eventos cardia-
cos no pds-operatorio incluem o tipo de cirurgia e fatores
do proéprio paciente?'. Autores recomendam que o ECG nao
seja feito de rotina, para pacientes com baixo risco cardiaco
que irao se submeter a um procedimento cirtrgico de baixo
risco. Nestes pacientes, a realizacao do ECG poderia atra-
sar a cirurgia desnecessariamente, aumentando os custos do
procedimento e gerando mais ansiedade no paciente’?. Em
dissonancia, algumas diretrizes abordam a possibilidade de
se solicitar um ECG no pré-operatorio, mas sdo, na sua maio-
ria, baseados em evidéncias de baixo nivel e opinidao de
especialistas??.

A SBC recomenda que a realizacdo de ECG no pré-
-operatorio deva ser criteriosa e considera que o ECG de
rotina em individuos assintomaticos, submetidos a procedi-
mento de baixo risco, tenha grau de recomendacao 11 e nivel
de evidéncia C"°.

Neste caso, o0 ECG, feito por solicitacao do cirurgiao, mos-
trou um BRE do terceiro grau e, como existem evidéncias de
que o BRE tem um significado clinico prognoéstico mesmo em
individuos assintomaticos ou sem doenca cardiaca, decidiu-
-se pela indicacdo do EDT?3, que levou ao diagnostico de
CNCV.

Conclusao

0 ECG é uma ferramenta de baixo custo e facil acesso,
que pode ser Gtil na identificacdo de doencas miocardicas e

arritmias. O seu emprego de rotina no risco pré-operatorio
pode ser importante na identificacao de condicoes que se
encontram assintomaticas e podem agravar o risco peri-
-operatorio. No presente caso, o reconhecimento precoce
da CNCV, condicao que pode levar a IC, eventos trombo-
-embolicos, taquiarritmias ventriculares e morte, pode
oferecer um melhor cuidado ao paciente. As recomendacoes
da diretriz da SBC para sua nao realizacao de rotina estao
embasadas na opiniao de especialistas, devendo essa ques-
tao ser respondida de forma definitiva, por estudos de
metodologia robustos.
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