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RESUMO: Introducdo: Miocardio ndo compactado € uma cardiomiopatia que pode se
manifestar de diversas maneiras, desde quadros assintomaticos a arritmias, insuficiéncia
cardiaca e eventos embdlicos.Por ser uma patologia pouco prevalente e pouco investigada,
suscita duvidas no momento de orientagdes para pratica de atividade fisica. Objetivo: relatar
0 caso de uma paciente portadora de miocardio ndo compactado assintomatica e discutir sua
treinabilidade baseada em dados de exames complementares. Método: as informagdes foram
obtidas por meio de revisdo do prontuario, entrevista com o paciente, registro de exames de
imagem e revisdo da literatura. Discussao: paciente portadora de miocardio ndo compactado
assintomatica, com disfuncao sistdlica diagnosticada por exames complementares, em teste
cardiopulmonar apresentava boa capacidade aerobica e nenhuma contraindicacdo a préatica
de exercicios fisicos. Foi submetida e tratamento clinico medicamentoso com liberagdo para
exercicios dinamicos e de resisténcia com boa resposta clinica e melhora de classe funcional.
Conclusao: O diagnostico de miocardio ndo compactado ndo é um definidor de baixo
consumo de oxigénio, os pacientes ndo estdo sentenciados a uma baixa capacidade aerdbica
e limitacBes na pratica de atividades fisicas. Com dados obtidos de teste cardiopulmonar
feito com exceléncia é possivel comprovar a treinabilidade desses individuos e com

exercicios fisicos prescritos corretamente, impactar positivamente no curso da doenca e sua



morbimortalidade.
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ABSTRACT: Introduction: Left ventricular noncompaction is a cardiomyopathy that can
manifest itself in different ways, from asymptomatic conditions to arrhythmias, heart failure
and embolic events, as it is a low prevalence and little investigated pathology, it raises doubts
at the time of guidance for the practice of activity physical. Objective: to report the case of a
patient with asymptomatic left ventricular noncompaction and discuss its trainability based
on data from complementary exams. Method: information was obtained by reviewing
medical records, interviewing the patient, recording imaging tests and reviewing the literature.
Discussion: patient with asymptomatic left ventricular noncompaction and systolic
dysfunction diagnosed by complementary exams, in a cardiopulmonary test, she presented
good aerobic capacity and no contraindication to the practice of physical exercises. She
underwent drug clinical treatment with release for dynamic and resistance exercises with good
clinical response and improvement in functional class. Conclusion: The diagnosis of left
ventricular noncompaction is not a definition of low oxygen consumption, patients with this
cardiomyopathy are not condemned to a low aerobic capacity and limitations in the practice
of physical activities, with data obtained from a cardiopulmonary test performed with
excellence it is possible to prove the trainability of these individuals and with correctly
prescribed physical exercises, positively impacting the course of the disease and its morbidity

and mortality.



INTRODUCAO

O miocardio ndo compactado (MNC) foi descrito pela primeira vez em 1926 por Grant.
E uma cardiomiopatia de base genética, com evidéncias recentes apontando para mutagoes de
genes que codificam proteinas do citoesqueleto, membrana nuclear e sarcoméricast.
Caracteriza-se pela ndo compactacdo do miocardio durante o desenvolvimento embriolégico.
Este processo normalmente ocorre entre a 122 e 182 semanas de gestacdo2. O que resulta em
trabeculagdes miocérdicas no ventriculo esquerdo, mais comumente no apice, separadas por
profundos recessos intertrabeculares e possui espectro amplo de apresentacGes clinicas, desde
pacientes completamento assintomaticos a individuos com disfuncdo ventricular sistélica
progressiva, taquiarritmias letais e eventos embolicos sistémicos®. Hoje é reconhecida uma
prevaléncia entre 0.014% and 1.3% na populacdo geral, mas acredita-se que este valor esteja
subestimado, ja que sua apresentacdo é muito variada e muitos pacientes sdo assintomaticos,
sendo ainda uma doenga com baixa suspeigdo clinica e, portanto, pouco investigada®.

Seu diagnostico é baseado em exames complementares de imagem cardiaca. Ao
ecocardiograma, principal exame diagnostico e de mais facil acesso, sdo utilizados os critérios
de Jenni® e critérios de CHINS®. Critérios de Jenni consistem em quatro pontos, sendo todos
necessarios: ventriculo esquerdo (VE) espessado em duas camadas (uma epicardica compactada
e uma endocérdica espessada com trabeculacGes e recessos) ao final da diastole; doppler com
fluxo colorido nos recessos intertrabeculares; malha trabecular proeminente no apice do VE ou
segmentos médio-ventriculares da parede inferior e lateral e acometendo também o ventriculo
direito; e espessura de parede compactada <8,1 mm®. Critérios de CHIN s&o positivos com uma
razdo < 0,5 entre a distancia da superficie epicardica até o recesso trabecular e a distancia da
superficie epicardica até o pico das trabeculagdes®. Além disso, ao ecocardiograma, é possivel

encontrar disfuncao sistdlica e diastélica, trombos no VE, anormalidades no musculo papilar e



hipocinesia de segmentos ndo compactados. Na presenca de achados inconclusivos ao
ecocardiograma ou para confirmacdo diagndstica estd indicada a ressonancia magnética
cardiaca que além das trabeculacdes e recessos também adiciona informacgdes morfoldgicas,
como presenca de fibrose, por meio do realce tardio com gadolineo, informacdo que impacta
no progndstico do paciente. Além da facil visualizacéo de trabeculaces e recessos profundos,
seus critérios mais bem aceitos sdo: razdo diastélica final maxima ndo compactada para a
espessura do miocardio compactado de >2,3; massa trabeculada do VE > 20% da massa global
do VE e dimensio fractal como medida quantitativa de trabeculacdes alta®.

N&o existe tratamento especifico para 0 MNC, sendo ele guiado conforme a
apresentacdo clinica’, como ja citado, a gama de manifestacOes é extensa, desde assintomatico
a arritmias, fendbmenos embolicos e insuficiéncia cardiaca (IC). O desfibrilador cardiaco
implantavel (CDI) esta indicado para prevencéo primaria de morte sibita cardiaca em pacientes
com MNC e FEVE abaixo de 35% e IC classe funcional Il ou Il (New York Heart
Association), e prevengdo secundaria em pacientes com historia de taquicardia ventricular
sustentada ou que se recuperaram de parada cardiaca. Pode ser indicado também para pacientes
com historia familiar de morte sUbita, taquicardia ventricular ndo sustentada observada ao
Holter de 24 horas ou histéria de sincope. O manejo de eventos tromboembolicos ainda néo foi
totalmente elucidado, a recomendacéo atual é de uso de anticoagulantes orais para pacientes
com funcdo sistolica reduzida, FEVE abaixo de 40% e histdria de tromboembolismo prévio ou
fibrilagdo atrial’. O manejo da insuficiéncia cardiaca segue os moldes do tratamento de outras
etiologias, com terapia medicamentosa na dose méaxima tolerada, podendo ser indicado
implante de dispositivos em casos especificos, associada a mudancas no estilo de vida, que é o
foco da discussdo deste relato, visando fornecer mais informacgdes para guiar decisdes
terapéuticas sobre orientacdes de atividade fisica no manejo desses pacientes.

Pacientes costumam buscar atendimento quando apresentam sintomas de insuficiéncia



cardiaca, principalmente o surgimento de dispneia, ha também os pacientes que recebem
diagnéstico como um achado de exames complementares no momento da avaliacdo pre-
participacdo para exercicio fisico, que € uma pratica aconselhada para qualquer individuo, em
especial os que buscam um alto rendimento. A escassez de artigos na literatura abordando de
maneira ampla o manejo dos pacientes portadores desta cardiomiopatia na pratica de exercicio
fisico foi 0 motivador para a producédo deste relato, com o objetivo de discutir a treinabilidade

de paciente portadora de MNC com bases nos resultados de exames complementares.

RELATO DO CASO

Mulher, 30 anos, obesa, busca atendimento em consultorio de Cardiologia do Esporte
para avaliagcdo pré-participacao para o exercicio fisico. Apesar de assintomatica, relata que sua
mée foi diagnosticada com cardiomiopatia dilatada aos 40 anos e faleceu apos transplante
cardiaco. Relata ter buscado atendimento prévio em consultorio de cardiologia clinica, tendo
feito seguimento por sete anos e, apos realizacdo de exames complementares seriados, ainda
apresentava davidas em relacéo a seu diagnostico e sobre os riscos na pratica de exercicio fisico.

Definida entdo por completa investigacdo do quadro, visando confirmacéo diagnoéstica
e rastreio de possiveis complicac6es. Solicitado Ecocardiograma Transtoracico (ECO-TT) que
mostrou remodelamento excéntrico do ventriculo esquerdo (VE), aumento de atrio esquerdo,
proeminentes trabeculacdes na ponta do VE (figura 1), fracdo de ejecdo do ventriculo esquerdo
(FEVE) de 42% pelo método de Simpson e disfuncéo diastolica de VE do tipo 2, strain global
longitudinal de 13,8% (valor referéncia > 18%) com menores valores no apice do VE (figura
2), presenca de twinsting (rotagdo negativa em segmentos apicais que ocorre em 40% dos

pacientes com diagndstico de miocardio ndo compactado) e positividade para MNC pelos



critérios de CHIN. Cineangiocoronariografia e Holter 24 horas ndo mostraram nenhuma
alteracdo. Realizada Ressonancia Magnética Cardiaca que confirmou diagndstico de miocardio
ndo compactado (figura 3). Teste cardiopulmonar de exercicio realizado com a paciente sendo
levada a0 maximo do esforco fisico, validando as informacgdes obtidas, ndo ocorreram
alteracOes eletrocardiograficas, houve queda no pulso de oxigénio durante o esforgo, mas
apresentou VO2 maximo de 32 mL/kg/min (133% do previsto) a um VE/VCO?2 slope de 26,9.
O V02 maximo indicou idade bioldgica da paciente entre 30-39 anos, um resultado importante
considerando uma paciente sedentaria e portadora de cardiomiopatia com reducdo da funcéo
sistdlica, posicionando-a no percentil 50-75, que indica capacidade fisica regular e o dado de
VE/VCO2 slope descarta ineficiéncia respiratoria, tendo impacto positivo na sobrevida da
paciente. Realizado teste genético que identificou 7 variantes heterozigoticas de significado
indeterminado (genes DMD, HRAS, KCNE3, LDB3, NRAS, SCN5A e TNNC1).

Durante o acompanhamento, o cOnjuge da paciente relatou que ela apresentava
inicialmente dispneia ao subir escadas, apesar da mesma alegar ser assintomatica. Foi definida
terapia combinada de Sacubitril-Valsartana associado a Betabloqueador, sendo a segunda classe
de medicamento ndo tolerada pela paciente que apresentou bradicardia sintomatica e optado
pela suspensédo da droga. Liberada a pratica de exercicio fisico dindmico e de resisténcia, visto
que apesar da cardiomiopatia e do diagnostico de insuficiéncia cardiaca de fracdo de ejecdo
levemente reduzida, a paciente apresentava capacidade aerdbica acima do normal.

Hoje segue em acompanhamento clinico, assintomatica, mesmo aos esforcos que
causavam a dispneia relatada, com melhora funcional importante e em programacao de realizar

novo teste cardiopulmonar para reavaliar sua capacidade cardiorrespiratoria.



DISCUSSAO

J& é consolidado na literatura cientifica que a préatica de atividade fisica regular por pelo
menos 150 minutos por semana apresenta claros beneficios a satide, como reduc¢éo no risco de
morte prematura, na mortalidade por todas as causas, na incidéncia de doencas crénicas, maior
controle do peso e inclusive reducio da mortalidade por todos os tipos de cancer®. Portanto é
um pilar fundamental no manejo de pacientes portadores de cardiomiopatias, inclusive
miocardio ndo compactado, mas como relatado, esta ainda é uma patologia subdiagnosticada,
deixando espaco para davidas no momento da orientacdo para a pratica de exercicios fisicos.

Posto isso, 0 ponto de partida para 0 manejo e avaliacdo pré-participacdo destes
pacientes € a confirmacao diagnostica por meio de exames complementares de boa qualidade e
profissionais capacitados, visto que o0 erro nesse momento pode tanto expor um paciente ao
risco de morte subita cardiaca durante o exercicio, por néo ter sido diagnosticado e orientado
corretamente, quanto limitar outro paciente a restricbes desnecesséarias, gerando uma carga
emocional muito grande por um diagndstico errado e toda a cascata de efeitos sociais,
psicoldgicos e financeiros que dai decorrem, além de outras comorbidades que podem surgir
decorrentes de uma vida sedentaria por limitacGes impostas de maneira incorreta®,

Pelo risco de complicacdes em pacientes portadores de MNC, apds o correto
diagnostico, a avaliacao pré-participacdo deve ser feita de maneira cautelosa e abrangente, com
uma profunda avaliacdo composta por anamnese detalhada, com investigacdo de sintomas,
histérico familiar, habitos e comorbidades, avaliacdo da fun¢do ventricular por métodos de
imagem, e pesquisa de arritmias tanto em repouso, por meio de Holter 24 horas, quanto em
esforco, idealmente por teste de exercicio cardiopulmonar*®. Nos casos em que ndo ocorrem
alteracbes aos exames complementares e 0 paciente apresenta historia clinica negativa para

sincope e outros sintomas, pode-se avaliar a liberacdo para a pratica de modalidades esportivas,



inclusive de modo competitivo. Nesses casos, ficam vetadas apenas as modalidades com sérios
riscos para o paciente no caso de sincope durante sua pratica, como mergulho, escalada, corrida
automobilistica, entre outros. Ja na presenca de sincope, evidéncia de arritmias ao Holter ou
teste cardiopulmonar e disfuncéo sistélica € contraindicada a pratica de esportes competitivos,
podendo ser avaliados caso a caso esportes de baixa intensidade (boliche, golf e cricket)®.

No caso apresentado, a paciente ndo apresentava nenhum dos fatores complicadores que
pudessem trazer risco a vida durante o exercicio fisico, porém, ainda assim existiam duvidas
sobre sua liberacdo para o esporte. Provavel que o motivo para essa limitacdo tenha sido a
disfuncdo sistolica leve encontrada ao ecocardiograma e duvidas que pairam sobre uma
cardiopatia ainda pouco estudada em suas relagdes com a atividade fisica. Para definicdo desse
caso, a ferramenta fundamental foi o teste cardiopulmonar do exercicio pelos parametros que
sdo avaliados e pela alta confiabilidade do resultado de um teste feito de maneira correta, com
0 paciente sendo levado ao maximo de seu esforco.

O consumo maximo de oxigénio (VO2 méaximo) é definido como a maior quantidade
de oxigénio que pode ser captada do ar atmosférico, transportada e utilizada pelas células
durante a atividade fisica, servindo para quantificar a capacidade funcional de um individuo?®,
sendo um dos parametros mais relevantes para determinar a eficiéncia do sistema
cardiorrespiratdrio e avaliar o desempenho de atletas em provas de atletismo com alta demanda
aerobica. Mas seu uso nao deve se limitar apenas a atletas, seja de alto rendimento ou amadores,
0 VO2 méaximo hoje é um indicador independente e precoce de doencas cardiovasculares e
mortalidade na populacdo em geral. Pode ser estimado de maneira indireta por meio de teste
ergométrico, porém, o padrdo-ouro é a medida direta pelo teste cardiopulmonar, com maior
precisdo e objetividade?®.

Por sua estreita relagdo com o curso natural da insuficiéncia cardiaca e impacto sobre a

morbimortalidade do paciente, é aconselhavel que todo médico com esse perfil de paciente sob



seus cuidados conhega esses dados, visando uma abordagem mais completa e ndo se limitando
apenas ao relato subjetivo de sintomas ou sinais vitais durante as consultas. Pela ja citada
importancia da atividade fisica como parte do tratamento, os dados obtidos com o teste
cardiopulmonar mostram que uma paciente com disfuncao ventricular decorrente do MNC é
também treindvel e se beneficia muito de um estilo de vida ativo. A VO2méax de 133% do
previsto mostra que a paciente possui uma capacidade aerébica normal, com idade biol6gica
compativel com sua idade cronoldgica apesar da cardiomiopatia e possui VE/VCO2 slope
abaixo de 30, que é um marcador de mortalidade na insuficiéncia cardiaca, e que comprova sua
eficiéncia ventilatdria e descarta mais um fator que pudesse limitar a préatica de atividade fisica.

Toda a discusséo e ratificada pelo seguimento clinico da paciente em consultorio, que
segue fazendo atividade fisica orientada por profissional, com intensidade crescente,

assintomatica e com melhora perceptivel da classe funcional em suas atividades de vida diaria.

CONCLUSAO

O diagndstico de miocardio ndo compactado ndo € um definidor de baixo consumo de
oxigénio, pacientes portadores dessa cardiomiopatia ndo estdo sentenciados a uma baixa
capacidade aerobica e limitacdes na pratica de atividades fisicas, com dados obtidos de teste
cardiopulmonar feito com exceléncia é possivel comprovar a treinabilidade desses
individuos e com exercicios fisicos prescritos corretamente, impactar positivamente no curso

da doenca e sua morbimortalidade.
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Figura 1: Imagem de ecocardiograma evidenciando proeminentes trabeculacdes em apice de
ventriculo esquerdo.

Strain de Pico Sistélico v

Figura 2: Strain global longitudinal de 13,8% com menores valores no apice do ventriculo
esquerdo



Figura 3: Imagem de Ressonancia Magnética Cardiaca evidenciando trabeculagdes em apice
de ventriculo esquerdo.
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