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RESUMO

Objetivo: Este estudo tem como proposito apresentar uma visdo atualizada sobre o miocéardio ndo
compactado, além de proporcionar uma analise detalhada das manifestagdes clinicas ¢ métodos
diagnodsticos. Metodologia: Para conduzir esta pesquisa, formulou-se a seguinte pergunta: "Quais sdo
os principais sinais e sintomas da Nao Compactagdo do Ventriculo Esquerdo (NCVE), quais os
métodos utilizados para seu diagnostico e quais sdo os recursos terapéuticos empregados na pratica
clinica?" As buscas foram realizadas na base de dados PubMed Central (PMC). Utilizando o termo
booleano "AND", foram combinados os seguintes 5 descritores: Isolated Noncompaction of the
Ventricular Myocardium, Thrombosis, Signs and Symptoms, Pathological Conditions e
Cardiomyopathies. Ao todo, foram encontrados 45 artigos, dos quais, ap6s aplicagdo dos critérios de
inclusdo e exclusao, 10 estudos foram selecionados para compor a revisao. Resultados: A NCVE se
caracteriza pela ocorréncia de insuficiéncia cardiaca, arritmias e um elevado risco de eventos
embolicos. Destaca-se a prevaléncia de fibrilagdo atrial e taquiarritmias ventriculares. O diagnostico ¢
fundamentado em critérios morfoldgicos especificos, sendo a ecocardiografia transtoracica e a
ressondncia magnética cardiaca os principais métodos diagnosticos. Conclusdo: As variagdes nos
critérios ecocardiograficos utilizados para diagnosticar a NCVE ressaltam a necessidade urgente de
um consenso mais padronizado. A identificacdo correta da NCVE ¢ essencial para assegurar um
manejo clinico eficaz dos pacientes, visando a redu¢dao de complicagdes e a melhoria significativa da
qualidade de vida.

Palavras-chave: Diagnostico. Cardiologia. Miocéardio ndo compactado.
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1 INTRODUCAO

A ndo compactacdo do ventriculo esquerdo (NCVE) ou também conhecida como miocéardio
ndo compactado (MNC) é um tipo especifico de cardiomiopatia que se caracteriza por apresentar
trabéculas miocardicas grosseiras e criptas intertrabeculares profundas no interior do ventriculo
comunicando-se com a cavidade ventricular e com o desenvolvimento de insuficiéncia sistolica e
diastolica. (TIAN. et al;2023) Embora a NCVE seja considerada uma cardiomiopatia genética pela
American Heart Association, a Sociedade Europeia de Cardiologia a classifica como uma
cardiomiopatia ndo classificada. (AUNG. et al; 2020)

A NCVE demonstra uma prevaléncia de 1:5.000 individuos na populagdo geral e em 3 a 4%
dos adultos com insuficiéncia cardiaca. (ICHIDA. et al; 2020) A ndo compactacdo do ventriculo
esquerdo pode ser diagnosticada em qualquer idade, mas em muitos individuos permanece sem o
diagnostico até mais tarde na vida. (MASSO. et al; 2020)

A NCVE é uma cardiomiopatia definida pela presenca de uma camada com uma rede trabecular
proeminente e recessos intertrabeculares profundos, que se comunicam diretamente com a cavidade
do ventriculo esquerdo. Esses recessos podem afetar a circulacdo arterial coronaria ao criar areas de
perfusdo intramural prejudicada, particularmente no subendocardio, levando a isquemia
subendocérdica (ICHIDA. et al; 2020) Durante o desenvolvimento do miocardio embrionario, o
processo normal envolve a transformacéo do miocérdio inicial esponjoso em uma musculatura mais
compacta, com reducdo da trabeculacdo. A NCVE ocorre devido a interrup¢do ou falha nesse processo,
resultando em um miocardio que ndo se compacta adequadamente. Este fendmeno pode ser observado
tanto em criancas quanto em adultos e estd associado a uma prevaléncia estimada de 1:5.000 na
populacéo geral (ICHIDA. et al; 2020).

A hipertrabeculacdo ventricular esquerda (HTVE) é um fenétipo cardiaco que constitui uma
anormalidade morfologica do miocardio, destacando-se pela presenca de duas camadas estruturais
distintas que desempenham funcbes especificas e apresentam caracteristicas Unicas. A primeira
camada, conhecida como camada trabecular, € a mais espessa, composta por multiplas trabéculas
proeminentes que se projetam para dentro da cavidade do ventriculo esquerdo, criando recessos
profundos e complexos que frequentemente se comunicam com a cavidade ventricular. Por outro lado,
a camada compactada é uma estrutura subepicardica significativamente mais fina, cuja espessura
reduzida contrasta diretamente com a trabecular, e que, em casos de HTVE, apresenta-se
particularmente diminuida. A origem da HTVE esta frequentemente associada a um processo
interrompido ou alterado de compactacdo miocérdica durante o desenvolvimento embrionério,
resultando na preservacdo dessa arquitetura trabecular aumentada que caracteriza o fen6tipo. Em
termos de prevaléncia, os avancos em tecnologias de imagem cardiaca, como a ressonancia magnética

cardiaca (RMC) e ecocardiografias avancadas, tém desempenhado um papel crucial na identificacéo e
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diagndstico da condicdo, o que explica 0 aumento da sua detec¢do nos Ultimos anos. Do ponto de vista
funcional, as trabeculacGes exageradas observadas em coracgdes afetados pela HTVE podem prejudicar
significativamente tanto a fungéo contratil quanto a diastélica do ventriculo esquerdo, tornando-se uma
fonte potencial de disfuncdo cardiaca. Além disso, as etiologias da HTVE séo variadas, abrangendo
causas congeénitas, como mutagdes genéticas relacionadas ao desenvolvimento cardiaco, ou fatores
adquiridos ao longo da vida, como aqueles observados em individuos durante a gravidez, em condi¢des
de insuficiéncia cardiaca ou hipertenséo, e até mesmo em atletas submetidos a intensos esforgos fisicos.
Este fendtipo multifacetado ilustra ndo apenas a complexidade diagndstica e etiologica da HTVE, mas
também sua relevancia clinica na cardiologia moderna, dado seu potencial impacto na satde cardiaca.
(ADABIFIROUZJAEL. et al; 2021)

A anatomia macroscopica do miocérdio é denominada “esponjosa” e apresenta duas camadas,
abrangend uma camada rasa e densa na superficie e uma camada espessa, solta e ndo densa no interior.
(TIAN. et al;2023) A camada trabecular endocéardica é habitualmente imperceptivel, visto que as
fendas intertrabeculares sdo amplamente minimizadas durante a maturagéo. (ADABIFIROUZJAEI. et
al; 2021) Evidéncias emergentes sugerem que a trabeculacdo excessiva pode ser resultado de um
distdrbio no processo de compactacdo durante o desenvolvimento inicial do miocardio. (FEMIA. et al;
2020) A hipertrabeculacdo do VE (HTVE) € uma anormalidade do miocéardio do VE consiste em
maltiplas trabéculas alongadas, separadas por fendas intertrabeculares alargadas e profundas, que se
projetam proeminentemente na cavidade do VE e geralmente sdo acompanhadas por uma diminuicéo
miocardio compactado. (ADABIFIROUZJAEI. et al; 2021)

As trabéculas sdo estruturas embriondrias transitorias e que desempenham um papel na
oxigenacdo do miocéardio por meio da via intertrabecular, espago que antecede o desenvolvimento da
vascularizag@o coronariana. O processo de remodelacdo trabecular situa-se por volta da 8% semana de
gestacdo e o aumento do volume ventricular comprime as fissuras aumentando a espessura do
miocardio compactado. A maturacdo do miocardio gera duas zonas miocardicas: uma zona trabecular
adjunto ao endocérdio e uma zona compacta subepicardica. O processo de compactacdo é fundamental
para proprocionar a funcéo rotacional e contratil do miocardio do VE. Na HTVE, ocorre a persisténcia
ou o reaparecimento das criptas intertrabeculares gerando recessos profundos que se comunicam com
a cavidade ventricular. (ADABIFIROUZJAEI. et al; 2021)

A NCVE pode ocorrer de forma isolada ou estar associada com outras doencas cardiacas
congeénitas, doencas neuromusculares, sindromes genéticas e outros tipos de cardiomiopatias. A grande
parte das trabéculas é encontrada na regido apical do ventriculo, sendo vista em ambos os ventriculos
e raramente se acumulam apenas no ventriculo direito. (TIAN. et al;2023) A NCVE, assim como outras
formas de cardiomiopatia hereditaria, é geneticamente heterogénea e pode ser herdada por meio de um

distdrbio autossomico dominante ou recessivo ligado ao X. Evidéncias de estudos genéticos
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evidenciaram que a principal causa da NCVE € a resultante da mutacdo de genes que codificam
proteinas sarcomeéricas, simbolizando até 30% de todos os casos. Outras mutacOes relacionadas
ocorreram em genes responsaveis por codificar proteinas do citoesqueleto, da linha Z e
mitocondriais. As mutacdes mais comuns foram na cadeia pesada 7 da miosina (MYH7), genes da
proteina C de ligagdo a proteina miosina (MYBPC3), tropomiosina alfa (TPM1), actina miocardica
(ACTC1), troponina T (TNNT2) e troponina | cardiaca (TNNI3). A NCVE familiar, quando
acompanhada de cardiomiopatia hipertréfica ou dilatada, é tipica da mutacdo MYH7. (DO REGO
AQUINO. et al; 2021)

Esta condicdo foi demonstrada pela primeira vez em 1926 por meio de autépsia com uma
aparéncia esponjosa do miocérdio, e o termo NCVE foi mencionado pela primeira vez em 1990.
(TIAN. et al;2023) No geral, ha heterogeneidade nas manifestacdes clinicas, desde assintomaticos até
arritmias ventriculares, disfuncdo ventricular esquerda (VE), acidente vascular cerebral e/ou morte
cardiaca. (FEMIA. et al; 2020) E detectado apenas através de exame médico ou por triagem familiar.
Todavia, também pode apresentar insuficiéncia cardiaca em estagio terminal, arritmias e eventos
embdlicos sistémicos. (TIAN. et al;2023) Relata-se que atletas e gestantes apresentam maiores taxas
de prevaléncia de NCVE, o que sugere uma adaptacao fisiologica relacionada a sobrecarga pressorica
e ndo a um processo patoldgico de fato, nesses pacientes. (AUNG. et al; 2020)

O proposito desta revisdo bibliografica foi apresentar o conhecimento atual sobre os principais
sinais e sintomas, métodos utilizados no diagndstico do miocardio ndo compactado e fornecer uma
andlise critica. Dada a frequente incerteza quanto ao diagndstico, realizou-se uma revisdo baseada em
evidéncias da literatura atual para agrupar as informag¢des mais recentes e contribuir para um melhor

entendimento dos profissionais médicos sobre o miocardio ndo compactado.

2 METODOS

Objetivo: Este estudo consiste em uma revisdo sistematica com o objetivo de explorar as
manifestagdes clinicas mais relevantes da Ndo Compactacdo do Ventriculo Esquerdo (NCVE),
desvendar os métodos empregados para seu diagndstico e identificar estratégias terapéuticas
inovadoras que promovam diagnésticos precoces e intervencdes eficazes. Para direcionar a pesquisa,
foi formulada a seguinte questdo norteadora com base na metodologia PVO (populagdo, varidvel e
objetivo): “Quais sdo as manifestacdes clinicas predominantes da Nao Compactacdo do
Ventriculo Esquerdo (NCVE), os métodos diagnosticos mais eficazes e as terapias inovadoras
aplicadas na pratica médica atual?” A busca por artigos foi realizada na base de dados PubMed
Central (PMC), utilizando 5 descritores combinados com o operador booleano “AND”: Isolated
Noncompaction of the Ventricular Myocardium, Thrombosis, Signs and Symptoms, Pathological
Conditions e Cardiomyopathies. A estratégia de busca seguiu as combinag6es: Foram identificados 45
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artigos. Apos a aplicacdo dos critérios de inclusdo e exclusdo, um total de 10 estudos foi selecionado
para compor esta revisdo. Resultados: Os estudos analisados indicaram que 0s sintomas mais
frequentemente associados a NCVE abrangem dificuldades respiratorias, como dispneia, cansago
extremo e irregularidades nos batimentos cardiacos. Esses sinais podem apresentar graus variados de
intensidade, dependendo do individuo. Para estabelecer um diagnostico preciso, destacam-se métodos
de imagem avancados, entre eles a ressonancia magnética cardiaca e o ecocardiograma tridimensional,
ferramentas que permitem uma analise detalhada e confidvel da estrutura e funcdo do miocéardio.
Quanto as abordagens terapéuticas, enfatiza-se a personalizacdo do tratamento farmacologico,
complementada pelo uso de dispositivos implantaveis, como os desfibriladores, especialmente em
pacientes com alto risco de complicacfes cardiacas graves. Além disso, estratégias preventivas tém
ganho relevancia, incluindo a vigilancia ativa de pacientes geneticamente predispostos e programas de
acompanhamento médico continuo para identificar alteracGes precoces antes que evoluam para
condicGes criticas. Conclusdo: Os achados desta revisdo enfatizam a importancia de uma abordagem
clinica integrada, aliando diagnéstico por imagem de alta preciséo e terapias adaptadas as necessidades
do paciente. Promover o diagnostico precoce e 0 manejo estratégico da NCVE € essencial para
melhorar a qualidade de vida dos pacientes, além de reduzir complicacbes associadas. Este estudo
reforca a necessidade de avangos continuos em pesquisas para expandir as possibilidades de
diagnostico e tratamento da NCVE, consolidando um cuidado mais personalizado e eficaz.

3 DISCUSSAO

As manifestacdes clinicas da NCVE sdo variaveis, indo de auséncia total de sintomas até
complicagdes graves como insuficiéncia cardiaca congestiva, arritmias potencialmente fatais,
tromboembolismo sistémico e até morte cardiaca sUbita. Essas manifestacdes podem variar bastante
mesmo entre membros da mesma familia, destacando a heterogeneidade genética e fenotipica da
condicdo (ICHIDA. et al; 2020).

A triade de insuficiéncia cardiaca, arritmias e eventos embolicos é a principal manifestacdo
clinica em pacientes com NCVE e é comparavel nas populacbes adulta e pediatrica. Podem ser
observados varios padrdes de arritmia, desde fibrilagdo atrial a taquicardia ventricular sustentada.
(ICHIDA. et al; 2020) A fibrilacdo atrial pode afetar 25% dos pacientes adultos e as taquiarritmias
ventriculares até cerca de 50%, além de sintomas clinicos relatados pelos proprios pacientes, como
fraqueza e palpitacdes. (DO REGO AQUINO. et al; 2021)

A ndo compactacdo do ventriculo esquerdo (NCVE) é uma condi¢do geneticamente
heterogénea, frequentemente associada a mutagdes em genes fundamentais para o desenvolvimento e
funcionamento do miocardio, com destaque para genes sarcoméricos como MYH7, ACTC1, TNNT2,
MYBPC3, TPML1 e TNNI3, que codificam os componentes do sarcomero responsaveis pela contragéo
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muscular cardiaca, e cujas mutaces sdo responsaveis por uma parcela significativa dos casos de
NCVE. Também envolve o gene TAZ/GA4.5, que codifica a proteina tafazzin, essencial no metabolismo
lipidico mitocondrial, cuja mutacao foi inicialmente identificada na sindrome de Barth, relacionada a
falhas na producdo de energia mitocondrial e disfungdes sarcoméricas. Além disso, genes do
citoesqueleto e disco Z, como desmina e lamina A/C, sdo implicados na integridade estrutural celular
do miocérdio, enquanto a via de sinalizacdo NOTCH, através do receptor Notchl e seus ligantes,
desempenha papel essencial na formacdo das trabéculas e compactacdo ventricular durante o
desenvolvimento embrionério. A etiologia da NCVE esta relacionada a uma interrup¢do no processo
de compactacdo do miocéardio embrionario, resultando em um padrdo esponjoso e trabecular que
deveria ter sido transformado em musculatura compacta. Estudos mostram que entre 20-40% dos casos
sdo hereditarios, recomendando-se rastreamento genético em familiares de primeiro grau quando ha
diagnostico confirmado, sendo a heranca possivel como disturbio autossdmico dominante, recessivo
ou ligado ao cromossomo X, destacando a complexidade e a importancia de investigacGes continuas
sobre 0s mecanismos genéticos envolvidos (ICHIDA. et al; 2020).

Um grande estudo retrospectivo de 169 pacientes adultos com miocardio ndo compactado 15%
experimentou eventos tromboembolicos: 92% deles tiveram acidente vascular cerebral e 8% tiveram
uma embolia periférica. (CHIMENTI. et al; 2022) Existe uma nogdo de um risco aumentado de
tromboembolismo sistémico atribuivel ao fluxo sanguineo lento nos recessos intertrabeculares
profundos em pacientes com NCVE. (AUNG. et al; 2020) A causa do tromboembolismo era
cardioembolico (69%), aterosclerdtico (19%) e indeterminado (12%); entre os 18 pacientes com
cardioembolia e acidente vascular cerebral, apenas 39% tiveram fibrilacdo atrial (FA), enquanto 78%
apresentavam disfuncdo sistélica do VE. No grupo cardioembdlico, 50% dos pacientes estavam
recebendo acido acetilsalicilico (AAS) 100 mg/dia, 6% estavam recebendo antagonistas da vitamina
K, 6% estavam recebendo heparina de baixo peso molecular e 38% ndo estava em uso de terapia
antitrombdtica ou anticoagulante. (CHIMENTI. et al; 2022)

Atualmente, o diagnostico morfolégico da NCVE baseia-se principalmente na ecocardiografia
ou na ressonadncia magnética cardiaca (RMC) (TIAN. et al;2023). A ecocardiografia € o principal
exame utilizado para diagnosticar o0 NCVE. Os critérios morfologicos da NCVE analisados pela
ecocardiografia transtoracica foram sugeridos por Chin, Stollberger, Jenni e Paterick. Sendo que o
critério mais utilizado é o proposto por Jenni. (DO REGO AQUINO. et al; 2021) Com base nos
critérios, propostos por Chin, postula que uma relagdo entre a distancia da superficie epicardica ao
recesso trabecular e a distancia da superficie epicardica ao pico trabecular inferior a 0,5 é sugestiva de
NCVE. J& nos critérios propostos por Stollberger, a presenca de mais de trés trabecula¢@es na parede
do ventriculo esquerdo com localizac&o apical dos masculos papilares visiveis em um unico plano de

imagem e espacos intertrabeculares perfundidos da cavidade ventricular visualizados por Doppler
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colorido é sugestiva de NCVE. Os critérios sugestivos de NCVE proposto por Jenni baseiam-se em
uma relacdo méxima entre miocardio ndo comprimido e miocardio compactado maior que 2 no final
da sistole do eixo paraesternal curto e por fim, os critérios propostos por Paterick a relacdo entre a
espessura do miocardio ndo comprimido e compactado deve ser maior que 2; a medida deve ser
realizada no final da diéstole no corte paraesternal transversal. (DO REGO AQUINO. et al; 2021)

O melhor critério para identificacdo de NCVE na ressonancia magnética cardiaca foi elaborado
por Petersen, Este critério requer uma relacdo entre a espessura trabecular e a espessura miocardica
compacta >2,3 no final da diastole em cortes de eixo longo, com sensibilidade de 83% e especificidade
de 99% no diagnostico. Outra forma de diagnosticar essa entidade pela RMC é verificar se a massa
trabeculada do ventriculo esquerdo € superior a 20% da massa total, com sensibilidade de 91,6% e
especificidade de 86,5% para NCVE (DO REGO AQUINO. et al; 2021)

Em uma iniciativa ambiciosa liderada pelo Texas Heart Institute, pesquisadores realizaram um
estudo fascinante envolvendo milhares de jovens estudantes, com idades em torno de 13 anos, no
condado de Harris, Texas. O objetivo principal era estimar a prevaléncia de condicgdes cardiovasculares
congénitas associadas a morte subita cardiaca em jovens. Durante o processo, um dado chamou
atencdo: uma prevaléncia inesperadamente alta de ndo compactagédo do ventriculo esquerdo (NCVE),
detectada por exames de ressonancia magnética cardiaca (RMC), como indicado por Masso et al.
(2020).

A NCVE, uma condic¢do rara e complexa, ocorre quando as trabéculas musculares do ventriculo
esquerdo ndo se compactam adequadamente no desenvolvimento do coracdo. Esse processo é essencial
para transformar o masculo cardiaco de uma estrutura esponjosa para uma soélida e funcional. No
estudo, aplicando critérios diagndsticos como o de Petersen, cerca de 18,6% dos participantes
mostraram indicios da condicdo. No entanto, um questionamento surgiu: seriam todos esses casos
realmente anormais ou apenas variagdes anatdbmicas normais?

Movidos por essa davida, os pesquisadores analisaram mais a fundo as imagens e empregaram
outros critérios diagnosticos, como os propostos por Jacquier e Choi. Os resultados sugeriram que
muitos dos casos identificados poderiam ndo ser patoldgicos, enquanto outros apresentavam potenciais
riscos fisiologicos, como disfuncdes ventriculares ou arritmias. E especialmente relevante observar
que, em criancas e adolescentes, tais caracteristicas podem passar despercebidas, exigindo
acompanhamento longitudinal para compreender seu impacto clinico (Masso et al. 2020). O estudo
revelou mais do que numeros. Ele trouxe a luz desafios importantes para a comunidade médica: desde
as limitacOes dos critérios diagndsticos atuais até a necessidade de estudos mais aprofundados que
possam melhor distinguir o que € uma variante normal e 0 que requer atengdo clinica, conforme

apontado na analise de Masso et al. (2020).
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Comparando os trés principais critérios ecocardiograficos em um estudo com 199 pacientes e
60 pessoas saudaveis no grupo controle, 47 pacientes preencheram pelo menos um dos critérios.
Aproximadamente 79% desta amostra preencheram os critérios de ndo compactagdo estabelecidos por
Chin, cerca de 64% foram diagnosticados pelos critérios de Jenni e menos de 54% atenderam aos
critérios de Stollberger. Apenas cerca de 30% desta amostra atendeu integralmente aos trés critérios,
evidenciando a falta de consenso entre eles. (DO REGO AQUINO et al., 2021)

Em outro estudo, os autores avaliaram mais de 1000 atletas assintomaticos e descobriram que
18% apresentavam aumento da trabeculag¢do do ventriculo esquerdo e 8% preenchiam os critérios para
NCVE. Em um segundo estudo, os mesmos autores examinaram 102 mulheres com ecocardiogramas
normais e descobriram que 25% desenvolveram trabeculacdo de novo durante a gravidez.
Curiosamente, aos 24 meses poOs-parto, 73% tiveram resolu¢ao completa das trabeculacdes. (FEMIA
et al., 2020)

O Doppler colorido pode detectar que as criptas intertrabeculares se comunicam com o
ventriculo esquerdo, mas ndo com a circulacdao da artéria coronaria, o que exclui a combinagao de
outras cardiopatias congénitas ou adquiridas. A RMC ¢ outro método para diagnostico de NCVE.
(TTIAN et al., 2023)

O aumento da conscientizacdo e a melhoria das técnicas de imagem levaram a diagndsticos
imprecisos, desafios clinicos e restricdes injustificadas ao esporte competitivo. Atualmente, existem
varios critérios baseados em ecocardiografia bidimensional e ressonancia magnética cardiaca, mas nao
ha nenhum “padrdo ouro” diagnostico ou diretrizes clinicas especificas para ajudar a diferenciar a
hipertrabeculagao fisiolégica da NCVE patologica. (FEMIA et al., 2020)

Comparada a ecocardiografia, a RMC tem um tempo de exame mais longo e um custo elevado.
No entanto, pode ser utilizada como ferramenta complementar devido a boa resolug¢do espacial do
segmento cardiaco. Segundo pesquisas clinicas atuais, pacientes com cardiomiopatia dilatada e
hipertrofica frequentemente apresentam aumento e espessamento das trabéculas miocardicas. Alguns
estudiosos acreditam que isso pode contribuir para o sobrediagnostico da doenca na populagdo. (TIAN
et al., 2023) A RMC ¢ usada quando os achados ecocardiograficos sdao inconclusivos.

A ecocardiografia nem sempre visualiza completamente a regido apical e pode subestimar o
grau de NCVE. Por isso, a RMC tornou-se o método de escolha para confirmar ou descartar NCVE. A
RMC ¢ geralmente utilizada para complementar e confirmar achados de eco 2D, fornecendo melhor
resolucao espacial em todos os segmentos do VE, visualizagdo detalhada da morfologia cardiaca,
volumetria robusta e capacidade de identificar fibrose com realce tardio por gadolinio (RTG). ARMC
pode diferenciar mais facilmente o miocardio compactado do ndo compactado em toda a cavidade do

VE, e a taxa de diagnostico demonstrou ser maior quando comparada ao eco 2D. (FEMIA et al., 2020)
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Os critérios foram limitados pela raridade da doenca, o que torna dificil recrutar coortes grandes de
pacientes e heterogéneas. (ROSS et al., 2020)

Todas as metodologias atuais utilizadas para estabelecer um diagnostico possuem pontos fortes
e fracos quanto a forma como sdo derivadas, facilidade de utilizagdo, tempo para aquisi¢cao das imagens
relevantes e precisdo diagnodstica. Nao ha evidéncias que sugiram a superioridade de qualquer critério
ou modalidade de imagem em comparacdo entre si. No entanto, 8 medida que a qualidade da imagem
e o conhecimento dos critérios diagndsticos evoluem, o fenotipo em questao emerge como um achado
cada vez mais reconhecido, com o risco inerente de sobrediagnodstico sendo uma preocupagao
significativa. (AUNG et al., 2020)

A taxa de diagnostico de NCVE aumentou gradualmente. Todavia, ainda existem muitas
controvérsias sobre sua patogénese, com as principais teorias incluindo atualmente a hipotese da
embriogénese e 0 mecanismo genético molecular. Nos ltimos anos, com o avango dos métodos de
pesquisa genética, genes patogénicos relacionados foram confirmados. (TIAN et al., 2023) Apesar
desse conhecimento, o rendimento no diagnostico de testes genéticos permanece baixo para alguns
individuos; trabecula¢des anormais podem desenvolver-se concomitantemente com outras condi¢des
cardiovasculares ou sistémicas. (FEMIA et al., 2020) Considerando que a NCVE ¢ classificada como
uma cardiomiopatia genética, surge a necessidade de triagem familiar, dado que questdes diagnosticas
podem acarretar danos além do paciente individual, ocasionando diagnoésticos inadequados caso haja
superdiagnodstico em familiares. (ROSS et al., 2020)

Embora a maioria dos pacientes com NCVE permanega sem sintomas, ¢ importante revisar
regularmente os pacientes com imagens cardiacas, pois alguns podem estar em risco de insuficiéncia
cardiaca, acidente vascular cerebral e/ou morte cardiaca subita. Em particular, aqueles com fungao VE
reduzida devem ser revisados frequentemente e tratados com terapia farmacologica baseada em
evidéncias e orientada por diretrizes. De acordo com as diretrizes, um desfibrilador intracardiaco deve
ser oferecido aqueles que sobrevivem a um episodio de taquicardia ventricular sustentada ou parada
cardiaca subita. O transplante cardiaco foi relatado como bem-sucedido em alguns pacientes e deve
ser considerado para aqueles com insuficiéncia cardiaca em estagio terminal. Embora a taxa de eventos
de AVC seja de 1-2% ao ano, a estratégia médica ideal naqueles que ndo atendem aos critérios padrao
de anticoagulagdo permanece incerta, dada a escassez de dados. No entanto, pacientes com evento
cardioembodlico prévio, evidéncia de trombo intracardiaco e/ou fibrilagao atrial documentada devem
ser tratados com anticoagulacao consistente com as recomendagdes padrdo para embolia cardiogénica.
(FEMIA et al., 2020)

A ndo compactacdo do ventriculo esquerdo (NCVE) possui subtipos distintos que refletem
diferentes perfis de morbidade e mortalidade, sendo classificados como NCVE isolada (com funcao
cardiaca normal), cardiomiopatia hipertréfica (CMH), cardiomiopatia dilatada (CMD) e fenotipo de
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cardiomiopatia indeterminado. Esses subtipos ajudam na estratificacdo de risco, essencial para
compreender melhor os fendtipos heterogéneos. Entre as classificacdes, criangas com NCVE isolada
e funcdo cardiaca preservada apresentam o melhor progndstico, seguidas por aguelas com NCVE
associada a CMH. Por outro lado, criangas com NCVE acompanhada de CMD ou cardiomiopatia
indeterminada geralmente exibem os piores resultados clinicos, demonstrando maior risco de
complicacgdes graves, como insuficiéncia cardiaca, arritmias e morte subita (ICHIDA. et al; 2020).

O prognostico de pacientes com NCVE esta intimamente relacionado a presenca de disfuncéo
miocardica ou arritmias significativas, ambas frequentemente associadas a maior mortalidade. Em
adultos com NCVE, até 47% dos casos (75% dos sintométicos) podem levar ao 6bito dentro de um
periodo de seis anos apo6s o diagnéstico. Em criangas, estudos indicam melhores resultados em
individuos diagnosticados ap0s 0s primeiros anos de vida, enquanto neonatos afetados frequentemente
apresentam um prognostico mais reservado devido a doencas sistémicas associadas, como disturbios
mitocondriais. Além disso, fatores como insuficiéncia cardiaca congestiva no momento do diagndstico
e a hipoplasia da camada compactada ventricular sdo preditores significativos de resultados adversos
(ICHIDA. et al; 2020)..

Para aprimorar 0 manejo da doenca, a classificacdo em subtipos e a estratificacdo de risco
oferecem insights fundamentais. Isso possibilita intervencdes terapéuticas mais direcionadas, como a
prevencao de arritmias, o uso de desfibriladores implantaveis em casos graves e 0 acompanhamento
clinico continuo. Assim, a importancia de monitoramento a longo prazo, mesmo em pacientes
aparentemente assintomaticos, € crucial para identificar complicacGes futuras e melhorar a qualidade
de vida. Se desejar explorar mais alguma nuance, posso detalhar ou expandir em topicos relacionados.
(ICHIDA. et al; 2020).

O manejo ideal para prevenir eventos tromboembolicos ainda ndo foi totalmente elucidado.
Alguns estudos recomendam o uso profilatico de anticoagulantes orais, como a varfarina, para todos
0s pacientes com diagnostico de miocardio ndo compactado. No entanto, o uso de anticoagulantes é
atualmente recomendado apenas para pacientes com funcdo sistélica reduzida, fracéo de ejecéo inferior
a 40% e historia de tromboembolismo prévio ou fibrilagéo atrial. (DO REGO AQUINO. et al; 2021)

O implante de CDI para prevengdo primaria de morte stbita cardiaca esta indicado em pacientes
com fracdo de ejecdo do ventriculo esquerdo de até 35% e IC classe funcional Il ou Il (New York
Heart Association), somado a presenca do miocardio ndo compactado diagnosticado. Pacientes com
historia de taquicardia ventricular sustentada ou que se recuperaram de parada cardiaca necessitam de
implantagio de CDI para prevencéo secundaria. (DO REGO AQUINO. et al; 2021) O tratamento da
IC nesses pacientes deve ser 0 mesmo das outras etiologias. Assim, para controlar a disfungéo sistélica

ou diastolica, podem ser utilizados beta-bloqueadores, inibidores da enzima conversora de
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angiotensina, bloqueadores dos receptores da angiotensina Il, antagonistas dos receptores
mineralocorticdides e/ou diuréticos (DO REGO AQUINO. et al; 2021)

4 CONCLUSAO
Com base nos dados analisados, conclui-se que a Ndo Compactacdo do Ventriculo Esquerdo

(NCVE) é uma condicdo complexa caracterizada principalmente pela triade de insuficiéncia cardiaca,
arritmias e eventos embolicos. A alta prevaléncia de fibrilacdo atrial e taquiarritmias ventriculares,
bem como o risco significativo de eventos tromboembdlicos de origem cardioembdlica, destacam a
necessidade de uma abordagem clinica vigilante.

O diagnostico da NCVE se fundamenta em critérios morfoldgicos precisos, nos quais a
ecocardiografia transtoracica, regida pelos critérios de Jenni, e a ressonancia magnética cardiaca
(RMC), com os critérios de Petersen, desempenham papéis essenciais devido a sua sensibilidade e
especificidade superiores. As variacdes observadas nos critérios diagnosticos reforcam a urgéncia de
um consenso uniforme, que permita maior precisdo na identificacdo da doenca e maior padronizacao
no manejo clinico.

Assim, o estudo enfatiza a importancia de um diagnostico precoce aliado a estratégias
terapéuticas individualizadas, incluindo o manejo farmacoldgico e o uso de dispositivos implantaveis
em situacOes de alto risco cardiaco. A deteccdo precisa da NCVE néo s previne complicacBes graves
como também contribui significativamente para a melhoria da qualidade de vida dos pacientes.
Investimentos continuos em pesquisa Sdo cruciais para 0 avango das praticas diagnosticas e

terapéuticas, consolidando uma abordagem integrada e personalizada no tratamento dessa condic&o.

=

LUMEN ET VIRTUS, Sao José dos Pinhais, v. XVI, n. XLVII, p. 3533-3545, 2025

3544



REFERENCIAS

ADABIFIROUZJAEI, Fatemeh; IGATA, Sachiyo; DEMARIA, Anthony Nicholas.
Hipertrabeculagdo; um fendtipo com etiologia heterogénea. Progresso em Doencas Cardiovasculares ,
V. 68, p. 60-69, 2021.

AUNG, Nay et al. Significado prognostico da ndo compactacdo do ventriculo esquerdo: revisdo
sistematica e meta-andlise de estudos observacionais. Circulacdo: Imagem Cardiovascular , v. 13, n.
1, pag. e009712, 2020.

CHIMENTI, Cristina et al. Uma estratégia proposta para terapia anticoagulante na cardiomiopatia ndo
compactada. ESC Insuficiéncia Cardiaca , v. 1, pag. 241-250, 2022.

DO REGO AQUINO, Pedro L. et al. Ndo compactacao ventricular esquerda: novos insights sobre uma
doenca pouco compreendida. Revisdes Atuais de Cardiologia, v. 17, n. 2, pag. 209-216, 2021.

FEMIA, Giuseppe et al. Ndo compactacdo ventricular esquerda: revisdo dos atuais desafios
diagnosticos e consequéncias em atletas. Medicina , v. 56, n. 12, pag. 697, 2020.

ICHIDA, Fukiko. Ventriculo esquerdo ndo compactado — Estratificacdo de risco e consideracao
genética —. Revista de Cardiologia , v. 75, n. 1, pag. 1-9, 2020.

MASSO, Anthony H. et al. Ndo compactacdo ventricular esquerda detectada por ressonancia
magnética cardiaca: um reexame dos critérios diagndsticos. Texas Heart Institute Journal , v. 3, pag.
183-193, 2020.

ROSS, Samantha B. et al. Uma revisdo sistematica e meta-analise da prevaléncia de ndo compactacao
do ventriculo esquerdo em adultos. European Heart Journal , v. 14, pag. 1428-1436, 2020.

TIAN, Shipeng et al. Uma nova mutacdo no gene TTN resultou em ndo compactacdo do ventriculo
esquerdo: relato de caso e revisdo da literatura. Distdrbios Cardiovasculares BMC , v. 1, pag. 352,
2023.

™

LUMEN ET VIRTUS, Sao José dos Pinhais, v. XVI, n. XLVII, p. 3533-3545, 2025

3545



