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RESUMO / ABSTRACT

O coracdo de atleta apresenta adaptacoes fisioldgicas dependentes do exercicio fisico. Esta
remodelagem cardiaca pode manifestar-se através da hipertrabeculacao das cavidades
ventriculares, que em alguns casos é dificil de diferenciar da ndo compactagédo do
ventriculo esquerdo. Por um lado, é essencial identificar a patologia o mais precocemente
possivel. Por outro, o diagnéstico incorreto pode conduzir a restrigdes na vida do atleta
afetando-o psicolégica e economicamente. S6 através de um fluxograma diagnéstico,
incorporando avaliacdo e histéria clinica, componentes estruturais, funcionais e até
genéticos, se consegue a correta distingao.

The athlete’s heart presents physiological adaptations associated to the physical exercise.
Generally there is an increase in cavities and hypertrophy of ventricular walls. This cardiac
remodeling can manifest itself through left ventricular hypertrabeculation, which in some
cases is difficult to differentiate from the Left ventricular noncompaction. On one hand,

it is essential to identify the pathology as early as possible. On the other, an incorrect
diagnosis can lead to restrictions in the athlete’s life affecting him psychologically and
economically. Only throughout a diagnostic flowchart incorporating clinical evaluation,
personnel history and structural, functional and even genetic components, the correct
distinction can be achieved.
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esquerdo, podendo acometer os dois
ventriculos ou o ventriculo direito
isoladamente.®”

pelo exercicio fisico é frequente em

atletas. Esta adaptacao fisiolégica
manifesta-se a nivel estrutural com o
aumento das dimensoes e da massa 3
cardiacas.! No entanto, sdo conheci-
das outras altera¢des, como a hiper-
trabeculacao ventricular. A hipertra-
beculacao do ventriculo esquerdo
(VE) esta presente em cerca de 20%
da populacao de atletas, sendo que
cerca de 8 a 10% preenchem os

Normal Variant

critérios diagnosticos convencionais

de ndo compactagao do ventriculo -
esquerdo (NCVE).>* A NCVE é uma
cardiopatia rara, caracterizada pelo

Symptoms
Family History
Infero-lateral T-wave inversion

B LBBB
aumento das trabeculacdes no VE, E’ lateral <9 em/sec
Peak VO2 < 100%

presenca de parede compactada fina
sub-epicardica e recessos intertrabe-
culares comunicando com a cavidade
ventricular e separados das artérias
coronarias epicardicas.*® Apesar da
designacao desta entidade, esta ndo
afeta seletivamente o ventriculo

v LVEF on exercise echo
Exercise induced VI/AF
Abnormal myocardial strain

e a NCVE?®
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Late gadolinium enhancement on CMR +
Family member with similar features +

Figura 1 -“Zona Cinzenta” entre a hipertrabeculagao do VE

Os atletas apresentam uma
prevaléncia superior de hipertra-
beculacdo do VE em comparagao
com a populacao geral.* Existe uma
“zona cinzenta” onde a diferencia-
cao entre o que é uma variante do
normal e o que é patolégico é dificil
(Figura 1).2 O diagnéstico de NCVE
realiza-se através da avaliacao cli-
nica e demonstracao de alteracoes
estruturais e funcionais. Os exames
complementares de diagnostico de
imagem, nomeadamente o eco-
cardiograma (ETT) e a ressonancia
magnética cardiaca (RMC), desem-
penham um papel fundamental
na sua identificacdo. No entanto, o
facto de nao existir um gold standard
anatémico ou genético no diagnos-
tico, faz com que exista controvérsia
e debate sobre o mesmo. Tendo em
conta o referido, para o diagnéstico
de NCVE em atletas é particular-
mente importante a integragéo da
avaliacdo clinica com dados funcio-
nais, estruturais e até genéticos.

Atualmente a NCVE tem sido cada
vez mais diagnosticada, provavel-
mente devido ao rastreio pré-par-
ticipacdo em atletas e a evolugao
dos exames de imagem. No entanto,
existe uma crescente preocupagao
para o possivel sobrediagnostico
que possa existir nesta populacao
quando se utiliza apenas o ETT. Esta
situacdo é particularmente relevante
para os atletas de raca negra®, onde
a remodelagem cardiaca é mais
marcada. F importante desenvolver
uma estratégia para
identificar a pato-
logia e diferencia-la
das alteracodes fisio-
logicas.

Prevaléncia

A prevaléncia da
NCVE foi subesti-
mada no passado.
Estudos recentes
indicam que esta

+ cardiomiopatia

+ afetaentre 0,14 e
0,27% da populagao
geral #° No entanto,
+ devido a dificuldade
em diferenciar esta
entidade de outras
condicbes cardia-
cas, nomedamente



a hipertrabeculacado do VE, faz com
que a sua verdadeira prevaléncia
seja dificil de determinar. Isto é par-
ticularmente relevante nos atletas,
onde se estima que a prevaléncia
seja elevada (8-10% em algumas
populacoes de atletas).?

Fisiopatologia

Existem duas hip6teses relativamente
a fisiopatologia da NCVE: a hipotese
embriogénica e a hip6tese ndo
embriogénica.* A hipdtese embriogé-
nica sugere que o defeito resulte da
interrupcdo da compactagdo miocar-
dica durante o desenvolvimento
embriondrio, entre a 5.2 e 8.2 semana
de gestagdo, que pode estar associado
a varios defeitos genéticos e doencas
congénitas cardiacas.’® O miocardio
na NCVE é descrito como “esponjoso”
e a camada compactada sub-epicar-
dica é fina comparativamente a
camada nao compactada. Esta razao
¢ utlizada no diagnostico, tanto
ecocardiografico como pela RMC.

A hip6tese ndo embriogénica sugere
que a NCVE pode ser adquirida. Refere
que a hipertrabeculacao ventricular é
induzida por condigoes cardiacas ou
fatores condicionadores de sobrecarga
de volume ou de pressao. Estas condi-
¢oes incluem atletas altamente trei-
nados, gravidas, doencas valvulares e
doencas crénicas nédo cardiacas, como
a doenca renal crénica.*® A identifica-
¢ao de hipertrabeculacao em indi-
viduos assintomaticos e saudaveis,
como os atletas e as gravidas, pode
representar uma adaptacao fisiologica
e nao patoldgica®, correspondendo a
um continuum adaptativo na depen-
déncia do timing de avaliacao e dos
critérios de diagnéstico utilizados.

CHIN

Intertrabecular recesses

k

Endocardium Epicardium
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Manifestagoes clinicas

As manifestacdes clinicas s&o varia-
veis. Na populacao geral, o espetro
da apresentacao clinica pode ir de
um individuo assintomatico, a sinais
e sintomas de insuficiéncia car-
diaca, queixas de palpitacdes ou dor
torécica e em casos, raros a eventos
tromboembdlicos ou morte subita
cardiaca.' Na populacao de atletas
a manifestacdo mais comum é a
sincope de esforgo.*?

Meios complementares e critérios
de diagnéstico

O diagnoéstico da NCVE é por vezes
atrasado devido a inexisténcia de
um exame anatémico ou genético
que seja o gold standard. Por esta
razao, um estudo diagndéstico com
diferentes modalidades é mandaté-
rio, principalmente na avaliagdo do
atleta.*

O eletrocardiograma (ECG) de
repouso pode apresentar altera-
cOes, no entanto estes achados sédo
inespecificos, incluindo: a hipertrofia
do VE, alteracdes da repolarizagao,
ondas T negativas, alteracoes no seg-
mento ST, desvio de eixo, bloqueios
auriculoventriculares e alteracoes
na conducao intraventricular.*®

O ETT é considerado o exame de
imagem de 1.2 linha no diagnéstico
da NCVE. No entanto, esta técnica
de imagem pode sobrediagnosticar
esta entidade especialmente em
atletas. Diferentes autores propuse-
ram diferentes critérios de diagnés-
tico* (Figura 2)*

e Critérios de Chin: Quociente
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a distancia entre a superficie
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Figura 2 - Critérios de diagndstico ecocardiograficos da NCVE™

epicardica e o fundo de um
recesso intertrabecular e Y repre-
senta a distancia entre a super-
ficie epicardica e o pico de uma
trabécula (em telediastole);

e Critérios de Jenni: S&o os mais
utilizados e baseiam-se na razao
entre a espessura da camada nao
compactada e a compactada > 2
(em sistole), presenca de nume-
rosas trabeculacoes e de reces-
sos intertrabeculares profundos
preenchidos por sangue da cavi-
dade ventricular (Doppler cor);

e Critérios de Stollberger: Mais de
trés trabeculagdes com origem na
parede do VE (apicais em relagao
aos musculos papilares e visiveis
num Unico plano de imagem) e
recessos intertrabeculares perfun-
didos a partir da cavidade ventri-
cular (Doppler cor).

Os novos métodos de imagem eco-
cardiograficos através da metodolo-
gia de speckle tracking demonstraram
que os doentes com NCVE apresen-
tam um padrao de twisting do VE
anormal, caracterizado pela rotagdo
apical e basal na mesma diregao
rigid body rotation. Este padrdo difere
do twisting do VE normal, carateri-
zado pela rotagao anti-horaria basal
e horaria apical, seguido em telesis-
tole da rotagao basal horaria e apical
anti-horaria.” Estas novas metodo-
logias poderdo ser importantes na
diferenciacdo do coracao normal e
patolégico.

A RMC de alta resolucgdo é superior
na definicdo anatémica e estrutu-
ral, medindo com maior acuréacia a
relagao entre espessura da camada
nao compactada e a compactada,

e tem a capacidade de identificar
fibrose miocardica. Os critérios de
diagnéstico mais utilizados sao os
de Peterson: relacdo entre a espes-
sura da camada ndo compactada e
compactada >2,3 (em teledidstole)*.
Posteriormente Jacquier propds um
novo critério: massa trabeculada
do VE >20% relativamente a massa
global do VE.*

O estudo genético para o diagnos-
tico clinico de NCVE é limitado, ndo
sendo recomendado, excetuando os
casos de histéria familiar positiva
com a mutacao genética identifi-
cada.”
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Tratamento

O tratamento da NCVE, tal como em
outras cardiomiopatias, é sintoma-
tico e deve ser individualizado. Os
doentes devem ser tratados segundo
as recomendacoes atuais de acordo
com o quadro clinico, nomeada-
mente sinais e sintomas de insufi-
ciéncia cardiaca, disfuncao ventri-
cular esquerda ou taquiarritmias.
Outro aspeto importante é a pre-
vencao de complicacoes embdlicas,
particularmente em doentes com
antecedentes de tromboembolismo,
fibrilhacao auricular ou reducéo da
fracao de ejecao do VE (<40%).%?

Prognéstico e Recomendagées

O prognéstico é variavel. Os atletas
com hipertrabeculacdo do VE que
preenchem os critérios diagnoésticos
de NCVE, assintomaticos e que nao
tém histoéria familiar, apresentam
uma funcao ventricular esquerda
normal e ndo tém documentacao de
arritmias malignas ou realce tardio
na RMC, apresentam baixo risco e a
participacao em atividades despor-
tivas pode ser autorizada (recomen-
dacédo classe IIb; Nivel de evidéncia
C).*® Pelo contréario, os atletas com o
diagnostico de NCVE com disfuncgao
do VE, documentacdo de taquiarrit-
mias auriculares ou ventriculares e
antecedentes de sincope sao consi-
derados de alto risco e ndo devem

ser autorizada a competir, com a
possivel excecdo da participagao em
desportos de baixa intensidade -
Classe 1A (low static and low dinamic
component) — (Recomendacao classe
I1I; Nivel de evidéncia C).*

Fluxograma de avaliacdo de atletas

Recentemente, varios autores refe-
rem que o padrdo de hipertrabecula-
cdo ventricular isolado num coracao
normal, ndo deverd ser suficiente
para estabelecer o diagnostico de
NCVE.*>" Advogam a necessidade
de rever os critérios do diagnéstico
diferencial entre a NCVE e adapta-
¢Oes fisiologicas que sdo variantes
do normal.

Caselli e colegas®® sugerem, nos
atletas assintomaticos, uma abor-
dagem clinica baseada na histéria e
exame objetivo e nos resultados dos
exames complementares de diag-
nostico, nomeadamente o ecocar-
diograma, como exame de primeira
linha com avaliacdo da funcéo sist6-
lica. A disfuncéo ventricular (fracdo
de ejecdo do VE< 55%) é um preditor
de patologia cardiaca. Em casos bor-
derline, o estudo da funcao diastélica
e o estudo da deformacéo global lon-
gitudinal (strain) sdo importantes. Se
um ou mais destes elementos levan-
tarem a hipétese NCVE, a RCM com
contraste e o estudo genético podem
melhorar a acuracia diagnéstica.

Tal como em outras cardiopatias,

Critérios de NCVE em
atletas assintomaticos

Fungdo ventricular
do VE

.

FEVE > 55%

| |

Histdria familiar negativa
Fun¢o diastélica normal
ECG normal
Sem arritmias/sincope

Teqularritmias
ventriculares

Sem NCVE
Sem restricio & atividade
desportiva
Follow up aconselhado

Histéria familiar positiva
ECG com alteracdes

RMC normal e estudo Genético
negativo: NCVE improvivel
Participagio desportiva
permitida com follow up

|
FEVE < 55%

RMC com contraste
Estudo Genético

1 l I

RMC e/ou estudo
Genético positivo:
NCVE proviével.
Restrigdo 3 atividade

periddico desportiva

Figura 3 - Fluxograma diagndéstico em atletas assintométicos com suspeita de NCVE

(adaptado de Caselli®)
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o médico pode sugerir um periodo
de descondicionamento fisico, j&
que a reducdo da hipertrabeculacao
apos esse periodo sugere um padrao
benigno (Figura 3).%

A decisdo final sobre a partici-
pacao ou restricdo desportiva deve
englobar todos estes elementos e nao
apenas os achados morfolégicos.*

Conclusao

Por vezes a diferenciacao entre o
fisiolégico e o patolégico é dificil.
Deste modo seria crucial estabele-
cer critérios diagnésticos claros que
diferenciem a hipertrabeculacao

do VE e a NCVE. Em atletas estas
duas entidades podem ser a mesma,
correspondendo a um continuum
adaptativo. O diagnéstico da NCVE
deve integrar varios elementos da
avaliacéo clinica, funcional e estru-
tural. Ap6s o diagnostico de NCVE, a
estratificagdo de risco e seguimento
dos doentes/atletas é fundamental.
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