
Arq Bras Cardiol: Imagem cardiovasc. 2026;39(3):e202600781

Relato de Caso

Miocardiopatia Não Compactada Biventricular Associada a 
Neuropatia em Paciente Jovem: Um Relato de Caso
Biventricular Noncompaction Cardiomyopathy Associated With Neuropathy in a Young Patient: A Case Report

Mônica de Oliveira Gonçalo,1  André Alexandre dos Santos Gomes,1  Matheus Martins Monteiro,2  Nicolas 
Babilônia Cavalcanti,1  Fernando Almeida Bezerra,1  Moisés Abtibol Machado,1  Dênison Clark Corrêa de 
Miranda,1  Kátia do Nascimento Couceiro,1  João Marcos Bemfica Barbosa Ferreira1

Universidade do Estado do Amazonas,1 Manaus, AM – Brasil
Beneficência Portuguesa de São Paulo,2 São Paulo, SP – Brasil

Introdução
A hipertrabeculação ventricular, também denominada não 

compactação ventricular, é um fenótipo caracterizado por 
trabeculação miocárdica proeminente e recessos intertrabeculares 
profundos, decorrentes de falha no processo de compactação do 
miocárdio durante o desenvolvimento embrionário. Os primeiros 
casos descritos foram associados a cardiopatias congênitas, 
incluindo obstruções das vias de saída ventriculares, malformações 
cianóticas complexas e anomalias coronarianas.1,2

A apresentação clínica é heterogênea, podendo incluir 
insuficiência cardíaca (IC), arritmias, eventos tromboembólicos 
e morte súbita cardíaca. Além das alterações estruturais 
ventriculares, a hipertrabeculação pode estar associada a 
distúrbios da condução cardíaca, arritmias atriais e insuficiência 
valvar funcional (IVF) secundária à dilatação das câmaras 
cardíacas, fatores que contribuem para maior complexidade 
clínica e pior prognóstico.3

Adicionalmente, existe reconhecida associação entre a 
hipertrabeculação ventricular e doenças neuromusculares, 
sugerindo uma possível base genética compartilhada e um 
fenótipo sindrômico em parte dos pacientes. O diagnóstico 
pode ser desafiador em razão da variabilidade fenotípica e da 
sobreposição com outras cardiomiopatias, sendo a ressonância 
magnética cardíaca (RMC) particularmente relevante para a 
confirmação diagnóstica e a caracterização anatômica.4

Assim, relatamos o caso de um paciente jovem com não 
compactação biventricular associada a valvopatia significativa, 
distúrbio da condução cardíaca com implante de marcapasso e 
doença neuromuscular em investigação. O paciente está incluído 
em estudo aprovado pelo Comitê de Ética em Pesquisa com Seres 
Humanos da Universidade do Estado do Amazonas (parecer nº 
7.108.530; CAAE nº 55200322.5.3009.516).
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Relato de caso
Paciente do sexo feminino, 21 anos, natural e procedente 

da cidade de Tefé, estado do Amazonas, Brasil, acompanhada 
em ambulatório especializado em miocardiopatias, com 
diagnóstico de não compactação biventricular associada a 
insuficiência mitral (IM) importante e insuficiência tricúspide 
(IT) secundárias à dilatação anular. Apresentava fibrilação 
atrial (FA) permanente (escore CHA2DS2-VA = 3; escore HAS-
BLED = 0), bloqueio atrioventricular (AV) total com implante 
prévio de marcapasso definitivo bicameral e história de ascite 
cardiogênica previamente compensada. Como comorbidade 
relevante, apresentava doença neuromuscular em investigação.

A história clínica revelou início dos sintomas ainda na 
infância, com episódio de ascite progressiva aos 11 anos de 
idade, inicialmente manejado em serviço local, sem resposta 
satisfatória ao tratamento medicamentoso. Na ocasião, foram 
consideradas hipóteses diagnósticas de etiologia cardíaca e 
hepática, motivando o encaminhamento para um centro de 
referência, onde permaneceu internada por aproximadamente 
3 meses. Posteriormente, manteve seguimento ambulatorial 
irregular, realizado parcialmente por telemedicina.

Aos 20 anos, apresentou recidiva de ascite volumosa 
refratária ao tratamento diurético, com melhora clínica 
após avaliação em serviço privado. Aos 21 anos, evoluiu 
com novo episódio de descompensação, caracterizado por 
ascite e dispneia, necessitando de internação hospitalar e 
encaminhamento para um centro terciário. Durante essa 
internação, foi estabelecido o diagnóstico de miocardiopatia 
não compactada biventricular.

Ao exame físico, apresentava-se emagrecida, normocorada, 
acianótica e hipotensa (pressão arterial: 88/58 mmHg; 
frequência cardíaca: 71 bpm), sem sinais de congestão 
periférica. À ausculta cardíaca, observava-se ritmo cardíaco 
regular em dois tempos e sopro sistólico em foco pulmonar. A 
ausculta pulmonar evidenciava murmúrio vesicular preservado, 
sem alterações, e não havia edema de membros inferiores. A 
eletrocardiografia demonstrou ritmo juncional, desvio extremo 
do eixo elétrico e bloqueio de ramo esquerdo (Figura 1).

A ecocardiografia transtorácica revelou aumento biatrial, 
hipertrofia excêntrica leve do ventrículo esquerdo (VE), função 
sistólica global preservada do VE (fração de ejeção do ventrículo 
esquerdo [FEVE] de 51%), prolapso do folheto anterior da valva 
mitral com degeneração mixomatosa e IM importante, além 
de hipertensão pulmonar leve, contraste espontâneo em átrio 
direito e hipertrabeculação ventricular (Figura 2).DOI: https://doi.org/10.36660/abcimg.20260078
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A RMC evidenciou aumento biventricular dos volumes 
cavitários (Figura 3), com volume diastólico final indexado 
do VE de 110,33 ml/m2 e do ventrículo direito (VD) de 
119,37 ml/m2. Observou-se trabeculação miocárdica 
proeminente no VE, com relação entre miocárdio não 
compactado e compactado > 2,3, o que atende ao critério de 
Petersen. A FEVE encontrava-se preservada (56%), enquanto o 
VD apresentava disfunção sistólica (30%), associada à dilatação 
biatrial, IM funcional e discreto derrame pericárdico, sem 
evidência de realce tardio ou trombos.

A paciente foi submetida à avaliação neurológica, que 
evidenciou síndrome motora deficitária com acometimento 
dos quatro membros, atrofia muscular e suspeita de doença 
neuromuscular de provável herança ligada ao cromossomo X, 
sendo considerada a hipótese diagnóstica de distrofia muscular de 
Emery-Dreifuss (DMED). Como parte da investigação etiológica, 

foi realizado cariótipo por bandeamento G, cujo resultado 
demonstrou padrão cromossômico feminino sem anormalidades.

Aos 25 anos, foi submetida ao implante de marcapasso 
bicameral em decorrência de bloqueio AV total. Na avaliação 
ambulatorial mais recente, relatava palpitações ocasionais, 
negando dor torácica, dispneia e edema periférico. Referia 
boa adesão ao tratamento medicamentoso (composto 
por enalapril, carvedilol, dapagliflozina, furosemida e 
espironolactona) além de anticoagulação com rivaroxabana 
e restrição hídrica. 

Discussão
A hipertrabeculação ventricular é classicamente descrita 

com predomínio do acometimento do VE, enquanto a forma 
biventricular é menos frequente e, em geral, está associada a 

Figura 1 – Eletrocardiografia evidenciando ritmo juncional, desvio extremo do eixo elétrico e bloqueio de ramo esquerdo. FC: 
frequência cardíaca.

FC: 71 bpm 25 mm/s 10mm/mV Muscular60Hz
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maior complexidade clínica e maior incidência de desfechos 
adversos. A presença de dilatação das cavidades cardíacas, 
IVF e sinais de disfunção do VD no presente caso reforça 
a heterogeneidade fenotípica da doença e a possibilidade 
de evolução clínica mais grave quando há envolvimento de 
ambos os ventrículos.5,6

A dilatação das câmaras cardíacas na hipertrabeculação 
ventricular pode resultar em IVF, particularmente das IM e IT, 
como observado nesta paciente. Esse mecanismo decorre da 
dilatação do anel valvar e da alteração da geometria ventricular, 
contribuindo para o agravamento dos sintomas de IC e para o 
aumento do risco de episódios de descompensação clínica.6

Figura 2 – Ecocardiografia transtorácica demonstrando hipertrabeculação da parede livre do VD. A) Vista apical com Doppler 
colorido. B) Vista apical bidimensional evidenciando trabeculações proeminentes. C) Vista paraesternal em eixo curto demonstrando 
hipertrabeculação da parede livre do VD. VD: ventrículo direito.

Figura 3 – RMC evidenciando hipertrabeculação ventricular. A) Plano de quatro câmaras demonstrando relação entre miocárdio não 
compactado e compactado de 4,17, superior ao ponto de corte de 2,3 estabelecido pelo critério de Petersen. B) Plano de eixo curto 
evidenciando trabeculação miocárdica proeminente do VE. 
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Pacientes com hipertrabeculação ventricular apresentam 
prevalência elevada de arritmias e distúrbios da condução 
cardíaca, incluindo FA e bloqueios AVs avançados. 
A necessidade de implante de marcapasso em idade 
jovem, associada à FA permanente, evidencia o potencial 
arritmogênico da doença e o impacto do remodelamento 
miocárdico sobre o sistema de condução cardíaco.7,8

As recomendações do American College of Medical 
Genetics and Genomics indicam a realização de avaliação 
genética em pacientes com cardiomiopatias, especialmente 
na presença de início precoce da doença, fenótipo 
arrítmico ou associação com doenças neuromusculares.9 
A hipertrabeculação ventricular pode estar associada a 
distrofias musculares, distrofia miotônica, DMED e miopatias 
mitocondriais. No presente caso, a paciente permanece 
em investigação etiológica da doença neuromuscular, 
apresentando cariótipo sem alterações cromossômicas 
detectáveis até o momento.10

A hipertrabeculação biventricular representa uma 
apresentação rara da doença. Relatos prévios descrevem 
adultos com IC e história familiar sugestiva de cardiomiopatia, 
casos cujo diagnóstico foi estabelecido apenas após a 
realização de RMC e pacientes jovens com manifestações 
arrítmicas graves ou apresentações clínicas inicialmente não 
cardíacas.11-13 Esses achados evidenciam a ampla variabilidade 
fenotípica da forma biventricular, seu expressivo potencial 
arritmogênico e a importância dos métodos avançados de 
imagem para a confirmação diagnóstica.

Conclusão
O presente caso evidencia a complexidade diagnóstica 

da hipertrabeculação biventricular e sua associação com 
manifestações neuromusculares, ressaltando a importância de 
uma investigação etiológica abrangente e de uma abordagem 
multidisciplinar. O reconhecimento precoce da doença e o 
acompanhamento em centros especializados são fundamentais 
para a otimização do tratamento, a monitorização de 
complicações e o aprimoramento da compreensão do 
espectro clínico dessa condição, especialmente em pacientes 
com doenças neuromusculares ainda em investigação.
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