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Entre as doengas cardiacas genéticas, a cardiomiopatia
hipertréfica (CMH) é a que mais causa morte stbita em
jovens, com incidéncia de 1:500 na populagao adulta.
Os critérios usados rotineiramente para pior prognéstico
apresentam sensibilidade e especificidade limitadas. Assim, o
risco estimado de evolugdo para cardiomiopatia dilatada ou
morte sdbita é um tanto impreciso, gerando dividas quanto
ao tratamento adequado a ser instituido nos portadores de
CMH. Portanto, um método nao-invasivo acurado para o
diagnostico de CMH, com valor progndstico, adquire grande
importancia.

Nos Gltimos anos, a ressonancia magnética cardiovascular
(RMC) tem sido considerada nao apenas uma ferramenta
diagnostica, mas também um estudo com valor progndstico,
pois caracteriza a fibrose miocdrdica com bastante exatidao
em portadores de cardiomiopatia hipertréfica. Além disso, a
RMC também identifica os diversos padrées de hipertrofia,
analisa a fungao ventricular, estima o gradiente intraventricular
e permite a determinacao do diagndstico diferencial com
outras causas que levam a cardiomiopatia hipertréfica.

Introducao

Entre as doengas cardiacas genéticas, a cardiomiopatia
hipertréfica (CMH) é considerada a principal responsavel
pelos casos de morte sibita em jovens', com incidéncia
relativamente freqtente de 1:500 em adultos?.

O caréter poligénico da doenga, com mais de 200 mutagoes®,
leva a uma expressao fenotipica extremamente varidvel®.
Embora alguns individuos permanecam assintomaticos
durante toda a vida, outros apresentam morte stbita como
primeira manifestacao®.

Os fatores de risco comumente usados para a estratificagao
de pacientes® sao: morte stbita e antecedentes familiares
de CMH; sincope inexplicada; taquicardia ventricular nao-
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sustentada; resposta anormal da pressao arterial durante
teste de esforgo na posicao ortostatica em individuos com
mais de 40 anos; e presenga de grande hipertrofia ventricular
esquerda (> 30 mm ao ecocardiograma). Esses critérios sao
Gteis para orientar os médicos no tratamento de portadores
de cardiomiopatia hipertréfica.

Entretanto, a exatidao desses critérios é limitada, gerando
davidas em relacao ao verdadeiro risco de morte sibita.

Desta forma, é de fundamental importancia contar com
novos métodos diagndsticos com poder prognéstico suficiente
para identificar individuos que apresentam maior risco de
morte stbita e dilatacao ventricular. Essa abordagem permitiria
a implementagao de uma terapia mais agressiva nesse grupo
de individuos.

Nos dltimos anos, a ressondncia magnética cardiovascular
(RMC) emergiu como um instrumento bastante preciso no
diagnéstico de CMH, sendo considerada o exame de escolha’.
A RMC avalia os diversos padroes de hipertrofia, a fungao
ventricular e o gradiente pressorico entre a via de saida do
ventriculo esquerdo e a aorta, além de ser extremamente
atil no diagnéstico diferencial com outras entidades. Pela
primeira vez, um método ndo-invasivo é capaz de identificar
e quantificar a distribuicao da fibrose miocardica que é
caracteristica nessa doenca®.

Papel da ressondncia magnética cardiaca na cardiomiopatia
hipertrdfica

Recentemente, a Sociedade Européia de Cardiologia

(Consensus Panel Report)” e, mais tarde, o American College of
Cardiology/American Heart Association (Clinical Competence
Statement on Cardiac Imaging with Magnetic Resonance),
indicaram a RMC como exame de primeira escolha ou
no minimo equivalente a outros métodos diagndsticos na
abordagem de diversas cardiomiopatias, inclusive CMH.
A grande precisao da RMC na andlise anatomofuncional dos
ventriculos esquerdo e direito na quantificacio do volume
e da massa ventricular'®'? aumentou a sensibilidade e
especificidade do diagnéstico de CMH (fig. 1), permitindo a
identificagao precisa de formas diversas de hipertrofia (figs.
2,3, 4 e 5) e adeterminacao do diagndstico diferencial.

Um estudo comparativo entre o ecocardiograma
bidimensional e a RMC em portadores de CMH revelou
maior exatidao da RMC no diagnéstico e na diferenciagao
de diversos padroes de hipertrofia. Quando a hipertrofia era
mais acentuada na parede livre do ventriculo esquerdo, o
ecocardiograma nao fez o diagnéstico de CMH, e quando
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Fig. 1 - Exemplo de paciente com padrao cldssico de cardiomiopatia hipertréfica. O painel A mostra um corte longitudinal apical de quatro cdmaras com hipertrofia
septal assimétrica cldssica (seta). O painel B mostra um corte em VSVE e artefatos de fluxo (setas) causados por gradiente pressérico. O painel C é um corte transversal
mostrando hipertrofia septal assimétrica (compare a espessura do septo e da parede posterior). Ao: Aorta; AE: dtrio esquerdo; VE: ventriculo esquerdo; VSVE = via de

saida do ventriculo esquerdo; AD: étrio direito; VD: ventriculo direito.
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Fig. 2 - Exemplo de paciente com cardiomiopatia hipertréfica apical. Os painéis A e B mostram cortes longitudinais com hipertrofia apical regional, que produz uma
cavidade ventricular cldssica em formato de “ds de espada” na sistole (setas) No corte transversal (painel C), a cavidade apical estd praticamente obliterada (seta). Ao
- Aorta; AE: dtrio esquerdo; VE - ventriculo esquerdo; VSVE - via de saida do ventriculo esquerdo; AD - dtrio direito; VD - ventriculo direito.

a hipertrofia estava confinada a parede antero-lateral esse
exame subestimou a espessura da parede em comparagao
com a RMC™ (figs. 4 e 5).

Dois outros estudos demonstraram menor sensibilidade
do ecocardiograma comparado a RMC. No diagnéstico de
cardiomiopatia hipertréfica apical, o ecocardiograma nao
avaliou de forma adequada o segmento apical em até 40%
dos portadores de CMH™" (fig. 2).

Recentemente, Petersen e cols.'® compararam os indices
geométricos do VE pela RMC em portadores de CMH,
voluntarios sadios e atletas profissionais com hipertrofia
fisiol6gica, estenose adrtica e cardiopatia hipertensiva. Esses
autores demonstraram baixa sensibilidade para as medidas
classicas utilizadas no diagnéstico de CMH, como a espessura
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maxima da parede no final da didstole acima de 13 mm
(sensibilidade de 40%) e a relagao da espessura maxima da
parede sobre a parede posterior (sensibilidade de 28%). No
entanto, quando um novo indice geométrico foi aplicado,
que constitui a razao entre o indice de espessura maxima
da parede e o volume diastélico final do VE indexado, os
resultados foram promissores. Eles utilizaram esse indice
em atletas profissionais com hipertrofia do VE que tinham
participado de esportes altamente competitivos - remo,
natagao, corrida e ciclismo - pelo menos nos 18 meses
anteriores, com média de treinamento semanal de 19,2 +
6,8 horas durante no minimo 8,5 = 4,9 anos, e compararam
com portadores de CMH, estenose adrtica e hipertensos com
hipertrofia de VE. Tanto nos voluntdrios sadios quanto nesses
atletas, esse indice ficou abaixo de 0,15 mm x m?x ml.
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Fig. 3 - Exemplo de paciente com cardiomiopatia hipertréfica. Os painéis A e B mostram cortes longitudinais com hipertrofia isolada localizada no segmento médio do
ventriculo esquerdo (setas). Painel C: no corte transversal, a hipertrofia circunferencial no segmento médio do VE pode ser claramente observada. Ao - Aorta; AE - 4trio
esquerdo; VE - ventriculo esquerdo; VSVE - via de saida do ventriculo esquerdo; AD - étrio direito; VD - ventriculo direito.
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Fig. 4 - Exemplo de paciente com cardiomiopatia hipertrdfica. Painel A: no corte longitudinal de quarto cdmaras ndo é possivel observar a hipertrofia da parede. Painel
B: no corte da via de saida do VE, observe a hipertrofia localizada no segmento basal da parede anterior do ventriculo esquerdo, causando obstrugao dinamica da VSVE
(seta). Painel C: no corte transversal, é demonstrado o valor da cobertura completa do VE no eixo curto por fatias contiguas da base ao dpice fornecidas pela RMC.
Apenas o corte transversal evidencia a verdadeira dimensao da hipertrofia localizada na regiao basal anterior.Ao - Aorta; AE - dtrio esquerdo; VE - ventriculo esquerdo;

VSVE - via de saida do ventriculo esquerdo; AD - dtrio direito; VD - ventriculo direito.

indices superiores a 0,15 mm x m2 x ml foram observados
em todas as hipertrofias patolégicas, com sensibilidade de
80%, especificidade de 99%, valor preditivo negativo de
94% e valor preditivo positivo de 95% na determinacao do
diagnéstico diferencial entre o coracdo dos portadores de
CMH e o coracdo dos atletas’®.

Uma das principais contribuigdes da RMC, além dos dados
anatomofuncionais e indices geométricos, é o delineamento
da fibrose miocdrdica da CMH, que apresenta padroes
especificos®. A presenga de fibrose miocardica aumenta ainda
mais a acuracia diagnéstica e revela o prognéstico'.

Atécnica que permite a identificagao da fibrose miocardica
pela RMC, denominada realce tardio miocérdico, foi
desenvolvida por Kim e cols."-" para cardiopatia isquémica.

Esses autores demonstraram a existéncia de uma estreita
relagao entre a fibrose miocardica detectada pela RMC e a
fibrose observada nos estudos histol6gicos??. Além do mais,
um importante estudo realizado por Kim e cols.? definiu
uma relacdo direta entre a extensao da fibrose miocardica
pela RMC e o potencial para recuperagao contratil apés
revascularizagdo. Gracas a esses dados, bem como dados
provenientes de outros estudos** a RMC com realce tardio
miocérdico é considerada um padrao de referéncia para
a avaliacdo da viabilidade miocérdica na doenca arterial
coronariana.

As técnicas de realce tardio usam meios de contraste
com distribuicao extracelular que acentuam a diferenga das
caracteristicas de relaxacao do tecido entre o miocardio normal
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Fig. 5 - Exemplo de paciente com cardiomiopatia hipertréfica. Painel A: No corte longitudinal de quatro cdmaras, observe a hipertrofia da parede lateral do ventriculo
esquerdo (seta). Painel B: no corte longitudinal de trés cdmaras, observe a hipertrofia da parede anterior do segmento médio-basal do ventriculo esquerdo (seta).
Painel C: no corte transversal, a hipertrofia antero-lateral da parede do ventriculo esquerdo pode ser avaliada simultaneamente (seta). Ao - Aorta; AE - dtrio esquerdo;
VE - ventriculo esquerdo; VSVE - via de saida do ventriculo esquerdo; AD - dtrio direito; VD - ventriculo direito.
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Fig. 6 - Exemplo de paciente com cardiomiopatia hipertréfica. Corte longitudinal (esquerda) e transversal (direita) com realce tardio miocdrdico com padrao
confluente em miiltiplos focos. No corte transversal, observam-se dreas cldssicas de realce tardio na CMH: na juncao do septo interventricular e a parede livre do
ventriculo direito. Esse padrao de realce tardio, mais localizado e homogéneo, pode ser visualizado em cerca de 80% dos portadores de CMH assintomaticos ou
oligossintomadticos. Ao - Aorta; AE - dtrio esquerdo; VE - ventriculo esquerdo; VSVE - via de saida do ventriculo esquerdo; AD - dtrio direito; VD - ventriculo direito.

e o miocérdio infartado. Apds a administracao intravenosa,
o contraste difunde-se rapidamente do compartimento
intravascular para o compartimento extracelular. Varios
minutos apos a injegao, o gadolinio no miocdrdio normal,
onde o espago extracelular é pequeno, sofre eliminagao
rdpida, enquanto nas dreas com espaco extracelular
aumentados, como nas dreas de fibrose miocérdica ou
necrose, essa eliminacao é lenta'®.

Choudhury e cols.’® foram os primeiros a empregar
a técnica do realce tardio miocérdico, detectando &reas
de fibrose miocardica em 81% dos portadores de CMH
assintomaticos ou oligossintomaticos. Além disso, esses
autores observaram que o padrdo de realce tardio era
bastante peculiar, apresentando mdltiplos focos. O realce

Arq Bras Cardiol 2007; 88(2) : 243-248

tardio miocardico na CMH nao respeitava nenhum territério
coronario especifico, e na maior parte dos portadores dessa
doenca ocorria particularmente na jungdo entre o septo
interventricular e a parede livre do ventriculo direito (fig. 6).
Esses dados foram demonstrados previamente por estudos
de necropsia de CMH, que mostravam desarranjo das fibras
miocardicas e fibrose mais acentuada nessas dreas'242¢,

Uma vez que a fibrose é visualizada pela RMC em
portadores de CMH, o realce tardio teria alguma implicagao
prognostica?

Na doenga arterial coronariana, Bello e cols.?” demonstraram
que a fibrose detectada pela RMC nas areas infartadas
identifica pacientes com substrato para taquicardia ventricular
monomorfica de maneira mais importante do que a fracao
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Fig. 7 - Exemplo de paciente com cardiomiopatia hipertréfica. Corte longitudinal (esquerda) e transversal (direita) evidenciando realce tardio em mdiltiplos focos com
padrao difuso. Esse padrdo difuso, mais focal e heterogéneo, é quase transeptal e estd associado a pior prognéstico. Ao - Aorta; AE - atrio esquerdo; VE - ventriculo
esquerdo; VSVE - via de saida do ventriculo esquerdo; AD - atrio direito; VD - ventriculo direito.

de ejecao do VE.

Assim como na cardiomiopatia isquémica, as arritmias
ventriculares observadas nos portadores de CMH?®
provavelmente decorrem das mdltiplas areas de condugao
elétrica anormal causadas pela fibrose miocérdica, que podem
causar morte stbita®. Estudos de necropsia em portadores de
CMH revelaram uma porcentagem mais elevada de fibrose
nos individuos vitimados por morte stbita do que nos que
morreram de causas ndo-cardiacas*.

Em 2003, Moon e cols.*" demonstraram a presenca de
realce tardio representando areas de fibrose miocérdica pela
RMC em 79% dos portadores de CMH. Estudos anteriores
demonstraram que a morte stbita na CMH estd relacionada
com diversos fatores de risco®’. A porcentagem de realce
tardio era significativamente maior quando os pacientes
apresentavam mais de dois fatores de risco para morte stbita
(15,7% vs. 8,6% p = 0,02). O mesmo ocorria em pacientes
com doenga progressiva, na forma de dilatagao ventricular
(28,5% vs. 8,7% p < 0,001). Essa diferenga manteve-se
estatisticamente significante quando os individuos com mais
de dois fatores de risco para morte stbita ou cardiomiopatia
dilatada progressiva foram excluidos.

Esses autores também constataram o padrao de miltiplos
focos do realce tardio relatado anteriormente. Além disso,
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