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Como os indices de Deformacao Ecocardiografica podem Distinguir
Diferentes Tipos de Hipertrofia Ventricular Esquerda

How Echocardiographic Deformation Indices Can Distinguish Different Types of Left Ventricular Hypertrophy
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Apresentamos casos de coragao de atleta, CMH idiopética
e cardiomiopatia de armazenamento de glicogénio (PRKAG2).

Os dois pacientes ndo atletas (Pcs) foram submetidos a
estudos genéticos e biopsias miocardicas.

O ecocardiograma mostrou HVE moderada a grave em
todos os casos.

Caso 1, Figura 1-A, A-3 - Atleta, sexo masculino, 26 anos,
pratica intensa de exercicios. Fungao de imagem automatizada:
2D bullseye do VE mostrando Deformagao Miocardica
Regional Longitudinal normal (DMRL), apesar de HVE.
GLS (strain longitudinal global) -20,4%.

Caso 2, Figura 1-B, B-1, B-2, B-3 — Sexo masculino,
26, taquicardia e palpitagdbes com mutacao da cadeia leve
essencial da miosina 3. DMRL é tipicamente reduzida onde
a hipertrofia é mais acentuada. GLS -14,0%.

Figura B-1 — Corte do miocérdio ventricular do VD na
CMH, demonstrando hipertrofia e desorganizagao acentuadas
dos midcitos (coloragao HE).

Figura B-2 — Coloragdo de tricromo de Gomori (GS)
mostrando intensa fibrose na matriz extracelular (azul) e
desarranjo da arquitetura de cardiomiécitos.

Caso 3, Figura 1-C, C-1, C-2, C-3 - Sexo masculino,
22, palpitagoes e taquicardia. A andlise genética encontrou
mutagdo missense, uma variante patogénica heterozigdtica
para PRKAG2 ¢.905 g > A p. (Arg302GlIn). DMRL mostra
niveis de deformagao em um padrao listrado. GLS -10,5%.
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Figura C1 - VD corado com HE mostrando vacuolizagao
de miofibras com inclusées macroscépicas de glicogénio
granular dentro de vactolos, sem desarranjo da arquitetura
de cardiomidcitos.

Figura C2 - GS mostrando intensa vacuolizacdo de
miofibras (branca) e fibras de colageno da matriz extracelular
sem fibrose (azul).

O STE (ecocardiograma por rastreamento de pontos)
diferencia HVE e disttrbios infiltrativos. Tentamos identificar
instantaneamente padroes relacionados com doengas.

Até onde sabemos, apresentamos o primeiro padrao
em um mapa bullseye de mutacdo de PRKAG2 do Pc,
diferenciado de outras causas de HVE." Recomendamos a
andlise do mapa polar GLS para melhorar a precisiao nos
exames ecocardiograficos envolvendo HVE moderada.
O STE pode sugerir a etiologia, criticamente importante para
melhorar as estratégias terapéuticas.
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Figura 1 - Ecocardiograma bidimensional (A, B, C), biopsias endomiocrdicas (B1, B2, C1, C2) e mapa bullseye (A3, B3, C3).
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