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Relato de Caso

Padrao Exuberante de Realce Tardio em Paciente com

Cardiomiopatia Hipertrofica

Exuberant Pattern of Late Gadolinium Enhancement in Hypertrophic Cardiomyopathy
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Introducao

A cardiomiopatia hipertréfica (CMH) é a forma mais comum
das cardiopatias genéticas, com incidéncia de 1: 500 individuos
na populagdo geral, sendo a causa mais frequente de morte
stibita em atletas e adultos jovens nos Estados Unidos'?.

A ressondncia magnética cardiaca (RMC) é um método
ndo invasivo de imagem que permite a identificagao precisa
das diversas formas de hipertrofia, quantificagao do volume
e massa ventriculares e caracterizacao de fibrose miocérdica
pela técnica do realce tardio®.

A presencga de fibrose miocardica na RMC é associada
arisco de morte sibita, taquicardia ventricular e disfungao
sistélica®. A presenga de realce tardio é o mais forte preditor
de pior prognéstico, mesmo ap6s ajuste para outros fatores,
como espessura maxima e massa miocardica, obstrucao da
via de safda do VE e varidveis clinicas®®.

O objetivo deste trabalho é relatar o caso de um
paciente portador de CMH, assintomético, com exuberante
fibrose miocérdica detectada pela RMC e discutir possivel
implicagao terapéutica.

Relato do Caso

Homem de 42 anos, branco, assintomatico, com histéria
familiar de CMH e diagndstico estabelecido da mesma
cardiopatia ha 22 anos. A monitorizacao do ritmo cardiaco pelo
sistema Holter de 24 h (05/04/2012) mostrou ritmo sinusal, raras
ectopias atriais, presenga de 2970 extrassistoles ventriculares
isoladas e cinco surtos de taquicardia ventricular ndo sustentada
(TVNS), sendo o mais longo com 13 complexos QRS. Diante do
resultado do Holter, foi encaminhado pelo médico assistente
a realizacdo de ressonancia magnética cardiaca para melhor
caracterizagao fenotipica do miocardio.

A RMC foi realizada em um scanner 3T-Verio (Siemens,
Alemanha) em 09/05/2012 e foram usadas sequéncias Cine
SSFP (steady-state free precession) para avaliagao funcional
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e Inversion Recovery-GRE (gradient echo) para o realce
tardio. As seguintes observagdes foram feitas: acentuada
hipertrofia assimétrica, sendo o ponto de maior espessura
medido em 2,4 cm na parede inferosseptal média; massa do
ventriculo esquerdo normal; focos de hipossinal em todas
as sequéncias nas paredes septal e anterior médio-apical
do VE, que podem corresponder a calcificagoes; VE de
volumes cavitdrios normais, com disfuncao sistélica global
leve as custas de hipocinesia segmentar das paredes
anterior e septal; importante espessamento muscular da
regido apical do VD; exuberante realce tardio pelo meio
de contraste nos segmentos hipertrofiados do VE e VD de
distribuicao predominantemente mesocardica (padrdo nao
isquémico). As Figuras 1 e 2 ilustram alguns destes achados.

O paciente foi submetido a implante de cardiodesfibrilador
em 02/06/2012 e permanece sem sintomatologia até a
presente data.

Discussao

O paciente em discussdo apresenta miocardiopatia
hipertréfica de longa data (ha 22 anos) com acometimento
biventricular, importante fibrose miocardica e leve disfungao
sistélica. Ndo havia marcadores classicos de alto risco
para morte stbita, como espessura miocardica = 30 mm,
histéria familiar de morte sibita, sincope, taquicardia
ventricular (TV) sustentada ou obstrucao da via de saida
do VE ou comportamento anormal da pressao arterial no
teste ergométrico. Os marcadores que sugeriram que esse
paciente encontrava-se em maior risco de morte sibita
foram a taquicardia ventricular ndo sustentada e a presenca
de importante realce tardio na RM.

Apesar de TV sustentada ser claramente associada a morte
stbita, a associacdo com TV ndo sustentada é menos robusta.
No entanto, um estudo recente demonstrou associacao de TV
nao sustentada com morte stbita na andlise multivariada’.

A detecgdo de fibrose miocardica na CMH pela RMC
usando a técnica de realce tardio tem incidéncia de 50-80%
dos casos de MCPH e acredita-se ser o substrato anatémico
para ocorréncia de taquiarritmias ventriculares malignas®®.

O padrao de realce tardio mais frequentemente descrito é
o heterogéneo e mesocardico, com localizacao preferencial
para os segmentos hipertrofiados e nos pontos de inser¢ao
do ventriculo direito com o septo interventricular®?.
No caso clinico relatado, apenas os segmentos anterolateral
e inferolateral (ambos basal e médio) e basal inferior
encontravam-se livres de realce tardio, o que caracteriza um
padrao pouco comum de apresentagao.
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Figura 1 - Imagem de eixo longo 4 cédmaras. Nota-se hipertrofia septal e da porgéo apical do VD, e provével calcificagéo no septo apical (foco de hipossinal - seta).

Figura 2 - Imagens de realce tardio em eixo longo 4 cdmaras (A), 3 cdmaras (B), 2 cdmaras (C) e no eixo curto (D). Observa-se presenga de realce difuso, inclusive
na regido médio-apical do VD (Ae D).
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No paciente relatado, a drea de realce tardio medida,
utilizando cinco desvios-padrao da drea remota, é de 46,9%
de massa de ventriculo esquerdo. Nao existe consenso sobre
qual valor de percentual devera ser considerado como maior
risco para eventos adversos, mas, certamente, 46,9% é um
percentual considerado elevado. Alguns estudos mostram
que a presenga de realce tardio superior a 5% da massa
do VE é relacionado a maior risco de morte stbita, terapia
apropriada pelo cardiodesfibrilador implantavel e ocorréncia
de taquiarritmias ventriculares™'°.

O envolvimento do ventriculo direito foi descrito em
aproximadamente 18% dos pacientes com CMH, acometendo
a regiao média e apical igualmente encontrada no caso clinico
relatado®. Esses pacientes podem apresentar espessura maxima
da parede superior a 8 mm, bem como aumento da massa
ventricular direita®. A presenca de exuberante realce tardio no
ventriculo direito nesse paciente é outra caracteristica atipica.

A aparente discordancia entre a espessura miocardica
méxima e o exuberante realce tardio pode ser resultante de
MCPH burnt out, ou seja, fibrose e afilamento ventricular
devido ao longo tempo de doenca. As calcificagdes miocardicas
podem corroborar essa longa agressao ao musculo cardiaco’.

A importancia do realce tardio nos pacientes com
miocardiopatia hipertréfica foi pesquisada em dois recentes
estudos, e ambos mostraram ser o realce, ndo apenas
preditor independente de eventos cardiovasculares na
andlise multivariada, como o melhor preditor, quando
comparado com preditores usuais, como a espessura maxima
do miocérdio, a obstrucao da via de saida do VE, fatores
clinicos e histéria de morte stbita na familia®®. No entanto,
reconhecemos que a presenca de realce tardio tem baixo
valor preditivo positivo para morte stibita como mencionado
nas diretrizes do ACC/AHA de 20112, e corroborado em uma
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metandlise na qual a presenga de realce foi significativamente
associada com desfechos cardiovasculares, mas nio com
mortalidade de origem arritmica'2.

O paciente nao apresenta marcadores cldssicos de alto
risco para morte stbita, tendo a decisdo de implante de
CDI sido tomada com base na presenga de TVNS no holter
de 24 h, pela importante fibrose miocérdica na RM e apés
discussao de riscos e beneficios com o paciente e a familia.
A presenca de realce tardio pela RMC é um marcador
emergente de prognostico, mas seu papel no direcionamento
do tratamento ainda é motivo de controvérsia.
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