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Resumo

A cardiomiopatia hipertréfica (CMH) é a doenca genética
cardiovascular mais comum e representa a principal causa
de morte sibita em pacientes jovens. A Ressonancia
magnética cardiaca (RMC) e a tomografia computadorizada
cardfaca (TCC) sao métodos de imagem nao invasivos de
alta sensibilidade e especificidade, Gteis no diagndstico e no
estabelecimento do prognéstico de CMH, e no rastreamento
de individuos com fenétipos subclinicos. O aperfeigoamento
da anlise da RMC e TCC tem grande potencial para promover
intervengoes com o objetivo de impedir o curso natural da
doenca. O presente estudo tem por objetivo descrever o
papel da RMC e TCC no diagnéstico e prognéstico da CMH,
e como essas ferramentas podem auxiliar no manejo clinico
de pacientes portadores dessa doenga.

Introducao

A cardiomiopatia hipertréfica (CMH) é uma doenca genética
autossdmica dominante que acomete 1 em cada 500 pessoas.'
E caracterizada pela hipertrofia ventricular com funcéo sistélica
preservada e disfungao diastélica, na auséncia de condicoes
que possam produzir tais alteragdes.** O desenvolvimento da
CMH é determinado pela existéncia de mutagdes em genes que
codificam proteinas do sarcomero.?*’ Essas proteinas alteradas
promovem um desarranjo dos midcitos e o desenvolvimento
de fibrose caracteristica desta doenca.®'°

As manifestagoes clinicas variam desde pacientes
assintomdticos até morte sdbita.'"> A CMH ¢ a principal
causa de morte stbita em adolescentes, adultos jovens e
atletas.>*'® Os principais fatores de risco para morte stbita
sao, clinicamente, taquicardia ventricular ndo sustentada,
sincope, histéria familiar de morte stibita ou de morte stibita
abortada.>** Ecocardiograficamente, a espessura da parede do
ventriculo esquerdo (VE) maior ou igual 30 mm e a obstrugao
do fluxo de saida do VE**' também sao fatores de risco.
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O diagnéstico pode ser realizado por ecocardiografia
bidimensional. Nos Gltimos anos, entretanto, tem-se optado
pela ressonancia magnética cardiaca (RMC) no estabelecimento
do diagnéstico e prognéstico de portadores de CMH, pois é
mais precisa na determinagdo da morfologia, caracterizagao
tecidual e funcional e na deteccao de fibrose miocardica pela
técnica do realce tardio miocardico (RTM).2#

Os pacientes portadores de CMH com cardiodesfibriladores
implantéveis (CDI) nao podem ser acompanhados por
RMC, uma vez que a presenga do dispositivo pode ser
contraindicagao para realizacdo do exame. Neste contexto,
a tomografia computadorizada cardiaca (TCC) surge como
auxilio na conducao e avaliagao desses pacientes.

Este trabalho tem por objetivo destacar os atuais conceitos
acerca da utilizacdo da RMC e da TCC na CMH, ressaltando
os impactos diagnésticos de ambos os métodos, a partir de
uma revisao da literatura.

A Interacao com a ecocardiografia

Atualmente, a ecocardiografia é o método mais disponivel
para acessar as alteragdes morfoldgicas e funcionais da CMH.
Os critérios diagnosticos para CMH sao a espessura da parede
do VE maior ou igual 15 mm no final da didstole e uma relagao
da espessura da parede septal pela lateral maior ou iguala 1,3
em um VE nao dilatado e na auséncia de outras condicoes
que possam explicar tal anormalidade.'”"?

Apesar de ser amplamente disponivel, o método possui
algumas limitagbes na avaliagdo de CMH, tais como: o
limitante da janela acUstica dos pacientes, a dificuldade na
visualizagao da parede anterolateral basal do VE, do apice
cardiaco e do ventriculo direito (VD) e a subestimacao da
espessura da parede ventricular.2#2°2" A RMC e a TCC por
serem métodos tridimensionais, multiplanares e de excelente
resolugao espacial, se impoem como ferramentas importantes
para melhor avaliacao desses pacientes.???

Ressonancia magnética cardiaca

A RMC é um excelente método na avaliacio da CMH
uma vez que determina de forma mais precisa a localizacao
e a extensao da hipertrofia e avalia a fungao ventricular.
O método ainda permite a detecgao de mecanismos de
obstrucdo da via de saida do VE e o estabelecimento do
gradiente pressérico entre a via de saida do VE e a aorta.
Outras vantagens sdo a detecgao de areas de fibrose
miocérdica pela técnica do RTM, o diagnéstico da forma
apical da CMH, e o seguimento de pacientes submetidos a
ablacao septal.>'02"22
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A RMC é mais sensivel que o ecocardiograma na detecgao
de marcadores da doenca, como as criptas miocardicas.?*??
Pode auxiliar no planejamento pré-operatério de miectomia
e pode quantificar o tecido necrosado pela ablagao
alcodlica septal. Todas essas caracteristicas fazem com que
a RMC, atualmente, seja considerada uma ferramenta a ser
utilizada de rotina no estabelecimento do diagnéstico e do
prognéstico da CMH.2

Variantes genéticas (genétipo)

A CMH é uma doenca genética autossomica dominante
que determina mutagoes em genes que codificam proteinas do
sarcomero.*® As mutagdes mais frequentes envolvem o gene
da cadeia pesada da betamiosina (MYH?), a proteina C ligada
a miosina (MYBPC3) e a troponina T (TNNT2).%” A mutagao
de MYH? esta associada ao desenvolvimento mais precoce da
CMH do que a mutagdo do MYBPC3” e a mutacao TNNT2
estd mais associada ao risco de morte stbita.®

Até pouco tempo, a presenca do septo de contorno
reverso era a Unica alteragdo na RMC capaz de,
isoladamente, indicar mutagbes em genes de proteinas
sarcoméricas. Entretanto, estudos de 2012 identificaram a
presenca de profundas criptas na regido basal inferoseptal
na RMC como preditores positivos mais fortes para o
gendtipo de CMH, uma vez que sdo encontradas em
81% dos pacientes com apenas o gendétipo positivo
para CMH.?2% Além disso, quando combinadas as duas
alteragdes, o valor preditivo positivo para a presenca de
mutagao torna-se ainda mais elevado (98%).%°

Estudos mais recentes demonstraram que outras alteragoes
indicativas da presenca de mutagdes sdo: alongamento
do folheto anterior da valva mitral, trabeculagdo anormal
e um menor didmetro da cavidade ventricular durante a
sistole.?® A identificacao de tais alteracbes permite detectar
individuos carreadores das mutagoes e, portanto, mais
susceptiveis ao desenvolvimento de CMH. Esse dado permite
o desenvolvimento e a aplicagao de estratégias que possam
mudar a histéria natural da CMH.”** Além disso, permite
o desenvolvimento de novas sequéncias de imagem que
caracterizem melhor tais alteragoes.?

Variantes morfolégicas (fenétipo)

A caracterizagdo precisa dos fen6tipos da CMH é de grande
utilidade no estabelecimento de terapias invasivas como
miectomia e ablacao alcodlica septal. O fenétipo da CMH
permite definir a localizagao e a magnitude da hipertrofia,?'
assim como caracterizar o aparato mitral, submitral e os
musculos papilares.2® Mdltiplas variantes morfolégicas de CMH
foram descritas por meio da RMC (Figura 1).

a) Variante “normal” — Relacionado a familiares ou
individuos em estratificagdo para CMH com gene positivo
ou que devem ser acompanhados pois irdo desenvolver
alguma outra variante ao longo da vida. Devemos atentar para
presenga de criptas®, trabeculagdo anormal e alongamento
do folheto anterior da valva mitral?°.

b) Variante assimétrica com septo de contorno
sigméide — £ a principal forma de apresentagdo da CMH.'¢
Caracteriza-se por uma hipertrofia do miocardio préximo
a via de saida do VE e um septo sigmoéide (formato de S).
Essa variante pode determinar obstrucdo subadrtica e uma
regurgitacao mitral.

c) Variante assimétrica com septo de contorno reverso
— E caracterizada por um septo hipertrofiado mais distante da
via de saida de VE, no formato de um “S” reverso. Esta variante
nao causa obstrucao da via de saida do VE. A caracterizagao
desta variante pela RMC dé-se pela presenga de uma relagao
da medida da parede livre pela parede septal maior que 1,3
no eixo curto cardfaco.*

d) Variante com obstrucao medio-ventricular com
ou sem diverticulo apical de VE - E caracterizada por
uma hipertrofia na regidao média da cavidade ventricular
determinando um estreitamento local que, em casos mais
graves, pode originar uma dilatagao apical. Em cerca de 10%
dos pacientes pode haver formagao de aneurismas apicais.*
Os aneurismas apicais sao melhor diagnosticados por RMC,
uma vez que o ecocardiograma pode falhar em cerca de
10% das vezes em se detectar tal ateragao.'®

e) Variante apical - [ caracterizada pela obliteracao do VE em
apice cardiaco e por uma espessura de parede apical maior que
15 mm ou uma relacao entre as espessuras das paredes apical
e basal de VE maior ou igual a 1,3-1,5 cm.* E considerada de
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Figura 1 — Representagao dos tipos de cardiomiopatia hipertréfica. (A) Coragéo normal. (B) Septo sigmoide. (C) Septo reverso. (D) Obstrugdo médio-ventricular sem
aneurisma apical. (E) Hipertrofica apical. (F) Simétrica. (G) Assimétrica focal na parede lateral. (H) Cardiomiopatia hipertrofica com comprometimento do ventriculo direito.
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Figura 2 - Cardiomiopatia hipertrofica apical. Hipertrofia parietal predominante no &pice com o sinal do “4s de espadas’, descrito nos estudos de ventriculografia.
Auséncia de fibrose miocardica na técnica do realce tardio. (A) Cine-ressonancia magnética. (B) Sinal do “as de espadas” na ventriculografia e (C) Realce miocérdico tardio.

melhor progndstico que as outras variantes morfoldgicas, apesar
de estar mais associada ao desenvolvimento de isquemias e
infartos do miocardio apicais'® (Figura 2).

f) Variante simétrica (concéntrica) — caracterizada por
hipertrofia simétrica da parede de VE ocasionando redugao
de sua cavidade. Este padrao de hipertrofia pode ser
encontrado em outras doencas como amiloidose, sarcoidose
e doenca de Fabry*' (Figura 3).

g) Variante focal — Caracterizada por uma hipertrofia
localizada no miocardio. A RMC ajuda a diferenciar CMH
focal de massas intracardiacas, pois é possivel evidenciar
padrao contrétil na primeira situagao.*

h) CMH em Ventriculo direito (VD) — corresponde a 18%
dos pacientes com CMH, envolvendo, em geral, a porgao
média e apical de VD e podendo ocasionar obstrucao de via
de saida de VD em situagoes graves.* A RMC demonstrou
aumento da espessura maxima da parede do VD (> 8 mm) em
cerca de 20% de pacientes com CMH.'® Areas com aumento
da espessura sao mais comuns na insercao da parede do VD
no septo anterior e posterior, mas o envolvimento de todo o
VD pode ocorrer.

Analise da massa ventricular

A hipertrofia ventricular esquerda (HVE) consiste em um
dos requisitos clinicos atuais para o diagnéstico de CMH, e
estd associada a um pior prognéstico.* Entretanto, estudos
comparativos entre genétipos determinantes de CMH e
fendtipos desta doenga demonstraram que a CMH pode
existir em qualquer espessura de VE.”

Andlises quantitativas confidveis e precisas da espessura da
parede do VE sao importantes, pois uma medida maior que
30 mm aumenta o risco de morte sibita.?®3° Por isso, esse
pode ser um dado suficiente para a indicagdo de CDI para
a prevencao primaria de morte stbita em alguns pacientes.
As medidas da espessura da parede de VE devem ser realizadas
no eixo curto cardiaco e no fim da diéstole.

A massa do VE quantificada pela RMC (indexada para
superficie corporal) maior que 2 desvios padrao acima
dos intervalos normais é considerado preditor sensivel de

desfechos clinicos desfavoraveis em CMH. Os intervalos
normais para o indice de massa do VE sdo para os homens
de 62,5 = 9,0 g/m* e de 54,6 = 12,0 g/m? para mulheres.™
Apesar disso, a medida da massa do VE como indicador
de desfechos clinicos carece de especificidade, e isso
provavelmente acontece porque varios pacientes com CMH
apresentam hipertrofia que se limita a um ndmero pequeno
de segmentos do VE.*

A RMC oferece melhor precisao diagnéstica que o
ecocardiograma na definicao da hipertrofia ventricular, da
sua magnitude e da sua distribuicao®' e, por esse motivo,
é determinante na estratificagao de risco da CMH. A RMC
avalia melhor a distribuicao da hipertrofia, principalmente
quando localizada na regido anterolateral, septo posterior
e apical de VE*'%% e quantifica a massa miocardica de
forma mais fidedigna nos casos em que a hipertrofia é
assimétrica'®">*" (Figura 4).

Quantificacao da fibrose miocardica

A fibrose miocérdica pode ser detectada pela RMC pela
técnica do RTM. Essa técnica baseia-se na propriedade do
gadolinio em se distribuir de forma extracelular entre o tecido
normal e o tecido fibrético, ocorrendo uma saida bem mais
lenta desse dltimo.?

Nao ha um padrao de RTM especifico na CMH, porém
sua presenga no septo interventricular, principalmente nos
segmentos anteroseptal médio e basal, é sugestiva de CMH."®
Outros locais comuns sao a parede livre do VE e os segmentos
hipertrofiados dos ventriculos. Esses dados permitem concluir
que anélise dos segmentos com RTM é um importante
parametro para o diagnéstico diferencial na CMH.#?2

O RTM estd presente em 65% dos pacientes, e a
distribuicdo da fibrose segue tipicamente um padrao
multifocal, heterogéneo e mesocardico?. O RTM ndo é comum
nos segmentos nao hipertréficos, exceto nos casos avangados
da doenca. Este pode ser associado com aumento da rigidez
miocardica e o remodelamento reverso do VE.** Estudos tém
demonstrado uma relagao inversamente proporcional entre
a presenca do RTM e a fungao de VE.*

Arq Bras Cardiol. 2016; 107(2):163-172

165



166

Oliveira et al.
RM e TC na cardiomiopatia hipertréfica: atualidades

Artigo de Revisao

Figura 3 - Cardiomiopatia hipertrofica simétrica. Hipertrofia parietal difusa do ventriculo esquerdo. (A) Diéstole, cine-ressondncia magnética e (B) Sistole,

cine-ressonéncia magnética RM.
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Figura 4 - Avaliagdo da massa e da fungéo sistdlica e diastolica pelas técnicas de Simpson e tempo-volume. (A) Quantificagdo de massa, funcional e volumétrica do
ventriculo esquerdo. (B) Curvas de volume pelo tempo e da massa do ventriculo esquerdo com uma variabilidade inferior a 5%. (C) Quantificagdo na cine-ressonéncia

magnética durante digstole e sistole.

A presenga do RTM determina pior prognéstico aos
pacientes com CMH devido ao maior risco de morte stbita,
disfungao sistdlica e taquicardia ventricular nao sustentada.>*
As areas com RTM representariam o substrato para geracao
de taquiarritmias ventriculares malignas'®?*® (Figura 5).
O RTM por RMC atua como ferramenta auxiliar na decisao
de prevengao primaria com CDI em pacientes em que o alto
risco de morte stibita permanece incerto apds avaliagao dos
fatores de risco convencionais.*®

A técnica do RTM consiste na administragao intravenosa
de aproximadamente 0,2 mmol/kg de contraste a base de
gadolinio a uma velocidade de 1-2 ml/s. A aquisicao da
imagem pode ser iniciada 10 minutos apds a infusdao do
contraste, com a sequéncia obtida com multiplos tempos de
inversao (Tl Scout), a qual permite a selecao de um TI que
anule o sinal do miocéardio (tipicamente entre 200 e 300 ms).
As imagens do RTM sao adquiridas no eixo curto da base ao
apice com cortes de T cm usando a sequéncia gradiente echo

Arq Bras Cardiol. 2016; 107(2):163-172

com inversao de recuperagao pesada em T1 (T7-weighted
inversion recovery gradient-echo sequence). Também sao
adquiridas imagens no plano de duas e quatro camaras, para
ajudar a visualizagao de doenga apical'®** (Figura 6).

Estudos recentes**3” colocam o realce tardio extenso ou
localizado no septo interventricular e nas insercoes anterior e
posterior do ventriculo direito como um biomarcador de morte
stbita, devendo o paciente ser classificado como de alto risco.
Sugerimos que toda a quantificacao da fibrose miocardica seja
realizada de forma quantitativa e com corregao visual.

Anilise da disfuncao diastélica

A disfungao diastélica na CMH ocorre por dissociacao
anormal dos filamentos de actina e miosina em toda a
diastole, principalmente na sua fase ativa precoce.3%®
Pode ser aferida por imagens de Cine-RM pelo tragado
das curvas de volume/tempo* (Figura 7).
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Figura 5 — Cardiomiopatia hipertrofica assimétrica. Hipertrofia parietal assimétrica com predominio septal. Presenga de fibrose miocérdica importante no segmento
anteroseptal medial (branco) na técnica do realce tardio. (A) Cine-ressondncia magnética e (B) Realce miocérdico tardio.

Figura 6 — Cardiomiopatia hipertrofica em fase final. Hipertrofia parietal difusa e de ambos os ventriculos, associada a dilatagao e disfungéo importante. Presenca de
fibrose miocéardica difusa bem definida (branco) na técnica do realce tardio. (A) Cine-ressonédncia magnética e (B) Realce miocérdico tardio.

A RMC também pode avaliar a fungao diastélica por meio
da técnica de contraste de fase (in-plane phase contrast), com
medida direta do relaxamento diastélico do musculo cardiaco.
Esse, por sua vez, pode ser obtido pela avaliagdo da taxa de
deformagao e recuperagao do VE durante a diastole*3°3®
gerando os valores de velocidade de relaxamento rapido
(E") e velocidade de relaxamento lento (A). Em segmentos
hipertrofiados, a velocidade de enchimento na diastole
precoce estara reduzida e ocorrerd uma diminuigao na taxa
de relaxamento do VE.**

As velocidades de fluxo através da valva mitral e
da artéria pulmonar também podem ser estimadas
pela técnica de contraste de fase (through plane phase
contrast), permitindo o célculo dos gradientes de pressao
e velocidades de fluxo.* A andlise do fluxo transmitral
permite mensurar a velocidade de enchimento rapido

ventricular (onda E) e a velocidade médxima do fluxo
dependente da contragdo atrial (onda A). A disfuncao
diastélica leve manifesta-se com a reducédo da relagao E/A.
Com a progressao da disfungao, ha pseudonormalizagao
e subsequentemente aumento da relagdo E/A, o que
representa fisiologia restritiva dessa disfungdo.'®?®

Utilizacao do Tagging Miocérdico (TM)

O TM é uma excelente ferramenta nao invasiva para
quantificar a funcdo miocdrdica diastélica e sistdlica
regional.’* A quantificagdo da disfungao miocardica
global ndo é sensivel em detectar pequenas redugdes na
performance ventricular regional, que pode ocorrer mesmo
com fracao de ejecao do VE normal.**#' Dessa forma, o TM
tem se destacado como uma técnica que permite definir
disfuncao miocdrdica subclinica (Figura 8).

Arq Bras Cardiol. 2016; 107(2):163-172
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Figura 7 - Avaliagéo das curvas de volume (derivativas) para quantificagao da disfungéo diastdlica. (A) Relagéo entre a curva de enchimento répido e contragdo atrial
preservada. O tempo para o enchimento répido foi de 580 ms e a contragdo atrial ocorreu em 900 ms. (B) Disfungéo diastélica tipo | com a amplitude da contragéo atrial
maior do que o enchimento répido. Nesse caso, o tempo para o enchimento répido foi de 375 ms e a contragdo atrial ocorreu em 615 ms.

bl S S

Figura 8 — Tagging miocardico para quantificagéo da fungéo sistolica e diastélica do ventriculo esquerdo. (A) Tragado da malha subendocardica, mesocérdica e epicardica.

(B) Global radial strain. (C) Segmental circumferential strain.

O TM avalia a deformagao do miocérdio durante todo
o ciclo cardiaco. A avaliacdo é feita usando um sistema de
coordenadas.*> O mais utilizado, leva em consideracao trés eixos
de deformacao: o circunferencial, o radial e o longitudinal.>*#

* Strain (deformacao) radial - Descreve o espessamento
do miocardico em uma diregao radial que aponta para
o centro do VE.

e Strain (deformacao) circunferencial — Descreve o
encurtamento circunferencial miocérdico, no plano do eixo
curto cardiaco, em uma diregdo tangencial ao epicérdio.

* Strain (deformacao) longitudinal — representa o
encurtamento do VE da base em direcdo ao apice
cardiaco no eixo longo do VE.

Arq Bras Cardiol. 2016; 107(2):163-172

* Rotacao Miocardica —representa a andlise da deformagao

quantificada em graus da porcao média da parede
miocardica em um corte de eixo curto durante a sistole
ou didstole. Em um ciclo cardiaco normal, durante a
sistole, um corte na base cardiaca possui rotagao no
sentido horario e o apice cardiaco no anti-horario
quando vistos do &pice cardiaco. J& na diéstole, o retorno
ao posicionamento normal gera liberagdo de energia
potencial acumulada promovendo uma forca de succao
no interior do ventriculo esquerdo na fase de relaxamento
isovolumétrico. Uma alteracao do padrao de rotagao pode
ser usada para detectar disfungdes sitélicas e diastélicas
sutis ou subclinicas em diversas condicoes clinicas®.
Twist (em graus) pode ser calculado como a diferenga
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entre os angulos de rotagdo apical e basal durante todo
o ciclo cardiaco. Como uma forma de normalizagio do
Twist pelo comprimento do ventriculo, podemos calcular
a Torg¢ao (em graus por cm). Os picos de rotagdao, twist e
trogdo sistdlica ou diastdlica podem ser calculados, mas
ainda sao utilizados apenas em pesquisa clinica.

Avaliacao da via de saida do VE

A obstrucao da via de saida do VE induzida ou em repouso
esta presente em aproximadamente 70% dos casos de CMH.*
Durante a sistole, o fluxo de saida do VE é dificultado pela
presenca de hipertrofia septal basal e por um deslocamento
dos musculos papilares e do folheto anterior da valva mitral."®

A obstrucao da via de saida do VE com o gradiente maximo
de repouso acima de 30 mmHg é um forte preditor de morte
stbita. Nesse caso, intervengbes para a redugao do gradiente,
como a miectomia septal ou ablagdo alcodlica por cateter,
podem ser justificadas.'***

A ecocardiografia transtordcica 2D é o atual método de
avaliacdo anatomica e mensuragao de fluxo nos casos de
obstrugao da via de saida do VE.®'%?? Porém, a RMC de forma
mais completa permite a avaliagdo precisa do aparelho valvar
mitral, incluindo as variagdes da anatomia dos misculos papilares.

A quantificagdo do gradiente de obstrucdo da via de saida
do VE é factivel pela RMC, porém ainda é um desafio, pois é
necessario um alinhamento preciso do plano da imagem para
evitar a perda da drea com maior velocidade. Além disso, a
presenca de fluxo turbulento causa perda de sinal e erros de
fase.’® Novas sequéncias na RMC com tempos de eco ultracurtos
estdo atualmente sendo realizadas e podem tornar a avaliagao
da obstrugao da via de saida do VE mais fécil e confiavel.™

Avaliacao de isquemia miocardica

A isquemia miocardica gerada por doenga microvascular
constitui uma hipdtese etiopatogénica para o desenvolvimento
de CMH?* e por essa razao, os testes de isquemia miocardica
sdo uma ferramenta de estratificacdo de risco de evento
para a doenca.

As técnicas de perfusao miocardica por infusao de gadolinio
por bomba injetora durante o estresse farmacoldgico e
em repouso sao excelentes e podem ser utilizadas para
o diagnéstico de isquemia subendocardica.* A deteccao
precoce de isquemia antes do inicio do remodelamento
cardiaco pode representar o alvo terapéutico com potencial
favoravel a alterar a histéria natural da CMH."

Contraindicacdes e limitacoes

A realizagdo da RMC em pacientes com CMH depende
da qualidade técnica na obtengao de imagens e necessita que
tais imagens sejam interpretadas por médicos experientes.2%
A RMC possui algumas contraindicagdes, absolutas e relativas,
que sao reavaliadas todos os anos. Entre elas esta a realizagao
do exame em pacientes portadores de marcapasso, de CDI, de
clipes cerebrais, de implantes cocleares e fragmentos metélicos
nos olhos.? Atualmente, alguns marcapassos e pacientes
selecionados podem realizar estudos de RMC.#

Inclui-se nas limitagdes ao método, a fibrose nefrogénica
sistémica (FNS), doenga que causa fibrose tecidual sistémica
e estd associada ao uso do gadolinio em pacientes com
insuficiéncia renal cronica (IRC) em estagio 4 e 5 e em pacientes
com sindrome hepatorrenal.*> Além das limitagoes ja citadas,
cabe ressaltar que, apesar do aumento da acessibilidade ao
método, ainda sdo poucos os servigos que disponibilizam esse
tipo de exame e de avaliacao.

Tomografia computadorizada cardiaca

A TCC oferece clara delineacao do miocérdio e mensuragao
precisa da espessura da parede, dos volumes ventriculares, da
fracao de ejegdo e da massa do VE, os quais se correlacionam
bem com os achados da RMC. A TCC também permite a
avaliacdo das artérias coronarianas e das valvulas cardiacas.
O guia europeu de miocardiopatia hipertréfica determina
que a TCC deve ser considerada em pacientes com CMH que
possuem janela actstica inadequada a ecocardiografia e que
tem contraindicacao para RMC (classe Ila).*°

Por sua capacidade anatémica e funcional, a TCC tem
inimeras aplicagoes clinicas (Tabela 1). Porém, essas
devem ser realizadas somente na existéncia de divida
diagnéstica por outros métodos, incapacidade de janela
acUstica pelo ecocardiograma ou contraindicagoes para
a realizacdo da RMC. Desta forma, raras vezes a TCC
serd realizada como primeiro método na abordagem de
pacientes com CMH. A tabela 1 descreve as principais
aplicabilidades da TCC na CMH.*

Realce miocardico tardio

A partir da demonstracao de que a TCC permite visualizar
areas de fibrose em pacientes com infarto agudo do miocérdio
assim como a RMC,**#’ foi desenvolvida uma técnica de RTM
semelhante para identificar fibrose pela TCC em pacientes
com CMH.*® Os estudos mostraram boa correlagao do RTM
da TCC com o RMT da RMC.#

A técnica do RTM deve ser realizada em aparelhos
multidetectores que possuam capacidade de acoplar a
aquisigao cardiaca ao eletrocardiograma (ECG) como em
alguns aparelhos de 16 canais e a maioria dos aparelhos
com mais de 64 canais. Administra-se 150 mL de contraste
iodado intravenoso, por meio de um injetor automético
a uma velocidade de 3 mL/s. Ap6és 7 minutos, sao
adquiridas as imagens, de maneira helicoidal, utilizando
sincronizagao retrospectiva, auxiliado por uma pausa
respiratéria de 10 segundos e reconstruidas no mesmo
momento diastdlico.

Contraindicacoes e limitacoes

A TCC tem resolugao temporal inferior e ndo tem
a capacidade de caracterizacdo de tecidos moles da
RMC." A exposicao a radiagao pela TCC em aparelhos de
64 canais (média de 6,7 = 2,07 mSv)*° é uma desvantagem
em relacdo a RMC. Porém, o desenvolvimento de novas
técnicas e tomografos com doses de radiagdo mais baixas
poderao oferecer uma maior seguranga na investigacao da
fibrose miocardica.*
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Tabela 1 - Aplicabilidade clinica da tomografia computadorizada na avaliagéo de cardiomiopatia hipertréfica

Parametros

Aplicabilidade

Diametros / volumes

Espessura da parede

Caso duvida diagnéstica, pode ser realizada

Ventriculos Funcao sistélica global
Fungao sistélica regional
Fungao diastélica N&o deve ser utilizada
. Volumes o ) _
Atrios Caso duvida diagnéstica pode ser realizada
Fungao
Movimento sistdlico anterior Pode ser utilizada
Valvulas N&o deve ser utilizada. ATCC pode ser utilizada apenas

Regurgitagéo mitral

em avaliagdes estaticas como planimetria valvar e
caracterizagdo morfologica.

Estresse Farmacolégico

Isquemia / defeito de perfuséo

Pode ser utilizada principalmente na avaliagéo conjunta com
os dados anatdmicos das coronarias

Redug&o luminal

Coronéria Deve ser utilizada
DAC
Pressoes / Velocidades Gradientes Nao deve ser utilizada
Fibrose Realce Tardio Miocardico Pode ser utilizada caso paciente ndo tenha possibilidade de

realizar RMC

Adaptado de Nagueh et al.”>. DAC: doenga arterial coronariana ; TCC: tomografia computadorizada cardiaca; RMC: ressonédncia magnética cardiaca.

Perspectivas

Mapa T1 pela RMC

As técnicas convencionais de avaliagdo do RTM que
envolvem a analise da presenca de fibrose miocardica focal
podem subestimar a distribuicao e a extensdo da fibrose.
A técnica de Mapa T1 é mais sensivel em detectar areas de
fibrose por amplificar variagdes regionais na distribuicao do
gadolinio, tornando facil a deteccao de fibrose miocardica
intersticial difusa.®'022

Estudos recentes demonstraram que pacientes com
gendtipo e fendtipos positivos para CMH e pacientes com
apenas o genétipo positivo para CMH possufam niveis
elevados de marcadores de depésito de colageno. Isso
demonstra que mesmo aqueles que nao possuem hipertrofia
ventricular apresentam niveis séricos de marcadores
profibréticos elevados, sugerindo que o processo de fibrose
anteceda ao de hipertrofia.”*' Nesse caso, o Mapa T1, ao
permitir a deteccao mais precoce de fibrose miocérdica difusa,
poderd ajudar no manejo clinico desses pacientes ainda na
fase inicial da doenca.”’

A sequéncia atualmente mais estudada para a avaliagao
do mapa T1 chama-se MOLLI (Modified Look-Locker
Inversion-recovery). Essa sequéncia é adquirida acoplada
ao eletrocardiograma em pulsos prospectivos no final da
diastole, e representa a mescla de 11 imagens que demoram
aproximadamente 17 batimentos cardiacos e uma apneia para
serem totalmente geradas. Muitos outros protocolos ja estao
sendo publicados e podem ser utilizados para a avaliagao da
fibrose intersticial miocardica pela RMC.*?
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Recentemente, Nacif et al.>> desenvolveram um modelo
de quantificacao de fibrose intersticial pela TCC que podera
auxiliar na CMH.

Espectroscopia

Aespectroscopia pela RMC com fésforo-31 pode ser usada para
a avaliacdo do estado energético do tecido miocdrdico. Pacientes
com CMH tem uma diminuigao do perfil energético miocérdico
que se correlaciona diretamente com a extensao da hipertrofia e a
gravidade da disfungao diastélica.” Limitagdes da espectroscopia
incluem o tempo prolongado do escaneamento, a resolugao
espacial baixa e a exigéncia de bobinas de superficie exclusivas.’

Rigidez adrtica

Aavaliagao da rigidez adrtica pode representar um importante
parametro para a estratificagdo de risco na CMH.* Estudos tém
demonstrado que pacientes com CMH apresentam rigidez
adrtica aumentada, que é mais pronunciada nos pacientes com
fibrose miocérdica detectada pela técnica do RTM. ™

Conclusao

A CMH é a doenca genética cardiovascular mais comum
e apresenta grande potencial de mortalidade, uma vez que é
a causa mais comum de morte stbita em pacientes jovens.
O desenvolvimento e o aperfeigopamento da andlise de imagens
tanto pela RMC como pela TCC permitem estabelecer, com
significativa precisdo, o diagndstico e o prognéstico cada vez
mais precoce. Dessa forma, no futuro, intervengoes poderao
ser realizadas para impedir o curso natural da doenca. A RMC
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e TCC estao validadas como ferramentas de alta sensibilidade
e especificidade, com poucas contraindicagdes e minimos
riscos de efeitos adversos e devem ser utilizadas no manejo de
pacientes com CMH.
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