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Representagdo das medidas dos didametros do VD e de sua avaliagdo funcional ao ecocardiograma bidimensional. Diametros da via de saida proximal avaliados
na janela paraesternal em eixo longo (A) e eixo curto (B). Didmetro basal na janela apical 4 cdmaras (C). Variagdo fracional da drea, com avaliagdo na didstole
(D) e na sistole (E).
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Introducao

A cardiomiopatia arritmogénica (CMA) é uma das
principais causas de morte stbita em jovens e atletas.’
Trata-se de uma doenga geneticamente transmitida,
caracterizada pela substituigao progressiva do miocardio uni
ou biventricular por tecido fibrogorduroso que predispoe a
disfungao sistélica e a arritmias ventriculares potencialmente
fatais.? Hoje reconhecemos que a CMA corresponde na
realidade a um grupo de doengas com diferentes genétipos
e apresentacoes fenotipicas.?

Inicialmente, a patologia foi descrita como uma condigao
cardiaca que cursava com arritmias ventriculares, morte stbita
e substituicao fibrogordurosa do miocédrdio do ventriculo
direito (VD), sendo entao chamada displasia arritmogénica do
VD.* Com o avango do entendimento sobre a fisiopatologia e
genética envolvidas, principalmente com o reconhecimento
do defeito na adesdo intercelular pelos desmossomos
determinado geneticamente, a doencga foi classificada
como cardiomiopatia." A partir da realizacao de exames de
ressonancia magnética (RM) em pacientes com o diagndstico
e da avaliacao pela anatomia patolégica de vitimas de morte
stibita, reconheceu-se o envolvimento também do ventriculo
esquerdo (VE), sendo proposto o termo CMA.*

O processo de substituigao fibrogordurosa tem inicio
na camada epicdrdica ou mesocardica, com extensao para
acometimento transmural, com afilamento de parede e
formagao de aneurismas, tipicamente localizados no apice
e nas paredes inferior e infundibular do VD (“triangulo da
displasia” classico).! Entretanto, foi reconhecido que o apice
do VD é apenas impactado nas formas mais graves da doenga
e que um outro ponto do triangulo seria a parede lateral do
VE.® Geralmente o acometimento do VE proporciona achados
mais inespecificos no ecocardiograma e ha sobreposicao com
manifestagdes de outras cardiomiopatias. Habitualmente o
septo ventricular é poupado na doenga.

A classificacdo atual da CMA inclui as seguintes
variantes fenotipicas: direito dominante, a cardiomiopatia
arritmogénica do VD cldssica (CAVD), com minimo ou
nenhum acometimento do VE; a variante biventricular,
caracterizada por envolvimento paralelo de VD e VE; e a
cardiomiopatia arritmogénica do VE (CAVE), com minimo
ou nenhum acometimento do VD.”

Neste artigo, nosso objetivo serd revisar os critérios
diagnésticos propostos na Task Force (TFC) de 2010 e as
modificagdes sugeridas pelos critérios de Padua de 2020, além de
ilustrar o uso potencial de técnicas avangadas de ecocardiografia
para deteccao mais precoce e definigao prognéstica.t

Diagnoéstico

O diagnostico é atualmente baseado na TFC 2010,
envolvendo combinagdo de dados de diferentes categorias:
imagem, eletrocardiografia, histéria familiar, genética e
histologia. As modalidades de imagem incluem ventriculografia,
ecocardiografia e RM, com avaliacao qualitativa de contratilidade
do VD, além de poucas medidas quantitativas de dimensoes e
funcao sistdlica (Tabela 1). A TFC 2010 nao envolve achados
estruturais relacionados ao VE. A categoria de imagem tem

Tabela 1 - Critérios diagnosticos modificados - Task Force de 2010

VD com acinesia, discinesia ou aneurisma E um dos
parametros seguintes, medidos ao final da diastole:
- VS8VD no eixo longo > 32 mm
- VSVD no eixo curto > 36 mm
- FAC < 33%

Ecocardiograma

VD com acinesia ou discinesia ou contragao
assincronica E um dos seguintes:
- Volume diastolico final indexado do VD > 110 ml/
m? (homem) ou > 100 ml/m? (mulher)
- FEVD < 40%

Ressonancia

Ventriculografia VD com acinesia, discinesia ou aneurisma

VD com acinesia, discinesia ou aneurisma E um dos
parametros seguintes, medidos ao final da diastole:
- VSVD no eixo longo > 29 a < 32 mm

- VSVD no eixo curto > 32 a < 36 mm

- FAC > 33% a < 40%

Ecocardiograma

VD com acinesia ou discinesia ou contragao
assincronica E um dos seguintes:

- Volume diastolico final indexado do VD > 100 a
< 110 ml/m? (homem) ou > 90 a < 100 ml/m?
(mulher)

- FEVD > 40 a < 45%

Ressonancia

VD: ventriculo direito; VSVD: via de saida do ventriculo direito; FAC:
variagdo fracional da area; FEVD: fragdo de ejegdo do VD.

sensibilidade ao redor de 70% e especificidade em torno de
95%. A presenga de alteracdao contratil segmentar € obrigatéria
para preencher critério diagndstico pelos métodos de imagem,
sendo o grau de dilatacao e disfungdo global determinantes
para definir critério maior ou menor. Achados aos exames de
imagem isolados, sem alteragoes eletrocardiograficas, devem ser
considerados suspeitos e nao permitem diagnosticar a doenga.
Pacientes com alteragbes estruturais iniciais, de dificil detecgao
aos métodos de imagem, podem apresentar arritmias e morte
stbita. Assim, é importante refinar as ferramentas diagnésticas
para deteccao precoce e estratificacdo prognéstica. Foram
propostos critérios atualizados, conhecidos como “critérios
de Padua”, incluindo acometimento do VE, porém ainda é
necessaria maior validacao (Tabela 2).28°

Avaliacao ecocardiografica inicial

A ecocardiografia é a modalidade de imagem inicialmente
usada para screening, em conjunto com a RM, e principalmente
para avaliacdo sequencial, por seu baixo custo, disponibilidade,
tolerancia pelos pacientes e nio invasividade. E fundamental
no seguimento a longo prazo de pacientes com diagndstico
estabelecido e uso de cardiodesfibrilador implantavel (CDI) de
modelo ndo compativel com RM. No entanto, o diagndstico da
CMA pelo ecocardiograma é desafiador e exige experiéncia.
A identificacdo de alteragbes contrateis segmentares
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requer avaliagdo em miltiplas incidéncias, algumas nao
usuais em exames rotineiros. A anatomia peculiar do VD
e a posicdo retroesternal dificultam a visibilizagao de sua
geometria complexa.’

Apesar de alguns dos parametros apresentados a seguir ndo
fazerem parte da TFC 2010, dados adicionais que demonstrem
disfungdo podem auxiliar a identificar casos que requerem
vigilancia ou seguimento préximo.

A TFC 2010 inclui como critérios por meio da
ecocardiografia bidimensional: acinesia, discinesia ou

aneurismas, associados a aumento de didmetros na via
de safda do VD (VSVD) proximal ou redugao da variagao
fracional (FAC) da drea do VD.>8?

A busca por alteragdes da contratilidade segmentar do
VD deve ser realizada nas incidéncias paraesternal em eixo
longo, paraesternal da via de entrada do VD, paraesternal
em eixo curto do nivel basal ao apice, apical 4 cadmaras
focada em VD e subcostal, para avaliagio mais completa
possivel dos segmentos miocardicos do VD (Figura 1). Em
pacientes com doenca avangada, a deteccao de aneurismas

Tabela 2 - Critérios diagndsticos internacionais 2020 (Critérios de Padua) — categoria alteragdes morfofuncionais

Critérios internacionais para CMA 2020 (Padua) - Alteragoes Morfofuncionais

VD

VE

Maiores

Maiores

VD com acinesia, discinesia ou aneurisma E

um dos parametros seguintes:

Ecocardiograma,

ressonancia ou ventriculografia
corporal)

- Dilatag3o global de VD (conforme referéncias
de cada método para sexo, idade e superficie

Nao ha critérios com especificidade suficiente
nessa categoria.

- Disfuncao sistélica global (conforme referéncias
de FE VD de cada método para sexo e idade)

Menores

Ecocardiograma,

ressonancia ou ventriculografia ) P
disfungdo sistélica global

VD com acinesia, discinesia ou aneurisma,
sem caracterizagdo de dilatagdo ou

Menores

Disfungdo sistdlica global (redugdo de FE ou GLS VE),
com ou sem dilatacdo;

Hipocinesia ou acinesia de segmentos da parede livre,
septo ou ambos

Adaptado de Corrado D et al. Ndo ha critério maior para acometimento de VE nessa categoria de imagem, mas ha categoria separada de alteragdes
estruturais com descri¢do de padroes de realce tardio especificos na RM. VD: ventriculo direito; VE: ventriculo esquerdo, FE: fragdo de ejegdo; GLS: strain

longitudinal global; CMA: cardiomiopatia arritmogénica.
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Figura 1 - Visualizagdo do VD e suas paredes nas janelas paraesternal, apical 4 cdmaras focado em VD e subcostal. VD: ventriculo direito; VSVD: via de saida

do ventriculo direito; P: parede.
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¢ mais frequente, sendo possivel a detecgao de trombos
intracavitarios (Figura 2).

O diametro da VSVD pode ser medido na incidéncia
paraesternal eixo longo ou eixo curto (Figura Central - A e
B). A medida em eixo curto é considerada mais robusta e
reprodutivel. Além da recomendacao de medida da VSVD
da TFC 2010, sugere-se medir também os diametros basal,
médio e longitudinal na incidéncia apical 4 camaras focada
em VD (Figura Central — C)."° Desde as dltimas diretrizes
para quantificagdo de camaras cardiacas publicadas pelas
principais sociedades de ecocardiografia, o didmetro basal
ganhou maior relevancia e é o mais descrito nos laudos
atualmente. No entanto, ao avaliar pacientes com suspeita
de CAVD, para definicao diagnéstica, é fundamental fornecer
no laudo também as medidas dos didmetros obtidos por
meio da janela paraesternal. Dilatagao do VD, seja do corpo
ou da via de saida, esta associada a pior progndstico, com
maior ocorréncia de arritmias graves."

A medida mais importante a ser obtida para classificagao
funcional do VD é a sua FAC, que deve ser calculada a
partir de imagens obtidas na janela apical 4 cdmaras focada
em VD, na diastole e na sistole, com muita atencao para
obter a borda completa da cavidade (incluindo apice) e
com a maior definigao possivel do endocardio da parede
livre (Figura Central D e E). Além do valor diagnéstico, a
reducao da FAC estd associada a ocorréncia de desfechos
cardiovasculares graves.?

Recomenda-se, também, avaliar outros parametros
funcionais ao ecocardiograma convencional, como excursao
sistélica do plano do anel tricispide (TAPSE) e pico da
velocidade sistélica do anulo tricuspideo lateral (onda S). Nao
ha valores de corte especificos para diametro basal, TAPSE e
velocidade de pico da onda S na CMA, sendo considerados
os limites inferiores de normalidade para avaliagao da fungao
longitudinal do VD de 17 mm e 9,5 cm/s, respectivamente.
Ambos costumam estar reduzidos na CAVD com diagnéstico
definitivo, principalmente nas formas avancadas. A redugao
do TAPSE apresenta correlagdo com pior progndstico em
pacientes com diagndstico estabelecido de CAVD." Deve-
se lembrar que essas medidas sao mais representativas da
contragao longitudinal basal do VD. Dessa maneira, devido a
caracterfstica de acometimento segmentar e focal na CAVD,
podem permanecer inalteradas durante as fases iniciais da
doenca e mesmo nas formas mais avancadas que poupem
a base do VD.

Além da avaliagao quantitativa do VD, alguns achados
a avaliagao visual subjetiva também sdo relevantes.
Os principais sao a presenca de banda moderadora
hiperrefringente, aumento e desorganizagao das
trabeculagoes endocardicas no apice do VD e aspecto de
saculagdes em parede livre (Figura 3).

Por meio do ecocardiograma convencional bidimensional,
deve-se rastrear a presenga de reducao da fracao de
ejecao (FE) e alteragdes contrateis segmentares no VE,
principalmente na parede lateral basal. Porém pode ocorrer
acometimento de qualquer segmento miocardico, sem
respeito a territérios coronarianos.?

Avaliacao ecocardiografica avancada

A avaliagao da funcao sistélica do VD por meio da
ecocardiografia com speckle tracking vem ganhando
importdncia, sobretudo na detecgao precoce de disfungao
e no prognostico de diversas doengas. A possibilidade da
avaliagao do strain longitudinal imediatamente apds aquisigao
de imagem no préprio equipamento de ecocardiografia e com
softwares automatizados e dedicados ao estudo da deformacao
miocardica ventricular direita contribui substancialmente para
o potencial uso dessa técnica na prética didria.

O strain longjtudinal do VD é estudado na incidéncia apical
4 camaras focada no VD. Atualmente esta mais bem definido
o papel do strain da parede livre do VD (RVFWLS - sigla do
inglés para right ventricle free wall longitudinal strain), sendo
seu valor calculado a partir da média do strain de pico sistélico
dos 3 segmentos dessa parede. O strain longitudinal global
do VD (RV GLS - sigla do inglés para right ventricle global
longitudinal strain), obtido por meio da média do strain de
pico sistélico dos 6 segmentos avaliados no corte apical de
4 camaras focado no VD, é menos utilizado, principalmente
na CAVD, em que ndo ha acometimento septal (Figura 4). Ha
descrigao de redugao do strain longitudinal em fases iniciais
da CMA, principalmente na regido subtricispide (segmento
basal da parede livre). Nao ha valores de referéncia de strain
especificos para diagnéstico da CMA, sendo sugeridos os
mesmos valores de referéncia de normalidade definidos para
avaliacdo da funcao sist6lica do VD em diretrizes. H autores
que recomendam um valor de corte maior para rastreio da
CMA, com valor absoluto de 23% proposto para o RVFWLS.
Porém, o valor absoluto para o limite inferior de normalidade
mais utilizado é de 20%.%'°

Em coorte de pacientes em acompanhamento
em servico de referéncia de arritmologia, obtivemos
excelente sensibilidade do RVFWLS para identificagao
dos pacientes com CAVD, alterado em 92% deles. Nessa
mesma populagao, os critérios maiores da TF 2010
foram preenchidos em apenas 37% dos pacientes pela
ecocardiografia convencional e 67%, pela RM. No mesmo
grupo de pacientes, valores absolutos de RVFWLS abaixo
de 14,35% estiveram associados a pior prognéstico, com
maior ocorréncia de eventos arritmicos graves."

Além da amplitude de deformacao, a partir do strain
sistélico pode ser obtida a dispersao mecanica, calculada
pelo desvio-padrao do tempo até o pico (time to peak) do
strain, no modelo de 3 ou 6 segmentos do VD, com valores
de corte sendo > 25 ms e > 30 ms, respectivamente. O
aumento da dispersdao mecanica esta associado a presenga
de acometimento estrutural tipico da CMA e a ocorréncia
de arritmias.’

A avaliagdo da fungao sistélica do VE pelo speckle tracking
também é relevante na CMA, principalmente considerando a
possibilidade de diagndstico mais precoce do acometimento
do VE. O parametro mais utilizado, pela praticidade e
disponibilidade, tem sido o GLS VE, com os mesmos valores
de normalidade sugeridos em diretrizes de quantificagdo de
camaras cardiacas, ndo havendo valores de corte especificos
para a CMA. A reducao de deformagao longitudinal pode ser
localizada ou difusa, sem guardar correlagio com territério
coronariano (Figura 5).%
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Figura 2 - Imagem compativel com trombo intracavitario em aneurisma no dpice do VD em paciente com CAVD em uso de CDI. VD: ventriculo direito; CAVD:
cardiomiopatia arritmogénica do ventriculo direito; CDI: cardiodesfibrilador implantavel.

Figura 3 - Hiperrefringéncia e aumento de trabeculagdo no dpice do VD em paciente com CMA.
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RVFWSL: -15.2 %
RV4CSL: -12.8 %

Figura 4 - Avaliagdo do strain longitudinal do VD, na visualizagdo apical 4 camaras focada em VD, com exibigdo dos resultados do strain longitudinal da parede
livre do VD e strain longitudinal global do VD reduzidos: -15,2% e -12,8%, respectivamente.
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Figura 5 - Resultado final com mapa polar (bull’s eye) da avaliagdo de strain longitudinal global do VE em paciente com diagnéstico de CMA e acometimento
biventricular.
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O acometimento do VE, com substituigao fibrogordurosa
do miocardio, também estd associado a presenca de baixa
voltagem ao eletrocardiograma. Em coorte com 111 pacientes
com CMA, a presenca de eletrocardiograma com baixa
voltagem foi preditora independente de mortalidade por
insuficiéncia cardiaca e necessidade de transplante.™

O estudo da dispersao mecanica do VE, obtida ao final da
avaliacdo do GLS VE também vem ganhando espaco, com
valor prognéstico sendo sugerido em diversas situagdes, entre
elas a CMA. Nessa condicdo, uma dispersao acima de 45 ms
indica pior progndstico.'

A ecocardiografia tridimensional (ECO 3D) também é
promissora na avaliagao da CMA, ao proporcionar avaliagao
volumétrica do VD e do VE, com possibilidade de célculo
da FE tridimensional para ambos os ventriculos, de maneira
mais proxima da RM de coragao (RMC) (Figura 6). A imagem
tridimensional pode facilitar a deteccao de alteracoes
contrdteis segmentares, pela possibilidade de avaliar as 3
porgoes do VD de forma quase completa em uma dnica
aquisigao. No entanto, o papel do ECO 3D é maior na CMA ja
estabelecida, para avaliagao sequencial de disfungao sistdlica
biventricular. Nas fases iniciais ndo costuma haver aumento
volumétrico significativo ou redugao de FE, mesmo quando
avaliados pela RMC.

Muitos casos de FE do VD pelo ECO 3D tém avaliagao
limitada por janela actstica inadequada para aquisicao de
imagem ou por aumento muito significativo do VD. Ainda
assim, seu uso para avaliacao de funcao sistélica em doencas
que acometem VD de forma geral ja vem sendo recomendado
nas principais diretrizes, em locais com disponibilidade e
experiéncia. Considera-se normal FE-VD >45%. Ainda nao
ha valores de corte definidos para CMA.*1°

Conclusoes

O ecocardiograma é de extrema importdncia na avaliagao
inicial e seriada de pacientes com CMA. Exames de imagem
nao permitem fechar diagnéstico isoladamente. O papel dos
exames de imagem é principalmente detectar as alteragoes
necessdrias para o diagnéstico conforme os critérios atuais
e fornecer informagbes prognésticas que podem auxiliar na
decisao clinica nesse cenario complexo.

O avango da ecocardiografia e da RM aliado a dados
clinicos, eletrocardiograficos e genéticos em novos
algoritmos, eventualmente associados a inteligéncia artificial
para reducdo de variabilidade interobservador, podera
contribuir para diagnésticos mais precoces e precisos e
melhor estratificagdo prognéstica com impacto na reducao
de mortalidade.
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