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Resumo

A cardiomiopatia hipertréfica é a cardiopatia genética
mais frequente na populagao geral e é caracterizada por uma
hipertrofia ventricular esquerda assimétrica. Entretanto, as
alteragoes fenotipicas desta cardiomiopatia vao muito além
da hipertrofia ventricular, e incluem alteragoes do aparato
valvar mitral, dos musculos papilares e do ventriculo direito.
Devido a dificuldade no diagnéstico diferencial entre as
miltiplas causas de hipertrofia, a ressonancia magnética
cardiaca vem cumprindo um papel fundamental na avaliagdo
diagnéstica e prognéstica desta cardiomiopatia. A cine-
ressondncia magnética na definigao da localizagao e extensao
da hipertrofia, o realce tardio, na deteccao das areas de fibrose
miocardica e técnicas mais recentes como o Mapa de T1 que
avalia a fibrose intersticial e o volume extracelular; e finalmente
o Tissue Tracking na andlise da deformagdo miocardica.

Introducao

A cardiomiopatia hipertréfica (CMH) foi descrita
pela primeira vez pelo patologista inglés Robert Donald
Teare, no relato de uma série de oito casos em que, post
mortem, observou-se a presenga de hipertrofia assimétrica
miocardica, sendo que sete desses casos apresentaram
quadro de morte stbita (MS)."

A prevaléncia da CMH é de 1:500 individuos na populagéo
geral, sendo a patologia cardiaca de origem genética mais
frequente. Apresenta acometimento semelhante entre os
sexos, apesar de as mulheres serem mais subdiagnosticadas
e apresentarem maior idade e cardiomiopatia mais avangada
na avaliacdo inicial.*

O diagnéstico desta patologia é feito ao observar um
aumento inexplicado da espessura da parede do ventriculo
esquerdo (VE) — hipertrofia =15mm na diastole final e em
qualquer segmento ventricular, com acometimento restrito
ao coragao e na auséncia de outras patologias que possam
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provocar hipertrofia semelhante.>* No entanto, alteragoes
morfoldgicas do aparato valvar mitral, dos misculos papilares,
presencga de fibrose miocardica e doenca microvascular
também compdem o espectro dessa doenga.’

A hipertrofia ventricular esquerda (HVE), encontrada na
CMH, apresenta padrdes fenotfpicos heterogéneos, que
podem cursar com variados tipos de HVE (assimétrica,
simétrica, focal ou difusa) e em diferentes localidades da
parede ventricular (do 4pice a base do coragao). Outras
manifestagbes de extrema importdncia na avaliacao dessa
cardiomiopatia incluem a obstrugdo ao fluxo na via de saida
do VE (VSVE) e alteragoes da fragao de ejegao do VE (FEVE).*"°

A hipertrofia miocardica nesses pacientes é explicada por
achados histopatoldgicos caracteristicos com hipertrofia das
fibras miocardicas, que mostram-se desorganizadas, assim
como disfungdo microvascular, com consequente isquemia
silenciosa e posterior fibrose intersticial."

A expectativa de vida nos portadores de CMH é, em sua
maioria, semelhante a da populacao sem cardiomiopatia,'*"
porém pequena parcela possui maior risco de eventos
cardiovasculares como MS, insuficiéncia cardiaca (IC) e
acidente vascular encefélico (AVE).'*"> Estima-se que em torno
de 30 a 40% dos pacientes portadores de CMH desenvolverao
eventos adversos relacionados a cardiopatia. Entretanto, com o
arsenal terapéutico existente hoje, especialmente relacionado
a estratificagdo de risco e implante de cardiodesfibrilador
implantavel (CDI), a mortalidade nesses pacientes, mesmo
nos quadros mais graves, reduziu-se a menos que 1% ao ano.*

Genética

A CMH é uma doenca genética, autossdmica dominante,
causada pela mutagdo em diferentes genes que codificam as
proteinas do sarcobmero cardiaco.>'®

Foram identificadas mais de 1.500 mutacdes, em mais
de 13 genes diferentes, que interferem na codificagao das
proteinas contréateis do sarcbmero. Apesar de inimeras
mutagoes conhecidas, as com maior prevaléncia estao
localizadas nos genes da beta-miosina de cadeia pesada
(MYH?) e na proteina C ligada a miosina (MYBPC3).** Estima-
se que quase todo paciente que apresenta alguma mutagao
relacionada a CMH demonstrara evidéncias fenotipicas,
principalmente com aumento da espessura miocardica, até
o inicio da vida adulta.2

O teste genético pode identificar a mutagdo em até 30
a 60% dos pacientes com fenétipo de CMH. Porém, parte
significativa dos pacientes com alteragdo fenotipica nao
apresenta base genética reconhecida.*?"?
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E importante ressaltar que a alteragao genética nao guarda
correlagdo com fendtipo do individuo, podendo mutagoes
genéticas semelhantes apresentarem fenétipos diferentes da
cardiomiopatia.?*

A vantagem da confirmagao genética é a oportunidade
de testar parentes de primeiro grau e, por consequente,
um rastreamento em cascata, conseguindo-se, assim,
realizar uma avaliagdo precoce e seguimento, se indicado,
desses pacientes.®'?222% Estima-se que, em parentes
em que se identifique a mutagdo génica, haja uma
alta probabilidade de desenvolvimento das alteragbes
fenotipicas em algum momento da vida, portanto, o
seguimento com exames de imagem é indicado. Em
contrapartida, parentes que nao carregam a mutagao
genética, ndo apresentam risco futuro de manifestar a
doenca e nao necessitam de seguimento clinico.?*?*

Apresentacoes fenotipicas das hipertrofias
ventriculares esquerdas

Dentro do espectro da CMH existem diferentes padrées
de hipertrofia que compéem esse fenétipo. O segmento mais
comum de HVE, que estd envolvido em até 70% dos casos, é a
confluéncia do septo anterior basal com a parede livre anterior
contigua, sendo frequente o segmento de maior espessura.?>2

Em seguida, a segunda regiao mais frequente de hipertrofia
é o septo posterior médio-apical do VE.*?*

Porém, vale ressaltar que a maioria dos fenétipos apresentam
hipertrofia em mais de 50% do miocardio total. Por outro lado,
alguns casos podem apresentar hipertrofia focal, principalmente
nas regides de septo anterior basal ou no segmento anterior
basal. Nota-se que esses casos de hipertrofia focal podem
apresentar massa miocdrdica normal (até 20%) e, mesmo assim,
ter o diagnéstico clinico de CMH, constituindo maior desafio
diagnéstico, especialmente ao ecocardiograma.”-2628:3

Outro fenétipo de extrema importancia, porém menos

frequente, é a hipertrofia da regido médio-ventricular, que,
por provocar uma obstrugdo dindmica do VE, favorece o
surgimento de arritmias ventriculares, necrose miocérdica e,
principalmente, a formacao de aneurisma apical, permitindo
formacao de trombos e eventos embdlicos sistémicos.?”*!

A hipertrofia ventricular apical, encontrada em 5 a 25%
dos casos, também é um fendtipo heterogéneo da CMH,
com predominio nos segmentos apicais e frequentemente
relacionada a inversdo das ondas T no eletrocardiograma.??

A Figura 1 mostra os principais padroes de hipertrofia
encontrados nos casos de CMH.

Outras alteracoes fenotipicas na CMH

A CMH, além da tipica HVE, apresenta outras manifestagoes
cardfacas que, com o aumento da utilizacao da ressonancia
magnética cardiaca (RMC), ficaram mais evidentes e precisam
ser consideradas e destacadas, no sentido de se reduzir a falha
no diagndstico.

Ventriculo direito

Com a utilizagdo da RMC como método diagnéstico nos
casos de CMH, foi possivel demonstrar que até um tergo
dos pacientes apresentam hipertrofia ventricular direita
(considerada de espessura =8mm), associada a ja conhecida
HVE. Esses pacientes também podem evoluir com aumento
da massa total do ventriculo direito (VD).>

A principal regido de hipertrofia do VD é na insergdo da
parede livre do VD, no septo interventricular anterior ou
posterior. Além da hipertrofia ventricular, outras alteragoes
fenotipicas podem ser encontradas no VD, como a presenca
da crista supraventricular (estrutura muscular adjacente ao
septo interventricular). Esse achado é importante, pois,
devido a sua localizagdo, pode, erroneamente, ser incluida
no célculo da massa ventricular esquerda e superestimar
seu valor total.?

Figura 1 - Exame de RMC mostrando cortes longitudinais (4C, 3C, 2C) com os principais padrées de CMH. (A) CMH com predominio septal; (B) CMH com predominio

apical; (C) CMH com predominio médioventricular.
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Aneurismas apicais do ventriculo esquerdo

Os aneurismas apicais do VE constituem outra alteragdo
fenotipica da CMH que teve um aumento diagnéstico
importante com a maior utilizagdo da RMC nesses pacientes.
Além disso, com a utilizagdo de contraste a base de gadolinio
e com a técnica do realce tardio (RT), observa-se que esses
aneurismas sdo compostos de tecido fibrético, e essas
alteragdes estdo associadas ao maior risco de arritmias e MS,
tendo importante impacto no tratamento e na avaliagdo de
implante de CDI. Portanto, faz-se necessaria a investigagao
desses aneurismas, para melhor acompanhamento e
direcionamento diagnéstico desses pacientes.>3¢

Aparato valvar mitral

As alteragdes do aparato valvar mitral sdo consideradas
manifestagdes fenotipicas primdrias da CMH, independentes
do grau de hipertrofia e de outros achados fenotipicos, o que
sugere fisiopatologia mais complexa dessa cardiomiopatia,
que vai além das alteragbes de proteinas ligadas ao
sarcomero no midcito.?337:38

Observa-se, na CMH, que até um terco dos pacientes
podem apresentar folhetos mitrais alongados, com medidas do
folheto anterior da valva mitral =30mm e do folheto posterior
da valva mitral =17mm.3337:38

Essa alteracdo dos folhetos tem papel contribuinte
importante nos mecanismos responsaveis pela obstrucao da
VSVE e, consequentemente, do gradiente subadrtico gerado
e, portanto, também tem interferéncia nas opgoes e estratégias
de tratamento.?

Trabeculacgées

A hipertrabeculagao pode ser definida como uma rede de
trabeculacoes proeminentes, envolvendo, particularmente, a
regido médio-apical da parede inferior e lateral do VE. Sua
avaliagao é visual, feita nas imagens em eixo curto do VE nos
dois tercos distais e quando as trabeculagdes ocupam >50%
da cavidade miocardica ou >50% do perimetro endocardico.?

A ndo compactagao do VE, doenga caracterizada por
aumento das trabeculagbes do VE, tem base genética
compartilhada com algumas mutagbes genéticas da CMH e,
desse modo, as duas patologias podem coexistir e sdo descritas
como sendo associagoes de diferentes mutagdes nos genes
do sarcomero. Por isso, esse pode ser um achado encontrado
em pacientes com diagnéstico de CMH.*

Mdsculo papilar

A CMH também pode apresentar variadas alteragoes
fenotipicas, envolvendo os misculos papilares. Em até 50% dos
casos é possivel observar maior nimero de musculos papilares
(trés a quatro papilares). A hipertrofia do mdsculo papilar também
é alteragao encontrada na CMH, inclusive com presenca de RT,
apds a injecdo de contraste a base de gadolinio.**!

Outra caracteristica encontrada, principalmente na RMC,
seria a anteriorizagdo do musculo papilar anterolateral. A
identificacdo dessa alteragdo na RMC ocorre nos cortes
médio-basais do eixo curto do VE, onde mais da metade
do musculo papilar anterolateral permanece acima de uma
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linha imaginaria tracada, dividindo a cavidade ventricular
esquerda em duas partes iguais, a partir da juncao do VD no
septo posterior.’’

E também possivel observar, em alguns casos de CMH, a
insergdo direta do musculo papilar nos folhetos da valva mitral
com completa ou parcial auséncia das cordas tendineas.*”

Musculo acessorio apical basal

O mdsculo acessério apical basal configura outra alteragao
secundaria da CMH e corresponde a uma banda muscular
conectada ao 4pice ventricular, que corre longitudinalmente
na cavidade ventricular, perto do septo anterior, chegando no
septo basal da parede anterior. Sua presenga é primeiramente
analisada no corte 3C e, depois, revista nas imagens de eixo
curto do VE.*

Criptas miocardicas

Sao anormalidades congénitas relacionadas as fibras
miocdrdicas e descritas tanto em pacientes saudédveis como
também pacientes com CMH (<5%).2%3942 As criptas sdo
perpendiculares ao eixo longo do VE e devem penetrar mais
de 50% do miocardio compactado na diastole final e colapsar
na sistole final. E comum a presenca de mdiltiplas criptas
localizadas, principalmente, na parede inferosseptal basal e
inferior do VE, na jungdo com o VD.*#

Torna-se importante o diagnéstico diferencial entre as
criptas e as trabeculagdes do VE, no qual as trabeculacoes,
diferentemente das criptas, sao paralelas a borda do
endocérdio e ndo penetram no miocardio compactado.*

Atrio esquerdo

O atrio esquerdo (AE) estd comumente aumentado nos casos
de CMH e seu tamanho esta relacionado com o aumento da
morbimortalidade, sendo um marcador de risco para eventos
cardiovasculares. A causa do aumento atrial é multifatorial
e ainda nao é totalmente estabelecida, porém, pode estar
relacionada a elevagbes das pressoes de enchimento ventricular
e ao refluxo mitral, estando relacionada ao movimento anterior
sistélico (SAM) da valva mitral.*>

A Figura 2 mostra algumas dos achados fenotipicos que
podem ser encontradas nos casos de CMH.

Alteracoes funcionais

Em conjunto com as heterogéneas alteragdes fenotipicas
relatadas, a CMH também apresenta alteragbes funcionais
de extrema importancia, que necessitam ser avaliadas nessa
populagao.

Funcao sistélica

Na CMH, os volumes ventriculares sdo frequentemente
reduzidos e, portanto, a FEVE normalmente é superestimada
(VE hipercinético). Dessa forma, a FEVE é, muitas vezes,
inadequada para avaliacdo da evolugao da doenga e
como guia terapéutico.>?* Porém, as CMH avangadas
(5 a 10% dos casos) sdo caracterizadas por remodelamento
ventricular e consequente afilamento das paredes ventriculares

Arq Bras Cardiol: Imagem cardiovasc. 2022;35(4):erer_15
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Figura 2 — Achados fenotipicos secundarios na CMH. (A) Musculo papilar anterolateral anteriorizado; (B) Banda acessdria muscular apicalbasal; (C) Inserg&o direta do
musculo papilar no folheto anterior da valva mitral; (D) Crista supraventricular no VD; (E): criptas na parede inferior basal do VE; (F) hipertrabeculagéo do VE.

e dilatacdo das cavidades. Nesse momento, ocorre a queda
da FEVE.*® Em pacientes em estagio final, cerca de 75 a
100% apresentam RT de grande extensao (=25% da massa
ventricular). Esses pacientes apresentam risco elevado de
complicagbes relacionadas a IC — préximo de 10% ao ano.2*4”

Obstrucao da via de saida do ventriculo esquerdo

A obstrucao da VSVE ocorre devido a uma relagao anatomica
complexa das estruturas cardiacas, envolvendo o septo basal,
a VSVE, o aparato valvar mitral e os mdsculos papilares.2®4

Essa obstrugdo esta presente em 70% das apresentagoes
fenotipicas classicas da CMH e associada ao aumento dos
riscos cardiovasculares e pior prognéstico.>

A cinerressonancia magnética (cine-RM) pode, de maneira
eficaz, identificar a presenga do SAM da valva mitral no eixo
longo e no eixo curto e, também, identificar sinais de aumento
da velocidade do fluxo sanguineo na VSVE.*

Nesses casos, a sequéncia de mapeamento de velocidade
de fluxo pela ressonancia magnética (phase contrast) pode ser
utilizada para estimar o pico de velocidade e, portanto, o gradiente
sistélico. Porém, é um método com poucos estudos e avaliagao
limitada, se comparado ao estudo Doppler do ecocardiografia.**°

Além disso, nota-se que é uma analise feita em repouso e
até um tergo dos pacientes com CMH apresentam sinais de
obstrugao da VSVE apenas ao esforgo.>

O video 1 demostra um exame de RMC com SAM.

Disfuncao diastélica

Diferente da fungao sistélica, a funcao diastélica é um
dos primeiros marcadores da CMH e esta relacionada
ao desarranjo das fibras miocardicas e a fibrose, mesmo
na auséncia de hipertrofia, sendo Gtil como avaliagao da
cardiomiopatia.?®*!

Essa avaliacao é bem estudada e consolidada na
ecocardiografia, utilizando diversos parametros, entre eles o
Doppler transvalvar mitral.>2

Arq Bras Cardiol: Imagem cardiovasc. 2022;35(4):erer_15

Papel da ressonancia na cardiomiopatia
hipertrofica

A RMC consolidou-se como importante método diagnéstico
na pratica cardiol6gica, com papel fundamental na CMH.
A RMC propicia uma caracterizacao detalhada dos diversos
fenétipos da CMH, sendo utilizada como ferramenta
diagnéstica e prognéstica.?® Esse método permite a formacao de
imagens tomograficas com alta resolugao temporal e espacial,
sem a necessidade do uso de contraste iodado.” E possivel, por
meio de sequéncias de cine-RM (steady-state-free-precession,
SSFP), uma andlise detalhada do contorno do endocérdio e
do miocérdio, permitindo analise precisa das espessuras e
da funcao miocardica.” Além disso, a RMC nao apresenta
as limitagoes encontradas no ecocardiograma relacionadas a
obtengao da imagem, como janelas ecocardiogréficas limitadas
e medidas ventriculares obliquas.®

Agregado a isso, a RMC permite a identificagdo e a
quantificagdo da fibrose miocérdica, por meio da técnica
do RT, com a utilizagdo de contraste a base de gadolinio,
podendo, dessa forma, identificar individuos com risco
elevado de eventos cardiacos.?

Apresenta também técnicas promissoras, como o mapa
de T1, ferramenta que pode ser muito Gtil no diagndstico
diferencial das hipertrofias ventriculares e na identificagao
de fibrose miocérdica intersticial e do volume extracelular.

Consequentemente, a RMC ganhou importante papel na
CMH, especialmente quando as imagens ecocardiogréficas sao
inadequadas ou subétimas, mostrando-se mais sensivel que a
ecocardiografia nas detecgoes de alguns fendtipos de hipertrofia
(como a de predominio apical), e nas detecgdes de alteragbes
fenotipicas secunddrias. Portanto, a RMC mostra-se método
que deve ser considerado de uso rotineiro nestes pacientes.>***

A Tabela 1 contempla as principais recomendagbes da
utilizagdo da RMC no contexto da CMH atualmente.

Realce tardio

Por meio de avaliagdo ndo invasiva, a RMC, utilizando
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Tabela 1 - Indicagdes da RMC em CMH definidos pela AHA/ACC 2020.

Recomendagdao  Nivel Evidéncia Recomendagao
| B-NR Para pacientes com suspeita de CMH e possuem ecocardiograma inconclusivo, RMC esta indiciada para esclarecimento
diagndstico
| B-NR Para pacientes com HVE nos quais possuem diagnésticos alternativos considerados, como doengas infiltrativas de depésito e o
coragao do atleta, a RMC & util.
Para pacientes com CMH que ndo s&o identificados como alto risco de eventos cardiovasculares, ou, nos quais a deciséo de
CDI permanece incerta apés avaliagdo clinica (inclui avaliagdo pessoall histéria familiar/ ecocardiogramal eletrocardiograma),
B-NR P X L ) . L i ) )
a RMC ¢é benéfica para avaliar a espessura maxima ventricular, FEVE, aneurismas apicais e extensao de area de fibrose
miocardica pela técnica do realce tardio
’ B-NR Para pacientes com CMH obstrutiva no qual o mecanismo anatdmico da obstrugao € inconclusivo ao ecocardiograma, a RMC
esta indicada para avaliar a indicagdo e planejamento da redugao septal
Para pacientes com CMH, a repeticdo de CMR com contraste periédica (3 a 5 anos) com proposito de reestratificar o risco
2b C-EO cardiovascular pode ser considerada para avaliagéo do realce tardio e outras alteragdes morfolégicas, incluindo FEVE,

desenvolvimento de aneurismas apicais e da HVE

Fonte: Ommen et al.* NR: ndo randomizado; RMC: ressonéncia magnética cardiaca; EO: opnido do especialista; CMH: cardiomiopatia hipertrofica; CDI: cardiodesfibrilador
implantavel; FEVE: fragéo de eje¢éo do ventriculo esquerdo; HVE: hipertrofia ventricular esquerda.

a técnica do RT, tem capacidade (nica na identificagao e
quantificacao de areas de fibrose no miocardio, além de
fornecer importantes informagdes diagndsticas e progndsticas.

A fibrose relacionada a CMH, em sua histopatologia,
apresenta-se de forma difusa no miocardio e compde substrato
para taquiarritmias e MS.47%

Padrao e distribuicao de realce tardio na cardiomiopatia
hipertrofica

A presenga de RT na CMH possui padrdes variados de
distribuicdo e localizagao. Entretanto, comumente, nao esta
relacionado a um territério coronariano especifico.* Seu
padrdo mais frequente, encontrado em cerca de 30% dos
pacientes, € um realce multifocal, heterogéneo e mesocardico.
Porém, RT com padrdo transmural também pode ser
encontrado nesses pacientes.**’

O local mais encontrado de RT é no septo interventricular e
na parede livre do VE, que ocorre em mais de 30% dos pacientes,
porém, também é possivel encontrar realces focais na parede
livre, na insergao do VD, no septo interventricular e no apex.

Além disso, outras estruturas fora do VE também podem
apresentar areas de RT, incluindo o VD e os misculos papilares.*®

Existe correlagdo entre a espessura miocdrdica e a presenga
de RT, segundo a qual, quanto maior a hipertrofia do VE, maior
a chance de presenga de RT.5%%0

A literatura também mostra uma consistente relacao entre a
FEVE e a presenga de RT. Observa-se, em pacientes com FEVE
<50%, extensa drea de RT e, por outro lado, em pacientes
com fungao sist6lica hiperdindmica tém comparativamente
dreas menores de RT.58:60

Tem-se também que pacientes que apresentam FEVE no limite
inferior da normalidade apresentam RT e volumes ventriculares
mais proximos aos pacientes em estagios finais, sugerindo que
esses pacientes necessitam de acompanhamento clinico mais
préximo e exames de imagens seriados para seguimento.*®

Quantificacao do realce tardio

Existem diferentes maneiras e protocolos para quantificacao
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da area de RT na CMH. A técnica mais amplamente utilizada
é baseada em algoritmos semiautomaticos que sao capazes
de identificar dreas com intensidade de sinal aumentado,
correspondente as regides com RT. Seleciona-se uma area de
interesse (ROI) no miocardio anulado e aplica-se uma escala
de cinza, com um desvio-padrdo (DP) acima da intensidade
do sinal da regido de interesse sinalizada, selecionando
as areas correspondentes ao realce. Em alguns estudos, a
correlacdo da quantificacao do RT com 6DP apresentou maior
correlagdo com a analise visual da area de fibrose apresentada,
mostrando-se mais reprodutivel na pratica.>*¢'

Importante estudo publicado em 2014 por Chan et al.
demostrou que um comprometimento de =15% de fibrose
em relagdo a massa total do VE é (til em identificar pacientes
com FEVE preservada que estdo em risco de progressao
para IC e MS.6263

Estratificacdo de risco de morte subita pelo ralce tardio

A estratificacdo do risco de MS nos portadores de CMH
é assunto de extrema importancia e hd muito estudado.
Tem-se hoje diversos escores de risco e diretrizes para
auxiliar na escolha certeira do paciente com indicagao de
CDlIs como prevencao primaria, terapia esta que se mostrou
como principal determinante na diminuicao da mortalidade
por CMH. Fatores considerados maiores nessa estratificagao
incluem histéria familiar de MS, sincope inexplicada,
taquicardia ventricular ndo sustentada, CMH em estagio final
(com disfungao sistdlica), aneurisma apical no ECO ou RMC
e a presenga de RT em mais de 15% da massa ventricular.
Portanto, considerado fator de risco maior para MS nesses
pacientes, fica clara aimportancia de deteccao e quantificagao
do RT nestes pacientes.?”*> (Figura 3)

Mapa de T1

Histologicamente, a fibrose da CMH é difusa e global e nao
é toda reconhecida pela técnica de RT. Nesse caso, o mapa de
T1 é ferramenta nova e promissora e pode fornecer analise de
todo contetddo extracelular e, assim, melhor avaliagdo desse
padrao de fibrose.®¢%”
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Figura 3 - Quantificagéo do realce tardio em paciente com CMH, com algoritmo semiautomatico, mostrando fibrose miocérdica extensa (+30% da massa miocérdica).

A sequéncia de mapa de T1, que mede o tempo de
relaxamento longitudinal de T1, é utilizada para identificar
a extensdao do aumento de contelido extracelular nos
pacientes com CMH e pode mostrar-se superior a técnica
consolidada do RT, devido a capacidade de deteccao precoce
de fibrose.%8:9

O mapa de T1 nativo e a fragao de volume extracelular,
que se encontram em tempos elevados na CMH, pode ser
utilizado em fases iniciais da CMH, para detecgao precoce
de fibrose intersticial e auxiliar no diagnéstico diferencial
de hipertrofias.

Analise de tissue tracking (strain)

Na RMC, novas técnicas surgiram para a avaliagdo da
deformacao miocardica, entre elas o tissue tracking (TT), uma
técnica de pos-processamento ndo invasiva utilizada para
avaliagao do strain miocérdico.”®”!

Na CMH, especificamente, tanto a fibrose como a
hipertrofia contribuem para a anormalidade mecanica
do miocardio. O estresse da parede, em conjunto com
a isquemia relativa do endocérdio e fibrose, contribui
para a queda dos valores do strain. Portanto, o strain —
principalmente o strain global longitudinal (SGL) — pode
ser de boa utilidade para a diferenciacdo entre tipos de
hipertrofias (patolégicas ou fisiolégicas). O SGL também se
mostrou indiretamente proporcional aos valores de fibrose
encontrados, sendo possivel preditor de eventos arritmicos.
A disfungdo endocardica notada na CMH leva a uma redugéo
do strain radial. Em dados da literatura, a andlise do TT
apresentou valores reduzidos de strain longitudinal, radial e
circunferencial, nos pacientes com CMH, em comparagao
com o grupo controle.”’" (Figura 4)

Os videos 2 e 3 mostram a analise do tissue-tracking através
da RMC e sua reconstrucao em 3D.

Diagnostico diferencial

A HVE é um acometimento miocardico heterogéneo, de
causa multifatorial e relacionado a diversas cardiopatias e até,
como em atletas, fisiolégica.

Arq Bras Cardiol: Imagem cardiovasc. 2022;35(4):erer_15

Portanto, faz-se necessério ressaltar a importancia do
diagnéstico diferencial das hipertrofias e sua complexidade
diagnéstica.

Infiltrativas

Apesar de a CMH ser a principal causa de HVE nao explicada
em adultos, outras doencas infiltrativas como amiloidose,
Fabry e Danon, também apresentam aumento da espessura
miocardica como manifestagdo fenotipica®” e entram no
diagnéstico diferencial dos fenétipos hipertréficos. Embora os
achados morfoldgicos da RMC possam sugerir a etiologia da
hipertrofia ventricular e permitir o diagnéstico diferencial entre
doengas infiltrativas e CMH, o padrao de hipertrofia nao é
patognomdnico. Ja o RT pode ser um dado de diferenciagao
mais forte, embora também nao seja definitivo. A amiloidose
apresenta um padrao caracteristico de RT, representado por
realce subendocardico e, posteriormente transmural, com
dificuldade de anulagdo decorrente do depésito extracelular
de glicoproteinas.>> O mapa de T1, como ja referido, pode ser
uma ferramenta extremamente Util nessa diferenciagdo, uma
vez que permite a quantificacdo do T1 nativo do miocardio.
Na amiloidose, os valores de T1 nativo encontram-se mais
elevados em relagdo a CMH, enquanto na doenca de Fabry,
esses valores encontram-se reduzidos.> A andlise do conjunto
de informagbes obtidas pela RMC, associando-se critérios
morfolégicos, funcionais, RT e mapa de T1 sao fundamentais
para essa diferenciacdo de forma mais acurada.

Miocardio nao compactado

Com a maior resolucao espacial nos exames de RMC, pode-
se observar que casos com diagnéstico prévio de CMH apical
apresentavam, no lugar da hipertrofia, aumento importante
das trabeculagdes ventriculares e foram reclassificados para
miocdrdio ndo compactado. Sao patologias que guardam
uma base genética em comum e podem estar associadas.”>”*

Cardiopatia hipertensiva

Pacientes expostos a hipertensao arterial por longo tempo
e ndo tratada adequadamente apresentam chances razoaveis
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Figura 4 - (A) Bull's eye da analise do strain longitudinal global pelo Tissue Tracking em paciente com CMH; (B) Anélise do Mapa de T1 nativo, mostrando valores

aumentados em relagdo a normalidade; (C) Mapa paramétrico T1.

de apresentar HVE simétrica entre septo e parede livre do VE
(hipertrofia concéntrica). Lembramos porém que a cardiopatia
hipertensiva raramente esté associada a obstrucées na VSVE®
ou esteja associada aos achados fenotipicos descritos.

Nesse aspecto, a RMC pode ser importante em detectar
as mudangas de espessura miocardica apés tratamento
medicamentoso anti-hipertensivo, no qual a regressao
da hipertrofia favorece o diagnéstico de cardiopatia
hipertensiva.?’

Coracgao do atleta

Na pratica clinica, a distingdo da hipertrofia fisioldgica
do atleta e a hipertrofia patolégica é desafio diagnéstico
e de importante relevancia clinica, sendo que a CMH é
responsavel por um terco das mortes stibitas em atletas jovens
de competigao.”

Neste caso, a RMC pode ser Gtil em realizar o segmento
da hipertrofia apés o descondicionamento fisico (16 a 18
meses).”* Na hipertrofia fisiol6gica do atleta, espera-se uma
regressdo de pelo menos 2mm da espessura miocardica,
enquanto na CMH espera-se que a espessura se mantenha a
mesma inicialmente observada. Outro aspecto é que nao se
espera encontrar RT nos pacientes com coragao de atleta. A
presenga de RT é fator que corrobora o diagnéstico de CMH.”

Habitualmente a hipertrofia fisiolégica do atleta nao
evoluiu com espessuras muito elevadas, apesar de apresentar
valor de massa ventricular similares quando comparada com
outras hipertrofias patolégicas (como CMH ou cardiopatia
hipertensiva), além de cursar com aumento dos volumes
ventriculares e FEVE menores.”

Importante ressaltar que a assimetria também é um fator
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