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RESUMO

Introducéo

A Miocardiopatia Hipertréfica (MCH) é uma doenca priméria do sarcomero cardiaco,
que se caracteriza por hipertrofia ventricular esquerda (VE), sem dilatacdo da cavidade
ventricular e com envolvimento ocasional do ventriculo direito. Dada a heterogeneidade de
expressao fenotipica, bem como o seu curso clinico variavel, a abordagem diagnoéstica da
MCH permanece questionavel. Apesar de a ecocardiografia transtoracica constituir a técnica
de imagem de primeira linha no diagnéstico da MCH, a Ressonancia Magnética Cardiaca
(RMC) permite uma avaliacdo morfoldgica e funcional do coracdo, ndo reprodutivel por outro
método ndo invasivo.

Objectivos

Constituiram objectivos do presente estudo:

1) Descrever alteracfes encontradas na RMC de uma populacdo de doentes seguidos
nos Hospitais da Universidade de Coimbra (HUC), com diagnéstico confirmado de MCH.

2) Determinar se a RMC permite maior acuidade que a ecocardiografia transtoracica
em estabelecer o diagndstico de MCH e aceder a magnitude de hipertrofia VE.

3) Analisar a relacdo entre a presenca de realce tardio (RT) na RMC, e as
caracteristicas clinicas e demograficas da populacdo em estudo.

Metodologia

Foram identificados 12 doentes, com diagndstico confirmado de MCH, que realizaram
RMC nos Hospitais da Universidade de Coimbra (HUC), no periodo de tempo compreendido
entre 01/06/2006 e 28/10/2010. Realizou-se uma analise descritiva e analitica das variaveis

demogréficas e clinicas da populacdo em estudo, bem como das alteracGes imagiologicas.
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Procedeu-se a uma analise comparativa entre os dados previamente obtidos na
ecocardiografia transtoracica e os referentes a RMC, avaliando ainda a existéncia de
associacdo significativa entre a identificacdo de RT na RMC e as variaveis demogréficas,
clinicas, bem como factores de risco para morte subita cardiaca (MSC).

Resultados

Na populacdo em estudo, identificou-se igualdade de géneros, apresentando uma idade
média de 37+£23 anos. Verificou-se que os valores de espessura maxima da parede VE,
mensurados por ecocardiografia e RMC, foram estatisticamente diferentes.

Identificaram-se areas de RT em 91,7% dos doentes porém, ndo foram obtidos resultados
estatisticamente significativos quando relacionado o RT com dados demograficos e clinicos
da populacdo em estudo.

Conclustes

A RMC identificou valores estatisticamente superiores de hipertrofia VE, quando
comparada com a ecocardiografia transtoracica, reconhecendo igualmente doentes que
apresentavam graus de hipertrofia massivos (espessura maxima > 30mm), colocando-0s assim
num subgrupo de alto risco.

Néo foi identificado valor progndstico associado a presenca de RT na RMC.
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ABSTRACT

Introduction

Hypertrophic Cardiomyopathy (HCM) is a primary disease of the cardiac sarcomere,
characterized by left ventricular hypertrophy, without ventricular cavity dilatation and with
occasional involvement of the right ventricle.

Owing to its heterogeneity of phenotypic expression and variable clinical course, the
diagnostic approach of HCM remains questionable.

Despite the fact that transthoracic echocardiography still remains the first line imaging
choice for the diagnosis of HCM, the Cardiovascular Magnetic Resonance (CMR) allows a
functional and morphologic cardiac evaluation, that’s not reproducible by other non invasive
diagnostic procedure.

Objectives

The main objectives of this study were:

1) Describe the alterations found in a population of patients imaged with CMR, at
Coimbra’s University Hospital (HUC).

2) Define if CMR has more accuracy than echocardiography in the diagnosis of HCM,
and in the determination of the magnitude of hypertrophy.

3) Analyze the relation between the occurrence of late gadolinium enhancement
(LGE) in CMR, and the clinical and demographic characteristics of the study population.

Methods

Twelve patients with confirmed diagnosis of HCM, that performed CMR at HUC
between 1%-June-2006 and 28™-October-2010, were selected. It was performed a descriptive
and analytic examination of the demographic, clinical and imagiological characteristics of the

study population. It was made a comparative analysis between the previous echocardiographic
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information and the CMR assessment, and it was also evaluated if there was significant
association between the identification of LGE in CMR and the demographic and clinical
characteristics of the patients, as well as risk factors of sudden cardiac death (SCD).

Results

The study population was aged between 12 and 77 (37 £ 23) years, and 50% were
male.

The values of left maximal ventricular thickness, measured by echocardiography and
CMR, were statistically different.

LGE was identified in 91,7% of patients however, there weren’t obtained statistically
significant results when it was correlated with demographic and clinical characteristics of the
population.

Conclusions

The CMR identified superior values of left ventricular hypertrophy, when compared
with transthoracic echocardiography, that also underestimated massive hypertrophy degrees,
which were recognized by CMR, setting those patients in an high risk level subgroup.

However, it wasn’t identified prognostic value associated with LGE identification.
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INTRODUCAO

A Miocardiopatia Hipertrofica € uma doenca primaria do sarcomero cardiaco, que
apresenta, segundo Hansen et al. (2007), um padrdo de hereditariedade autossomico
dominante e uma prevaléncia estimada de 1:500 (0,2%) na populacédo geral, caracterizando-se
por hipertrofia ventricular esquerda e envolvimento ocasional do ventriculo direito. Pelo
descrito por Autore et al. (2007), a funcédo sistélica encontra-se preservada na maioria dos
doentes contudo, 20 a 25% apresentam em repouso obstrucdo dinamica do fluxo de saida do
ventriculo esquerdo associada a movimento anterior sistolico da valvula mitral.

A apresentacdo clinica é deveras heterogénea, variando desde portadores
assintomaticos, a doentes com sintomas incapacitantes como dispneia ou tonturas, sendo
também a dor torécica, pré-sincope, sincope e arritmias outras manifestacdes citadas por
O’Hanlon et al. (2008), que refere que a MCH pode igualmente cursar com morte subita
cardiaca (MSC) como manifestacdo inaugural, mesmo que a hipertrofia ndo seja marcada.

Segundo o American College of Cardiology (ACC)/ European Society of Cardiology
(ESC) Clinical Expert Consensus Document on Hypertrophic Cardiomyopathy, publicado por
Maron et al. (2003), o perfil de risco de MSC encontra-se associado aos factores definidos na

Tabela I.

Tabela | — Factores de risco major

Fibrilhag&o ventricular

Taquicardia ventricular mantida espontanea

Histdria familiar de morte subita prematura relacionada com MCH
Sincope inexplicada

Hipertrofia VE > 30mm

Resposta tensional anormal durante o esforgo

Taquicardia ventricular ndo-mantida no Holter
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Analogamente, de acordo com o Consenso, 0 diagndstico clinico € estabelecido por
ecocardiografia transtoracica, demonstrando hipertrofia ventricular esquerda, sem dilatacdo da
cavidade ventricular e na auséncia de outra patologia cardiaca ou sistémica capaz de produzir
tais alteracGes. Contudo, apesar de a hipertrofia ventricular esquerda (espessura > 15 mm)
constituir o actual critério de diagndstico, as correlacbes fendtipo-gendtipo demonstram que
qualquer espessura da parede pode ser compativel com a presenca de uma mutacéo, sendo o
estudo molecular com identificacdo de mutacdes patologicas 0 método mais eficiente para
diagnostico de MCH, mesmo na auséncia de evidéncia clinica da doenca.

Segundo Rickers et al. (2005), apesar de a ecocardiografia transtoracica constituir a
técnica de imagem de primeira linha no diagnostico de MCH, um razoavel ndmero de
doentes, falham em ser diagnosticados devido as limitacBes intrinsecas a técnica,
nomeadamente as decorrentes da janela acustica necessaria.

Em contraste, de acordo com Maron et al. (2009), a RMC sobrevém como técnica de
imagem de superioridade impar na caracterizacdo fenotipica da MCH, definindo com preciséo
a localizacdo e distribuicdo da hipertrofia VE, em qualquer plano e sem radiacdo ionizante.
Analogamente, permite uma determinacdo precisa da massa VE, que constitui um marcador
importante da extensdo da hipertrofia, possibilitando ainda, segundo Duarte et al. (2010), o
estudo do impacto sobre a funcéo regional e global, assim como quantificacdo de fraccdes de
regurgitacdo e gradientes de fluxo intraventriculares.

A RMC, através da técnica de realce tardio, permite ainda identificar areas de fibrose
miocardica em doentes com MCH, sendo a sua detec¢do clinicamente relevante no processo
de estratificacdo de risco. Como tal, de acordo com Aquaro et al. (2010), a identificacdo de
areas de RT esta associada a maior incidéncia de arritmias ventriculares, disfuncdo coronéria,
progressdao para faléncia cardiaca e mau prognostico, sendo fundamental identificar

precocemente individuos com risco elevado.
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De acordo com o exposto, o presente estudo propfe-se a descrever as alteragdes
encontradas na RMC de uma populacdo de doentes seguidos nos HUC, com diagnostico
confirmado de MCH, determinar se a RMC permite uma maior acuidade que a
ecocardiografia transtoracica em estabelecer o diagnostico de MCH e aceder a magnitude de
hipertrofia do VE, bem como inferir sobre a associacdo entre dados clinicos e demograficos

relativos a populacdo em estudo e o reconhecimento de realce tardio na RMC.
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MATERIAIS E METODOS

1) Desenho do estudo

O desenho do estudo foi observacional: transversal, pois os dados demogréaficos,
clinicos e imagioldgicos dos doentes foram colhidos num Unico momento do tempo;
retrospectivo porque as informacgdes foram obtidas no processo clinico; descritivo e analitico

pois procedeu-se a descricdo das variaveis em estudo, analisando igualmente as relacdes entre

as mesmas.

2) Definicédo da populacgéo alvo
2.1) Definicdo conceptual

Doentes seguidos nos HUC, com diagnostico estabelecido de MCH.

2.2) Definicao operacional

Doentes com hipertrofia VE, na auséncia de outra patologia cardiaca ou sistémica

capaz de a produzir.

2.3) Delimitacdo do dominio de investigacdo

Servigo de Imagiologia e Servigo de Cardiologia dos HUC.

2.4) Colheita de informagao

Os dados sdo referentes a doentes que realizaram RMC no Servico de Imagiologia dos

HUC, no periodo compreendido entre 1 de Junho de 2006 e 28 de Outubro de 2010.
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3) Amostragem

A amostra foi constituida através da analise de dados clinicos e imagioldgicos de uma
populacdo primaria de 33 doentes que realizou RMC nos HUC, com diagndstico confirmado
ou por suspeita clinica de MCH. Segundo a Figura 1, catorze doentes foram excluidos por ndo
apresentarem critérios de diagnostico para MCH, nomeadamente hipertrofia VE com
espessura miocardica segmentar > 15mm (sem dilatacdo da cavidade ventricular e na auséncia
de outra patologia cardiaca ou sistémica capaz de a produzir), ou qualquer espessura do VE na
presenca de mutacdo genética para MCH, de acordo com o American College of Cardiology
(ACC)/ European Society of Cardiology (ESC) Clinical Expert Consensus Document on
Hypertrophic Cardiomyopathy, publicado por Maron et al. (2003). Foi ainda considerado
critéerio de diagnostico, o achado ecocardiografico de razdo da espessura da parede
septal/espessura da parede posterior > 1.3 em doentes normotensos, de acordo com Williams
et al.(2009). Analogamente, nenhum dos doentes seleccionados apresentava qualquer dos
critérios de exclusdo propostos: dilatacdo da cavidade ventricular e presenca de outra causa
cardiaca ou sistémica capaz de produzir a magnitude de hipertrofia evidenciada, como

hipertensdo arterial, estenose adrtica ou doencas infiltrativas.

33 doentes com diagnostico
ou
suspeita de MCH

5 doentes 2 doentes

sem informagéo

sem processo clinico

disponivel ecocardiografica

/ * 3 doentes com angor de novo, sem diagnostico \
imagiolégico/genético confirmado.

12 doentes
* 5 doentes com histéria familiar de MSC, sem seleccionados

diagnostico imagiologico/genético confirmado.

« 3 doentes com estenose aortica.

« | doente com amiloidose cardiaca.

\- 2 doentes com dilatagio VE e insuficiéncia ac’)rtica./

Figura 1: Metodologia de seleccdo da amostra.
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Dos 19 doentes seleccionados por apresentarem critérios de diagnostico e inexisténcia
de critérios de excluséo, 5 ndo possuiam processo clinico disponivel para consulta. Dos 14
elementos restantes, 2 foram excluidos por ndo apresentarem informacéo ecocardiogréafica

disponivel, tendo sido constituida uma amostra final de 12 doentes.

4) Procedimentos

Foram apurados dados dos processos clinicos na instituicdo referida (HUC)
nomeadamente, dados demogréaficos, resultados de exames complementares de diagndstico
(ecocardiograma, RMC, Holter e estudo molecular quando presente), bem como dados
clinicos, designadamente classe funcional New York Heart Association (NYHA) e relato de
pré-cordialgias. Foram considerados como factores de risco para MSC: espessura da parede
VE > 30mm, episodio de fibrilha¢do ventricular, episédio de taquicardia ventricular mantida
(TVM) espontanea, taquicardia ventricular ndo mantida (TVNM - pelo menos 3 batimentos,
com frequéncia > a 120 batimentos por minuto) no Holter, episodio de sincope e historia

familiar MSC, de acordo com Maron et al. (2003).

5) Andlise Estatistica

O estudo estatistico dos dados auferidos foi realizado recorrendo a SPSS® (Statistical
Package for the Social Sciences) versao 18.0.

Efectuou-se uma analise descritiva das varidveis em estudo, sendo as variaveis
quantitativas apresentadas como valor maximo e minimo, média e desvio padrdo e as

variaveis qualitativas em frequéncia absoluta e percentagem correspondente.
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Recorreu-se ao Teste de McNemar para aferir a concordancia entre RMC e
ecocardiografia, no que respeita a identificacdo de hipertrofia (espessura segmentar da parede
VE > 15mm), reconhecimento de espessura maxima do VE > 30 mm ¢ identificacdo de
obstrucdo do tracto de saida do ventriculo esquerdo (TSVE).

Aplicou-se o Teste T de Student para amostras emparelhadas, com a finalidade de
comparar 0s valores de espessura maxima da parede ventricular esquerda determinados por
ambas as técnicas imagioldgicas.

Procedeu-se ao Teste de Mann-Whitney para avaliar a associacao entre identificacdo
de areas de RT na RMC e a idade dos doentes, assim como outras variaveis, designadamente
a fraccdo de ejeccdo do ventriculo esquerdo (FEVE), a espessura maxima do VE determinada
por RMC e a massa miocéardica do VE.

Recorreu-se ao Teste Exacto de Fisher para verificar a associacdo entre a identificacéo
de areas de RT na RMC e género dos doentes, identificacdo de obstrucdo do tracto de saida do
VE (gradiente intraventricular > 30mm Hg), a presenca de espessura maxima da parede do
VE > 30mm na RMC, episodio de fibrilhagdo ventricular, a presenca de TVNM no Holter,
episédio de TVM espontanea, historia familiar de MSC e historia de sincope, considerando
um intervalo de confianca de 95%.

Aplicou-se ainda o Teste do Qui-Quadrado de Pearson, para avaliar a associa¢do entre
a identificagdo de RT e a classe funcional NYHA, assim como o padrdo de hipertrofia
observado (concéntrico, assimétrico ou septal e apical).

Reconheceu-se como hipotese nula a auséncia de associacdo entre as variaveis em
estudo, sendo que a obtencdo de um valor de p < 0,05 foi considerada como evidéncia

estatistica para a rejeicdo da hipotese nula.
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RESULTADOS

1. Caracterizacédo da amostra

Tabela Il - Dados demograficos e clinicos da populacdo em estudo

Valor médio Minimo Maximo
+ DP
Género masculino 6/12 (50,0%)
Idade 37+23 12 77
Classe | NYHA 6/12 (50,0%)

Classe I NHYHA

Classe I NYHA

Classe IV NYHA
Pré-cordialgias
Fibrilhacao ventricular
TVNM no Holter
Episédio de TVM
Sincope

Historia familiar de MSC

Diagnostico genético

412 (33,3%)
2/12 (16,7%)
0/12 (0,0%)
1/12 (8,3%)
0/12 (0,0%)
0/12 (0,0%)
0/12 (0,0%)
0/12 (0,0%)
2/12 (16,7%)
2/12 (16,7%)
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2) Dados imagiologicos da populacédo em estudo

Tabela 111 — Dados da RMC da populacao em estudo

Valor médio Minimo Maximo
+ DP
Volume telediastdlico VE 164 +52 101 257
Massa miocardica VE 246 £ 55 175 340
FEVE (%) 68 + 11 44 84
Espessura maxima da parede VE 22,2+8,9 13,0 39,0

Espessura maxima da parede VE > 30mm
Obstrucédo do TSVE

Identificacao de hipertrofia

Padréo assimétrico

Padréo concéntrico

Padréo apical

Identificacéo de RT

1 Areade RT

2 Areas de RT

>3 Areas de RT

2/12 (16,7%)
6/12 (50,0%)
9/12 (75,0%)
9/12 (75,0%)
2/12 (16,7%)
1/12 (8,3%)
11/12 (91,7%)
2/12 (16,7%)
412 (33,3%)
5/12 (41,7%)

Segundo a Tabela Ill, o valor minimo de espessura miocardica segmentar do VE

avaliado mediante RMC foi de 13 mm, tendo o doente sido seleccionado, por apresentar

determinacéo ecocardiografica superior a 15mm.

Verificou-se que o padrdo de hipertrofia mais frequentemente encontrado foi o

assimétrico (75% da populagdo), seguido do concéntrico e do apical.

Diana Rita da Cruz Martins

16



Figura 2: Padrdo assimétrico de hipertrofia, sendo evidente maior espessura do septo
que da parede lateral, sequéncia Turbo Spin Echo (TSE) ponderada em T2, com incidéncia

eixo curto.

Figura 3: Evidente espessamento assimeétrico do septo quando comparado com a
parede lateral, presente em 75% dos doentes da amostra. Sequéncia Steady State Free

Procession (SSFP), incidéncia 4 camaras.
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Figura 4: Com sequéncia TSE, ponderada em T1 e incidéncia de 4 cémaras,

identifica-se padréo de hipertrofia concéntrica do VE.

Figura 5: Verifica-se hipertrofia difusa do miocérdio, sem condicionar significativa

obstrucdo morfoldgica do TSVE, néo se verificando turbuléncia do fluxo em sistole.
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Figuras 6: E evidente hipertrofia miocéardica apical, identificada em apenas 1 doente

da amostra. Sequéncia TSE, ponderacdo em T2, incidéncia 4 camaras.

Figura 7: Com sequéncia SSFP, incidéncia 2 camaras, verifica-se espessamento

apical, sendo evidente a obliteracdo do apex, com aspecto tipico em “as de espadas”.

Segundo a Tabela Ill, foram identificados 2 doentes que apresentavam espessura
méaxima da parede VE > 30 mm, na auséncia outro factor de risco major, o que perfaz um
total de 4 doentes (33,3%) que expressam risco para MSC, considerando os elementos que
apresentam historia familiar de MSC relacionada com MCH.
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Figura 8: Com sequéncia SSFP e incidéncia eixo curto, é patente 0 espessamento
assimétrico do VE, evidenciando-se a presenca de hipertrofia septal extrema (> 30mm), factor

de risco major de MSC.

Figura 9: Com sequéncia Inversion Recovery Gradient Echo (IRGE) ponderada em
T1 e com incidéncia eixo curto, verifica-se padréo de hipertrofia assimétrico, sendo evidentes
2 areas de RT na regido septal.

O RT foi observado na larga maioria dos doentes (91,7%), tendo igualmente sido

identificadas na maioria, 3 areas ou mais de RT (41,7%).
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Figuras 10: Extensa area de RT, na regido de maior espessura, em doente com

hipertrofia septal. Sequéncia IRGE, ponderada em T1 e incidéncia 4 camaras.

Figura 11: Mdltiplas areas de RT na regido septal hipertrofiada. Sequéncia IRGE

ponderada em T1 e incidéncia eixo curto.
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Tabela IV — Dados ecocardiograficos da populacdo em estudo

Valor médio Minimo Maximo

+ DP
Espessura maxima da parede VE 17,53 +£5,3 11,0 39,0
Espessura maxima da parede VE > 30mm 0/12 (0,0%)
Identificacéo de hipertrofia 6/12 (50,0%)
Obstrucédo do TSVE 3/12 (25,0%)

Constatou-se que quatro dos elementos da amostra ndo apresentavam critérios de
diagnostico ecocardiografico, verificando-se na Tabela 1V, que o valor minimo de espessura
segmentar da parede VE determinado é de 11mm. Contudo, esses doentes apresentaram na
RMC espessura maxima do VE superior a 15mm, pelo que foram incluidos na amostra.

Dois doentes apresentaram espessura segmentar da parede VE inferior a 15mm
mediante RMC e ecocardiografia transtoracica. Porém, foram seleccionados pois um dos
elementos apresentava diagnostico genético confirmado, e o outro detinha razdo da espessura
da parede septal/espessura da parede posterior > 1,3, na auséncia de outra causa passivel de

produzir tal alteracéo.

3) Comparacdo entre dados obtidos por RMC e ecocardiografia transtoracica
bidimensional.

Tabela VV — Comparacédo entre RMC e ecocardiografia na identificacdo de hipertrofia.

Presenca de RMC Total
hipertrofia
(espessura > 15mm) NEO sim
N&o 2 4 6
Eco
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De acordo com a Tabela V, verificou-se que, do total de 12 doentes, em 7 (58,3%) foi
possivel observar concordancia entre as 2 teécnicas no que se refere a identificagdo de
hipertrofia VE. Como tal, de acordo com o Teste de McNemar, verificou-se que os resultados

obtidos por ecocardiografia e por RMC sdo idénticos, pois p=0,375.

Tabela VI — Comparacgdo entre RMC e ecocardiografia na identificacdo de espessura

da parede VE > 30 mm.
Espessura da RMC Total
parede VE > 30
Né&o Sim
Nao 10 2 12
Eco

Segundo a Tabela VI, verificou-se que, dos 12 doentes, em 10 (83,3%) foi possivel
observar concordancia entre a ecocardiografia e RMC.

Assim, recorrendo ao Teste de McNemar, verificou-se que os resultados obtidos pela
ecocardiografia e pela RMC, no que se refere a identificacdo de espessura maxima da parede

VE > 30 mm sdo idénticos, pois p=0,157.

Aplicou-se o teste T de Student para avaliar os valores de espessura maxima da parede
VE, obtidos respectivamente por ecocardiografia e por RMC, tendo-se verificado que 0s
valores observados pelas dois exames imagiologicos sdo diferentes, uma vez que p=0,023.
Em média, as diferengas observadas foram de 4,9 mm, com intervalo de confianga a 95% a

variar entre 0,8 e 9,1.
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Tabela VII — Comparagéo entre RMC e ecocardiografia na identificacdo de OTSVE.

Obstrucédo do RMC Total
TSVE NZo Sim
Nao 5 4 9
Eco
Sim 1 2 3

Na Tabela VII, verificou-se que dos 12 doentes avaliados, em 7 (58,3%), foi possivel
observar concordancia entre a avaliacdo por ecocardiografia e RMC, no que respeita a
identificacdo de obstrucdo do TSVE.

Como tal, recorrendo ao Teste de McNemar, verificou-se que os dados obtidos pela
ecocardiografia e pela RMC séo idénticos, no que se refere a identificacdo de obstrucdo do

TSVE, uma vez que p = 0,375.

Figuras 12 e 13: Obstrucdo da cdmara de saida do VE e movimento anterior sistdlico
da valvula mitral, em doente com hipertrofia septal. Sequéncia SSFP, 3 cdmaras. Na Figura

13 verifica-se turbuléncia de fluxo na sistole ventricular.
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4) Correlagdo entre a presenca de realce tardio na RMC e dados demograéficos,

clinicos e imagiologicos da populacdo em estudo.

Tabela VIII — Relacdo entre RT na RMC e dados demograficos, clinicos e
imagioldgicos.
ComRT Sem RT p

Idade 39 £23 0,667
Género masculino 5/11 (45,5%) 1/1 (100,0%) 1,000
Género feminino 6/11 (54,5%) 0/1 (0,0%) 1,000
Classe | NYHA 5/11 (45,5%) 1/1 (100,0%) 1,000
Classe I NYHA 4/11 (36,4%) 0/1 (0,0%) 1,000
Classe 111 NYHA 2/11 (18,2%) 0/1 (0,0%) 1,000
Pré-cordialgias 1/11 (9,1%) 0/1 (0,0%) 1,000
Padrao assimétrico 8/11 (72,7%) 1/1 (100,0%) 1,000
Padréo concéntrico 2/11 (18,2%) 0/1 (0,0%) 1,000
Padréo apical 1/11 (9,1%) 0/1 (0,0%) 1,000
FEVE (%) 68+ 11 0,667
VVolume telediastolico do VE 155 + 45 0,167
Espessura maxima da parede VE 23+8,9 0,333
Espessura da parede VE >30 mm 3/11 (27,3%) 0/1 (0,0%) 1,000
Massa miocardica VE 248 £ 57 0,833
Obstrucédo do TSVE na RMC 6/11 (54,5%) 0/1 1,000
Risco de MSC

Espessura da parede VE >30 mm 2/11 (18,2%) 0/1 (0,0%) 1,000
Episodio de fibrilhacdo ventricular 0/11 (0,0%) 0/1 (0,0%) N/A
TVNM no Holter 0/11 (0,0%) 0/1 (0,0%) N/A
Episodio de TVM espontanea 0/11 (0,0%) 0/1 (0,0%) N/A
Sincope 0/11 (0,0%) 0/1 (0,0%) N/A
Histdéria familiar de MSC 2/11 (18,2%) 0/1 (0,0%) 1,000

De acordo com a Tabela V11, ndo se aferiu evidéncia estatistica quando o grupo com e

sem RT foi correlacionado com as diferentes condicdes referidas. Como tal, & importante
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salientar que no grupo sem RT constava somente 1 elemento, sendo que havia 11 doentes a
integrar o grupo com RT.

Né&o foi possivel realizar comparagéo entre o grupo com e sem RT, no que se refere a
presenca de episodio de fibrilhacdo ventricular, TVNM no Holter, TVM espontanea e

ocorréncia de sincope uma vez que ndo foram identificadas as condices referidas.
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DISCUSSAO

A MCH ¢é uma doenca cardiaca de curso clinico heterogéneo, cujo diagnéstico é
estabelecido pela demonstracdo de hipertrofia ventricular esquerda, na auséncia de qualquer
causa cardiaca ou sistémica susceptivel de induzir tais alteracdes.

De acordo com Hansen et al. (2007), a hipertrofia assimétrica é a forma mais comum
de apresentacdo morfoldgica de MCH, sendo a regido anteroseptal do miocardio, o segmento
mais frequentemente afectado, analogamente ao que se verificou na populacdo em estudo,
seguindo-se respectivamente o padrdo simétrico e o padréo apical. Segundo o autor, o padrdo
de hipertrofia apical constitui um achado infrequente, tendo sido identificado em apenas 8,3%
dos doentes incluidos na amostra.

No presente estudo, verificou-se que a RMC identificou valores estatisticamente
superiores de hipertrofia VE, quando comparada com o exame ecocardiografico.
Analogamente, e tal como no estudo de Rickers et al. (2005), as mensuracdes de espessura
maxima da parede ventricular esquerda mediante ecocardiografia, foram no geral
subestimadas, falhando igualmente em identificar doentes que apresentavam graus de
hipertrofia massivos (espessura maxima > 30mm) reconhecidos pela RMC, colocando esses
doentes num subgrupo de alto risco. Também Hansen et al. (2007) o afirmou, referindo que a
RMC ¢ mais eficiente na avaliacdo da espessura da parede e da distribuicdo da hipertrofia,
bem como da massa VE, volumes e funcéo.

De acordo com Olivotto et al. (2008), a RMC, permitindo uma reconstrucéo
volumétrica de alta resolucdo do VE, é superior a ecocardiografia bidimensional na
determinacdo quantitativa da massa VE e consequentemente, proporciona uma melhor
caracterizacdo da expressdo fenotipica da MCH in vivo. Contudo, ainda de acordo com o

autor, a massa ventricular esquerda ndo se encontra globalmente aumentada em todos os
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doentes com MCH, analogamente ao que se verificou em 4 dos doentes da actual populagéo
em estudo. Assim, a condicdo referida ndo deve ser considerada como indicador clinico para
estabelecer o diagndstico de MCH.

Na populacdo em estudo, verificou-se a presenca de obstrucdo do TSVE na RMC de
50% dos doentes, uma percentagem superior a referida por Autore et al. (2004), de
aproximadamente 20%. De acordo com Duarte et al. (2010), é clinicamente importante em
doentes com MCH, a diferenciacdo entre formas obstrutivas e ndo obstrutivas, bem como a
determinacéo da severidade da obstrucdo e das complicacfes associadas, como a regurgitacdo
mitral. Segundo Maron et al. (2003), a obstrucdo pode ser sub-adrtica (causada pelo
movimento anterior sistélico dos folhetos da valvula mitral e contacto médio-sistélico com o
septo interventricular) ou médio-cavitaria em localizacdo. Ainda de acordo com o autor, 0
movimento anterior sistélico é responsavel ndo apenas pela obstrucdo subadrtica, mas
também pela regurgitacdo mitral concomitante.

O realce tardio identificado na RMC proporciona um novo e ndo-invasivo método para
identificacdo e quantificacdo in vivo de fibrose miocardica, segundo Maron et al. (2008). De
acordo com Hansen et al. (2007), este é reconhecido em mais de 80% dos doentes com MCH,
0 que vai de encontro aos resultados do presente estudo, uma vez que foi reconhecido RT na
RMC de 91,7% dos elementos da amostra.

Né&o se identificou relagdo entre a presenca de RT e a idade de realizacdo de RMC.
Contudo, de acordo com o estudo de Dumont et al. (2007), o nimero de segmentos de RT
relaciona-se inversamente com a idade de diagnostico de MCH.

Existem dados limitados relativamente ao significado prognostico da fibrose em
doentes com MCH porém, de acordo com O’Hanlon et al. (2010), a identificacdo bem como a
severidade da fibrose, encontra-se associada a risco superior de eventos adversos, o que havia

sido referido no estudo de Paya et al. (2008). Contudo, de acordo com o autor e com Bruder et
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al. (2010), e imperativo que sejam efectuados novos estudos prospectivos que estabelecam o
papel prognostico do RT na MCH.

Analogamente, Maron et al. (2008) refere que apesar da extensdo do RT se poder
relacionar com arritmias ventriculares malignas, a sua presenca por si SO ndo deve ser
considerada como indicador de mau prognostico, dado que é um achado habitual em doentes
com MCH. Como tal, também no presente estudo foram identificadas areas de RT em 11 dos
12 doentes que constituem a amostra (91,7%). Porém apenas em 4 dos doentes foram
identificados factores de risco de MSC, respectivamente espessura da parede VE >30 mm ou
historia familiar de MSC, na auséncia de outro qualquer factor de risco major. Assim, nao se
confirmou associacdo entre a presenca de RT e a evidéncia de factores de mau progndstico,
tal como o exposto por Maron et al. (2008). Contudo, é relevante admitir que tal podera
dever-se as reduzidas dimensdes da amostra.

Em contraste, Rubinstein et al. (2009) expressa no seu estudo um parecer dispar do
referido por Maron et al. (2008), mencionando que é adequado considerar 0 RT como um
factor de risco primério para MSC, tendo demonstrado que este é o substrato para arritmias
ventriculares e insuficiéncia cardiaca.

Segundo Moon et al. (2003), a extensdo do RT na RMC encontra-se associada a
dilatacdo ventricular progressiva, o que ndo foi possivel averiguar no presente estudo.
Analogamente, Motoyasu et al. (2008) demonstrou uma forte correlagdo entre a extenséo de
RT e a disfuncéo diastolica, indicando que a extensdo da fibrose pode ser um parametro util
para prever a disfuncdo VE num estadio precoce de MCH.

De acordo com Pujadas et al. (2007), o RT encontra-se associado a severidade de
hipertrofia, referindo ainda que a fibrose miocéardica se verifica nos segmentos com grau de

hipertrofia superior, tal como se aferiu na populacéo em estudo.
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Ainda segundo o estudo de Pujadas et al. (2007), o padrao de distribuicdo de RT mais
frequente é o multifocal (> 3 areas), seguido do bifocal, tal como se verificou nos elementos
da amostra. Contudo, também no ensaio do autor, o tamanho da amostra ndo foi suficiente
para retirar elacdes sobre o potencial prognostico dos diferentes padrbes de distribuicdo de
RT. O presente estudo apresenta ainda outras limitagcbes, nomeadamente o desenho
transversal, o que torna impossivel estabelecer uma relagcdo entre a fibrose miocardica e o
prognostico da doenca.

O autor defende igualmente que o RT na MCH tende a ser mais prevalente nos
doentes com casos familiares, o que ndo foi possivel aferir, dadas as reduzidas dimensfes da
amostra. Contudo, verificou-se que em ambos 0s doentes que apresentavam antecedentes de
historia familiar de MSC, foram identificadas areas de RT na RMC.

Tal como no presente estudo, Rubinstein et al. (2009) concluiu que a presenca de RT
ndo se correlacionou com a severidade dos sintomas (classe NYHA > 3). Analogamente, o
autor refere que a severidade dos sintomas é dependente do grau de obstrucdo do TSVE, bem
como do grau de hipertrofia do VE e ndo necessariamente do grau de fibrose. Contudo, a
fibrose detectada por RMC pode ser ponderada como um dos mecanismos subjacentes a
disfuncdo diastdlica e ao desenvolvimento de sintomatologia.

O estudo de Rubinstein et al. (2009) demonstrou ainda que o RT é mais comum em
doentes com MCH geneticamente confirmada. Uma vez que apenas 2 doentes da populagédo
em estudo apresentavam diagndéstico genético, tal ndo foi possivel de aferir.

De acordo com Monteiro et al. (2008), considerando a MCH como uma doenca
genética que pode cursar com MSC como manifestacdo inicial, & importante estabelecer o
diagnostico precocemente, procedendo a estratificacdo de risco, bem como a implementacgéo
de estratégias preventivas. Segundo Bruder et al. (2010), o valor preditivo positivo atribuido a

cada um dos factores de risco de MSC é baixo, sendo que, segundo Monteiro et al. (2008), na
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presenca de 2 ou mais factores, a incidéncia de MSC aproxima-se de 3 a 5%. Considerando o
estudo do autor, € possivel inferir que os elementos constituintes da amostra apresentam
reduzido risco de MSC, face a identificacdo de um unico factor de risco major para MSC, em
apenas 4 dos doentes, respectivamente espessura da parede VE 30 > mm ou histdria familiar
de MSC.

Monteiro et al. (2008) refere ainda que o Cardioversor-Desfibrilhador Implantavel
(CDI) constitui a terapéutica mais eficaz e segura na prevencdo de MSC, apresentando
indicacdo indiscutivel nos casos de prevencao secundaria, ou em casos de prevencao primaria,
na presenca de multiplos factores de risco, considerac@es idénticas as de Autore et al. (2007).
Porém, a seleccao de doentes para implantacéo profilatica de CDI, e que apresentam um unico
factor de risco major para MSC, permanece controversa, o que se verifica na populacdo em
estudo, dado que apenas 4 doentes apresentavam 1 nico factor de risco major de MSC.

De acordo com o referido e com Bruder et al. (2010), o achado de que a maioria dos
doentes com MCH sdo assintomaticos ou apresentam um nudmero reduzido de factores de

risco de MSC, enfatiza a importancia de novas estratégias de estratificacdo de risco.

Concluindo, verificou-se que a espessura maxima da parede do VE medida por RMC,
foi no geral superior a determinada por ecocardiografia transtoracica, tendo a RMC
estabelecido o diagndstico de MCH em 4 doentes ndo identificados por ecocardiografia.

Analogamente, a RMC identificou doentes que apresentavam graus de hipertrofia
acentuados (espessura maxima > 30mm), e que ndo foram reconhecidos por ecocardiografia,
colocando-os assim num subgrupo de alto risco.

Apesar de o reduzido tamanho da amostra ndo permitir tirar conclusdes definitivas,

ndo foi identificado valor prognostico associado ao RT. Contudo, atendendo a elevada

Diana Rita da Cruz Martins 31



frequéncia de RT que a populacdo estudada apresentou, este podera apresentar um valor de

prognostico menos importante do que aquele que alguns autores defendem.
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