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RESSONANCIA MAGNETICA CARDIACA E SUAS APLICACOES NAS
CARDIOMIOPATIAS

Noemia da Costa

RESUMO

A ressonancia magnética cardiaca (RMC) tem emergido como uma
ferramenta fundamental na avaliagéo e diagndstico de cardiomiopatias. Este
método de imagem nd&o invasivo oferece uma visualizacdo detalhada da
anatomia e funcdo cardiaca, permitindo a identificacdo de anomalias
estruturais e funcionais que sao cruciais para o manejo clinico. A RMC é
particularmente valiosa na diferenciacdo entre diferentes tipos de
cardiomiopatias, como a cardiomiopatia hipertréfica, dilatada e restritiva,
proporcionando informagdes sobre a morfologia do ventriculo, a presenca de
fibrose miocardica e a funcéo diastdlica. Um dos principais beneficios da
RMC é sua capacidade de quantificar volumes ventriculares, fracdes de
ejecdo e a massa miocardica, além de permitir a avaliacdo da perfusdo
miocérdica e a presenca de edema. Essas caracteristicas sdo essenciais
para a estratificacdo de risco e o planejamento de intervencdes terapéuticas.
Além disso, a RMC é especialmente util em populacdes especificas, como
pacientes com cardiomiopatias hereditarias, onde a avaliag&o precisa pode
guiar decisdes sobre triagem familiar e monitoramento. A técnica de
mapeamento T1 e T2, disponivel na RMC, é uma inovagédo que permite a
deteccdo precoce de fibrose e inflamagéo, alterando a abordagem
diagnéstica e terapéutica. Estudos tém demonstrado que a RMC néo sé
melhora a precisdo diagndéstica, mas também tem implicacdes progndsticas
significativas, ajudando a prever desfechos adversos em pacientes com
cardiomiopatias. Em resumo, a ressonancia magnética cardiaca
desempenha um papel crucial na deteccdo e avaliagdo de cardiomiopatias,
oferecendo informagdes que séo vitais para o manejo clinico e prognostico
dos pacientes. A sua capacidade de fornecer uma analise abrangente da
funcdo e estrutura cardiaca a torna indispensavel na pratica cardiologica
moderna.

Palavras-chave: Ressonancia magneética. Cardiomiopatias. Imagem
cardiaca. Diagndstico cardiovascular. Fibrose miocéardica
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1. INTRODUCAO

As cardiomiopatias (CMP) sdo um grupo de distirbios miocardicos
caracterizados por anormalidades estruturais e funcionais do mdusculo
cardiaco, na auséncia de doenca arterial coronaria (DAC), hipertensao,
doenca valvular e doenca cardiaca congénita (DCC). Correspondem a um
tépico cada vez mais importante no campo das doencas cardiovasculares
(DCV), devido, principalmente, & complexidade de seu diagndstico e
tratamento. As diretrizes da European Society of Cardiology (ESC) sobre
cardiomiopatias, publicadas em 2023, comprovam esse fato, pois ndo se
tratam de uma atualizacdo de recomendac¢fes anteriores, mas sim de sua
primeira edi¢do!. Os avancos nessa area sdo resultados do desenvolvimento
de duas técnicas em particular: ressonancia magnética cardiaca (RMC) e
genética?.

As técnicas de imagem evoluiram ao longo dos anos, permitindo uma
melhor compreenséo dessas doencgas®. Por isso, uma abordagem de imagem
multimodal, incluindo técnicas baseadas em ultrassom, imagens de RMC,
tomografia computadorizada (TC), tomografia por emissao de positrons (PET)
e cintilografia, € recomendada na fase diagnéstica®. Entre todas técnicas, a
RMC se tornou o padrdo ouro para avaliacdo ndo invasiva da morfologia
cardiaca, funcio e caracterizagdo do tecido miocardico®.

2. RESSONANCIA MAGNETICA CARDIACA

A ressonancia magnética cardiaca (RMC) é considerada o padrédo
ouro para medicdo da estrutura e funcdo do ventriculo esquerdo (VE) e do
ventriculo direito (VD). A cineimagem € usada para cobrir o VE no eixo curto
do apice a base, criando uma estrutura volumétrica tridimensional para
analise. Na década de 1990, a cineimagem de gradiente-eco era o padréo,
mas essa técnica foi substituida pela cineimagem de precesséo livre em
estado estacionério, que oferece uma maior relacdo contraste-ruido entre o
miocardio escuro e o pool sanguineo brilhante®. Varios estudos
demonstraram a precisao e a reprodutibilidade da RMC para medir volumes
do VE, fracéo de ejecéo (FE) e funcéo regional’.

As medic¢Bes feitas com esse conjunto de dados tridimensionais ndo
requerem suposi¢cdes geomeétricas e, portanto, S80 menos propensas a erros
do que métodos bidimensionais, como a ecocardiografia bidimensional, em
ventriculos deformados por infarto do miocardio (IM) ou cardiomiopatias
(CMP). A reprodutibilidade entre estudos e exames é alta, permitindo
tamanhos de amostra reduzidos em ensaios clinicos de insuficiéncia cardiaca
(IC)8. Técnicas, como marcacdo de tecido miocardico ou imagem de eco
estimulado codificado por deslocamento de cine, permitem uma analise mais
detalhada do movimento e deformagé&o miocardica regional do que aimagem
de cine sendo aplicadas a estudos de IM e cardiomiopatia hipertréfica
(HCM)®10,

O realce tardio de gadolinio (LGE) se refere a discriminacdo de
regibes de cicatriz, necrose ou inflamag&o do tecido normal, pela retencéo

Editora Epitaya | Rio de Janeiro-RJ | ISBN 978-85-94431-82-0 | 2025 677



Ressonancia Magnética Cardiaca e Suas Aplicag6es nas Cardiomiopatias

prolongada de agentes de contraste a base de gadolinio. Desde meados da
década de 1980, os pesquisadores tém se interessado pelo encurtamento de
T1 (aumento do realce) em regibes de infarto apo6s a administracdo de
gadolinio®t.

No entanto, essas técnicas iniciais de imagem eram limitadas por
longos tempos de aquisicdo, artefatos e contraste insuficiente entre regides
normais e anormais. Com abordagens mais rapidas e a implementacdo de
uma sequéncia de pulso de recuperacdo de inversdo com o tempo de
inversdo, definido como miocardio normal nulo, a diferenca de sinal entre
segmentos normais e infartados foi aumentada em 500% a 1.000%*2.

Usando essa abordagem, Kim et al*® demonstraram que a extens&o
espacial do LGE visto na RMC refletia de perto a distribuicdo da necrose dos
miocitos no periodo inicial apés o infarto e a da cicatriz colagena em 8
semanas, enquanto em regides do coracdo submetidas a leséo reversivel, a
retencdo de contraste ndo ocorreu!®. O LGE delineia com preciséo o infarto,
conforme definido pela histologia, em varios pontos de tempo apés a lesao, e
ndo é exclusivo da cicatriz do infarto, nem pode demonstrar qualquer causa
de fibrose ou infiltragcdo em cardiomiopatias®®.

A imagem ponderada em T2 pode ser usada para demonstrar edema
ou lesdo do miocardio. Uma compreensado do curso temporal do edema é
essencial para a interpretacdo precisa da imagem ponderada em T2. Usando
um modelo canino de IM, Abdel-Aty et al'® notaram que o inicio do edema na
RMC se tornou aparente, pela primeira vez, 28 + 4 min apds a oclusédo
experimental da artéria coronéria e bem antes do aparecimento de LGE ou
elevacdo da troponina, significando que a RMC pode visualizar o edema
antes do inicio da lesdo miocérdica irreversivel.

A analise de microesferas em um modelo canino de reperfusao, apés
infarto agudo do miocéardio (IAM), sugeriu que a imagem ponderada em T2
realizada 2 dias apds o IM pode ser usada para delinear a area em risco'’. O
aumento da intensidade do sinal T2 pode ser visto em qualquer causa de
lesdo miocardica, como miocardite aguda'®. Abordagens anteriores de
imagem ponderada em T2 eram propensas a artefatos. Posteriormente, o
mapeamento T2 passou a ser usado com protocolos de RMC para superar
essas limitagdes?®.

O T1 do miocéardio pode ser medido por mapeamento, com uma
sequéncia de recuperacdo de inversdo Look-Locker modificada e versdes
mais curtas desta abordagem?®?!, O T1 nativo ou pré-contraste pode ser
medido antes da infusdo de contraste e, em seguida, as medidas de T1 pos-
contraste podem ser usadas para calcular a fracdo de volume extracelular no
miocardio. Essas técnicas estdo sendo usadas para auxiliar o diagnéstico
diferencial de CMPs, pois algumas tém valores de T1 nativo
caracteristicamente altos, além de fracdes de volume extracelular altas. O T1
nativo também € (til em pacientes com doenga renal concomitante, pois
pacientes com doencga renal cronica (DRC) estagio 4 ou 5 ndo sao candidatos

678 Editora Epitaya | Rio de Janeiro-RJ | ISBN 978-85-94431-82-0 | 2025



Inovacdes Cardiovasculares: Pesquisa, Diagnostico e Terapia

a receber gadolinio, devido a preocupagfes com fibrose sistémica
nefrogénica?.

3. ESTABELECENDO A ETIOLOGIA DA CARDIOMIOPATIA

O primeiro passo na avaliagdo do paciente com IC de inicio recente
€ avaliar a etiologia subjacente e, mais importante, excluir a doenca cardiaca
isquémica (DCI) como uma causa potencialmente reversivel. A presenca de
LGE em uma distribuicdo corondria pode dar suporte ao diagnoéstico de
doenca arterial coronaria (DAC) subjacente, mas sua auséncia ndo a
descarta, pois, pacientes com miocardio hibernante extenso podem nao ter
LGE?. No estudo de Soriano et al3, de 71 pacientes com IC de inicio recente
e disfuncdo sistolica, a sensibilidade do padrdo de infarto de LGE para
cardiomiopatia isquémica — conforme definido pela presenga de DAC
obstrutiva — foi de 81%, enquanto a especificidade foi de 91%.

Pacientes sem DAC obstrutiva podem ter evidéncias de LGE em um
padrdo de infarto, devido a oclusdo trombética de uma artéria néo obstruida,
embolizacdo ou disseccdo coronaria espontanea e, portanto, podem ser
classificados incorretamente. Este achado foi observado em 13% de 63
pacientes que tiveram o diagnostico de cardiomiopatia dilatada (CMD), com
IC cronica®“.

A angiografia coronéria por TC, por sua vez, pode ser uma excelente
maneira de descartar ou incluir DAC de forma néo invasiva no cenario de IC
nova ou de inicio recente, conforme demonstrado em um estudo sobre uma
combinacdo de angiografia coronaria por TC e RTG determinada por RMC,
como padrdo ouro para estabelecer a etiologia subjacente?.

3.1 Cardiomiopatias dilatadas ndo isquémicas

A cardiomiopatia dilatada nédo isquémica (CMD) é caracterizada pela
presenca de um ventriculo esquerdo e/ou direito pouco contratil e
frequentemente dilatado, resultante de uma complexa interacdo entre o
background genético individual e o fator ambiental?®.

Nesse contexto, a RMC é agora reconhecida como a técnica padréao-
ouro para a quantificacdo de volumes de cdmara, massa e fracdo de ejecao
(FE). Além disso, a RMC tem a capacidade de caracterizar o tecido
miocardico e detectar fibrose miocardica, que tem sido reconhecida como
tendo relevancia prognéstica em pacientes com CMD, melhorando assim a
estratificacdo de risco e o desfecho dos pacientes. Portanto, é aceito que
todas CMDs devem ser submetidas a uma RMC precoce como parte da
investigacdo diagnostica e progndstica?’.

Estudos histolégicos tém apontado que na CMD a fibrose pode
ocorrer de duas formas. Uma é a fibrose de substituicdo irreversivel,
correspondente & presenca de LGE, que retrata areas de cicatrizagao
miocardica desenvolvidas como consequéncia da morte celular®. O LGE
pode ser encontrado em cerca de 30 a 40% dos pacientes com CMD, sendo
0 padrao mais tipico na parede média do septo interventricular, mesmo que
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também possa ser encontrado um padrao subepicardico, especialmente na
CMD pés-inflamatéria®.

Desde o primeiro estudo longitudinal prospectivo, realizado por
Assomull et al*, a fibrose da parede média detectada pelo LGE passou a ser
considerada um preditor de prognéstico adverso em pacientes com CMD,
incluindo mortalidade por todas as causas, hospitalizagdo, morte subita
cardiaca (MSC) e taquicardia cardiaca (TV). Estudos subsequentes
confirmaram esses dados, apontando que a presenca de cicatriz miocardica
permite identificar um subgrupo de pacientes com maior risco de desfecho
adverso, independentemente da FEVE?®%l, Dados de uma meta-analise
confirmaram que a presenca de LGE esta significativamente associada ao
desfecho arritmico, como MSC, TV sustentada e terapia apropriada com
desfibriladores cardioversores implantaveis (CDI). Além disso, a FEVE nao
foi capaz de predizer eventos arritmicos na CMD, engquanto uma associagao
significativa entre LGE, arritmia ventricular (AV) ou MSC também foi
observada em pacientes com FEVE acima de 35%%°.

Com base nisso, as diretrizes ESC?’, que reduziram a classe de
recomendacdo do CDI para pacientes com CMP ndo isquémico e reduziram
severamente a FE (ou seja, classe IIA, nivel de evidéncia A), abrangem o uso
do LGE como uma ferramenta com valor adicional a FEVE para a
identificacdo dos melhores candidatos ao implante de CDI na prevencao
primaria. No entanto, nenhum ponto de corte especifico foi validado e os
pacientes devem ser aconselhados individualmente3®!. Ainda ndo esta claro
se a localizacdo do LGE, o padréo de distribuicdo ou sua extensdo podem ter
um impacto prognéstico. A RMC também pode ser Gtil em pacientes que
recebem terapia de ressincronizacdo cardiaca (TRC), gracas a sua
capacidade de orientar a colocagdo do eletrodo do VE longe do tecido
cicatricial?®,

A segunda forma de fibrose € intersticial, sendo decorrente do
acumulo de coldgeno mesmo na auséncia de morte celular. Essa forma de
fibrose pode ser detectada e quantificada por tempos de relaxamento T1
miocérdico nativo e VCE, e emergiu como um marcador independente de
desfecho ruim?®. A RMC pode ser uma ferramenta valiosa também na anélise
do ventriculo direito, muitas vezes mal visualizada pela ecocardiografia,
sendo considerada como uma importante ferramenta na estratificacdo de
risco da CMD?°,

Outro parametro promissor derivado de RMC é representado pela
tensdo longitudinal global (GLS) medida pela analise de rastreamento de
caracteristicas, que se correlacionou melhor do que FEVE e BNP com a
combinacdo de morte cardiaca, transplante cardiaco e choque CDI
apropriado devido a VT ou fibrilagdo ventricular (FV), em uma populacao
DCM3,
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3.2 Cardiomiopatia arritmogénica

A cardiomiopatia arritmogénica (CMA) é uma doenca do musculo
cardiaco geneticamente determinada, caracterizada por substituicao
miocérdica fibrogordurosa, clinicamente associada a arritmias ventriculares
malignas e MSC32. Embora descrita como uma doenga com envolvimento
predominante do ventriculo direito (VD), o reconhecimento crescente de
variantes fenotipicas biventriculares e dominantes esquerdas levou a ampliar
0 conceito de cardiomiopatia arritmogénica como uma doenca envolvendo os
ventriculos direito e esquerdo®2.

A RMC sempre foi considerada uma ferramenta ndo invasiva para a
demonstracdo de anormalidades morfofuncionais. Nos Escores de Padua, a
RMC ganhou maior importancia. Enquanto nos critérios diagnosticos
anteriores a presenca de anormalidades estruturais do miocardio s6 poderia
ser detectada por biopsia endomiocardica, agora é validada a deteccéo
dessas anormalidades também com RMC (LGE). Assim, agora € obrigatdria
a realizacdo de RMC em pacientes com CMA conhecida ou suspeita®*.

As imagens ponderadas em T1, consideradas Uteis para identificar
infiltragdo gordurosa, tém sensibilidade e especificidade limitadas devido a
baixa resolucdo e artefatos de volume parcial e podem ser substituidas pela
deteccdo de artefatos de tinta nanquim em imagens cine-SSFP
convencionais®®. O uso rotineiro de imagens ponderadas em T2, para a
representacdo de edema miocéardico, também ndo é recomendado, com
excecdo de caso de dor tor4cica e liberacdo de troponina, que sdo comuns,
por exemplo, em pacientes pediatricos e portadores de mutacfes no gene da
desmoplaquina®. Em vez disso, é obrigatéria a aquisicdo de imagens LGE
gue permitam a deteccao de areas de substituicdo miocéardica fibrogordurosa
— reconhecidas como lesBes marcantes da CMA — e acrescentem
informacdes valiosas para a estratificac&o de risco arritmico, particularmente
nas formas dominantes a esquerda®’.

Nas doencas do VD, a avaliacdo do LGE pode ser desafiadora e
limitada por uma alta variabilidade intra-interobservador. No entanto, quando
considerado em conjunto com anormalidades de motilidade da parede,
aumenta a precisdo da RMC para o diagnéstico de CMA®. Nas doengas
arritmogénicas do VE, o LGE é comumente encontrado nas camadas
subepicéardicas da parede livre do VE, principalmente na regido infero-lateral,
com ou sem acometimento septal®®. A presenca de LGE subepicardico do VE
circunferencial na visdo de eixo curto (padrao de anel) tem sido relatada em
variantes dominantes a esquerda com genétipo especifico®.

Como na cardiomiopatia dilatada, a RMC — especificamente da LGE
— esta no topo dos escores de risco padrao para identificar pacientes de alto
risco arritmico, candidatos ao implante de CDI de preven¢do primaria —
guando uma forma dominante do VE esta presente, independentemente da
guantidade de disfuncdo sistélica®. As novas técnicas de RMC, como o
mapeamento T1 e T2, ainda tém aplicagbes limitadas em pacientes com
CMA. Por outro lado, a RMC de rastreamento de recursos despertou
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interesse, dada sua capacidade potencial de detectar o comprometimento
segmentar sutil da contracdo da parede, Util para identificar precocemente
pacientes com ACM em fases ocultas da doenca, além de membros da familia
e portadores de genes assintomaticos*.

3.3 Miocardite aguda

A miocardite aguda (MA) é uma doencga inflamatdria do miocérdio
com etiologia diferente e apresentacdo e curso clinico heterogéneos, que
dificultam o manejo e a estratificacdo de risco dos pacientes*. Seu
diagnostico s6 pode ser confirmado quando os Critérios Histologicos de
Dallas sdo atendidos, sendo, portanto, necessaria bidpsia endomiocardica
(EMB). Apesar de ser um exame invasivo com complica¢des potencialmente
fatais, a EMB € indicada em pacientes selecionados com miocardite com
instabilidade hemodinamica ndo responsiva ao tratamento médico
convencional, bem como quando ha suspeita de etiologias especificas de
miocardite, também em pacientes hemodinamicamente estaveis. A
disponibilidade limitada da EMB foi compensada pelo aumento do uso de
RMC, que é capaz de caracterizar o tecido miocardico e identificar areas de
edema miocardico e fibrose/necrose, permitindo assim um diagndstico ndo
invasivo de MA#2,

De acordo com os Critérios de Lake Louise (LLC), o diagnéstico de
miocardite poderia ser feito na presenca de quaisquer 2 de 3 marcadores de
RMC, consistindo em sequéncias ponderadas em T2, realce precoce do
gadolinio e realce tardio do gadolinio (LGE), avaliando edema miocardico,
hiperemia e fibrose/necrose, respectivamente. Os LLC demonstraram ser
muito sensiveis no diagnéstico de AM em pacientes com dor toracica,
enquanto a sensibilidade foi reduzida naqueles com arritmias ou insuficiéncia
cardiaca®.

O advento do mapeamento paramétrico permitiu superar algumas
das limitagdes das sequéncias padrdo ponderadas em T2 e T1. De fato, cada
tecido tem uma faixa caracteristica de valores T1 e T2, que sao alterados em
caso de aumento do contetdo de agua livre — como na inflamacédo do
miocardio*. Consequentemente, os Critérios de LLC foram atualizados de
modo que, para se chegar ao diagnéstico de MA, é agora necessaria a
presenca de um critério T1 — presenca de LGE, aumento dos valores de
mapeamento T1 nativo ou volume extracelular — e um critério T2,
correspondente a hiperintensidade nas sequéncias ponderadas em T2 ou
aumento dos valores de mapeamento T2%°.

Enquanto o mapeamento T1 e o volume extracelular (VEC) parecem
estar alterados tanto na miocardite aguda quanto na crdnica, 0 mapeamento
T2 se mostrou melhor correlacionado com a atividade da doenca
(inflamag&o), permitindo assim a deteccdo de MA e sua diferenciagédo da
inflamac&o crénica com melhor precisdo®®. Embora ainda existam limitagdes
para a aplicabilidade do mapeamento paramétrico (ou seja, a falta de valores
de referéncia universais), a avaliagdo do mapeamento nativo de T1 e T2
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demonstrou causar um aumento na precisdo diagnostica da RMC, portanto,
a caracterizacdo avancgada do tecido abrangente do mapeamento de Tl e T2
€ agora recomendada pelo consenso internacional em todos os pacientes
com suspeita de miocardite, sempre que possivel*’.

Além do papel da RMC no diagndstico de MA, varios estudos
investigaram a potencial contribuicdo da caracterizacéo tecidual pela RMC na
estratificacdo de risco dos pacientes. Embora uma RMC normal se
correlacione com um resultado favoravel, estudos confirmaram o valor
prognéstico negativo do LGE, bem como a correlagdo entre imagens
ponderadas em T2 anormais e pior resultado*®4°. A andlise de rastreamento
de caracteristicas, gracas a uma melhor avaliagdo da funcao sistolica e da
cinética do VE, ja demonstrou ser Util na deteccdo de MA com fracdo de
ejecdo preservada e uma ferramenta promissora na estratificacdo de risco
dos pacientes®%:52,

3.4 Cardiomiopatia hipertréfica

A cardiomiopatia hipertréfica (CMH) é uma doenca genética
caracterizada por hipertrofia inapropriada, fiborose miocardica e desarranjo
difuso, com diversas expressdes fenotipicas, curso clinico e prognostico. A
RMC é capaz de fornecer avaliagdo da massa ventricular, volume da camara,
funcdo cardiaca, padréo e distribuicdo da hipertrofia e caracterizacéo tecidual
sem radiacdo ionizante, representando assim uma ferramenta essencial para
o diagnostico e avaliacdo morfologica da CMH53:54,

Também permite a deteccdo de padrbes incomuns de hipertrofia do
VE, como distribuicdo lateral e apical, que nem sempre sdo faciimente
visualizados pela ecocardiografia. Além disso, € uma ferramenta util para
avaliar a extensé@o e a gravidade da hipertrofia em termos de quantificacdo
de massa e para reconhecer a hipertrofia dos musculos do ventriculo direito
e papilar e as anomalias da valvula mitral®. Com o tempo, a RMC se tornou
um instrumento valioso para detectar marcadores da doenca em pacientes
com gendétipo positivo, mas sem hipertrofia do VE (fen6tipo negativo), como
criptas miocéardicas, folheto mitral anterior alongado, trabéculas apicais
anormais e volumes ventriculares do VE menores®®.

Ela é util no diagnéstico diferencial entre CMH sarcomérica e
fenocopias ou hipertrofia secundéria, mostrando diferengcas importantes no
padréo e localizag&o da hipertrofia do VE, bem como no padréo e distribui¢céo
de LGE e diferentes valores de T1 nativo, sendo considerada uma ferramenta
essencial no planejamento pré-operatdrio em pacientes submetidos a cirurgia
de reducdo septal®®%’.

Areas de LGE miocardica, representando fibrose de substitui¢éo, s&o
um achado comum nesta doenca, expressas em até 80% da populagéo de
CMH, de modo que apenas a andlise quantitativa € um marcador de
prognéstico desfavoravel, em termos de disfuncdo sistolica progressiva e
arritmias malignas®’. Um limiar LGE de 10-15% da massa do VE provou ser
um possivel ponto de corte para identificar pacientes com alto risco de MSC,
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mesmo na auséncia de outros fatores de risco importantes, que podem ser
beneficiados com a terapia de prevengéo primaria®.

A presenca de LGE foi listada entre os critérios a serem considerados
na selecdo de pacientes com CDI nas diretrizes de CMH da AHA/ACC. Além
disso, foi demonstrado que a alta intensidade de sinal em imagens
ponderadas em T2 prediz eventos arritmicos no cenario de CMH. Embora a
area de baixo VEC tenha sido descrita em areas remotas da hipertrofia, o
VEC geralmente é elevado nas areas hipertrofiadas, tanto em pacientes com
CMH quanto em portadores da doenca com fen6tipo negativo®e.

A RMC por tensor de difusdo (DT), visualizando a microestrutura das
fiboras miocéardicas, € uma sequéncia inovadora com potencial para
representar o desarranjo miocardico. Esta técnica, apesar de sua
complexidade e disponibilidade limitada, tem o potencial de fornecer mais
informacdes histopatoldgicas no estudo da CMH e oferecer marcadores
adicionais de risco arritmico na doenga®. Além disso, andlises avancadas da
técnica padrdo podem ter impacto clinico no futuro: um CMR Virtual Native
Enhancement (VNE) pode ser gerado a partir de imagens de mapeamento
cine e T1 nativo usando inteligéncia artificial, se assemelhando ao LGE
convencional sem administracdo de contraste®.

A heterogeneidade da cicatriz, expressa como mapa de dispersdo do
LGE, pode ser um marcador melhor de mau prognéstico do que sua extensao.
Outra andlise inovadora de pés-processamento de imagens LGE permite
diferenciar entre o nucleo da cicatriz e a zona de borda e isolar os corredores
gue conectam as areas do miocardio normal as areas do ndcleo da
cicatriz®1:%2,

3.5 Amiloidose cardiaca

A amiloidose cardiaca (AC) €& uma cardiomiopatia restritiva,
caracterizada por uma pseudo-hipertrofia resultante da deposicdo
extracelular de proteinas anormais no miocardio. Terapias modificadoras da
doengca aumentam a necessidade de um diagndéstico precoce. Até pouco
tempo, uma bidpsia positiva era a Unica maneira de diagnosticar AC. No
entanto, a combinacdo de varias modalidades de imagem possibilitou o
diagnéstico ndo invasivo de AC, restringindo a indicagdo de EMB aqueles
pacientes com achados clinicos e de imagem equivocos ou discordantes®.

Embora a ecocardiografia continue sendo a modalidade de imagem
de primeira linha em pacientes com suspeita de AC, a RMC demonstrou
fornecer informag®es adicionais, gracas a avaliacdo morfofuncional precisa e
a caracterizacdo do tecido®. Entre os documentos de consenso publicados,
apenas um propbs uma via baseada em RMC para o diagndstico de AC.
Segundo um documento de posi¢do da ESC, a RMC pode ser usada para
implementar o algoritmo diagnéstico de CA tanto na via baseada em
cintilografia, quanto na baseada em laboratdrio, sendo particularmente Gtil em
pacientes com teste hematoldgico positivo e cintilografia negativa (grau
zero)55:6¢,
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Até o momento, a principal técnica de RMC para imagem de AC é
LGE, sendo a presenca de LGE subendocardico difuso altamente especifica
(94%). A imagem LGE em pacientes com AC pode ser desafiadora em
estagios avancados, devido a natureza difusa do LGE e a equalizacdo do
ponto de anulacao do miocardio e do pool sanguineo. Porém, as alteracGes
caracteristicas nos tempos de inversdo, responsaveis pelos desafios
mencionados no nulo miocardico, parcialmente superadas pelo
desenvolvimento de sequéncias de recuperacao de inversédo sensivel a fase
(PSIR), também s&do sugestivas da presenca de depdsitos amiloides,
apoiando o diagnostico de AC®.

O T1 nativo demonstrou alta precisdo diagnoéstica na suspeita de AC
com altos valores preditivos positivos e negativos. No entanto, sendo T1 um
sinal composto tanto do espaco extra quanto intracelular, revelou-se menos
especifico que o VEC, que até o momento representa 0 melhor parametro
para quantificar a amiloide e demonstrou a melhor precisdo diagndstica
guando comparado a outros parametros de RMC®’.

Além de seu papel na investigacdo diagnostica da AC, a RMC é
importante para informacdes prognésticas. A presenca de LGE,
especialmente quando transmural, € um preditor significativo e independente
de mortalidade. Além disso, as alteracbes sobre tempos de inversao
miocérdica também foram consideradas um marcador prognéstico negativo
gracas a sua correlagdo com a carga amiloide®.

O VEC foi considerado o pardmetro com a maior taxa de risco — em
comparacdo com LGE e T1 nativo — na previsdo do prognéstico dos
pacientes, e suas mudancas ao longo do tempo podem permitir a avaliacao
da resposta dos pacientes aos tratamentos®®. O papel do mapeamento T2,
da perfusdo sob estresse de adenosina e da imagem de cepa CMR-FT
também mostrou fornecer informacg6es adicionais em pacientes com CA, mas
mais estudos séo necessarios para validar esses achados, a fim de permitir
a aplicacéo dessas novas técnicas na préatica clinica diaria®.

3.7 Doenca de Anderson Fabry e outras CMPs raras

Além da CMH sarcomérica e amiloidose, existem varias outras CMPs
caracterizadas por hipertrofia do VE e, portanto, mimetiza¢6es definidas de
CMH de fenocépias. Apesar dessa sobreposi¢céo de fendtipos, é de extrema
importancia diferenciar corretamente essas entidades, pois tratamentos
especificos se tornaram disponiveis para tratar essas condi¢cdes.

3.7.1 Doenca de Anderson Fabry

A doenca de Anderson-Fabry (DAF) é uma doenca hereditéria rara
ligada ao cromossomo X, causada por deficiéncia ou auséncia da enzima a-
galactosidase A (GLA), com subsequente acumulo de glicoesfingolipidios em
véarios locais, incluindo as células do musculo cardiaco e a circulagédo
coronariana. O fenétipo clinico da DAF abrange varios cenarios, devido a
presenca de diferentes mutagfes patogenéticas nos genes GLA, bem como
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a heranga ligada ao X da doenga, com homens homozigotos apresentando
sinais e sintomas precoces e mulheres heterozigotas apresentando fenotipos
mais leves com inicio tardio’.

Embora a ecocardiografia continue sendo o exame de imagem de
primeira linha na suspeita de DFA, a RMC pode ajudar tanto no diagnostico
diferencial entre DFA e CMH sarcomérica, quanto na deteccdo de estagios
subclinicos da doenca. Os principais achados de RMC na DAF séo hipertrofia
concéntrica do VE e padrdo LGE nao isquémico de parede média ou
subepicardico envolvendo, principalmente, o segmento basal inferolateral do
VE71’72.

No sexo masculino, parece que o LGE ndo precede o
desenvolvimento da hipertrofia do VE, enquanto sua presenca foi relatada em
uma proporcao significativa de pacientes do sexo feminino sem hipertrofia.
As técnicas de mapeamento desenvolvidas também fornecem dados Uteis
para o diagndstico de DAF. De fato, o acimulo intracelular de esfingolipidios
causa um encurtamento tipico dos tempos de relaxamento do T1 nativo,
mesmo antes do desenvolvimento da hipertrofia, e também permite distinguir
a DAF de outras doencas hipertréficas, caracterizadas por valores elevados
de T17374,

No entanto, durante o curso da doenca, o desenvolvimento de fibrose
miocérdica, secundaria a inflamacao miocardica mediada pelo esfingolipidio,
equilibra o efeito do esfingolipideo nos tempos de relaxamento do T1, levando
a uma pseudonormalizagdo do T1 nativo, pelo menos nas regifes
miocérdicas envolvidas pela fibrose. Entre os parmetros derivados da
analise de mapeamento, o VEC é tipicamente normal na DAF, devido ao
acumulo intracelular de esfingolipidios, em comparacdo com outras CMPs
caracterizadas por infiltracdo intersticial, como a amiloidose. De fato, os
valores de VEC refletem 0 aumento do espaco extracelular, normalmente ndo
afetado na DAF. O mapeamento T2, por sua vez, tem sido usado para
demonstrar a presenca de inflamacdo miocérdica, que pode contribuir para a
progresséo da doenca’.

Tanto a terapia de reposicdo enzimatica (TRE) quanto a terapia com
chaperonas demonstraram ser seguras e eficazes na estabilizacdo do curso
da doencga e na melhora dos sintomas. O inicio do tratamento com TRE ainda
€ recomendado para pacientes que apresentam sintomas e hipertrofia do VE.
As técnicas de RMC tém um forte potencial na DAF, ndo apenas para orientar
0 momento apropriado para a introducdo da TRE e classificacdo progndstica,
mas também para monitorar a resposta a terapia. Estudos relataram
resultados mais eficazes da TRE em relacdo a regressdo da massa do VE,
guando pouco ou nenhum LGE estava presente na avaliacdo inicial,
sugerindo que o tratamento deve ser iniciado assim que as primeiras
anormalidades cardiacas estruturais ou funcionais se tornam detectaveis,
antes do desenvolvimento de fibrose miocardica’.
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3.7.2 Cardiomiopatia por sobrecarga de ferro

O termo sobrecarga de ferro (IO) inclui um grupo de disturbios
caracterizados por acumulo sistémico de ferro e subsequente dano orgéanico.
A 10 primaria, conhecida como hemocromatose hereditaria, € uma doenca
genética com absorcao intestinal descontrolada de ferro e 10 progressiva,
enquanto a 10 secunddria pode ser causada por administracao iatrogénica
de ferro, transfusdo de hemacias, condicdes hematoldgicas com eritropoiese
ineficaz ou doenca hepatica’”.

Historicamente, a cardiomiopatia por sobrecarga de ferro (CIO) tem
sido definida como a presenca de disfuncao cardiaca secundaria ao aumento
da deposicéo de ferro no coracdo, representando a causa mais frequente de
morte nesses pacientes. A sobrecarga de ferro cardiaco comeca no epicardio,
se apresentando nos estagios iniciais com disfuncao diastélica e fungéo
sistolica do VE preservada até as fases tardias da doenca (cardiomiopatia
restritiva). Posteriormente, a deposicédo de ferro estende-se ao endocardio,
levando a dilatacdo das camaras e comprometimento da funcgéo sistolica do
VE (cardiomiopatia dilatada)’®.

A RMC representa a melhor técnica de imagem para quantificar a 10
miocardica. Devido ao seu efeito paramagnético, o ferro modifica a
intensidade do sinal de RNM, diminuindo os tempos de relaxamento T1, T2 e
T2*°. O mapeamento T2*, usando sequéncias de eco de gradiente, € Gtil para
identificar alteracdes do campo magnético e é atualmente o padrdo ouro no
diagndstico de IOC. Um modelo de risco de trés niveis para IO cardiaca deve
ser usado: baixo risco se os valores de T2* > 20 ms; risco intermediario se 0s
valores de T2* forem de 10 a 20 ms, sugerindo deposic¢ao de ferro miocéardica
leve a moderada; e alto risco se os valores de T2* < 10 ms, sugerindo
deposicéo grave de ferro®.

Como a reducdo do T2* cardiaco estd associada a um risco
aumentado de insuficiéncia cardiaca, arritmias ventriculares e morte, 0
monitoramento do T2* tem um papel importante para orientar a terapia de
guelacdo e avaliar o estado de sobrecarga de ferro8l. Além disso, o
mapeamento de T1 e T2 pode ser Util para detectar pacientes com apenas IO
cardiaca leve, com alta sensibilidade e especificidade®?. LGE e aumento do
VEC podem ser detectados em pacientes com 10, refletindo fibrose
miocardica difusa®®. A imagem de deformag&o por RMC com rastreamento de
caracteristicas é um parametro sensivel para a previsdo precoce de disfuncao
sistélica, mesmo em pacientes com valores normais de T2*84,

3.7.3 Doenca de armazenamento de glicogénio

As doencas de depdsito de glicogénio — como, por exemplo, Pompe,
PRKAGZ2, Danon — podem determinar aumento grave na massa do VE com
rapida progresséo para insuficiéncia cardiaca. A RMC também pode ser util
na avaliacdo dessas CMPs raras, por exemplo, a doenca de Danon é
caracterizada por extensa LGE subendocéardica do VE, particularmente no
nivel apical, com preservacao do septo basal. No entanto, devido a escassa
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quantidade de dados, o papel da RMC na determinagdo do progndstico
nessas condicdes raras ainda precisa ser definido®®.

3.8 Ndo compactacéo do VE

A ndo compactacdo do VE (LVNC) é uma entidade heterogénea,
caracterizada pela presenca de trabecula¢des miocardicas extensas e listada
entre as CMPs néo classificadas. A presenca desse padrdo ventricular
caracteristico é atribuida a interrupcdo da embriogénese normal do
endocardio e do miocardio ou a um desenvolvimento miocardico anormal, que
reconhece um fundo genético em um terco dos casos, sendo a mutacao nos
genes que codificam as proteinas sarcoméricas e citoesqueléticas as mais
representadas. Além disso, varias mutacdes genéticas sdo associadas a
presenca de disfuncgéo sistélica do VE e a um prognéstico mais grave®s.

Apesar desses determinantes genéticos comprovados, ha dados
crescentes que demonstram a presenca de formas reversiveis de LVNC
relacionadas a condi¢cfes de sobrecarga — treinamento extenuante, gravidez
—, sugerindo assim que o LVNC deve ser considerado como um fendtipo
anatémico em vez de um CMP real. A definicdo desta entidade na pratica
clinica sempre foi desafiadora, principaimente devido a sobreposicdo com
outras cardiomiopatias e com a trabeculagdo normal do VE®®.

A RMC se tornou uma ferramenta valiosa para a avaliagdo nao
invasiva de pacientes com suspeita de LVNC. Varios critérios diagnésticos
tém sido propostos, entre eles, os dois mais utilizados sdo os propostos por
Petersen et al®” e Jacquier et al®, que requerem a presenca de uma relagéo
NC para C de 2,3/1 e a deteccdo de uma massa trabeculada do VE >20% da
massa global do VE, respectivamente. Todos esses critérios diagnosticos de
RMC propostos se mostraram altamente sensiveis, mas também
inespecificos, com varios individuos normais atendendo a pelo menos um
critério para LVNC de acordo com o estudo de Weir-McCallet al®®.

Além disso, em individuos assintomaticos, a presenca de LVNC
diagnosticada pelos critérios de RMC mencionados ndo mostrou progressao
em 10 anos de acompanhamento®. Da mesma forma, 1,4% dos atletas
preenchem os critérios diagnésticos para LVNC na RMC, mas apenas uma
pequena porcentagem deles (0,1%) também tem disfuncdo do VE ou histéria
familiar positiva. Portanto, uma vez que foi demonstrado que, na auséncia de
sintomas, histéria familiar positiva, disfungéo sistélica do ventriculo esquerdo
ou LGE, a taxa de eventos durante o acompanhamento é muito baixa, os
critérios de RMC devem ser integrados aos dados clinicos para melhorar a
especificidade do diagnéstico de LVNC®.

Recentemente, um modelo individualizado para estratificacdo de
risco prognostico foi proposto. Este modelo, que considera também a
presenca de LGE na RMC, é baseado em um estudo retrospectivo
multicéntrico, envolvendo 585 pacientes, mostrando que a LVNC foi
associada a um maior risco de desfecho adverso durante o acompanhamento

688 Editora Epitaya | Rio de Janeiro-RJ | ISBN 978-85-94431-82-0 | 2025



Inovacdes Cardiovasculares: Pesquisa, Diagnostico e Terapia

na presenca de disfungdo sistdlica do VE ou em pacientes com FEVE
preservada, mas com LGE na RMC*®,

Ao mesmo tempo, marcadores adicionais de RMC podem ser
validados no futuro, para discriminar individuos com risco aumentado de
eventos no acompanhamento. Entre eles a presenca de disfuncao sistolica
do VE e LGE ja demonstrou se correlacionar com um pior prognéstico,
especialmente quando associado a disfungéo do VE®.

4. LIMITACOES DA RESSONANCIA MAGNETICA CARDIACA NAS
CARDIOMIOPATIAS

Existem limitacdes ao uso de RMC para cardiomiopatias. Por um
lado, muitos pacientes com insuficiéncia cardiaca e FE reduzida recebem
CDls, e alguns com insuficiéncia cardiaca mais grave refrataria a terapia
médica recebem dispositivos de TRC. Atualmente, tanto os CDIs quanto os
dispositivos de TRC sdo contraindicados para a realizagdo de RMC. Essa
contraindicacdo limita o uso da técnica em pacientes com insuficiéncia
cardiaca mais avancada. No entanto, ha evidéncias crescentes da seguranca
de muitos desses dispositivos sob condigGes rigorosas em scanners de RM%,

Além disso, com o crescimento da implantacdo de sistemas de
marcapasso condicionais de RM, ha reconhecimento da capacidade de
realizar imagens cardiacas com seguranca em pacientes com esses
dispositivos. Outra limitagdo € que pacientes com doenca renal cronica em
estagio 4 ou 5 ndo podem receber gadolinio, devido a preocupacdes sobre o
potencial de causar fibrose sistémica nefrogénica nessa populagéo.
Pacientes com insuficiéncia cardiaca ativa e incapazes de ficar deitados
também n&o sdo candidatos a RMC®%,
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