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Prefacio

Este trabalho resulta de uma proposta, datada de 2002, em direccionar o meu
estudo nos métodos de imagem seccional do sistema cardiovascular por forma a
impulsionar o seu uso nos Hospitais da Universidade de Coimbra. O Professor Doutor
Filipe Caseiro Alves precocemente constatou os recentes progressos técnicos tanto na
drea da ressondncia magnética como da tomografia computorizada que comegavam a
possibilitar um alargamento das suas aplicagbes cardiovasculares. Terd tido, como sua
primeira preocupagdo, a diferenciagcdo de elementos com formag¢do em radiologia,
habituados na interpretagio de exames de ressondncia magnética e de tomografia
computorizada, na valorizagdo das crescentes informagdes que se podiam colher sobre o
sistema cardiovascular através destes métodos de imagem. Foi, por sua sugestdo, que em
Maio de 2003 efectuei um “fellowship” de um més sobre ressondncia magnética cardiaca
num centro de referéncia (Charité, Berlim), creditado e certificado pela Society of Cardiac
Magnetic Resonance e pela European Society of Cardiology.

Ao Professor Doutor Filipe Caseiro Alves, agradego todo o apoio, incondicional,
concedido desde entdo. Os seus sensatos conselhos e proficuos ensinamentos foram
muito uteis na medida em que me ajudaram a saber valorizar o importante e a minorar as
adversidades. A sua argucia, capacidade de ver mais além e a sua vontade insacidvel de
saber mais tornam-no num mestre que muito me orgulho de ter e um exemplo que
procuro seguir.

Ao Professor Doutor Luis Augusto Providéncia, estou muito agradecido pelo
sincero acolhimento e por todo o incentivo demonstrado desde a primeira hora. SO
espiritos intelectualmente superiores estdo abertos a trabalhos conjuntos como o que tem
sido feito, sem quaisquer reservas. Durante a sauddvel convivéncia, pude constatar que a
invulgar preparagéo cientifica associa enormes qualidades humanas e uma impar

capacidade de lideranga.
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Prefacio

Muito me honra a confianca em mim depositada tanto pelo Professor Doutor
Luis Augusto Providéncia como pelo Professor Doutor Filipe Caseiro Alves, que possibilitou
a forte implementagdo dos exames de tomografia computorizada e de ressondncia
magnética no estudo do coragdio nos Hospitais da Universidade de Coimbra.

Ao Professor Doutor Henrique Vilaga Ramos, o meu reconhecimento pelos
ensinamentos e pelo exemplo dados, que cedo fizeram despertar o meu interesse no
estudo da Imagiologia.

Ao Servico de Anatomia Normal, em muito particular ao Professor Doutor
Antdnio Bernardes e ao Dr. Paulo Coelho, e, ao Servico de Medicina Legal, em particular
ao Dr. César Santos agradego toda a colaboragdo dada nos trabalhos conjuntos que
desenvolvemos, um dos quais inserido na presente dissertagdo.

Desde hd mais de seis anos que os exames efectuados por tomografia
computorizada e por ressondncia magnética ao coragdo na Clinica Universitdria de
Imagiologia resultam de uma interpretagdo conjunta de uma equipa de radiologistas e
cardiologistas. E um privilégio poder trabalhar directamente e quase diariamente com a
Professora Doutora Maria Jodo Vidigal Ferreira, cardiologista responsdvel pelos métodos
de imagem ndo invasivos da Clinica Universitdria de Cardiologia. Devo-lhe um
agradecimento muito especial, nGo so pelos muitos ensinamentos de que tenho tirado
partido da nossa estreita colaboragdo, mas também pelo forte incentivo concedido para
levar por diante a presente dissertagdo. O seu saber e o seu fdcil relacionamento tornam
muito agraddvel o trabalho conjunto. Estou certo que foi gragas ao seu empenho e ajuda
constante que tornou possivel a conclusdo deste trabalho.

E estimulante poder trabalhar em conjunto nesta drea com médicos tdo
competentes como o Dr. Henrique Rodrigues, o Dr. Bruno Graga e o Dr. Rogério Teixeira.

Agradego ao Dr. Marinho da Silva todo o apoio dado na interpretagéo dos
exames das cardiopatias congénitas e uma palavra de reconhecimento pelo impulso dado

na divulgagdo destas técnicas.
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A Dr.2 Cristina Marques, responsdvel pelo sector de ressondncia magnética e a
Dr.2 Luisa Teixeira, responsdvel pelo sector de tomografia computorizada, o
reconhecimento pelo esforco acrescido que ambas fazem na coordenagdo dos tempos
para a realizagdo dos exames, dificultado pelo aumento do numero dos mesmos, inerente
a implementagdo das suas novas indicagbes cardioldgicas.

Ao Dr. Pedro Belo Soares, endereco palavras de agradecimento pela sua
permanente disponibilidade para discutir os “casos” mais dificeis e palavras de sincera
amizade por todo apoio dado de forma desinteressada ao longo de anos, desde o
internato médico.

A Dr.2 Bdrbara Oliveiros um sincero agradecimento pelo tratamento estatistico
dos dados colhidos em trabalhos inseridos na presente dissertagdo.

A Dr.2 Helena Donato agradego o empenho prestado na revisio da bibliografia,
que os lagos familiares seguramente tornaram mais afincado.

Agradec¢o a ajuda na revisGo dos temas da dissertagdo, dados pela Dr.2 Vera
Silva, Dr.2 Diana Martins, Dr.2 Cldudia da Silva, Dr.2 Ana Pinho, Dr. Pedro Beleza e
especialmente pelo Dr. André Gomes.

Finalmente, uma palavra de agradecimento aos técnicos de tomografia
computorizada e de ressondncia magnética da Clinica Universitdria de Imagiologia dos
agora CHUC pela colaborag¢do, por vezes efectuada fora do normal expediente de
trabalho. Agradeco em particular a Técnica Rosa Cristina pela ajuda na realizagéo das
tomografias computorizadas as pegas anatomicas injectadas e, a Técnica Alda Pinto por
todo estimulo dado e pela constante disponibilidade na realizagdo das ressonéncias

magnéticas “supra-numerdrias” efectuadas com maior urgéncia.
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Introdugao

Nos ultimos anos tem-se assistido a um desenvolvimento da imagem médica
seccional para a avaliagdo cardioldgica. A utilizagdo de sequéncias mais rapidas em
ressonancia magnética (RM), com tempos de aquisicdo muito encurtados pela aquisi¢do
segmentar associada a uma elevada resolugdo tecidual capaz de caracterizar o miocardio
possibilitou novas aplicagdes cardiovasculares. Actualmente, a RM tem uma utilidade que
ultrapassa a andlise morfoldgica cardiaca, possibilitando uma avaliagdo funcional e
tecidual de particular importancia no estudo das miocardiopatias e no estudo da doenga
cardiaca isquémica. A introdugdo da tecnologia de multi-detectores na tomografia
computorizada (TC) associada a uma redugdo dos tempos de rotagdo das ampolas
condicionou um aumento exponencial da resolugao temporal o que combinado com uma
elevada resolugao espacial tornou possivel o estudo das corondrias através da injec¢do de
contraste numa veia periférica.

A presente proposta de disserta¢do pretende coligir a experiéncia conjunta das
Clinicas Universitdrias de Imagiologia e de Cardiologia dos Hospitais da Universidade de
Coimbra prestando o seu contributo na avaliagdo cardiaca por RM e por tomografia
computorizada multi-detectores (TCMD). Neste plano, efectua-se um enquadramento
tedrico do que tém sido as evolugbes destes métodos de imagem em cardiologia.

Através de iconografia adquirida pela experiéncia clinica prépria faz-se a revisdao
da anatomia coronaria normal e suas principais anomalias em TCMD e, das caracteristicas
em RM da doenga cardiaca isquémica, das miocardiopatias e das miocardites.

E apresentada a contribuigdo pessoal original nesta area, nomeadamente na
avaliagdo da anatomia cardiaca e sua correlagdo imagioldgica por TCMD e, na aplicagdo
clinica da RM cardiaca.

Através de estudo ex-vivo, identifica os territérios de irrigagdo das artérias

corondrias e a sua correlagdo com o modelo de segmentagdo do miocardio do ventriculo
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Introdugao

esquerdo, em 17 segmentos proposto em 2002 pela American Heart Association,
habitualmente utilizado nos estudos de avaliagdo da isquémia.

Sdo apresentados estudos clinicos que, pensamos, irdo contribuir para o
aprofundamento dos conhecimentos na area da RM cardiaca, em particular no que toca a

andlise morfoldgica e funcional do miocardio.
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Anatomia coronaria por tomografia computorizada multi-detectores
(TCMD)

Evolugdao da TCMD

Os recentes desenvolvimentos da tecnologia associada a tomografia computorizada
(TC) possibilitaram a visualizagdo com capacidade diagndstica das artérias coronarias.

Data de 1989 o primeiro aparelho de aquisi¢do espiral continua e, de 1991 o primeiro
a utilizar multidetectores. Desde entdo, o numero de fileiras de detectores ou o nimero
de “cortes” progrediu rapidamente dos 4 para os 16 e 64 cortes. Actualmente, ha
aparelhos de TC com 256 e 320 cortes [1]. O aumento da resolugdo temporal e espacial
que cada geragdo trouxe permitiu minimizar as dificuldades de observagdo das artérias
coronarias, inerentes ao seu reduzido calibre e movimento durante o ciclo cardiaco [2].

A tecnologia associada a TC estd em constante evolugdo e tem conseguido avangos
significativos nas Ultimas duas décadas. Os objectivos desta evolugdo centraram-se
inicialmente no aumento da resolugdo temporal e espacial; e mais recentemente
também na diminui¢do da dose de radiagao [3,4].

O numero de fileiras detectores tem vindo a aumentar ao longo dos anos. E uma
forma de permitir o estudo de uma maior area numa sé rotagdo, o que possibilita a
diminuicdo do numero de ciclos cardiacos para obter a imagem de todo o coragdo.
Actualmente, a maioria dos exames de coronariografia por TC é realizada em aparelhos
de 64 cortes, pois sdo aqueles que com melhor capacidade diagndstica na avaliagdo
corondria estdo mais amplamente disponiveis. Novos aparelhos com 256 e até 320 cortes
ja estdo em comercializagdo, mas ainda com pouca implementagdo. Com os aparelhos de
320 cortes hd a possibilidade de obter numa rotagao apenas, todo o coragdo, facilitando a
aplicagdo da sincronizagdo prospectiva com o intuito diminuir a radiagdo [1]. O aumento

de peso associado ao aumento do numero de detectores, associado as forgas intensas
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Anatomia coronaria por TCMD

que se geram com a elevada velocidade de rotagdo do conjunto ampola e detectores sdo
factores limitantes a introdugdo destes novos aparelhos.

A utilizagdo de duas fontes emissoras de radiagdo, disponivel desde 2009, oferece
uma melhoria na resolugdo temporal, possibilitando uma redugdo para metade, o tempo
necessario para a aquisicdo do mesmo volume comparativamente a um aparelho de
fonte Unica equivalente [5].

A utilizagdo de dupla energia pela mesma ampola é uma técnica diferente da dupla
fonte. Uma Unica fonte emite radiagGes com diferentes energias, devido a aplicagdo de
diferentes voltagens. O resultado traduz-se numa melhor diferenciagdo tecidular. A
atenuacdo obtida vai variar com as caracteristicas do tecido e com a energia da radiagdo
aplicada. O maior interesse deste conceito, que pode ser aplicado tanto em aparelhos
com fonte Unica como de dupla fonte, reporta-se aos exames de doentes com doenga
corondria e extensas calcifica¢cdes, permitindo uma melhor delimitagdo do limen arterial.

O desenvolvimento de novos detectores, utilizando materiais mais sensiveis a
radiagdo, poderd diminuir a dose necessaria nos exames de TC e aumentar a resolugdo
espacial.

A resolugdo temporal é determinada essencialmente pela velocidade de rotagdo da
gantry a volta do doente. Corresponde a metade da velocidade de uma rotacgdo
completa, dado que basta uma captagao a 1802 para obter uma imagem de qualidade [6].

Na visualizagdo das coronarias por TCMD, a resolugdo temporal assume um papel
preponderante, devido aos movimentos cardiacos. Para eliminar os movimentos
respiratérios, a aquisicdo é realizada em apneia respiratdria. Para minimizar o efeito dos
movimentos cardiacos, as imagens sdo obtidas em sincronizagdo com um
electrocardiograma (ECG gating), processo que foi utilizado na aquisigdo de imagens por
TC pela primeira vez em 1978 [7].

Num aparelho de 64 cortes, para adquirir o volume correspondente ao coragdo sdo

necessarios entre 6 a 15 segundos [2]. Naturalmente, para cobrir todo o territério
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Anatomia corondria por TCMD

coronario, ndo é suficiente realizar a aquisicdo de imagem apenas num ciclo cardiaco. Sdo
entdo utilizados varios ciclos cardiacos por forma a obter a informagdo necessaria para a
reconstrugdo de todo o coragdo. Interessa utilizar as imagens na altura do ciclo em que o
coragdo se encontra estdtico durante mais tempo, o que corresponde a diastole. Com
recurso a um registo de ECG sincronizado com o aparelho de TC, podemos seleccionar a
informagdo correspondente apenas a diastole de varios ciclos, tentando diminuir ao
maximo os artefactos resultantes do movimento. No entanto o intervalo entre dois picos

R utilizados como “gatilno” para a aquisicdo de imagem pode ser inconstante por

varia¢do do ritmo cardiaco conduzindo a artefactos. (figura 1)

Fig. 1 — Coronariografia por TC de 64 cortes. A) Reformatacdo multiplanar. B) Reconstrugdo
volumétrica VRT. Observagdo de muiltiplos artefactos relacionados com frequéncia cardiaca instdvel,

assinalados por setas brancas.

Existem actualmente duas técnicas para efectuar a sincronizacdo da aquisicdo de

imagem com o electrocardiograma: a sincronizagdo retrospectiva (retrospective gating) e
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Anatomia coronaria por TCMD

a sincronizagdo prospectiva (prospective gating). A sincronizagdo retrospectiva, envolve
uma aquisicdo continua em espiral a medida que o paciente passa através da gantry.
Posteriormente, utiliza-se um intervalo de tempo (em percentagem de intervalo RR ou
em termos absolutos) para realizar a reconstrugdo, cujo valor varia consoante o doente e
a artéria coronaria para a qual se pretende optimizar a visualizagdo. Tendo em vista uma
diminuigdo da dose total de radiagdo é possivel modular a dose emitida ao longo do ciclo
cardiaco, reduzindo a dose na altura da sistole e optimizando-a na melhor fase de
aquisicdo das images, isto é, na diastole média e na telediastole. Esta medida possibilita
uma reducdo de 20 a 50% da dose total de radiagao.

Com a sincronizagdao prospectiva pretende obter-se uma diminuicdo da radiagao
utilizada. Neste caso a onda R é reconhecida no ECG, iniciando-se a captagdo com um
atraso de tempo predefinido que termina apds ter decorrido outro periodo de tempo,
também previamente definido. S3o efectuadas varias captagdes axiais em vdrios ciclos
cardiacos, até cobrir a area total do coragdo. As aquisicdes sdo sequenciais e ndo espirais.
Existe uma degradacdo da qualidade da imagem na presenca de batimentos ectdpicos,
arritmias ou quando os intervalos de tempo ndo sdo os mais indicados. Num estudo
recente foi comparada a coronariografia por TCMD com sincronizagdo retrospectiva e
com sincronizagdo prospectiva, em 173 doentes. Os resultados foram encorajadores,
obtendo-se uma redu¢do na dose dos 21 + 6,7 mSv para 4,3 + 1,3 mSv com a
sincronizagdo prospectiva. A percentagem de segmentos visiveis, a sensibilidade e a
especificidade na deteccdo de lesdes corondrias foram idénticas [8]. A aplicabilidade
desta técnica é potencialmente universal, servindo tanto para os aparelhos actuais como

para os futuros [9].

A dose de radiagdo média associada a uma coronariografia por TC de 64 cortes,
utilizando sincronizagdo retrospectiva varia entre os 9.5 aos 21.4 mSv e utilizando

sincronizagdo prospectiva é inferior a 5 mSv [10]. Uma dose de radiagdo que pode ser
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Anatomia corondria por TCMD

inferior ou superior ao de uma coronariografia convencional (3.1-9.4 mSv) [11] mas que é

equivalente ou inferior a da cintigrafia de perfusdo (SPECT) (8-17.5 mSv) [12].

As coronariografias efectuadas através de aparelhos com 256 ou 320 cortes utilizam
sincronizagdo prospectiva e possibilitam o estudo de todo o coragdo numa Unica rotagdo

e com uma dose inferior a5 mSv [13].

A sincronizagdo prospectiva também é frequentemente utilizada nos aparelhos com
dupla fonte. Estes aparelhos, devido a sua elevada resolugdo temporal, tém a vantagem
de possibilitar a utilizagdo deste tipo de sincronizagdo em doentes com frequéncias

cardiacas mais elevadas [14].

Novas técnicas de reconstrugdo de imagem baseadas em algoritmos de maxima
probabilidade (maximum likehood) foram recentemente desenvolvidas. Estas técnicas de
reconstrucdo, também chamadas reconstrugdes iterativas, permitem uma diminui¢do da
dose utilizada com um acréscimo na qualidade de imagem e uma diminui¢do do ridido

[15,16).

Problemas Técnicos e Limitagoes

As limitagdes da coronariografia por TCMD, ainda que tenham vindo a ser
minimizadas, sdo por vezes inerentes a prépria técnica.

Nem todos os doentes podem realizar uma TC para avaliagao das artérias coronarias.
Esta encontra-se contra-indicada em doentes com incapacidade de se colocar em
decubito, com histdria de alergia ao contraste ou durante a gravidez.

A coronariografia por TCMD, ainda que ndo invasiva, ndo é indcua. A radiacdo a que o
doente é exposto ndo é de todo negligencidvel, pelo contrario, consiste na sua maior
limitagdo. Contudo a evolugdo da técnica de aquisicdo teve como um dos principais
objectivos a redugdo da radiagdo a que o doente se encontra exposto.
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Anatomia coronaria por TCMD

A qualidade das imagens das coronariografias obtidas por TCMD pode sofrer devido
ao movimento do coragdo. As caracteristicas dos aparelhos mais recentes (resolugdo
temporal, espacial e velocidade de aquisicdo) permitem melhorar muito
substancialmente a qualidade da imagem. E frequente a utilizag3o de beta-bloqueadores,
com o intuito de reduzir a frequéncia cardiaca. Nos doentes com arritmias, a
sincronizagdo electrocardiografica pode ndo resultar e as imagens obtidas ndo sdo
suficientemente claras para fornecer seguranga diagndstica. Ritmos instdveis, como os
condicionados pela fibrilhagdo auricular, podem contraindicar a técnica.

A coronariografia por TCMD ¢é puramente diagndstica. Pelo que a sua utilizagdo é
questionavel quando existe uma elevada probabilidade de doenca coronaria pré-teste. E
um exame a acrescentar a angiografia coronaria por cateterismo, com o prejuizo de um
aumento da dose de radiagdo. Assim, em doentes com um elevado risco de doenca
coronaria, ndo esta indicada a coronariografia por TCMD [17].

A avaliagdo hemodinamica é uma limitacdo da coronariografia por TC. A
coronariografia por TCMD fornece dados anatomicos das coronarias, ndo avaliando a
parte funcional. Ndo nos esclarece sobre o significado hemodindmico de uma alteragédo
detectada, nomeadamente se uma estenose diagnosticada é justificativa de isquémia,
podendo existir nesse caso necessidade de complementar o estudo com outros exames
(funcionais).

A elevada deposicdo de cadlcio nas paredes das artérias corondrias pode ser
impeditiva da adequada visualizagdo do lumen arterial. Num estudo multicéntrico
verificou-se que a especificidade da coronariografia por TCMD diminui de 86 para 53 %
quando o “calcio score” foi superior a 400 [18]. A utilizagdo de dupla energia visa minurar
a dificuldade condicionada pelo depdsito de célcio nas paredes das coronarias. Ndo existe
nenhum valor de “cdlcio score” acima do qual a coronariografia por TCMD ndo é
considerada diagndstica, mas habitualmente doentes com valores acima de 1000 ndo

efectuam o estudo angiogréfico por TCMD. (figura 2)
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Fig. 2 — Reformatagdo multiplanar de coronariografia por TC de 64 cortes. As extensas calcificagdes

das artérias corondrias impossibilitam a avaliagéo do limen arterial.

Aplicagées Clinicas da Coronariografia por TCMD

Actualmente as indicagGes para a realizagdo de uma coronariografia por TCMD ainda
nao estdo completamente definidas. O rdpido desenvolvimento tecnoldgico permitiu um
alargamento das suas indicagBes iniciais, o que dificulta uma definicdo de guidelines.
Publicada pelo American College of Cardiology encontra-se uma revisao das aplicacdes
clinicas da TC neste contexto [19]. Em muitas situagGes a sua utilizagdo manteve-se
equivoca. Um resumo das principais indicagdes compiladas por Roberts et al., encontra-

se natabela 1 [2].
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Anatomia coronaria por TCMD

IndicagGes para realizagdo de Coronariografia por TCMD

Probabilidade intermédia de doenga coronaria com ECG ndo

Dor pré cordial interpretavel

Prova de esforgo equivoca

Dor pré cordial Probabilidade intermédia de doenga coronaria, sem alteragGes no

aguda ECG e enzimologia cardiaca negativa

Estudo de doengas congénitas incluindo anomalias da circulagdo coronarias

Estudo das artérias corondarias em doentes com insuficiéncia cardiaca “de novo” para

esclarecer a etiologia

Mapeamento ndo invasivo das artérias coronarias

Tabela 1 — Indicagbes para realizagdo de Coronariografia por TCMD segundo o American College of

Cardiology [2,19]

A utilizagdo da Coronariografia por TCMD para avaliagdo de variantes da anatomia
coronaria é uma das suas indicagées [2,19,20-23]. No ambito da doenga coronaria a sua
utilizacdo é menos consensual [24]. Adicionalmente, a medida que a técnica evolui e sdo

feitos mais estudos, serd, provavelmente, necessario rever as suas indicagoes.
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Anatomia Coronaria
Anatomia Coronaria Normal

A anatomia corondria é muito varidvel, adoptando-se um padrdo de normalidade a
anatomia mais frequentemente encontrada [25]. Determinadas caracteristicas e
variagoes sdo consideradas normais dada a sua frequéncia, como por exemplo a artéria
posterior descendente poder originar-se a partir da artéria coronaria direita ou da artéria
circunflexa. Noutros casos a classificagdo ndo é tdo consensual. Assim, apresentamos na

tabela 2 uma proposta de definicdo de critérios morfoldgicos normais realizada por

Angelini [26].
Caracteristica Parametro
Numero de ostia Entre2ed
Localizagdo Seios adrticos direito e esquerdo
Orientac&o proximal Entre 452 a 902 em relacdo a parede adrtica
Tronco comum Apenas artéria corondria esquerda
Trajecto proximal Directo do ostium até a localizagdo pretendida
Trajecto distal Extramural (subepicardico)
Ramos Suficientes para irrigar o miocardio dependente

CD (parede livre ventriculo direito), DA (antero-septal), ME (parede

Territdrios irrigados
livre ventriculo esquerdo)

Terminagdo Capilar

Tabela 2 — Critérios morfoldgicos de normalidade. Artéria corondria direita (CD), artéria descendente

anterior (DA) e ramo marginal esquerdo (ME)

A definicdo destes critérios baseou-se na frequéncia das caracteristicas, tendo sido
consideradas normais as variagdes presentes em mais do que 1% da populagdo ndo

seleccionada.
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Na porgdo inicial da raiz da artéria aorta encontram-se os seios adrticos ou seios de

Valsalva. As artérias corondrias sdo os dois primeiros ramos da aorta e tém origem em

dois dos trés seios adrticos. (figura 3)

Fig. 3 — Coragdo de caddver utilizado no trabalho “correspondence between left ventricular 17
myocardial segments and coronary anatomy obtained by multi-detector computed tomography: an
ex-vivo contribution”, com raiz da aorta seccionada para injec¢do de gelatina corada e contrastada

nas corondrias através da cateterizagéo dos ostiums.

Normalmente, é a partir dos dois seios adjacentes ao tronco da artéria pulmonar que

nascem as duas corondrias principais: artéria coronaria direita (CD) e o tronco comum
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(TC) da artéria coronaria esquerda, a partir do seio adrtico direito e esquerdo,

respectivamente (figura 4).

Fig. 4 — Reconstrugdo volumétrica de duas coronariografias por TC de 64 cortes. A) e B) Vista antero
lateral esquerda. Visualizagdo da artéria corondria direita (CD) e do tronco comum da artéria

corondria esquerda (TC) com emergéncia mais alta em A).

O seio aortico mais distante do tronco da artéria pulmonar denomina-se de seio ndao
coronario e s6 muito raramente da origem a uma artéria principal [27].

A origem das artérias no seio adrtico pode variar em relagao a jungao sinotubular e
em relagdo a proximidade as comissuras valvulares (zona de jungdo de folhetos
valvulares). Desvios até 1 cm da jungdo sinotubular sdo considerados variagdes do
normal, e sé acima desse valor se considera origem ectdpica [27]. Na figura 4A podemos
observar o tronco comum da corondria esquerda desviada superiormente do centro do
seio adrtico.

A artéria corondria direita emerge do seio adrtico direito, na superficie
anterior/direita da raiz da aorta. Podem encontrar-se dois orificios no seio adrtico direito

(figura 5A) sendo que, nesses casos, o segundo corresponde a origem da artéria
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infundibular ou, mais raramente, da artéria que irriga o nddulo sino-auricular. Mais

frequentemente, a artéria infundibular e a artéria do nddulo sino-auricular (figura 5B)

tém origem na artéria coronaria direita (figuras 5, 6 e 7).

Fig. 5 — Reconstrugdo volumétrica de duas coronariografias por TC de 64 cortes. A) Vista lateral
direita inferior com visualizagdo de presumivel ramo infundibular (Rl) com origem directa no seio
adrtico. B) Vista antero superior com visualizagdo da artéria corondria direita (CD) e ramo para o

nddulo sinusal (RS).
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Fig. 6 — Vistas anteriores de reconstrugées 3D VRT de corondrias direitas opacificadas em coragbes de

caddveres utilizados no trabalho “correspondence between left ventricular 17 myocardial segments
and coronary anatomy obtained by multi-detector computed tomography: an ex-vivo contribution. A)
Seta a apontar para o ramo que irriga o nédulo sino-auricular a emergir da porgdo inicial da
corondria direita. B) Seta vertical branca a apontar para artéria infundibular. Seta horizontal

cinzenta a apontar para ramo ventricular anterior.

A artéria corondria direita segue no sulco auriculo-ventricular direito dando origem a
ramos ventriculares que irrigam a face anterior do coragdo, atingindo o bordo agudo do

coragdo, de onde emerge o ramo marginal direito (figura 6-7).
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Fig. 7 — Vista lateral direita de reconstru¢do 3D VRT de corondrias opacificadas em coragéo de
caddver utilizados no trabalho “correspondence between left ventricular 17 myocardial segments and
coronary anatomy obtained by multi-detector computed tomography: an ex-vivo contribution”. Seta
preta a apontar para a artéria infundibular. Seta cinzenta a apontar para ramo ventricular que

irriga a face anterior do ventriculo direito. Seta branca a apontar para a artéria marginal direita.
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A artéria corondria direita contorna a valvula tricispide e continua-se na face inferior
do coragdo no sulco auriculo-ventricular. Distalmente, apds chegar a “crux”, em cerca de

70-85% da populagdo, da origem a artéria para o nddulo auriculo-ventricular e a artéria

descendente posterior (associado a dominancia direita), ilustrado na figura 8.

Fig. 8 — Reconstrugdo volumétrica de duas coronariografias por TC de 64 cortes; A) Vista anterior e B)
vista antero lateral direita com cdmaras cardiacas d transparéncia. Visualizagdo da artéria corondria

direita (CD) com os ramos marginal direito (MD) e descendente posterior (DP).

A artéria descendente posterior percorre o sulco interventricular na face inferior do
coragdo, enviando ramos perfurantes que irrigam o septo interventricular e uma porgdo
variavel da parede diafragmética do ventriculo esquerdo (figura 9). Normalmente termina

antes do apex, em anastomose com a artéria descendente anterior.
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Fig. 9 — A) Vista posterior de reconstrugcdes 3D VRT de corondrias opacificadas em coragéo de caddver
utilizados no trabalho “correspondence between left ventricular 17 myocardial segments and
coronary anatomy obtained by multi-detector computed tomography: an ex-vivo contribution”.
Territério da corondria direita realgado a vermelho. Seta preta vertical a apontar para a artéria
descendente posterior com trajecto no sulco interventricular. Setas branca horizontal e cizenta
horizontal a apontar para ramos ventriculares posteriores. B) Corte no eixo curto do coragcdo de
caddver: Seta azul a apontar para a artéria descendente posterior corada a vermelho localizada no

sulco interventricular.

A artéria corondria esquerda tem origem no seio adrtico esquerdo, através do tronco
comum. Este, normalmente com 1 cm de comprimento, encontra-se entre o apéndice da
auricula esquerda e o tronco da artéria pulmonar. O seu didmetro varia entre os 5 e os 10
mm [28], sendo habitualmente maior do que o da artéria coronaria direita, o que se
correlaciona também com um maior volume de irrigagdo sanguinea [27]. O tronco
comum termina, dividindo-se em artéria circunflexa e artéria descendente anterior. Em
cerca de 25% da populagdo existe um ramo intermédio (figura 10A) e em casos raros,

podem existir dois ramos intermédios [27].
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Fig. 10 — Reconstrugdo volumétrica de duas coronariografias por TC de 64 cortes; A) Vista superior
lateral esquerda com visualizagdo de um ramo intermédio (RI’). B) vista superior antero lateral
esquerda com cdmaras cardiacas a transparéncia. Vsualizagdo da artéria corondria direita (CD,)

artéria descendente anterior (DA) e artéria circunflexa (CX).

Juntamente com a artéria coronaria direita, as artérias circunflexa e descendente
anterior sdo os 3 vasos considerados na classificagdo da doenga coronaria (figura 10B).

A artéria circunflexa (figura 11) orienta-se posteriormente em relagdo ao tronco
comum e tem o seu curso no sulco auriculo-ventricular esquerdo. Contorna o anulus da
vdlvula mitral, numa imagem em espelho da artéria corondria direita. Habitualmente
termina na face postero-lateral do ventriculo esquerdo, formando ramos marginais, os
quais irrigam a face lateral do ventriculo esquerdo. Pode observar-se um ramo marginal
esquerdo na figura 11. Em cerca de 8-14% da populagdo atinge a “crux”, origina a artéria
que fornece o nédulo auriculoventricular e pode prolongar-se fornecendo a irrigagdo da
superficie diafragmatica do ventriculo direito (padrdo associado a dominancia corondria

esquerda, representado na figura 17B) [27].
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Fig. 11 — Reconstrugdo volumétrica de coronariografia por TC de 64 cortes. A) Vista antero-superior.
B) Vista lateral direita. Visualizagdo da artéria circunflexa (CX) com um ramo marginal esquerdo

(ME).

Ao longo do seu trajecto, a artéria circunflexa fornece ramos mais pequenos para a
parede lateral e posterior do ventriculo esquerdo, raiz da aorta e o miocardio adjacente

ao sulco auriculo-ventricular (figura 12).
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Fig. 12 — Vistas anteriores de coragdes de caddveres utilizados no trabalho “correspondence between

left ventricular 17 myocardial segments and coronary anatomy obtained by multi-detector computed
tomography: an ex-vivo contribution. A) Recontrugéo 3D da artéria circunflexa. Setas brancas a
apontar para os ramos ventriculares. Seta preta a apontar para artéria marginal esquerda. Seta
cinzenta a apontar para ramo auricular. B) Reconstrugdo 3D VRT com corte frontal. Territério da

circunflexa realgado a verde. Seta preta a apontar para artéria marginal esquerda.

A artéria descendente anterior (figuras 13-14) contorna pela esquerda a artéria
pulmonar, na face esterno-costal (antero-superior) do coragdo, e percorre o sulco
interventricular no sentido anterior, atingindo o apex. Por vezes pode ultrapassar o apex

e prolongar-se no sulco interventricular posterior (inferior) com distdncias variaveis.

31
CONTRIBUTOS DA IMAGEM SECCIONAL EM CARDIOLOGIA



Anatomia coronaria por TCMD

Fig. 13 — Reconstrugdo volumétrica de duas coronariografias por TC de 64 cortes; vista antero-
superior (A) e vista antero lateral direita superior com cdmaras cardiacas a transparéncia (B);

visualizagdo da artéria descendente anterior (DA) com os ramos 12 diagonal (D1), 22 diagonal (D2).

Fig. 14 — Vistas anteriores de coragdes de caddveres utilizados no trabalho “correspondence between

left ventricular 17 myocardial segments and coronary anatomy obtained by multi-detector computed
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tomography: an ex-vivo contribution. Recontrugées 3D dos coragbes com o territério da descendente
anterior real¢ado a verde. Setas brancas horizontais a apontar para a primeira diagonal. Setas
brancas verticais a apontar para a segunda diagonal. Setas cinzentas a apontar para a artéria

desdendente anterior.

Ao longo do seu trajecto origina dois tipos de ramos: os diagonais (figura 13-14), cujo
territério irrigado corresponde a parte anterior do ventriculo esquerdo, e os septais ou

perfurantes (figura 15-16) que, fazendo um angulo recto com a artéria descendente

anterior, suprem a parte anterior do septo interventricular.

Fig. 15 — A) Reformatagdo mulplanar. B) Reconstrugdo volumétrica com vista lateral direita de duas
coronariografias por TC de 64 cortes; visualizagdo da artéria descendente anterior (DA) e ramos

septais/perfurantes (Sp).
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Fig. 16 — Vista anteriores de reconstru¢do 3D de coragdo de caddveres utilizados no trabalho
“correspondence between left ventricular 17 myocardial segments and coronary anatomy obtained
by multi-detector computed tomography: an ex-vivo contribution”. Territério da descendente
anterior realgado a amarelo. Setas verticais a apontar para os ramos septais da artéria descendente

anterior.

A artéria descendente anterior pode dar origem a um ramo infundibular, que pode
produzir um circulo anastomético (de Vieussens) juntamente com o ramo infundibular

proveniente da artéria coronadria direita.
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Dominancia Corondria

A dominancia coronaria é definida consoante a artéria corondria que da origem as
artérias descendente posterior e postero-lateral [27]. Estas fornecem sangue a parede
inferior do ventriculo esquerdo e a parte inferior do septo inter-ventricular. Em 70-85%
da populagdo a artéria que fornece a descentente posterior e a postero-lateral é a artéria
coronaria direita; este padrdo descreve-se como domindncia coronaria direita (figura

17A). No casos em que é a artéria circunflexa a fornecer a descentente posterior e a

postero-lateral (8-14% da populagdo), a dominancia coronaria é esquerda (figura 17B).

Fig. 17 — Reconstrugdo volumétrica de duas coronariografias por TC de 64 cortes; vista anterior com
padrdo de domindncia direita (A) e vista inferior lateral esquerda com padrdo de domindncia
esquerda (B); visualizagéo da artéria corondria direita (CD), ramos descendente posterior (DP) e

postero-lateral (PL) e artéria circunflexa (CX).
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Fig. 18 — Reconstrugdo volumétrica de coronariografia por TC de 64 cortes; vista antero-superior (A) e
vista superior postero lateral esquerda (B); visualizago da artéria corondria direita (CD) e artéria

circunflexa (CX) com padrdo de co-domindncia.

Em cerca de 7-8 % da populagdo ha uma co-dominancia (figura 18), que se caracteriza
pela irrigacdo do territério da descendente posterior e postero-lateral por ramos

provenientes tanto da corondria direita como da circunflexa [30,31].
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Segmentos Coronarios

Para facilitar a comunicagdo entre radiologistas, cardiologistas e cirurgiGes a
American Heart Associaciation recomenda uma classificagdo que divide as artérias
coronarias em 16 segmentos (figura 19). Com este modelo é possivel localizar com
precisdo uma alteragdo corondria como estenoses e calcificagdes [32].

Os segmentos estdo numerados, comegando pela artéria coronaria direita que divide-
se em 3 segmentos. Proximalmente encontram-se os segmentos 1 e 2; o segmento 3
percorre o sulco auriculo ventricular até a “crux”. A artéria descendente posterior
corresponde ao segmento 4a e o ramo postero-lateral ao 4b. O segmento 5 corresponde
ao tronco comum da artéria corondria esquerda. A artéria descendente anterior divide-se
nos segmentos 6,7 e 8, desde a origem até ao apex. O primeiro e o segundo ramos
diagonais correspondem aos segmentos 9 e 10 respectivamente. A artéria circunflexa
compreende os segmentos 11 e 13, sendo que os segmentos 12 e 14 correspondem aos
ramos marginais que irrigam a parede lateral do coragdo. O segmento 15 identifica,
guando presente, o ramo postero-lateral com origem na artéria circunflexa. O segmento
16 corresponde a um ramo “intermédio”, nem sempre presente, com origem na

bifurcagdo do tronco comum da artéria corondria esquerda.
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Fig. 19 — Reconstrugdo volumétrica de quatro Coronariografias por TC de 64 cortes; vista inferior com
cdmaras cardiacas a transparéncia (A), vista antero superior esquerda com cdmaras cardiacas a
transparéncia (B), vista anterior (C) e vista superior lateral esquerda (D); visualizagdo dos segmentos
cardiacos segunda a AHA numerados de 1 a 16. Na imagem B observa-se auséncia do tronco comum

(segmento 5).
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Anomalias anatomicas das artérias coronarias

Ha uma grande variabilidade da anatomia coronaria. A definicdo do que se considera
normal torna-se essencial para poder haver coeréncia na descricdo do que é “anémalo”.
Consideramos como anomalias da anatomia corondria, anatomias que ndo cumprem as
condigBes mais frequentes, apresentadas na tabela 2. Nas tabelas 3, 4 e 5, adaptadas do
trabalho de Angelini [26], estdo descritas as anomalias anatémicas das artérias coronarias
mais frequentes e a sua correlagdo com a relevancia clinica [33,34].

Do ponto de vista da classificagdo das anomalias anatémicas das artérias coronarias,
ndo ha até a data um consenso sobre a melhor forma de as organizar. Varios autores
diferenciam entre as anomalias clinicamente significantes e as clinicamente irrelevantes.
A grande vantagem desse sistema prende-se com a sua utilidade na pratica médica.
Porém, existem duvidas sobre o verdadeiro impacto clinico de varias alteragbes
observadas. Isto deve-se a auséncia, na maioria dos casos, de qualquer sintomatologia e,
quando presente, por poder manifestar-se através da morte subita. Como tal, agrupamos
as anomalias anatdmicas consoante as suas caracteristicas morfoldgicas, incluindo a
informacao sobre a relevancia clinica, quando possivel. Consideramos 3 grupos principais:
anomalias da origem e trajecto, da anatomia intrinseca e da terminagdo coronaria.

A incidéncia de anomalias da anatomia corondria descrita na literatura encontra-se
entre 0,3% e 1,3% em estudos angiograficos [35,36] e nas séries de autdpsias encontra-se
entre 0,3% e 0,5% [37,38]. Angelini et al., utilizando os critérios de normalidade
apresentados previamente, encontrou uma incidéncia mais alta de anomalias corondrias.
Numa série de 1950 angiografias, 5,6% dos pacientes apresentavam anomalias da
anatomia coronaria [26].

Valores de incidéncia de anomalias tdo dispares podem ser explicados pela utilizagdo

de critérios diferentes para o diagnéstico de anomalia, por diferengas de incidéncia nas
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populagdes seleccionadas e por diferengas na metodologia efectuada (angiografia,
autopsia).

Ndo existem consensos no que diz respeito aos critérios de normalidade quanto a
anatomia coronaria. Ndo existe consenso de quando deve ser utilizado a terminologia de
variante ou anomalia. Frequentemente, as anomalias da anatomia coronaria ndo
apresentam um risco acrescido para o seu portador pelo que a denominagdo “variante”
pode ser nesses casos utilizada com vantagens, evitando-se assim uma possivel

associacdo errada entre anomalia corondria e patologia ou risco acrescido para o

portador.

LEEERES
Caracteristica das anomalias da origem e trajecto
Clinica
Auséncia de tronco comum a esquerda B
Anomalia da localizagdo do  Alta
ostium na raiz adrtica (seio i
Baixa
aortico correcto)
Comissural
Artéria pulmonar ou um dos seus ramos R
Origem ectdpica - -
Aorta (excluindo a raiz) ou um dos seus B/
ramos
Trajecto retro- B
adrtico
CD com origem no Trajecto inter R
Localizagio do ostium no seio 2 (esquerdo) arterial
Trajecto Pré B
seio adrtico errado pulmonar
Trajecto retro- B
CE com origem no adrtico
seio 1 (direito) - - R
Trajecto inter
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arterial
Trajecto Pré B
pulmonar
CX com origem no Trajecto retro- B
seio 1 (direito) adrtico
Trajecto retro- B
adrtico
DA com origem no Trajecto inter R
seio 1 (direito) arterial
Trajecto Pré B
pulmonar
Origem de artéria corondria ou ramo noseio g
posterior
Artéria Corondria Unica R

Tabela 3 — anomalias da origem e trajecto classificadas clinicamente como: relevante (R) quando
existe uma relagéo entre patologia e a anatomia descrita, possivelmente relevante (I°) quando nédo é
clara a existéncia de relagéo entre patologia e anatomia e benigna (B) quando a anatomia é
clinicamente irrelevante. Artéria corondria esquerda (CE), corondria direita (CD), circunflexa (CX) e

descendente anterior (DA).

Auséncia de tronco comum (na artéria corondria esquerda)

A auséncia do tronco comum da corondria esquerda (figura 20), tendo as artérias
circunflexa e descendente anterior uma origem directa no seio adrtico esquerdo, ndo é
considerada uma alteragdo clinicamente significativa [39]. E relativamente frequente,

estimando-se presente em cerca de 1% da populagdo [40].
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Fig. 20 — Reconstrugdo volumétrica de CTC de 64 cortes; vista antero superior esquerda (A) e vista
antero superior esquerda com cdmaras cardiacas a transparéncia (B); visualizagéo da artéria
descendente anterior (DA) e da artéria circunflexa (CX) com origem directa no seio 2 (esquerdo)

traduzindo-se em auséncia de tronco comum.

Origem das artérias em local anémalo da raiz aortica (seio adrtico correcto)

A posi¢do normal do ostium na raiz adrtica é sensivelmente a meio do seio adrtico. Ha
no entanto variantes que se desviam para baixo, para cima (até 1 cm para além da jungdo
sinotubular) e na direcgdo das comissuras. Isoladamente, ndo aparentam ter significado
patolégico, porém, se ocorrem concomitantemente com um trajecto intramural na
prépria parede adrtica, este pode ter influéncia hemodinamica [39]. Esta variante é

considerada frequentemente dentro do arranjo anatémico normal (figura 4A).
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Origem ectdpica

Das varias hipéteses de origem ectdpica de uma artéria corondria, destaca-se como
sendo mais frequente a origem a partir da artéria pulmonar (sindrome de Bland-White-
Garland) ou um dos seus ramos [42]. Dentro destas, a origem da artéria corondria
esquerda a partir do seio pulmonar posterior esquerdo é a combinagdo mais comum.
Estima-se que 1 em cada 300.000 recém-nascidos tenha esta sindrome [27]. As
implicagdes clinicas sdo produto do fornecimento de sangue da circulagdo pulmonar
(venoso) ao invés de sangue da circulagdo sistémica (arterial, oxigenado). E
potencialmente fatal se ndo for corrigido cirurgicamente, sendo que poucos sdo 0s casos
em que ndo ha manifestacdo de sintomatologia logo nos primeiros meses de vida.
Mesmo nos individuos assintomaticos, existe um risco elevado de morte subita,
especialmente durante o exercicio [40]. Esta anomalia encontra-se normalmente de
forma isolada, porem pode associar-se a comunicagdo interventricular, tetralogia de
Fallot ou coarcta¢do da aorta.

Para além da artéria coronaria esquerda, outros vasos coronarios podem ter origem
na artéria pulmonar ou um dos seus ramos: ambas as corondrias, descendente anterior,
circunflexa ou coronaria direita. Todas estas anomalias sdo bastante raras. O seu impacto
clinico depende do territério irrigado com sangue da artéria pulmonar (venoso) e da
guantidade de ramos colaterais existentes entre as coronarias. Uma andlise mais
profunda destes casos vai para além dos objectivos do trabalho.

As variantes em que alguma artéria coronaria tem origem na arvore arterial sistémica
sdo comparaveis as variantes de origem no seio adrtico errado [27], mas sdo bastante
raras. A maioria envolve a origem na parede da aorta ascendente ou tronco
braquiocefélico [41]. Encontram-se descritos casos com origem na artéria toracica interna
[43]. Estas origens ndo se encontram correlacionadas com patologia, no entanto, devido

a sua baixa frequéncia, ndo se podem retirar conclusdes e dever-se-a avaliar caso a caso.
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Origem no seio adrtico errado

A nomenclatura dos seios adrticos como direito e esquerdo permite uma
identificacdo inequivoca da origem de uma anomalia coronaria. Para além da origem, é
necessario ter em conta o trajecto proximal da artéria, nomeadamente em relagdo a
aorta e a artéria pulmonar. Consideram-se 3 trajectos possiveis: retro aodrtico, inter
arterial e pré pulmonar. Existem descri¢des de um quarto trajecto, chamado de trans
septal [44] porém, este ndo é considerado por todos os autores [27]. De todos as

combinagGes possiveis, as que contemplam um trajecto inter arterial (figuras 21 e 22) sdo

as de maior relevancia clinica.

Fig. 21 — Reconstrugdo volumétrica de coronariografia por TC de 64 cortes; A) vista antero superior
esquerda B) com cdmaras cardiacas a transparéncia. Visualizagdo da artéria corondria direita com
origem no seio adrtico esquerdo e trajecto inter arterial, artéria pulmonar a transparéncia (AP),

tronco comum (TC) e descendente anterior (DA).
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AP

Ao

Fig. 22 — A) Imagem axial de coronariografia por TC de 64 cortes. B) Diagrama dos vasos em vista
inferior. Visualizagdo da aorta (Ao), artéria pulmonar (AP), cdmara de saida do ventriculo direito
(VD), tronco comum (TC) e corondria direita (CD) com trajecto inter arterial e origem no seio adrtico

esquerdo (S2e).

Nos trajectos inter arteriais, sdo mais frequentes a origem da artéria corondria direita
no seio aédrtico esquerdo, como pode ser observado nas figuras 21 e 22, ou a origem da
artéria coronaria esquerda a partir do seio adrtico direito.

Porém, é também possivel que uma artéria coronaria, ou um ramo, tenham origem
num tronco arterial, ao invés de directamente no seio adrtico oposto. Na figura 28
obervamos um exemplo de duplicagdo da descendente anterior, em que o ramo
duplicado tem origem na artéria corondria direita. Ramo que apds a origem andmala

apresenta um trajecto pré arterial.
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Um trajecto inter arterial encontra-se associado a isquémia miocardica, enfarte e a

situagGes de morte subita, particularmente em atletas jovens [39,40].

AP AP

Ao Ao

A B

Fig. 23 — Esquema de anomalia da origem da artéria corondria em vista inferior, com 2 possiveis

mecanismos de isquémia (A,B) sinalizados por circunferéncia vermelho transparente; visualizagéo da
aorta (Ao), artéria pulmonar (AP), tronco comum (TC) e corondria direita (CD) com origem no seio

adrtico 2 (esquerdo) e trajecto inter arterial.

Uma hipdtese explicativa para este fendmeno reside na constrigdo inata a que a
artéria estaria sujeita ao passar entre a aorta e a artéria pulmonar (figura 23A), tornando-
se mais pronunciada durante o exercicio fisico. Uma variante desta explicagdo postula
que a distensdo da raiz adrtica durante a diastole seria responsavel pela diminuicdo da
irrigacdo da corondria com trajecto inter arterial (figura 23B), por oclusdo transitdria do
ostium [26]. Um trajecto intramural na parede do proéprio seio adrtico é frequentemente
um factor agravante nestes casos. O mecanismo exacto de diminui¢do do fluxo sanguineo

nao se encontra totalmente esclarecido.
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Os trajectos retro adrtico e pré pulmonar sdo considerados benignos. A origem da

artéria circunflexa a partir do seio adrtico direito é a situagdo que mais frequentemente

adopta um trajecto retro adrtico, sem evidéncias de ter relevancia clinica (figura 24).

Fig. 24 — Reconstrugdo volumétrica de coronariografia por TC de 64 cortes; A) vista latero inferior
direita; B) vista postero superior direita com cdmaras cardiacas a transparéncia. Visualizagdo da
artéria circunflexa (CX) com origem no seio adrtico direito e trajecto retro-adrtico.Descendente

anterior (DA) e corondria direita (CD).

O trajecto pré pulmonar verifica-se com maior frequéncia na origem a partir do seio
coronario direito da artéria corondria esquerda (figura 25), ou do seu ramo descendente
anterior. E uma alteragdo isoladamente benigna, porém é necessario ter em conta que
encontra-se muitas vezes no contexto de outras alteragdes congénitas (tetralogia de
fallot, transposigdo dos grandes vasos).

A origem de uma qualquer artéria corondria ou ramo a partir do seio posterior (ndo
adjacente ou ndo corondrio) é bastante rara e ndo estd associada a um contexto

patoldgico [40].
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Artéria corondria unica

Na hipétese de existir apenas uma artéria coronaria a fornecer todo o miocérdio, esta
pode ter origem no seio adrtico direito, ilustrado nas figuras 25 e 26, ou no esquerdo. A

forma como chega a zona da artéria que esta no lado oposto ao seio adrtico cumpre os

mesmos principios em ambos os casos.

Fig. 25 — Imagens axiais de coronariografia por TC de 4 cortes (A,B); visualizagdo da aorta (Ao),
artéria pulmonar (AP), tronco comum Unico, com origem no seio adrtico direito, a partir do qual se

originam a corondria direita (CD) e corondria esquerda (CE) com trajecto pré pulmonar.

Quando a artéria corondria Unica origina-se no seio adrtico direito pode: continuar-se
no sulco auriculo-ventricular, fornecendo a artéria circunflexa e a artéria descendente
anterior ou dar origem a um ramo que segue um trajecto retro adrtico, inter arterial ou
pré pulmonar (figura 25 e 26), fornecendo entdo a artéria circunflexa e a artéria
descendente anterior (a semelhanga da origem da artéria corondria esquerda a partir do

seio aortico direito).
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v AP

Ao

Fig. 26 — Reconstrugéo volumétrica de coronariografia por TC de 4 cortes; A) vista antero superior
com visualizagéo de miocdrdio; B) Diagrama dos vasos em vista inferior. Visualizagdo da aorta (Ao),
artéria pulmonar (AP) e artéria corondria tnica com origem no seio adrtico direito, a partir do qual se

originam a corondria direita (CD) e corondria esquerda (CE) com trajecto pré pulmonar.

Na origem a partir do seio adrtico esquerdo da artéria coronaria direita pode originar-
se por continuidade da circunflexa no sulco auriculo ventricular ou como ramo da artéria
coronaria esquerda, percorrendo trajectos iguais aos ja referidos.

Apesar de ser geralmente assintomatica, a presenca de artéria corondria Unica é um
factor prejudicial quando associada a aterosclerose grave ou embolismo agudo. As
variantes que incluem trajectos inter arteriais sdo consideradas como tendo um maior
risco de morte subita. No entanto, outros padrdes podem causar isquémia miocardica.
Por exemplo, um trajecto retro adrtico, considerado na maior parte dos casos benigno,
tem sido associado a um aparecimento prematuro de doenga aterosclerética [45], o que

no caso de se tratar de uma artéria corondria Unica assume particular importancia.
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Variantes da Anatomia Corondria Intrinseca

Relevancia

Caracteristica das variantes da anatomia coronaria intrinseca

Clinica

Estenose ou atrésia congénita do ostium R

Artéria coronaria intramural (ponte miocardica)

DA + ramo septal proeminente B
2 DA paralelas B
Tabela 4 — variantes da anatomia corondria intrinseca classificadas clinicamente como: relevante (R)

Duplicagdo coronaria

quando existe uma relagdo entre patologia e a anatomia descrita, possivelmente relevante ()
quando néo é clara a existéncia de relagéo entre patologia e anatomia e benigna (B) quando a

anatomia é clinicamente irrelevante. Artéria descendente anterior (DA).

Estenose ou atrésia congénita do ostium

A estenose ou atrésia congénita do ostium da artéria coronaria esquerda é uma
alteracdo extremamente rara. A idade de manifestacdo clinica nos doentes é variavel,
porém, acontece mais frequentemente em idade pedidtrica através de morte subita,
angina de peito ou enfarte do miocdardio. Esta situagdao carece de tratamento cirurgico,
mesmo nos doentes assintomaticos, devido ao elevado risco de agravamento posterior

[46].

Artéria corondria intramural (ponte miocdrdica)

As artérias corondrias normais descrevem um trajecto subepicdrdico, na superficie do
miocardio. Os ramos que penetram no musculo cardiaco sdo normalmente
perpendiculares a artéria de origem. Acontece porém que, ndo raras vezes, a propria
artéria coronaria define um trajecto em que “mergulha” no miocardio, voltando

distalmente a um trajecto supepicardico, realizando assim uma ponte miocardica. A
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incidéncia presente em estudos angiograficos varia entre 0,5% e 2,5% [47]. No entanto,
uma dissecgdo cuidadosa mostra esta variagdo em até 50% de coragdes normais [27]. O

segmento médio da artéria descendente anterior é a localizagdo mais frequente de

pontes miocardicas.

Fig. 27 — Reformatagées multiplanares de coronariografia por TC de 64 cortes; visualizagdo da artéria

descendente anterior com ponte miocdrdica assinalada pelas setas.

E necessaria uma cuidadosa avaliacdo do caso concreto, dado que na maioria das
vezes ndo implicam alteragGes funcionais. A correc¢do cirurgica deve ser ponderada
quando hd uma ponte bem definida e presenga de isquémia na regido presumivelmente
afectada pela ponte. Uma ponte miocardica comprime a artéria coronaria habitualmente
apenas durante a sistole, sem comprometer o seu fluxo, predominantemente diastdlico.
A explicacdo fisiopatoldgica para a presenga de isquémia assenta na existéncia de pontes
de miocdrdio de tamanho consideravel, com um relaxamento lento, provocando
compressdao também durante a diastole.

A presenca de pontes miocdrdicas foi correlacionada com uma predisposi¢do para

aterosclerose no segmento distal as referidas alteragées [48].
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A correlagdo clinica destas alteragbes nem sempre é clara, sendo um assunto

controverso na literatura [39].

Duplicagéio corondria

A duplicagdo coronaria pode ocorrer em qualquer artéria coronaria, é contudo mais
frequente na artéria descendente anterior. O padrdo normalmente envolvido
compreende uma artéria curta, que termina proximalmente, no sulco interventricular e
uma artéria longa que atinge o apex. Existem casos em que a artéria descendente

anterior adicional origina-se na artéria coronaria direita [47], como podemos observar na

figura 28.

Fig. 28 — Reconstrugdo volumétrica de coronariografia por TC de 16 cortes; A) Vista anterior; B) Vista
antero superior esquerda com miocdrdio e grandes vasos. Visualizagdo da aorta (Ao), artéria
pulmonar (AP), corondria direita (CD), descendente anterior (DA) e ramo variante descendente

anterior (DA’) com origem na artéria corondria direita e trajecto pré arterial.

52
CONTRIBUTOS DA IMAGEM SECCIONAL EM CARDIOLOGIA



Anatomia corondria por TCMD

Se associada a malformagbes congénitas, como tetralogia de Fallot, é um dado
importante durante a reparagdo cirurgica. Isoladamente, é pouco provavel que tenha

impacto e relevancia clinica [27].

Variantes da Terminagdo Corondria

Caracteristica das variantes da terminagdo coronaria Relevancia Clinica

Fistulas coronarias R

Arcada corondria B

Terminagdo extracardiaca

Tabela 5 — variantes da terminagdo corondria classificadas clinicamente como: relevante (R) quando
existe uma relagéo entre patologia e a anatomia descrita, possivelmente relevante (1) quando nédo é
clara a existéncia de relagdo entre patologia e anatomia, e benigna (B) quando a anatomia é

clinicamente irrelevante.

Fistulas corondrias

Uma fistula é definida como uma comunicag¢do anormal entre uma artéria coronaria e
um seio coronario, uma camara do cora¢do ou a veia cava superior. Pode ser congénita
ou adquirida. Em séries angiograficas aparece descrita em 0,1% a 0,2% dos individuos. E
mais frequente na artéria coronaria direita, sendo que a comunicagao é feita, por ordem
de maior frequéncia, para o ventriculo direito, seguido da auricula direita e da artéria
pulmonar.

O efeito hemodindmico é o de um shunt esquerdo-direito (excepto quando a
terminacdo é no ventriculo ou auricula esquerdos). A extensdo da alteragdo
hemodinamica vai depender do local de drenagem bem como da resisténcia da prépria

fistula, o que por sua vez influencia a apresentagao clinica.
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A presenca de isquémia cardiaca e/ou enfarte miocardico resultam de um fenémeno
de “roubo” ou ruptura de um aneurisma. Cerca de metade dos portadores sdo
assintomaticos [49], porém, a presenca de fistula condiciona um risco de complicagGes
cardiacas (endocardite, insuficiéncia cardiaca congestiva, enfarte miocardio e morte
subita) que aumenta com a idade, pelo que deve ser considerada a hipotese de

tratamento cirdrgico [50].

Arcada corondria

E uma situacdo rara, em que existe uma comunicagdo entre as duas artérias
coronarias principais, sem presenga de estenose. Ao contrario dos ramos colaterais, que
apresentam um trajecto tortuoso, neste caso as artérias tém um trajecto
proeminentemente a direito. Ndo existe descricdo de qualquer alteragdo patoldgica na

literatura associada a esta variante.

Terminagdo extracardiaca

Alteracdao também rara, pode envolver artérias bronquiais, pericardicas ou mamdria
interna, entre outras. Funcionalmente é significativa quando existe um gradiente de

pressdo entre os vasos, pelo que necessita de uma andlise caso a caso.
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Segmentagdo do ventriculo esquerdo

Importancia da divisdo do ventriculo esquerdo

A divisdo do ventriculo esquerdo (VE) é usada com o objectivo de tornar mais
detalhada e precisa a andlise regional da fungdo ventricular e da perfusdo do miocardio.

Multiplas técnicas de imagem sdo usadas para a avaliagdo da perfusdo do
miocardio, da fun¢do ventricular e da anatomia corondria. Com o objectivo de tornar
mais facil a orientagdo clinica dos doentes que sdo submetidos a diferentes técnicas de
imagem tém surgido modelos de divisdo do VE. Com a utilizagdo destes modelos
pretende-se integrar a informacgdo obtida através das diferentes técnicas a que o doente
for submetido.

Sdo varios os modelos de segmentacdo do VE e apresentam uma enorme

variabilidade, com divisGes que vdo desde os 9 aos 64 segmentos [51-63].

Técnicas de avaliagao imagioldgica da perfusdao do miocardio

A avaliagdo imagiolégica da doenga cardiaca isquémica é efectuada pela
demonstragdo anatémica das corondrias ou através de estudos funcionais.

A anatomia corondria é actualmente demonstrada através da coronariografia
por cateterismo ou por TC multidetectores, especialmente desde a introdugdo dos
aparelhos de 64 cortes.

Na doenga cardiaca isquémica, a demonstracdo de dreas de isquémia do
miocardio e a avaliagdo da viabilidade do miocérdio sdo muito importantes para orientar
uma terapéutica adequada. Nesta avaliagdo o contributo da TC ou da coronariografia é
diminuto quando comparado com os estudos funcionais obtidos pelos métodos

cintigraficos, pela ecocardiografia de sobrecarga e pela RM.
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Na ecocardiografia e na RM a andlise da contractilidade regional do VE,
aquando da sobrecarga conseguida através da injec¢do de baixas doses de dobutamina,
ou, a analise da perfusdo do miocardio através da administragdo endovenosa de agentes
de contraste sob a acgdo de um vasodilatador (adenosina), possibilitam a andlise
funcional de uma estenose coronaria. Através dos métodos cintigraficos, em que a
sobrecarga conseguida tanto pelo exercicio fisico como por agentes farmacoldgicos,
também é possivel o diagndstico de déficits de perfusdo do miocardio que se relacionam
com lesGes corondrias significativas.

Na suspeita de doenga cardiaca isquémica e na sua avalia¢do, os doentes sdo
habitualmente submetidos a diferentes métodos de imagem e a integragdo dos seus

resultados é fundamental para ser possivel uma adequada orientagdo clinica.

Divisdo em 17 segmentos segundo o modelo proposto pela American
Heart Association

A Ultima recomendacdo de divisdo do miocardio foi feita pela American Heart
Association (AHA) [64]. Possibilita uma localizagdo precisa utilizando marcas anatémicas
facilmente identificaveis através da resolugdo anatdmica obtida nos diferentes exames de
imagem seccional. Proporciona uma relagdo entre os diferentes segmentos do VE e os
territdrios de irrigagdo das 3 principais artérias coronarias.

Em 2002 a AHA, propos a divisdo do ventriculo esquerdo em 17 segmentos.
Para tal, considerou 3 incidéncias do eixo curto cardiaco, perpendiculares ao eixo longo
do coragdo: uma na porgdo basal que passa pelo anel da vélvula mitral; outra na porgdo
média, ao nivel dos musculos papilares; e, outra na por¢do apical, distal aos musculos

papilares (ver figura 29).
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Fig. 29 — Fotografias de corogdo usado no trabalho “correspondence between left ventricular 17
myocardial segments and coronary anatomy obtained by multi-detector computed tomography: an
ex-vivo contribution”. A) Fotografia de frente de coragdo de caddver. Linhas a vermelho
correspondentes as secgdes perpendiculares ao eixo longo do coragdo. B) Secg¢bes cardiacas no eixo
curto: 1. Na base do ventriculo esquerdo; 2. A meio da cavidade (notar os musculos papilares); 3. Na
regido apical. DivisGo do ventriculo esquerdo em 17 segmentos tal como recomendado pela
American Heart Association. Segmentos numerados a preto e itdlico: 1 — basal anterior; 2 — basal
antero-septal; 3 — basal infero-septal; 4- basal inferior; 5 — basal infero-lateral; 6 — basal antero-
lateral; 7 — medial anterior; 8 — medial antero-septal; 9 — medial infero-septal; 10 - medial inferior;
11 — medial infero-lateral; 12 — medial antero-lateral; 13 — apical anterior; 14 — apical septal; 15 -

apical inferior; 16 — apical lateral; 17 — dpex.

57
CONTRIBUTOS DA IMAGEM SECCIONAL EM CARDIOLOGIA



Anatomia coronaria por TCMD

Apesar de se saber que existe uma tremenda variabilidade na irrigagdo arterial
coronaria, o modelo proposto a AMA efectua uma correlagdo entre cada segmento e o
territério de irrigacdo de cada artéria coronaria principal. Esta correspondéncia ndo é

directa mas foi estabelecida em fungdo da irrigagdo coronaria mais frequente. (figura 30)

Fig. 30 — Diagrama em alvo, adaptado, dos segmentos corondrios e respectiva irrigagdo
corondria segundo o modelo proposto pela AHA. A azul segmentos irrigados pela descendente

anterior, a amarelo pela circunflexa e a vermelho pela corondria direita.
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Abstract

Purpose  The aim of this study was to investigate the
correspondence between the coronary arterial anatomy and
the supplied myocardium based on the proposed American
Heart Association (AHA) 17-segment model.

Methods Six human cadaveric hearts without signs of
infarct were selectively injected with colored contrasted
gelatin in the three major coronary arteries. After injec-
tion, the hearts were scanned by computed tomography
(64-detector scanner LightSpeed VCT, GE Healthcare)
with a collimation of 64 x 0.625 mm. Reconstructed
image data were analyzed in order to evaluate the blood
supply of each myocardial segment.

Results  Coronary artery territory varies due to anatomy
variations. Left anterior descending coronary artery (LAD)
was the main vessel responsible for the myocardium blood
supply in 11 segments. LAD contributed to the blood
supply of all apical segments. Left circumflex (LCx) was
the main coronary artery for the infero-anterior wall. Right
coronary artery (RCA) contributed in all hearts for the
blood supply of infero-septal segments. There was an
important overlap between LAD and RCA territories at the
infero-septal region and between LAD and LCx territories
at the antero-lateral region.
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Conclusions In our experiment, LAD territory was larger
than the AHA-proposed 17-segment model. The most
specific segments were located at the anterior wall and
supplied exclusively by LAD. No specific segment could
be exclusively attributed to RCA or to LCx. Sometimes,
LCx can be the most important artery for the blood supply
of the inferior wall even if the origin of the posterior
descending artery is the RCA.

Keywords Coronary artery disease - Multi-detector
computed tomography - Computer-assisted
three-dimensional imaging - Anatomy - Cross-sectional

Introduction

Integration between the data obtained by noninvasive
functional imaging techniques and the coronary anatomy is
essential in order to make a correct clinical management of
coronary heart disease.

Standard models of left ventricular segmentation have
been used to analyze regional left ventricular function and
perfusion. The most adopted for all cardiac sectional
imaging is the 2002 recommendation of the American
Heart Association, with a 17-myocardial segment model
[5]. In this model, individual myocardial segments were
assigned to coronary artery territories based on the avail-
able data [9]. However, there is a great variability of the
coronary artery anatomy leading to an inexactness of the
assignment proposed [13, 17, 20].

Using multi-detector computed tomography (MDCT)
we can achieve a high spatial resolution, able to depict
submillimetric vessels [10, 11, 18, 21].

The aim of this ex vivo experiment was to demonstrate
the correspondence between the coronary arterial anatomy
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and the supplied myocardium based on the proposed
American Heart Association 17-segment model.

Methods

Six human cadaveric hearts (5 males, 1 female)
(51 & 23.5 years), without signs of infarct or coronary
calcifications, were studied by selective catheterization of
the major coronary arteries. Left anterior descendent
(LAD), circumflex (LCx) and right coronary (RCA) arter-
ies were, respectively, injected with colored gelatin mixed
with radiological contrast solution. Different colors were
used in each coronary artery (LAD, blue; LCx, yellow;
RCA, red) (Fig. 1).

After injection, the hearts were frozen in order to
solidify the gelatin mixture. Twelve hours later, they were
defrosted and scanned in the axial plane. The MDCT
images were acquired using a 64-detector scanner (Light-
Speed VCT, GE Healthcare) with a collimation of
64 x 0.625 mm, 80 mA, 120 kV and 25 cm FOV, result-
ing in an in-plane resolution of 0.48 mm.

Reconstructed image data were transferred to a remote
workstation (Advantage Workstation 4.2, GE Healthcare).
Each coronary artery was isolated and enhanced with a
different color using volume rendering (VR) images. The
protocol used for segmentation of coronary arteries allows
one to grow the artery using automatic vessel tracking and
manual segmentation. The algorithms used for adding and
removing coronary arteries are based on morphological
techniques for segmentation, using the density value of the
pixels and local shape parameters [8]. An angiographic 3D
VR reconstruction for each isolated coronary artery was
obtained, with visualization of small terminal submilli-
metric intramyocardial vessels (Fig. 1).

Pixels surrounding the coronary tree were included
using a growing region algorithm with a dilation factor of

20. The VR images with the coronary artery and the sur-
rounding myocardium were then enhanced with a single
color.

The images obtained were fused with gray VR images of
the all heart. The procedure was repeated 18 times to
process the 3 coronary arteries and territories in the 6 ex
vivo hearts.

The coronary tree was considered: right dominant
when posterior descending artery and posterolateral
branches had origin from the RCA; left dominant when
they both had origin from LCx. Co-domination would be
considered when the posterior descending artery had
origin from RCA and all posterolateral branches had
origin from LCx.

In order to apply the 17 segmentation American Heart
Association model of the left ventricle, each of the 18
reconstructions was sliced with a front cut in different
planes, allowing 3 short axis views (basal, mid-cavity and
apical) and a two-chambers long axis view (Fig. 2).

The blood supply of each segment was assigned as a
percentage of the colored pixels.

Finally, the six cadaveric hearts were sliced, three times
each, in the short axis plane (basal, mid-cavity and apical).
One heart had concentric myocardial hypertrophy (septum
with 15 mm thickness). No other wall anomalies were
depicted. The slices were photographed. The colored cor-
onaries seen in photographs were matched with the terri-
tories obtained by 3D VR CT images (Fig. 2).

Results

LAD was the main artery responsible for the myocardial
blood supply in 11 of the 17 segments (Table 1) (Fig. 3).

Anterior segments (1, 7 and 13) were exclusively sup-
plied by LAD and antero-septal segments (2 and 8) were
almost exclusively supplied by LAD.

Fig. 1 a Human cadaveric heart selectively injected with colored
contrasted gelatine in 3 major coronary arteries (LAD blue, LCx yel-
low, RCA red). b 3D VR reconstruction of the heart with contrasted
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coronary arteries (note the visualization of small submillimetric
intramyocardial vessels). ¢ 3D VR reconstruction of isolated LAD
coronary tree (color figure online)
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Fig. 2 Basal short axis view obtained by front cut of 3D VR fused
images of the all heart (gray) and: a LAD territory (blue), b LCx
territory (yellow), ¢ RCA territory (red), d slice of the same human

Table 1 Results: median percentage of pixels colored by segment

cadaveric heart selectively injected with colored contrasted gelatine in
3 major coronary arteries (LAD blue LCx yellow, RCA red) (color
figure online)

1 2 3 4 5 6 7 8 9 10 11 12 13 14 15 16 17
DA 100 96 67 0 1 63 100 96 53 4 17 70 100 84 33 46 88
LCx 0 0 0 62 98 37 0 0 0 83 73 29 0 0 50 54 9
RCA 0 4 48 38 1 0 0 4 48 23 2 0 0 16 18 0 3

DA left anterior descendent coronary artery, LCx left circumflex coronary artery, RCA right coronary artery

LAD contributed to the blood supply of all the apical
segments (13, 14, 15, 16 and 17).

Infero-anterior basal segment (5) was almost exclusively
supplied by LCx.

The coronary tree regarding the origin of the posterior
descending artery and of the posterolateral branches
was considered right dominant in four hearts and left
dominant in one. Co-domination was considered in one
case.

In four hearts LCx was the principal artery responsible
for the blood supply of the inferior segments (4, 10),
including two hearts with a right dominant coronary tree.

RCA contributed in all hearts to the blood supply of the
infero-septal segments (3 and 9).

There was an important overlap in myocardial blood
supply at the infero-septal region with a superposition of
LAD and RCA territories, and at the antero-lateral region
between LAD and LCx territories.
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Fig. 3 Assignment of the 17
myocardial segments to
territories of the LAD (blue),
RCA (red) and LCx (yellow) by
our results (in percentage)
(color figure online)

a
&

Discussion

The American Heart Association (AHA) 17-segment
model of the left ventricle is widely used for the assessment
of myocardial perfusion at SPECT, MRI, echocardiography
and computed tomography imaging [5].

Although there is great variability in the coronary artery
blood supply to myocardial segments, it was believed to be
appropriate to assign individual segments to specific coro-
nary artery territories [9]. According to the AHA recom-
mendation, segments 1,2, 7, 8, 13, 14 and 17 are assigned to
the LAD distribution. Segments 3, 4, 10 and 15 are assigned
to the RCA when it is dominant. Segments 5, 6, 11, 12 and
16 are generally assigned to the LCx [5] (Fig. 4).

In practical terms, the nearly universal approach is to
assign the anterior wall/anterior septum to the LAD, the
lateral wall to the LCx, and the inferior wall/inferior sep-
tum to the RCA.

In contrast with the generally accepted assignment of
coronary artery territories, only three segments of the six
hearts studied were exclusively irrigated by one major
artery (segments 1, 7 and 13 by LAD); three more seg-
ments were almost assigned to only one major artery
(segments 2 and 8 to LAD, segment 5 to LCx) (Fig. 3).
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There is no consensus on the exact borders of each
vascular territory as shown by the significant variation in
quantitative polar maps. These differences are explained by
the normal variability of the coronary anatomy (2, 4, 6, 12,

Fig. 4 Assignment of the 17 myocardial segments to territories of the
LAD (blue), RCA (red) and LCx (yellow) according to American
Heart Association (color figure online)
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13, 15, 16]. In our experiment the coronary anatomy was
depicted prior to the analysis of the myocardium blood
supply, and the results showed that there was a direct
variation of coronary artery territories due to coronary
artery anatomy.

In concordance with the generally reported 70 % RCA
dominance [1, 19], the coronary tree, regarding the origin
of the posterior descending artery, was classified in four out
of our six cases as right dominant. Nevertheless, in four
hearts the main coronary artery responsible for the inferior
wall blood supply was LCx, including 2 with a right cor-
onary tree dominance. LCx can be the main artery for the
blood supply of the inferior wall segments even if the
origin of the posterior descending artery is the RCA.
Therefore, the definition of the coronary tree dominance
normally reported seems to be inadequate, since it is based
on the origin of the arteries at an epicardial level and not on
the amount of myocardium vascularized of the inferior wall
[3, 14].

In three hearts, there was a prominent first branch of the
LAD leading in these cases to an assignment of the antero-
lateral segments (seg. 6, 12) to LAD, instead of the gen-
erally accepted assumption to assign the antero-lateral
segments to LCx [5, 9, 17, 20].

Consistent with the correspondence made by Pereztol-
Valdés et al. [20] with SPECT perfusion and percutaneous
transluminal coronary angioplasty balloon occlusion, no
segment was exclusively supplied by RCA. There was a
great overlap in myocardial blood supply at the infero-
septal region between LAD and RCA territories.

We also found an important overlap at the antero-lateral
region between LAD and LCx territories. Significant
overlap between RCA and LCx territories at the infero-
lateral region was not verified.

In agreement with comparisons made by contrast-
enhanced cardiac magnetic resonance imaging and coro-
nary anatomy [17, 22], LAD territory was larger than the
AHA-proposed 17-segment model and involves the antero-
lateral wall and all apical segments.

The LAD was the primary vessel supplying three apical
segments (13, 14 and 17) and had an important role in the
blood supply in the two remainders, segments 15 and 16.
LAD was also the primary vessel supplying the basal and
mid-cavity antero-septal segments (6 and 12).

The principal limitation of this ex vivo experiment was
the small dimension of the sample.

Nevertheless, even with the small number of hearts
studied, we found a great superposition of the major ter-
ritories, consistent with the more recent studies of corre-
spondence of segmental myocardial blood supply and
coronary anatomy [7, 17, 20, 22].

In conclusion, in our experiment the LAD territory was
larger than the AHA-proposed 17-segment model, due to

the involvement of the antero-lateral wall and all the apical
segments of the left ventricle. The most specific segments
were located at the anterior wall (1, 7 and 13) and supplied
exclusively by LAD. No specific segment could be exclu-
sively attributed to RCA or to LCx.

Sometimes, LCx can be the most important artery for
the blood supply of the inferior wall even if the origin of
the posterior descending artery is the RCA.

Conflict of interest The authors declare that they have no conflict
of interest.
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Ressonancia Magnética Cardiaca

Principios fisicos e aplicagdo cardiolégica

A base fisica para a obtengdo de imagem por Ressonancia Magnética foi
demonstrada experimentalmente por Felix Bloch e Edward Purcell (prémios Nobel em
1952). Em 1946, ambos realizaram, separadamente, trabalhos com o objectivo de
caracterizar as propriedades do nucleo dos atomos. Na imagiologia médica, o sinal de
ressonancia dos nucleos de hidrogénio sdo usados para a criagdo de imagens. O
hidrogénio entra na composicdo de tecidos, fluidos e gordura pelo que apresenta uma
vasta distribui¢cdo por todo o corpo humano [65].

O nlcleo do atomo de hidrogénio é constituido por uma Unica particula (o
protdo), que esta em permanente rotagdo sobre o seu proprio eixo, criando um campo
magnético com a orienta¢do do eixo de rotagdo. Nos tecidos bioldgicos estes campos
magnéticos gerados pelos dtomos tém uma distribuicdo aleatdria e consequentemente
ndao apresentam um efeito magnético externo. Se expostos a um campo magnético
externo (B0), ficam alinhados com esse campo. No equilibrio, a soma dos campos
magnéticos criados pelos dtomos alinhados produz a magnetizagdo macroscépica. No
entanto, esta ndo pode ser detectada uma vez que apresenta uma orientagdo paralela ao
campo magnético externo. Se o equilibrio desta magnetizagdo for alterado, a sua
orientagdo forma um angulo em relagdo ao campo magnético externo B0, a magnetizagao
vai condicionar um movimento de rotagdo. A defleccdo da magnetizagdo desde a sua
posicdo de equilibrio, necessdria para a detecg¢do, obtém-se aplicando pulsos de
radiofrequéncia [65].

As aplicagdes cardiovasculares da RM aumentaram, especialmente, desde a

introdugdo de novas técnicas para o controlo de artefactos causados pelo movimento e
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pelo fluxo sanguineo. Os desenvolvimentos técnicos que conduziram ao encurtamento
substancial dos tempos de activagdo e desactivagdo dos gradientes “slewrates”, ao
aumento da sensibilidade das antenas de radiofrequéncia e ao aumento significativo da
amplitude dos gradientes, também estiveram directamente relacionados com o
alargamento das aplicagdes clinicas da RM no estudo do sistema cardiovascular [66].

A aquisicdo de imagens cardiacas necessita ndo s6 de sequéncias com um
tempo de aquisicdo curto mas também que o 6rgdo esteja na mesma posigdo por forma a
evitar os artefactos de movimento. Uma forma de o conseguir é através da sincronizagdo
electrocardiografica das aquisicGes, em que cada pulso de radiofrequéncia ocorre no
mesmo instante do ciclo cardiaco [66].

A respiracdo é outra causa de artefactos de movimento. A sincronizagdo da
aquisicdo com os movimentos respiratérios é possivel mas pouco eficaz na redugédo dos
artefactos. A solugdo mais utilizada, e possivel desde a utilizagdo de sequéncias mais
rapidas, é o uso da apneia durante a aquisi¢cdo. E pedido ao doente que sustenha a sua
respiragdo, por pelo menos metade do tempo da aquisicdo. A primeira metade da
aquisicdo é utilizada para o preenchimento das linhas centrais do espaco K, que
correspondem as frequéncias mais baixas e que contém a maior parte da informacao da
imagem. Habitualmente, é solicitado que o doente sustenha a respiragdo durante a
expiracao por forma a manter o tdrax na mesma posi¢cdo, o que empiricamente se julga
ser mais facil de obter durante a expiragdo do que durante a inspiragdo [66].

Através da segmentacdo da aquisicdo de imagens, que pode ser aplicada tanto
nas sequéncias eco de gradiente como nas sequéncias eco de spin, consegue-se
aumentar o numero de linhas do espago K adquiridas durante um intervalo TR. Assim
consegue-se que para um mesmo numero de sinais adquiridos que o tempo de aquisi¢do
seja reduzido [67].

Diferentes sequéncias com tempos de aquisicdo reduzidos sdo utilizadas nos

estudos cardiovasculares:
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- Turbo-spin-echo Sequence (TSE) — é uma versdo mais rapida da sequécia eco
de spin. Em vez de um pulso eco de spin, o pulso de excitagdo de 902 é seguido por uma
série de pulso de 1802 que produzem uma série de sinais de eco, cada com uma diferente
fase de codificagdo. Isto leva a que em vez da medig¢do de uma linha K, varias linhas K sdo
medidas. O nimero de pulsos de 1802 é referido como o factor turbo, diminuindo o
tempo de aquisi¢do. Estas sequéncias sdo utilizadas para o estudo cardiaco morfoldgico e
na caracterizacdo tecidual através das ponderac¢des T1 e T2, apresentando as cavidades
cardiacas codificadas a preto (black blood sequences).

- “Fast sequences” com eco de gradiente — varias sequéncias eco de gradiente
foram desenvolvidas com o objectivo de reduzir o tempo para formagdo e aquisi¢cdo das
imagens. A mais utlizada hoje em dia na avaliagdo cardiaca é a sequéncia Steady State
Free Precession (SSFP). Estas sequéncias sdo usadas na caracterizacdo cardiaca
morfoldgica e funcional, por se conseguir através delas, de forma muito rapida, imagens
com elevadas relagdes sinal / ruido e contraste / ruido.

- Prepulse sequences — um “pré-pulso” pode ser transmitido antes do pulso de
excitacdo de uma sequéncia basica por forma a influenciar o contraste da imagem,
podendo suprimir a gordura ou o sinal do sangue. Um pulso de 1802 (pulso de inversdo)
antes de sequéncias eco de gradiente é usado por forma a aumentar o contraste T1. A
intensidade de contraste em T1 pode ser controlada através da modificagdo do tempo de
intervalo entre o pulso de inversdo e o pulso de excitagdo (TI- tempo de inversdo). Estas
sequéncias sdo usadas para a detecgdo de realce tardio do miocardio e na avaliagdo da
perfusdo do miocardio. As sequéncias Phase Sensitive Inversion Recovery (PSIR) sdo hoje
em dia as mais usadas na pesquisa do realce tardio do miocardio. Associam um pulso de
inversdo, a um tempo ideal de inversdo para aumentar o contraste em T1, e a uma
sequéncia SSFP.

- Phase contrast Images — estes métodos exploram o fenémeno de desvio de

fase. Enquanto um gradiente é aplicado, os spins em movimento regressam a sua fase de
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origem apenas parcialmente e numa proporgao relacionada com a sua proépria velocidade
e com o tempo em que o gradiente é aplicado. Esta proporgdo permite quantificar o
sentido do fluxo e a velocidades do sangue em determinadas areas de interesse. Estas
imagens sdo usadas na determinagdo da frac¢do de regurgitagdo de uma valvula e, por
possibilitarem um calculo do débito sanguineo num determinado vaso, sdo usadas na
avaliagdo de eventuais comunicagGes entre a circulagdo sistémica e a circulagdo
pulmonar [66-68].

Os desenvolvimentos técnicos aplicados a RM dos ultimos vinte e cinco anos
permitiram que o estudo cardiaco deixasse de ser meramente morfoldgico possibilitando

uma analise da func¢do cardiaca, das caracteristicas teciduais e da perfusdo do miocardio.
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RM no estudo da doencga cardiaca isquémica

Na doenga cardiaca isquémica existe um estreitamento do liumen das artérias
coronarias, impedindo o normal fluxo sanguineo e aporte de oxigénio para o tecido
miocardico. A isquémia condiciona um espectro de patologias que vai desde a angina
estavel até ao enfarte agudo do miocardio e é actualmente considerada a principal causa
de morbilidade e mortalidade nos paises desenvolvidos [69,70]. Segundo os dados da
Direc¢do Geral de Saude referentes a 2008, as doengas do aparelho circulatério sdo a
primeira causa de morte em Portugal, com 32,3% do total de ébitos [71]. O tabagismo, a
dislipidémia, a obesidade e a hipertensdo sdo factores de risco que potenciam o
desenvolvimento das doengas coronarias. Com o intuito de diminuir a morbi-mortalidade
da doenga cardiaca isquémica é de primordial importancia a detecgdo e avaliagdo
precoces da doenca para permitir uma adequada intervencgdo terapéutica [69,70].

A avaliagdo imagioldgica da doenca cardiaca isquémica é efectuada pela
demonstra¢do anatémica das corondrias ou através de estudos funcionais.

A TCMD, especialmente desde a introdugdo dos aparelhos de 64 cortes,
mostrou que é possivel, de uma forma ndo invasiva, uma demonstracdo detalhada da
anatomia coronaria.

O conhecimento actual da cascata isquémica permite-nos conhecer a
progressdao do fendmeno isquémico consoante o grau de lesdo coronaria. Perante uma
estenose existem factores compensatdrios de manutengdo do fluxo coronario basal
(reserva coronaria). Numa fase inicial da doenga coronaria s6 necessidades metabdlicas
excessivas vao exceder o limite desta compensacdo. Assim, a deteccdo precoce
minimamente invasiva da doencga cardiaca isquémica pode ser efectuada através de
estudos que avaliem a perfusdo do miocardio mas sob stress, tal como o faz a

Ressonancia Magnética de perfusdo (RMp) [72].
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Na doenga cardiaca isquémica, a demonstracdo de dareas de isquémia do
miocardio e a avaliagdo da viabilidade do miocérdio sdo muito importantes para orientar
uma terapéutica adequada. Nesta avaliagdo o contributo da TC é diminuto quando
comparado com os estudos funcionais obtidas pelos métodos cintigraficos, pela
ecocardiografia de sobrecarga e pela Ressonancia Magnética.

A RM cardiaca de stress é efectuada através de 2 protocolos diferentes: 1) pela
avaliagdo da perfusdo do miocédrdio aquando da injec¢do endovenosa de gadolinio, sob
stress induzido por um vasodilatador, a adenosina, e; 2) pela avaliagdo de anomalias da
contractilidade do miocardio induzida pela injec¢do de baixas doses de dobutamina
[69,72].

A adenosina é um pequeno composto heterociclico amplamente distribuido
pelo organismo. S3o conhecidos quatro subtipos de receptores da adenosina (A1, A2A,
A2B e A3). Quando se liga aos receptores cardio-especificos (A2A) desencadeia uma série
de reacgdes em cadeia que levam a vasodilatagdo coronaria.

Os efeitos vasodilatadores da adenosina predominam, embora associados a
uma resposta cronotropica e inotrdpica ligeira. Em doentes sem doenga corondria o fluxo
nas artérias de reserva corondria aumenta de 3 a 5 vezes em relagdo ao repouso. Em
pacientes com estenoses coronarias significativas os pequenos vasos de reserva coronaria
ja estdo totalmente dilatados mesmo em repouso pelo que nao sdo afectados pela
adenosina [72,73]. A diferenca do fluxo distal em stress entre coronarias normais e
corondrias com estenose hemodinamicamente significativa é detectada através de RM
por defeitos subendocardicos no realce precoce do miocardio aquando da injeccdo de

gadolinio. (figura 31)
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fig.31.avi

Fig. 31 — Sequéncia IR-SSFP em incidéncia medial no eixo curto. (a-d) Defeito de perfusdo da parede
inferior (seta). Notar a chegada de contraste ao ventriculo direito (a), ao ventriculo esquerdo (b) e o

realce progressivo do miocdrdio (c-d). (clicar no pictograma para ver filme)

Segundo o American College of Cardiology a RM cardiaca de stress esta indicada
na deteccdo de doenga coronaria em doentes sintomaticos com probabilidade pré-teste
intermédia, com electrocardiogramas ininterpretaveis ou que sejam incapazes de realizar
exercicio [19].

A preparagdo para o exame com adenosina inclui o jejum de 4 horas, ndo ingerir
derivados da xantina (aminofilina) nem produtos com cafeina nas 24 horas que
antecedem o exame.

As contra-indicagbes para a administracdo da adenosina sdo: histéria de
broncoespasmo ou de asma, hipotensdo persistente (pressdo sistdlica inferior a 90
mmHg), angina instavel, enfarte agudo de miocérdio recente (hd menos de 2 dias),
blogueio AV de alto grau, arritmias ndo controladas e estenose adrtica critica.

A adenosina é administrada em infusdo durante 4 minutos a uma dose de 140
ug/kg/min. Os efeitos secundarios da adenosina sdo muito frequentes. Esses efeitos sdo
de baixa gravidade: “flushing” (37%), dor toracica (35%), dispneia (35%), cefaleia (14%) e
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bloqueio AV transitdrio (8%). Estes efeitos habitualmente resolvem rapidamente com a
suspensdo da infusdo, uma vez que a semi-vida da adenosina é muito curta (segundos) A
aminofilina pode ser usada com antidoto mas raramente é necessario [73,74].

Para realizar uma RM de stress cardiaco, devemos dispor de um sistema de
perfusdo/infusdo compativel com o campo magnético, um “transfer” que possibilite um
rapido transporte do doente e uma mesa de suporte avangado de vida que inclua um
desfibrilhador. Um estudo completo com avaliagdo de 2 “passagens” (em stress e em
repouso) e com pesquisa do realce tardio demora cerca de 30 minutos. Assim que
obtemos os planos cardiacos correctos, iniciamos a infusdo de adenosina, que dura 4
minutos. No fim da infusdo injectamos por via endovenosa gadolinio a um fluxo de 4
ml/seg a uma dose de 0,10 mmol/kg. Depois avaliamos a fungdo ventricular esquerda.
Passados cerca de 7-10 minutos, em repouso, efectua-se novo estudo de perfusdo, com
nova injeccdo de gadolinio. Passados outros 7-10 minutos pesquisamos o realce tardio
através de imagens com pulso de invers3o.

Em 2007 Nandalur et al. efectuou uma meta-andlise da “performance”
diagnodstica da RM cardiaca de stress. Incluiu 37 estudos num total de 2.191 doentes e
encontrou valores de especificidade de 81% e de 86% e valores de sensibilidade de 91% e
de 83%, nos estudos de perfusdo e nos estudos de avaliagdo de anomalias induzidas da
contractilidade do miocardio, respectivamente [75].

Num estudo da viabilidade do miocérdio avalia-se a capacidade de recuperagdo
da fun¢do do miocdrdio disfuncional apds revascularizagdo coronaria. Kim et al. e
posteriormente Choi e al. demonstraram o papel do realce tardio na avaliagdo da
extensdo parietal do enfarte e a sua correlagdo com o progndstico da fungdo contractil
apods revascularizagdo [76,77]. O realce tardio traduz a retencdo de contraste ou o
aumento do volume de distribui¢do, associados ao enfarte crénico, ao enfarte agudo e a
patologias inflamatdrias. A extensdo parietal do realce tardio fornece-nos informagdo

quanto a viabilidade do miocérdio; sendo que, se atingir menos de 25% da espessura do
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miocardio indicia viabilidade; um envolvimento superior a 75% relaciona-se com

miocardio ndo viavel; e, um envolvimento entre 25 a 75% indica a possibilidade de ainda

existir viabilidade [76,77]. (figura 32)

Fig. 32 — Sequéncia PSIR em incidéncia medial no eixo curto. A) Realce tardio de cerca de 25% da
espessura da parede inferior do VE (seta preta) — miocdrdio provavelmente vidvel. B) Realce tardio

transmural da parede inferior do VE (seta cinzenta) — auséncia de viabilidade da parede inferior.

As capacidades diagndsticas da RM de stress parecem comparaveis, sendo
superiores as do SPECT e da ecocardiografia de stress. Tem a vantagem em relagdo ao
SPECT de ser isento de radiacdo, de ndo ser susceptivel a artefactos de atenuacdo e de
possuir maior resolucdo espacial, o que permite a detecgdo de defeitos subendocardicos.
Para além disso, possibilita uma avaliagdo funcional precisa e através do realce tardio
identifica com alta acuidade o tecido miocardico nao viavel [75].

A RM cardiaca de stress induzido pela adenosina é um método diagndstico
seguro e com boa capacidade diagndstica no diagndstico de doenga corondria.

A RMp pelas suas caracteristicas intrinsecas — auséncia de radiagdo, boa

resolugdo espacial, sequéncias rapidas (permitindo um tempo de aquisicdo de duragdo

73
CONTRIBUTOS DA IMAGEM SECCIONAL EM CARDIOLOGIA



RM no estudo da doencga cardiaca isquémica

compativel com uma apneia) e curta duragdo de execugdo (cerca de 30 minutos) com
obtengdo de um grande volume de informacgdo - aliadas as suas especificidades neste
campo de estudo — avaliagdo morfo-funcional, de perfusdo e de viabilidade miocardicas,
pode ter um papel cada vez mais importante no diagndstico e avaliagdo da doenga

cardiaca isquémica.
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Abstract: Introdugéo e objectivos

Através da Ressonancia Magnética de perfusdo (RMp) é possivel diagnosticar isquémia do miocardio.
0 objectivo do trabalho foi avaliar os resultados do uso clinico da RMp no estudo da DCI.

Métodos

Foram estudados 55 doentes através de RMp, num aparelho de 1.5 T (Siemens Symphony), através da
injeccdo de quelato de gadolinio (0,10 mmol/kg), utilizando uma sequéncia IR-SSFP. O stress foi
induzido pela adenosina (140 pg/kg/min durante 4 minutos).

Os resultados foram comparados com os das coronariografias e das cintigrafias de perfusio do
miocardio. A concordincia entre as variaveis qualitativas foi a avaliada através do coeficiente kappa.
Foi considerada significancia estatistica a 95%.

Efectuou-se um "follow-up"” clinico minimo de 12 meses.

Resultados

Das 55 RM efectuadas em 19 (34.5%) ndo se detectou isquémia ou necrose do miocardio, em 17
(30.9%) foi diagnosticada area de necrose sem isquémia, em 7 (12.7%) isquémia isolada e em 12
(21.8%) isquémia em doente com enfarte prévio.

A comparagdo especifica em fungido do territorio de irrigagdo corondria entre as técnicas foi muito boa:
Descendente anterior e corondria direita - k=0,8571; intervalo 0,59-1, circunflexa - k=0,8108; intervalo
0,59-1.

Nao se conseguiu obter qualquer razdo de concordéncia entre as RMp e as cintigrafias realizadas.
Conclusdes

Numa populagdo com elevada prevaléncia de doenga coronaria, a RMp mostrou ser um exame capaz de
diagnosticar doenga corondria significativa, através da identificagdo de isquémia do miocardio.

Cardiac Magnetic Resonance Stress Perfusion: single center study

Background and aims:

Myocardial ischemia can be assessed with cardiovascular Magnetic Resonance perfusion (MRp).
This study aims to analyze the clinical utility of MRp in the diagnosis of significant coronary artery
disease.

Methods

75
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Fifty five patients were examined with a 1.5 T MRI tomograph (Siemens Symphony), first pass of 0,10
mmol/kg gadolinium-chelate, at rest and during adenosine vasodilatation (140 pg/kg/min for 4 min)
by using a IR-SSFP sequence.

The results were compared with coronary angiography and with SPECT myocardial perfusion images.
Agreement for qualitative diagnosis was measured by kappa coefficient, considering statistical
significance at 95%.

A 12 months minimum clinical follow-up was made.

Results

In 19 patients (34.5%) MRp was negative for myocardial ischemia and necrosis, in 17 (30.9%) it was
negative for ischemia but the patient had necrosis, in 7 (12.7%) only ischemia was present and in 12
(21.8%) ischemia was larger than necrosis.

The comparison between MRp and coronary angiography for ischemia detection, by coronary artery
territories was very good: left anterior descendent and right coronary - k=0,8571 (0,59-1), circunflex -
k=0,8108 (0,59-1). On the contrary, there was no correlation for myocardial ischemia detection
between MRp and SPECT.

Conclusions

MRp is able to provide the diagnosis of significant coronary disease in a high risk population, by
myocardial ischemia recognition.
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Ressonancia Magnética Cardiaca de Perfusdao em Stress: a experiéncia de um centro
nacional

Cardiac Magnetic Resonance Stress Perfusion: single center study

Introdugao

As primeiras imagens obtidas por ressonancia magnética (RM) ao coragdo com sincronizagdo
electrocardiografica tém cerca de 30 anos. Inicialmente, a RM era apenas utilizada no estudo
cardiaco morfoldgico e funcional. Desde ha cerca de 12 anos que desenvolvimentos técnicos
possibilitaram a avaliagdo do realce tardio e da perfusdo do miocérdio, potenciando o valor da
RM no estudo doenga cardiaca isquémica (DCI) (1).

As caracteristicas operativas da ressonancia magnética de perfusdo (RMp) na detecgdo de
estenose corondria significativa foram investigadas, desde entdo, através de multiplos
trabalhos de comparagdo com a coronariografia. Os valores de sensibilidade encontrados
variam entre 70-93% e de especificidade entre 71-97% (2-15).

Actualmente, entre nds, ha uma maior divulgagdo dos exames de RM com estudo do realce
tardio do miocardio, nomeadamente para avaliagdo da viabilidade do miocardio (16-20), do
que dos estudos de perfusdo por RM.

A diminui¢do da perfusdo do miocardio esta directamente relacionada com a isquémia do
miocardio. Na pratica clinica a avaliagdo imagioldgica da perfusdo do miocardio é efectuada
essencialmente através métodos cintigréficos, tendo maior divulgagdo o “single photon
emission computed tomography” (SPECT).

A perfusdo do miocardio em repouso estd mantida até o estreitamento do limen coronario ser
superior a 90% (3). Para detectar isquémia através de exames imagioldgicos que estudem a
perfusdo do miocérdio é necessario exercicio fisico ou agentes farmacolégicos que aumentem
as necessidades de oxigénio do midcito. Em RM o aumento do fluxo sanguineo nas coronarias

é conseguido através de agentes farmacoldgicos vasodilatadores, como a adenosina.

CONTRIBUTOS DA IMAGEM SECCIONAL EM CARDIOLOGIA

77



WD WN e

RM no estudo da doencga cardiaca isquémica

78

A perfusdo do miocardio é avaliada por RM em sequéncias ponderadas em T1 com imagens
dinamicas aquando da administragdo rapida de quelato de gadolinio por via endovenosa.

(imagem 1)

O objectivo do trabalho foi avaliar os resultados do uso clinico da RMp no estudo da DCI.

Métodos

Foram incluidos neste estudo 55 doentes consecutivos referenciados para a realizagdo de RMp
nos Hospitais da Universidade de Coimbra (HUC) desde Janeiro de 2004 até Novembro de
2010. A selecgdo dos pacientes coube aos cardiologistas responsaveis em consultas
hospitalares de doenga coronaria. Na altura da consulta foram excluidos doentes com
contraindicagdo para a realizagdo de RM (presenca de desfibrilhador, pace-maker, implantes
cocleares, corpos estranhos material ferromagnético, claustrofobia incapacitante), com
contraindicagdo para a administragdo endovenosa de quelato de gadolinio (histdria de alergia
prévia ao gadolinio, insuficiéncia renal com taxa de filtragdo glomerular inferior a
30ml/min/1,73m2) ou com contraindicagdo para a administracdo de adenosina (histéria de
broncoespasmo ou asma, hipotensdo persistente com pressdo sistdlica inferior a 90 mmHg,
angina instavel, enfarte do miocardio ha menos de 2 dias, bloqueio auriculo-ventricular de alto
grau, arritmias ndo controladas, estenose adrtica critica). De assinalar que, depois da selecgdo
dos doentes para a realizagdo da RMp em consulta nenhum doente foi excluido.

A RMp foi solicitada com o objectivo de avaliar a presenga de doenga cardiaca isquémica em
casos de suspeita ou nos doentes com doenga conhecida para estratificagdo de risco e/ou
avaliagdo da viabilidade miocardica. Dos 55 doentes selecionados para a realizagdo da RMp em
28 (51%) havia antecedentes conhecidos de doenga corondria, em 25 (45%) por diagndstico
prévio de enfarte do miocardio e em 16 (29%) havia antecedentes de revascularizagdo

coronaria. De assinalar que 3 doentes previamente revascularizados ndo tinham antecedentes
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enfarte do miocdrdio. Os restantes 27 doentes (49%), sem antecedentes conhecidos de
doenga corondria, apresentavam uma probabilidade pré-teste intermédia ou alta de doenga
coronaria. A populagdo foi caracterizada relativamente a idade, data de realizagdo da RM de
perfusdo, sexo e factores de risco para a DCl. Foram pesquisados quais os territdrios
submetidos a revascularizagdo quer ela fosse cirirgica quer fosse por terapéutica
endovascular, para correlagdo com os resultados da RMp.

Os resultados das RMp foram comparados com as SPECT realizadas nos 6 meses prévios e as
coronariografias efectuadas nos 6 meses seguintes, desde que ndo tenha ocorrido qualquer
evento coronario durante esses periodos (angina instavel ou enfarte). Ndo foi efectuada
comparagdo com a coronariografia em 2 doentes com miocardiopatia hipertrofica.

Foi considerado resultado positivo para isquémia, a presencga de defeito de perfusdo em local
diferente ou coincidente com o de necrose, desde que com uma area superior.

Foi avaliada a concordancia dos territérios miocdrdicos afectados segundo os relatérios das
RMp com os registados nas SPECT e coronariografias. Os resultados considerados na
comparagdo entre as técnicas englobaram todos os territdrios atingidos, pela isquémia e pela
necrose. Na andlise comparativa dos resultados da RMp, em relagdo a coronariografia foi
considerado territério da Descendente Anterior (DA) os segmentos da parede anterior, septal
e apex; territdrio da Circunflexa (Cx) os segmentos da parede lateral do ventriculo esquerdo; e
territério da Coronaria Direita (CD) os segmentos da parede inferior do ventriculo esquerdo
(22).

As angiografias coronarias foram efectuadas de acordo com a pratica corrente no servigo de
cardiologia dos HUC, com observagdo angiogrifica em dois planos, tendo sido considerada
uma estenose significativa uma redugdo maior que 50 % do limen de uma artéria epicardica
major ou de um dos seus principais ramos (com calibre maior ou igual a 2 mm).

Nos estudos de SPECT as imagens de perfusdo miocardica foram obtidas através de duas

injeccOes em veia periférica de Tecnécio 99m-tetrafosmina- protocolo esforgo-repouso. A

CONTRIBUTOS DA IMAGEM SECCIONAL EM CARDIOLOGIA

79



® U WN

RM no estudo da doencga cardiaca isquémica

80

aquisicdo tomografica das imagens, sincronizada com o ECG, foi realizada cerca de 30 a 45
minutos apds a injecgdo com utilizagdo de cdmara-gama de dois detectores, equipada com
colimador de baixa energia e alta resolugdo. Através de uma trajectéria de 1802 foram
adquiridas 32 projecgdes de 30 segundos. Na aquisi¢do de imagens foi usada uma matriz de 64
x 64 pixels. Foi feita a analise visual das alteragdes da perfusdo e a quantificagdo da fracgdo de
ejecgdo ventricular esquerda.

Os exames de RM foram realizados num aparelho Siemens Symphony Maestro Class 1,5 T. Em
todos efectuamos avaliagdo de 2 “passagens” (em stress e em repouso) e pesquisdmos o
realce tardio do miocardio. A sequéncia utilizada para o estudo de perfusdo é ponderada em
T1, “SSFP” com pulso de inversdo (dngulo de bascula de 152, tempo de inversdo de 100ms,
tempo de eco de 1.11 ms, tempo de repeticdo de 182 ms; matriz de 78 x 128 pixels), com
obtengdo de 4 imagens (3 no eixo curto cardiaco e 1 no eixo longo) por batimento cardiaco ou
por 22 batimento cardiaco (dependendo da frequéncia cardiaca).

A adenosina foi administrada em infusdo durante 4 minutos a uma dose de 140 pg/kg/min. Os
estudos de perfusdo foram efectuados apds a injecgdo por via endovenosa de quelato de
gadolinio a um fluxo de 4 ml/seg e a uma dose de 0,10 mmol/kg. Em todos os doentes
avaliamos a fungdo ventricular esquerda.

Foi efectuado um “follow-up” clinico durante um periodo médio 33 meses, num minimo de 12
meses apos a realizagdo da RMp, através de consulta do processo clinico hospitalar e/ou por
contacto telefénico com o doente ou familiar. Foram pesquisados apenas os eventos major,
nomeadamente a existéncia de novo enfarte do miocardio ou de angina instavel e/ou a
necessidade de revascularizagdo coronaria.

Na analise estatistica, para as varidveis quantitativas (continuas) foram determinadas medidas
de tendéncia central (média) e de dispersdo (desvio-padrdo e intervalo de confianga da média
de 95%). As varidveis qualitativas (nominais) foram descritas através da sua frequéncia de

observagdo (n) e do calculo da sua frequéncia relativa (%). A concordancia entre as varidveis
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qualitativas foi a avaliada através do coeficiente kappa. Foi considerada significancia estatistica

a2 95%.

Resultados
Os dados demograficos e os factores de risco referentes a populagdo dos 55 pacientes

consecutivos que efectuaram RMp estdo descritos na Tabela I.

As RM efectuadas nos 55 doentes permitiram efectuar uma analise morfo-funcional do
ventriculo esquerdo. O volume telediastélico do ventriculo esquerdo (VTVE) médio foi
calculado em 189,49 (+ 55.44) ml, apresentando-se dilatado em 22 doentes (40 % dos casos). A
massa miocardica do ventriculo esquerdo média foi calculada em 170,25 (+ 44.27) gr,
apresentando um valor aumentado em 5 casos (9 %) (2 casos de miocardiopatia hipertréfica
diagnosticada). A fracgdo de ejecgdo ventricular esquerda média foi calculada em 59.53
(£14.35) %, estando diminuida em 21 casos (38 % dos casos). (ver tabela 1)

Foram considerados achados complementares nos exames de RM 6 casos de estenose adrtica
(10.9%), 7 de insuficiéncia mitral (12.7%), 4 de insuficiéncia adrtica (7.3%), 2 com estenose

mitral (3.6%) e 1 com lesdes de miocardite prévia (1.8%).

Das 55 RM efectuadas em 19 (34.5%) ndo se detectou isquémia nem necrose do miocérdio
(exame negativo); em 17 (30.9%) o defeito de perfusdo em stress era coincidente com a drea
de necrose (exame negativo para isquémia); em 7 (12.7%) existia apenas defeito de perfusdo
em stress (exame positivo para isquémia); e, em 12 (21.8%) o defeito de perfusdo em stress
apresentava dimensdes superiores a drea de necrose (exame positivo para isquémia do

miocdrdio em doente com enfarte prévio). (ver tabela Ill)

CONTRIBUTOS DA IMAGEM SECCIONAL EM CARDIOLOGIA

81



W d oUW N R

RM no estudo da doencga cardiaca isquémica

82

Em todos os 36 doentes com RMp negativo nenhum apresentou durante o “follow-up” clinico
eventos clinicos major que se pudessem relacionar com doenga coronaria. Apenas 3 deles
efectuaram coronariografia e em todos foi negativa para lesdes corondrias significativas.

Nos 19 doentes RMp positivo em 2 ndo foi efectuada comparagdo com o resultado da
coronariografia por corresponderem a miocardiopatias hipertréficas e existir uma causa para
isquémia para além da presenga de doenga coronaria significativa. Dos restantes 17 doentes
em 11 foi efectuada coronariografia, que detectou lesGes corondrias significativas em 9.

Dos 6 doentes com RMp positiva para isquémia do miocérdio e que ndo foram submetidos a
coronariografia nos 6 meses seguintes, em nenhum ocorreu evento agudo do foro coronario.
Na analise comparativa dos resultados da RMp verificdmos que 14 doentes foram submetidos
a coronariografia nos 6 meses subsequentes sem que tenha havido cirurgia de
revascularizagdo e ou enfarte do miocardio entre os exames.

Em dois doentes considerados com RMp positiva para isquémia do miocérdio o resultado da
coronariografia foi considerado negativo. Num deles embora existisse lesdo corondria
responsavel por drea de enfarte também diagnosticada por RM, a lesdo ndo era concordante
com o territério suspeito de isquémia.

A concordancia global entre as técnicas foi boa (k=0,6585; intervalo de 0,2467-1).

A comparagdo especifica em fungdo do territdrio de irrigagdo corondria entre as técnicas foi
muito boa, em qualquer dos territérios considerados: descendente anterior — k=0,8571;
intervalo 0,59-1, circunflexa — k=0,8108; intervalo 0,59-1, corondria direita — k=0,8571;

intervalo 0,59-1. (ver tabela IV)

Dos 55 doentes que realizaram RMp, 16 tinham efectuado SPECT nos seis meses prévios, sem
que tenha havido revascularizagdo nem qualquer evento corondrio major entre os exames.

N&o se conseguiu obter qualquer razdo de concordancia entre as RMp e as SPECT realizadas,
uma vez que a probabilidade dos resultados entre ambos os exames serem coincidentes foi

inferior a probabilidade aleatdria. (ver tabela V)
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Apenas 2 doentes efectuaram sequencialmente a SPECT, a RMp e a coronariografia, sem que
tenham existido eventos coronarios major nem revascularizagdo entre os exames. Tratava-se
de 1 paciente com SPECT positiva e RMp negativa, cuja coronariografia ndo mostrou lesdes
coronarias e de outro com SPECT negativa, RMp positiva e coronariografia concordante com a
RMp.

No “follow-up” clinico efectuado a todos os doentes incluidos no estudo (n=55), nenhum que
tivesse uma RMp negativa para isquémia do miocédrdio (n=36) apresentou qualquer evento
coronario major. No entanto, nos doentes em que a RMp foi positiva e em que ndo houve
registo da realizagdo de nova coronariografia (n=6) também ndo se registaram eventos
coronarios major. Na populagdo estudada registou-se um dbito, por neoplasia maligna.

A adenosina ndo necessitou de ser suspensa antes dos 4 minutos previstos no protocolo, em
nenhum dos 55 doentes. Todas as reacgOes atribuidas a sua administragdo (flush, sensagdo de
opressdo toracica, tonturas, bloqueio A-V) foram transitdrias, tendo terminado logo apds a

administragdo.

Discussao

A acuidade diagndstica da RMp na detecgdo de estenose coronaria significativa foi investigada
através de multiplos trabalhos de comparagdo com a coronariografia. A maioria destes estudos
foi efectuada em centros Unicos e através da realizagdo de RMp em doentes referenciados
para angiografia corondria (3-15).

Em 2007 Nandalur et al. efectuou uma meta-analise das caracteristicas operativas da RM
cardiaca de stress. Incluiu 14 estudos de centros Unicos na avaliagdo da RMp no diagndstico de
doenga corondria significativa, num total de 1.183 doentes e encontrou uma boa

especificidade (81%) e uma boa sensibilidade (91%) (2).
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Wolff conduziu um estudo multicéntrico de aferigdo da dose de gadolinio a administrar, com
99 doentes que tinham coronariografia agendada, tendo encontrado uma érea sob a curva
ROC de 0.90+0.04 e bons valores de sensibilidade (93%) e especificidade (75%) (9).

O presente estudo foi realizado em doentes consecutivos referenciados por consulta
hospitalar de cardiologia, com suspeita ou diagndstico de doenga cardiaca isquémica. A
populagdo estudada apresenta uma elevada prevaléncia de doenga coronaria, tendo mesmo
16 doentes (29%) ja antecedentes de revascularizagdo corondria previamente a RMp.

A elevada prevaléncia de doenga corondria na populagdo estudada relaciona-se seguramente
com o elevado nimero de pacientes que apresentaram volume telediastdlico aumentado
(n=22; 40% da populagdo); e, que tinham uma fungdo sistdlica diminuida (n=21; 38%).

A RM identificou imagens de realce tardio compativeis com enfartes prévios em 29 doentes
(53%), dos quais em 25 havia antecedentes clinicos conhecidos de prévio enfarte. Avaliamos
pois, as caracteristicas da RMp numa populagdo com uma elevada prevaléncia de doencga
coronaria e em que mais de metade dos doentes apresentou imagens compativeis com
enfartes prévios.

As caracteristicas operativas encontradas na literatura da RMp parecem compardveis com as
da SPECT no diagndstico de doenga coronaria significativa. Os valores de sensibilidade e de
especificidade no diagndstico doenga coronaria significativa encontrados na literatura variam
entre 83-95% e 53-95% para o SPECT, e, entre 70-93% e 71-97% para a RMp (1,3-15,22).

No entanto, no presente estudo ndo se conseguiu estabelecer uma razdo de concordancia nos
resultados entre as duas técnicas. Esta auséncia de concordancia entre a RMp e a SPECT
julgamos ser devida ao viés na selec¢do de doentes referenciados para RMp e ao reduzido
nimero da amostra. De referir que por vezes, a RMp foi solicitada por a suspeita clinica ndo
ser concordante com o resultado da SPECT disponivel. Dezasseis doentes tinham realizado a
SPECT nos 12 meses antes da RMp, tendo nestes casos a RMp sido solicitada por o resultado

da SPECT ter suscitado duvidas ao cardiologista assistente. Na maioria dos doentes em que a
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SPECT foi positiva e a RMp efectuada posteriormente negativa, a investigagdo imagioldgica

terminou com o exame de RMp, ndo existindo coronariografia como “gold standard”.

Em apenas 2 doentes efectuaram-se sequencialmente a SPECT, a RMp e a coronariografia, sem
que tenham existido eventos coronarios major nem revascularizagdo entre os exames.
Tomando a coronariografia como “gold standard” esses doentes foram um falso positivo e um
falso negativo para doenga corondria significativa para a SPECT enquanto se revelaram

verdadeiros positivo e negativo na RMp.

E conhecida a dificuldade de valorizagio das imagens de SPECT quando vasos de mais que um
territdrio corondrio estdo afectados. Neste estudo dos 11 doentes com RMp positiva para
isquémia do miocardio e que efectuaram coronariografia, em 7 havia lesGes significativas em 2
ou nos 3 territdrios. Provavelmente devido a elevada resolugdo anatémica da RM, a existéncia
de lesGes significativas em vasos de diferentes territérios ndo pareceu ser um problema na
identificacdo dos defeitos de perfusdo.

Ao contrario da SPECT a RMp é isenta de radiagdo, esta caracteristica pode ter particular
importancia nos doentes revascularizados que podem necessitar de multiplos exames de
“follow-up”.

A RMp tem ainda como vantagens conhecidas relativamente a SPECT a auséncia de artefactos
de atenuagdo e uma maior resolugdo anatdmica, possibilitando a visualizagdo de defeitos sub-
endocdrdicos, o que pode ter contribuido para a falta de concordancia entre estes exames
numa populagdo ja muito “triada” pelo método cintigrafico.

De salientar que a RM possibilita uma avaliagdo funcional precisa e através do realce tardio
identifica com elevada acuidade a presenga tecido miocardico ndo vidvel (16-19). A RM para
além da caracterizagdo funcional com calculo dos volumes telediastdlicos e da fungdo sistélica

permitiu identificar outros achados, especialmente valvulopatias (17 doentes); e, a andlise do
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realce tardio permitiu uma caracterizagdo morfoldgica adicional possibilitando num caso a
identificagdo de cicatriz cuja localizagdo era compativel com prévia miopericardite.

A RMp com stress induzido pela adenosina é um método diagndstico seguro, ndo tendo havido
qualquer complicagdo importante nos nossos exames.

A boa concordancia global obtida entre a RMp e a coronariografia mesmo nosso pequeno
grupo de doentes, que apresentava uma prevaléncia de doenga coronaria tdo grande, salienta
as qualidades diagndsticas da RMp. A muito boa concordancia que obtivemos quando a
comparagdo foi efectuada por territério de irrigagdo coronaria, foi possivel por a resolugdo
espacial da técnica ser elevada.

A RMp pelas suas caracteristicas intrinsecas — auséncia de radiagdo, boa resolugdo espacial,
sequéncias rapidas (permitindo tempos de aquisi¢do com uma duragdo compativel com uma
apneia) e curta duragdo de execugdo (cerca de 30 minutos) com obtengdo de um grande
volume de informagdo - aliadas as suas especificidades neste campo de estudo — avaliagdo
morfo-funcional, de perfusdo e de viabilidade miocardicas, pode ter um papel cada vez mais
importante no diagndstico e avaliagdo da DCI (16-19).

A principal limitagdo a maior divulgacdo da RMp advém da pouca disponibilidade da técnica
numa patologia com tantos doentes e em que é necessaria uma resposta em tempo util.

A principal limitagdo a maior divulgagdo da RMp advém da pouca disponibilidade da técnica
numa patologia com tantos doentes e em que é necessaria uma resposta em tempo util.

Nesta populagdo com uma elevada prevaléncia de doenga corondria, nenhum doente com
RMp negativa para isquémia do miocdrdio apresentou lesdes na coronariografia quando
efectuada ou apresentou qualquer evento major de origem coronaria durante o “follow-up”
clinico. No entanto, ha que referir que houve um grupo de doentes (n=6) com a RMp positiva
sem registo de coronariografia posterior e também sem registo de eventos major de origem
coronaria. Assim, nesta amostra de reduzidas dimensdes o valor progndstico do resultado da

RMp dificilmente poderia ser considerado para andlise.
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A inexisténcia de coronariografia em todos os doentes impossibilitou o estabelecimento de um

“gold standard”, o que foi uma das principais limitagdes sentidas na realizagdo deste trabalho.

O reduzido numero da amostra e o reduzido nimero de SPECT disponiveis para comparagdo

também foram limitantes para uma adequada validagdo da técnica através deste estudo.

Conclusdo

Numa populagdo com elevada prevaléncia de doenga coronaria, a RMp mostrou ser um exame

capaz de diagnosticar doenga coronadria significativa, através da identificagdo de isquémia do

miocardio.
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Imagem 1

Sequéncia IR-SSFP imagem no eixo curto. (a-d) Defeito de perfusdo da parede inferior (seta). Notar a
chegada de contraste ao ventriculo direito (a), ao ventriculo esquerdo (b) e o realce progressivo do
miocérdio (c-d).

Tabela | — Caracteristicas demograficas e clinicas da populagdo

Ndmero de doentes 55
Média de idades (anos) 57 (£ 14)
Masculino 47 (86%)
Sexo
Feminino 8 (14%)
Hipertensdo Arterial 16 (29%)
Diabetes Mellitus 10 (18%)
Dislipidémia 20 (36 %)
Fumadores 2 (3%)
Factores de risco Tabagismo
Ex-fumadores 12 (22%)
Obesidade 3 (6%)
Revascularizagao 16 (29%)

corondria prévia

Por cateterismo 8 (14.5%)

Por cirurgia 8 (14.5%)

Os dados sdo apresentados sob a forma de média + desvio padrdo ou n (%).
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Tabela Il — Medigdes obtidas das RM de perfusdo

Pardmetros Média Valor Max Valor Min VA (D) VA (V)
VTVE (ml) 189.49 (+ 55.44) 402 132 22 (40%) -
MMVE (gr) 170.25 (+ 44.27) 277 85 5 (9%) J)
FEVE (%) 59.53 (+ 14.35) 78 17 0 (0%) 21 (38%)

As médias sdo apresentadas sob as formas descritas ou média + desvio padrdo; os valores anormais (VA) sob a
forma n (%).

VTVE: Volume Telediastdlico Ventriculo Esquerdo; MMVE: Massa Miocardica Ventricular Esquerda; FEVE:
Fracgdo de Ejecgdo Ventricular Esquerda.

Tabela I1I — Resultados da RM

Isquémia Necrose Casos (n=55)
Negativo Negativo 19 (34.5%)
Negativo Positivo 17 (30.9%)
Positivo Negativo 7(12.7%)
Positivo (> necrose) Positivo 12 (21.8%)
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Tabela IV — Comparagiio dos resultados da RMp e Coronariografia global e por
territorio de irriagaciio coronaria (n=14)

Coronariografia
RMp Positivos Negativos
Positivos 9 2
Negativos - 3
Descendente Anterior
Positivos 7 1
Negativos - 6
Circunflexa
Positivos 3 )
Negativos 1 10
Coronaria Direita
Positivos 7 1
Negativos - 6
Tabela V — Anilise dos resultados de CPM e RMp
CPM
Positivo Negativo
Positivo 2 2
RMp Negativo 7 5
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RM no estudo das miocardiopatias

As miocardiopatias constituem um importante e complexo grupo de doengas do
musculo cardiaco com mudltiplas etiologias e uma expressdo fenotipica variada [79-81].

O termo “miocardiopatia” foi utilizado pela primeira vez apenas em 1957.
Desde entdo uma série de defini¢gdes e classificagbes foram recomendadas. Em 1968 a
Organizagdo Mundial de Saude (OMS) definiu as miocardiopatias como doengas de
etiologia diversa e frequentemente desconhecida cuja caracteristica principal é a
cardiomegadlia e a insuficiéncia cardiaca. Em 1980, com base nos conhecimentos da
altura, a OMS considerou uma definigdo, uma mais vaga e abrangente, classificando de
miocardiopatias as “doengas do musculo cardiaco de causa desconhecida” [82]. A ultima
recomendacdo da OMS data de 1995 e propde como miocardiopatias “as doencas do
miocardio associadas a disfun¢do ventricular” e inclui pela primeira vez a displasia

arritmogénica do ventriculo direito e a miocardiopatia restritiva [83]. (ver figura 33)

[ Miocardiopatias ]

Hipertrofica Dilatada Restritiva Displasia Nao
Arritmogénica Classificavel

Fig. 33 — Diagrama da classificagdo das miocardiopatias recomendada pela OMS em 1995.
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Na década seguinte identificaram-se novas entidades mdrbidas e houve um
significativo aumento da capacidade diagndstica com a introdugdo e aumento da
divulgacdo da biologia molecular aplicada a medicina cardiovascular. Houve assim, um
aprofundamento do conhecimento das causas e da expressio fenotipica das
miocardiopatias [84-94]. Em 2006 a AHA propde uma definicdo abrangente de
miocardiopatia, “grupo heterogéneo de doencas do miocardio associadas a disfungdo
mecanica ou eléctrica, em que habitualmente (mas ndo invariavelmente) exibem
hipertrofia ventricular inapropriada ou dilatagdo, por varias etiologias que sdo
frequentemente genéticas. As miocardiopatias podem estar confinadas ao coragdo ou ser
parte de uma doenga sistémica, e, frequentemente levam a morte de causa
cardiovascular ou a insuficiéncia cardiaca progressiva” [79]. Esta definicdo muito similar a
recomendada em 2008 pela European Society of Cardiology (ESC) [95], exclui o
envolvimento miocédrdico secundério a doenga arterial corondria, a hipertensdo arterial
sistémica, a doenca valvular e patologia cardiaca congénita. A classificagdo proposta pela

AHA requalifica as miocardiopatias em funcdo da sua etiologia. (ver figura 34)

94
CONTRIBUTOS DA IMAGEM SECCIONAL EM CARDIOLOGIA



RM no estudo das miocardiopatias

Miocardiopatias
Primarias

1 1 1
[ Genéticas ] [ Mistas ] [ Adquiridas ]
ST TR e
Hipertréfica Dilatada Miocardites
p— p—
~—_ \\ J
N N . ( - N
Displasia Restritiva Induzidas pelo Stress
Arritmogénica VD [ | et (tako-tsubo)
~—_ \\ J
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Fig. 34 — Diagrama adaptado da classificagdo das miocardiopatias recomendada pela AHA em 2006.

As classificagOes formais das doengas do miocardio tendem a ser demasiado
complexas e em muitos aspectos contraditorias. Atendendo a natureza heterogénea das
miocardiopatias serd sempre extremamente dificil classificar o grupo de doengas
classificadas como miocardiopatias.

As miocardiopatias primarias sdo doencgas cardiacas frequentes com uma
prevaléncia estimada de 0,3-0,4% na populagdo geral, contribuindo significativamente
para o total de casos de insuficiéncia cardiaca e para o aumento do risco de morte subita
[79]. A prevaléncia de casos nos Estados Unidos da América é de 36 casos por 100.000

habitantes que corresponde a um total de mais de 100.000 casos [79].
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A Miocardiopatia Hipertréfica (MCH) é uma doenga primaria do sarcémero
cardiaco que apresenta um padrdo de hereditariedade autossémico dominante e uma
prevaléncia estimada de 1:500 (0,2%) na populagdo geral [95]. Caracteriza-se por
hipertrofia ventricular esquerda e envolvimento ocasional do ventriculo direito.

A MCH tem uma expressdo fenotipica muito heterogénea e um curso clinico
muito variavel. A grande maioria dos doentes apresenta uma esperanga de vida normal
[96-98]. Infelizmente, alguns doentes com MCH tém um risco acrescido de complicagGes
adversas, das quais as mais temidas sdo a morte subita e a insuficiéncia cardiaca [99,100].

A apresentacdo clinica é muito variavel, podendo ser um diagndstico ocasional
em portadores assintomaticos, ou, condicionar sintomas incapacitantes como a dispneia,
as tonturas, a dor toracica, a pré-sincope, a sincope e arritmias. A MCH pode igualmente
cursar com morte subita cardiaca como manifestagdo inaugural, mesmo que a hipertrofia
ndo seja marcada [101]. MCH é a mais frequente causa de morte subita relacionada com
o coragdo em individuos com menos de 30 anos [97].

De acordo com o American College of Cardiology (ACC)/ European Society of
Cardiology (ESC) Clinical Expert Consensus Document on Hypertrophic Cardiomyopathy, o
diagndstico clinico é estabelecido pela visualizagdo (habitualmente ecocardiografica) de
hipertrofia do ventriculo esquerdo, tipicamente de distribuigdo assimétrica, sem dilatagao
da cavidade ventricular e na auséncia de outra patologia cardiaca ou sistémica capaz de
produzir tais alteragdes. Contudo, apesar de hipertrofia ventricular esquerda (espessura 2
15 mm) constituir o actual critério de diagndstico clinico, as correlagdes fendtipo-
gendtipo demonstram que qualquer espessura da parede pode ser compativel com a
presenca de um gene mutante, pelo que o estudo molecular com identificagdo de
mutagles patoldgicas constitui o método mais eficiente para diagndstico de MCH,

mesmo na auséncia de evidéncia clinica da doenga [102].
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A ecocardiografia transtoracica é habitualmente o primeiro exame imagiolégico
no estudo da MCH, no entanto, num razoavel nimero de doentes, falha o diagndstico
devido as limitagGes intrinsecas a técnica, nomeadamente decorrentes da janela acustica
necessaria [103]. A RM cardiaca, através da utilizagdo das sequéncias dindmicas /
funcionais recentes, é uma técnica com uma capacidade impar na caracterizagdo do
fendtipo da MCH, definindo com precisdo os contornos do endocérdio e do epicardio em
qualquer plano. Assim, possibilita a caracterizagdo fenotipica detalhada sem utilizar

radiagdo ionizante. Permite também uma determinagdo precisa da massa ventricular

esquerda, que constitui um marcador importante da extensdo da hipertrofia [104]. (ver

figura 35)

Fig. 35 — Sequéncias SSFP cine para avaliagdo morfoldgica e funcional. Contornos do epi e
endocardiais perfeitamente identificdveis na teledidstole. A) Incidéncia do eixo curto. A drea de maior
espessura da parede estd mais frequentemente localizada a nivel do septo e parede anterior
contigua. B) Incidéncia do eixo longo 2 cdmaras. Hipertrofia do tipo apical. Aspecto tipico em “ds de

espadas” consequente ao espessamento dos segmentos apicais.
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A MCH é caracterizada por um aumento inexplicdvel da espessura da parede do
VE, ndo associado a dilatagdo da camara cardiaca. O padrdo e a distribui¢do da hipertrofia
ventricular sdo inconstantes. Os locais mais frequentemente hipertrofiados sdo o septo
anterior basal / parede anterior contigua e o septo inferior medial [104]. (figura 35 A)

Apesar da maioria dos doentes apresentar uma hipertrofia difusa das paredes
do VE, condicionando um aumento da massa ventricular, é relativamente frequente que
os doentes com MCH apresentem valores de massa ventricular esquerda normais por a
hipertrofia ser relativamente localizada [105].

A funcdo sistdlica 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 sistélico da valvula mitral [106]. (figura 36)

fig.36.avi

Fig. 36 — Sequéncia SSFP. Incidéncia do eixo longo cardiaco 3 cdmaras. A) didstole. B) sistole.
Obstrugdo da cdmara de saida do VE e movimento anterior sistélico da vdlvula mitral. Seta indica

turbuléncia de fluxo na sistole ventricular. (clicar no pictograma para ver filme)
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RM cardiaca permite a identificagdo de areas de realce tardio que inicialmente
se atribuiam apenas a fibrose do miocardio [107,108]. Desde os primeiros anos do novo
milénio que as areas de realce tardio diagnosticadas em doentes com MCH foram
atribuidas a fibrose miocardica e foram correlacionadas com a espessura do miocardio
[109-111], com a fungdo regional [110] e com arritmias ventriculares [112-114]. (figura

37)

Fig. 37— Sequéncia PSIR. Incidéncias do eixo curto cardiaco. Setas indicam dreas de realce tardio.

Na miocardiopatia hipertrdfica o realce tardio é tipicamente intra-miocdrdico podendo localizar-
se nas zonas de maior espessura do miocdrdio (A); também é frequente a localizagdo nas zonas

de insergdo do VD no VE (B).

O mecanismo fisiopatoldgico responsavel pelo realce tardio na MCH continua
sem estar totalmente esclarecido [115]. A etiologia da fibrose do miocardio na MCH é

tema de debate actual e mdltiplos factores tém sido propostos, tais como, a displasia das
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pequenas arteriolas coronarias intramurais condicionada pela hipertrofia ventricular e o
pelo gradiente dinamico gerado na camara de saida [116].

O realce tardio é muito frequente em pacientes com MCH. Estudos recentes
apresentam uma frequéncia de realce tardio em 50 a 80% dos doentes com MCH
[101,117-119]. Mesmo pacientes que alcangam idades avangadas sem as consequéncias
adversas da doenga, tais como a arritmias potencialmente letais e os sintomas de
insuficiéncia cardiaca, apresentam extensas areas de realce tardio [117].

A importancia do realce tardio detectado nas RM cardiacas efectuadas em
doentes com MCH é assunto de intenso debate cientifico. Autores defendem que a sua
deteccgdo é clinicamente relevante no processo de estratificagdo de risco, uma vez que,
varios estudos demonstram que se encontra associado a maior incidéncia de arritmias
ventriculares, disfungdo corondria, progressdo para faléncia cardiaca e a um mau
progndstico [101,118-120]. Por outro lado é licito pensar que apesar da extensdo do
realce tardio se poder relacionar com arritmias ventriculares malignas, a presenga de
realce tardio por si sé ndo deva ser considerada como indicador de mau progndstico,
dado que é um achado muito comum em doentes com MCH [115,117].

Recentemente foi questionado se todo realce tardio presente na MCH
corresponde a fibrose miocardica, tal como inicialmente se pensava. Atendendo que o
realce tardio é tao frequente na MCH e frequentemente observado em doentes com um
curso clinico favoravel é licito questionar se o realce tardio presente na MCH pode ter
outro substracto para além da fibrose miocardica [115]. Actualmente julga-se que, o
realce tardio pode relacionar-se com a reten¢do de gadolinio no compartimento
intersticial de colagénio alargado entre as miofibrilas normalmente alinhadas ou em

areas de fibrose perivascular [115].
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*Abstract

(1) Aim:

The aim of this study was to characterize, using the American Heart Association 17-segment model of the
LV, the pattern and the distribution of both left ventricle (LV) hypertrophy and late gadolinium

enhancement (LGE) in hypertrophic cardiomyopathy (HCM).

(2) Material and Methods:

Thirty one HCM patients underwent CMR (1.5 T scanner). Two experienced observers visually evaluated
by consensus each LV segment, regarding the end-diastolic maximum thickness and the presence of LGE,

which was classified into four categories.

(3) Results:

Septal segments were the most hypertrophied. No patients had a truly concentric hypertrophy, with a 4
mm minimum difference between the segmental wall thickness in the same short axis slice. LGE was
present in 83,9 % of the patients. LGE was not correlated with age, LV end-diastolic volume, LV mass,
LV ejection fraction, nor with LV out tract obstruction. The mid-cavity inferior segment was the most
frequently affected by LGE (61,3 % of the patients). The largest amount of LGE was depicted at septal

segments. Wall thickness and LGE were correlated at 10 segments.

(4) Conclusion:

In HCM, the septum is the predominant area of hypertrophy. LGE is very frequent among HCM. The
most frequent location of the LGE is the transition between mid-cavity infero-septal and inferior
segments. Mid-cavity septum segments have the largest amount of LGE accumulation. LGE in HCM

patients must be explained by multiple factors, not only fibrosis.
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Introduction

Hypertrophic cardiomyopathy (HCM) has a wide heterogeneity of phenotypic expression and a variable
clinical course. The vast majority of patients has a normal life expectancy [1-3]. Unfortunately, some
patients have an increased risk of adverse disease complications such as sudden death and heart failure

[4,5].

HCM is characterized by an unexplained increase of left ventricular (LV) wall thickness with a nondilated
LV chamber. The pattern and distribution of LV hypertrophy is rather inconstant. The most common
locations for myocardial hypertrophy are the basal anterior septum with the contiguous anterior free wall,

and the posterior septum at the mid-LV level [6].

Recent functional cine cardiac magnetic resonance (CMR) sequences allow a precise delineation of the
epicardial and endocardial borders in any plane, and therefore a precise wall thickness measurement,

providing a detailed characterization of the phenotype expression [6,7].

Late gadolinium enhancement (LGE) on CMR has been shown to be related with myocardial scar [8,9].
Since the early years of the new millennium that areas of LGE depicted on HCM patients were attributed
to myocardial scar, and had been correlated with wall thickness [10-12], regional function [13] and

ventricular arrhythmias [14-16].

Presently, the precise pathophysiologic mechanism responsible for LGE in HCM remains uncertain [17].
The etiology of myocardial scarring in HCM patients is debated and multiple factors have been proposed,
including LV hypertrophy and dynamic LV outflow tract gradient, leading to small intramural coronary

arteriole dysplasia [18].

LGE is very frequent among HCM and recent studies have reported a 50-80% frequency in HCM patients
[19-22]. Even HCM patients that have reached advanced age without adverse disease consequences, such

as potentially lethal arrhythmias or heart failure symptoms, have extensive amounts of LGE [20].

Recently, it was questioned if all LGE represents myocardial fibrosis in HCM, as it was first thought.
Since it is so frequent and frequently seen in patients with a favorable clinical course, it is reasonable to

think that not all LGE is myocardial fibrosis [17]. LGE may be related with the gadolinium retention
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perivascular fibrosis [23]. Matrix collagen constitutes a greatly expanded extracellular tissue volume
partially responsible for increased LV wall thickness. Therefore, LGE present in thickest segments in

HCM can partially be related with the expansion of the matrix collagen.

At the juncture points of LV and right ventricle (RV) there is an expanded extracellular space created by
the arrangement of intersecting myocardial fibers [24]. Thereby, the areas of insertion of the RV wall into
the anterior and the posterior ventricular septum are also areas of possible accumulation of gadolinium

and LGE not related with fibrosis.

The aim of this study was to characterize, using the American Heart Association 17-segment model of the

LV, the pattern and distribution of both LV hypertrophy and LGE in a HCM population.

Material and Methods:

This was a single center retrospective study of 31 consecutive HCM patients, who underwent CMR
examination between June 2006 and October 2011. HCM was defined as hypertrophied (wall thickness of
>15 mm in adult index patients or the equivalent wall thickness relative to body-surface area in children,
>13 mm in adult relatives of the patients with hypertrophic cardiomyopathy) and nondilated LV in
absence of another cardiac or systemic disease that could result in a similar magnitude of hypertrophy
[25-28]. The maximum values of normal LV mass considered were 175 g for females and 238 g for males

[29].

The CMR examinations were performed on 1.5 T MR Scanner (Siemens Symphony Maestro Class,
Siemens Medical Solutions, Erlangen, Germany). Functional and morphologic analyses were made using
a Steady State Free Precession sequence (SSFP), TrueFISP (TE=1,5 ms; TR= 43,26 ms; slice thickness=
6 mm; flip angle= 80°; matrix= 192x192, on the cardiac short axis and long axis views. A phase-sensitive
inversion recovery spoiled gradient echo sequence (TE= 1,44 ms; TR= 250 ms; slice thickness = 8 mm;
flip angle = 45°; matrix=256x167) was used for LGE imaging, 10 minutes after injection of 0.2 mmol/Kg
gadolinium chelate, on contiguous short axis view and on 3 LV long axis views (2, 3 and 4-chambers

views). Software (Argus Viewer, Siemens Medical Solutions, Erlangen, Germany) was used for the
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quantification in the short axis of the LV ejection fraction, LV end diastolic volume and LV mass (with

inclusion of the papillary muscles).

Each LV was divided into 17 segments according to the recommendations of the American Heart
Association [27]. Representative basal, mid-ventricular and apical slices, as well as the 2-chambers long
axis view, were evaluated regarding the end-diastolic maximum thickness of each segment and the
presence of LGE. All images were visually evaluated by a consensus of two experienced observers,
blinded to the clinical information. Wall thickness of the segment was defined as the maximum distance
between the epicardial and the endocardial borders measured perpendicular to the LV wall in each
segment. LGE was classified into four categories for each segment: 0 - absent; 1 — present on < 1/3 of the
global area of the segment; 2 - > 1/3 and < 2/3; 3 - > 2/3. No specific automatic software was used for the
LGE quantification. A quantification of the bright area over the global area of the segment in a grey scale
representation was used when LGE was present. LV ejection fraction, end-diastolic volume and mass
were calculated for each heart. Morphologic LV outflow tract obstruction was considered when an
outflow systolic narrowing leading to a outflow systolic void jet was depicted. HCM was classified as

apical type when the apical segments were the most hypertrophied ones.

Baseline demographics and clinical variables are descriptively summarized. Continuous variables are
expressed as mean + SD and/or median. Categorical data are presented as percentage frequency. The
correlation between groups was evaluated by Spearman’s rank correlation coefficient, considering
significant for p < 0,05, and very significant for p < 0,01 (for parametric variables) and by Mann-Whitney
test (for non parametric variables). Statistical analysis was performed using SPSS version 20 (SPSS Inc.,

Chicago, Illinois).

Results

In the study group (11 female; 20 male; 44,3 + 18,66 years old), LV end-diastolic volume was 157,4 +
43,68 ml, LV ejection fraction 69,5 + 9,39 %, and LV mass 232,3 + 51,81 g. (Tablel) The LV mass value
was considered normal in 12 patients (38,7 %). No patient had an implantable cardioverter defibrillator,

nor had non sustained ventricular tachycardia.

CONTRIBUTOS DA IMAGEM SECCIONAL EM CARDIOLOGIA



RM no estudo da miocardiopatia hipertréfica

81

82

83

84

85

86

87

88

89

90

91

92

93

94

95

96

97

98

99

100

101

102

103

104

105

106

Morphologic LV out tract obstruction was depicted by CMR in 21 patients (67,7 %). In 5 patients there
was an apical type of hypertrophy (16,1 %). The maximum value of the myocardial thickness was 35 mm.

In 6 patients the maximal wall thickness was larger than or equal to 30 mm (19,4 %).

The segmental analysis of the wall thickness showed that the septal segments (2, 3, 8, 9 and 14) were the
most hypertrophied. No patients had a truly concentric hypertrophy, with a 4 mm minimum difference

between the segmental wall thickness in the same short axis slice. (Figures 1, 2) (Table 2)

LGE was present in 26 patients (83,9 %). The values of LGE were not correlated with age (Spearman
correlation rank of -0,262), LV end-diastolic volume (-0,283), LV mass (0,177), LV ejection fraction
(0,061), nor with LV out tract obstruction (0,136). The value of LGE was not significantly different
between patients with maximum wall thickness superior and inferior to 30 mm. The overall percentage of

the myocardial analyzed area affected by LGE was 9,7 + 7,69 %.

The segment most frequently affected by LGE was the inferior mid-cavity, segment 10. LGE was present

in segment 10 on 19 patients (61,3 % of all patients). (Figures 3, 4)

The largest amount of LGE was depicted at mid-cavity septal segments 8 and 9. In mid-cavity antero-
septal segment 8, LGE was present on 15 patients and affecting more than 1/3 of the area segment on 8
patients. In mid-cavity infero-septal segment 9 LGE was present on 16 patients and affecting more than

1/3 of the segment area on 7 patients. (Figures 5, 6)

There was a very significant correlation (p < 0,01) between wall thickness and LGE for segments 2, 3, 4,

8,9, 14, 15, 16 and 17, and a significant correlation (p < 0,05) for segment 13.

Discussion:

In HCM patients there is an unexplained increase of LV wall thickness. The distribution of LV
hypertrophy among LV wall is heterogeneous. There is substantial portion of HCM patients with
localized hypertrophy and normal LV mass [31]. In our analysis, 12 patients had a normal value of LV
mass despite the segmental increase of the wall thickness, representing 38,7 % of patients with localized

hypertrophy.
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The majority of patients has diffuse hypertrophy leading to an increased LV mass. Although a concentric
myocardial hypertrophy is described in HCM patients [6], the segmental evaluation of the wall thickness
showed that all the 31 patients had an asymmetric hypertrophy, with a 4 mm minimum wall thickness
difference between segments in the same short axis view slice. This observation suggests that segmental
evaluation of the wall thickness can be important in the differential diagnosis of HCM and concentric LV

hypertrophy, like hypertensive cardiomyopathy or athlete’s heart.

The septum was the predominant area of hypertrophy. The mid-cavity infero-septal segment (segment 9),
that in previous studies was described as the second most common region for increased wall thickness [6],
was found to be the most hypertrophied of all segments (mean thickness of 16,5 + 7,14 mm). The next
most common region for increased wall thickness was the anterior basal wall contiguous to the basal

anterior septum.

LGE was very frequent in our population (83,9 %), even more frequent than the 50-80% frequency

reported in the previous studies [19-22].

LV mass provides an assessment of the overall extent of LV hypertrophy in HCM. LV mass is believed to

be a marker for adverse risk [31]. We didn’t found a relation between LGE and the total LV mass.

HCM is the most common cause of heart-related sudden death in people under 30. The clinical course of
the disease is rather variable, with most patients achieving advanced ages [2]. The study population had a
wide age distribution: 8 patients had less than 25 years old, almost half of the patients (15 patients) had
less than 45 years old and 6 patients had more than 60 years old. There was not a significant relation
between the age and the amount of LGE. So, in patients who have achieved an advanced age, LGE was

present and without a different accumulation than in younger patients.

Some HCM patients have a poor clinical course due to adverse LV remodeling and decrease of LV
ejection fraction. Fibrosis and LGE were previously correlated by histology in case reports of end-stage
HCM patients [32]. In the study population, only 2 patients had a decreased LV ejection fraction and LGE
was very frequent. There was not a significant relation between the amount of LGE neither with LV

ejection fraction nor with LV end-diastolic volume.
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The precise pathophysiologic mechanism responsible for LGE in HCM remains uncertain [17]. LV
hypertrophy and dynamic LV outflow tract gradient were proposed to be factors leading to myocardial
scares due to small intramural coronary arteriole dysplasia [18]. Morphological obstruction of the LV out
flow tract was found in 67,7 % of the patients, but no significant relation was found between the presence
of obstruction and the amount of LGE. Furthermore, in seven patients without obstruction of the LV
outflow tract, including four patients with apical form of HCM, we depict a variable amount of LGE. It
seems to be important to believe that not all LGE corresponds to myocardial scares and/or that there are
others possible pathophysiologic ways to explain LGE. In addition to dynamic LV outflow tract gradient

leading to fibrosis and LGE, there must be other ways to explain LGE in HCM patients.

Nowadays, LGE in HCM patients is believed to be related with the gadolinium retention within the
diffuse interstitial collagen compartment between normally aligned myofibrils or areas of perivascular
fibrosis [17]. At the juncture points of LV and RV, there is an expanded extracellular space created by the
arrangement of intersecting myocardial fibers [23]. Thereby, the areas of insertion of the RV wall into
anterior and posterior ventricular septum are areas of possible accumulation of gadolinium and LGE not
related with fibrosis. In our group, the most frequent location of LGE was the transition between mid-
cavity inferior septal segment (9) and inferior segment 10, in 61,3 % of all cases. This is the precise
location of the insertion of the RV wall into the posterior ventricular septum, where LGE can be

explained by gadolinium accumulation at the expanded extracellular space. (Figure 5)

Matrix collagen constitutes a greatly expanded extracellular tissue volume partially responsible for
increased LV wall thickness [17]. Therefore, LGE present in thickest segments in HCM can partially be
related with the expansion of the matrix collagen. There was a very significant correlation (p < 0,01)
between wall thickness and LGE at the five most hypertrophied segments (2, 3, 8, 9 and 14), all located at
the septum. There was also a very significant correlation between wall thickness and LGE for the inferior
wall segment 4, and for the apical segments 14, 15, 16 and 17, and a significant correlation (p < 0,05) for

segment 13. These findings are in accordance with the direct relation between wall thicknesses and LGE.

Nevertheless, there was not a significant correlation between wall thickness and LGE in basal and mid-

cavity anterior and lateral segments. Furthermore, there wasn’t a relation between LGE and the total mass
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LV mass. Thus, LGE present in HCM patients cannot be explained by the amount of hypertrophy and

wall thickness alone.

In conclusion, in HCM the septum is the predominant area of hypertrophy. The five septal segments

(segments 2, 3, 8, 9 and 14) are the top five most hypertrophied segments.

LGE is very frequent among HCM. The most frequent location of the LGE is the transition between mid-
cavity inferior septal segment (9) and inferior segment 10. Mid-cavity septum segments (8 and 9) have

the largest amount of LGE accumulation.

LGE in HCM patients must be explained by multiple factors, not only fibrosis.
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268 Fig 1 Bull-eye diagram: mean measure of the wall thickness in mm (italic) by segment.
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Fig 2 Short axis view, mid-cavity slice. SSFP sequence used for end-diastolic measurement of the wall
thickness by segment.

Fig 3 Bull-eye diagram of LV. Frequency of late gadolinium enhancement by segment in % (italic).

Fig 4 Short axis view, mid-cavity slice. PSIR sequence. The most frequent location of late gadolinium
enhancement was the transition between mid-cavity infero-septal segment (9) and inferior segment 10
(arrow).

Fig 5 Bull-eye diagram of the LV. Amount of late gadolinium enhancement by segment. Four classes
scoring (italic) - ¥ of 0-3 LGE score by segment.

Fig 6 Short axis view, mid-cavity slice. PSIR sequence. The largest amount of late gadolinium
enhancement was depicted at mid-cavity septal segments (8 and 9) (arrows).

Table 1 Mean values and standard deviation of population age and global LV measurements.

Table 2 Wall thickness in mm by segment.

Figure 1
Click here to download high resolution image
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Table 1
Mean Standard Deviation
Age 44,3 18,66
LV end-diastolic Volume (ml) 157,4 43,68
LV mass (g) 232,3 51,81
LV gjection fraction (%) 69,5 9,39
Table 2
Segment
Minimum Maximum Mean Standard Deviation
1 6 26 11,13 4,470
2 5 32 15,48 6,044
3 5 32 15,58 7,178
4 4 13 7,97 2,536
5 4 12 6,90 2,071
6 4 14 7,10 2,468
7 4 16 9,48 3,265
8 5 35 15,61 7,868
9 4 32 16,48 7,136
10 S 13 8,35 2,360
11 4 13 6,97 2,152
12 4 13 6,97 2,273
13 2 17 8,23 4,595
14 4 23 11,55 5,744
15 4 19 8,52 3,999
16 2 21 7,74 4,366
17 2 16 4,71 3,857
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As miocardiopatias restritivas representam o tipo de miocardiopatia, da
classificagdo da OMS de 1995 menos comum [121-123]. Caracterizam-se
fundamentalmente por uma fungdo diastdlica anormal, que limita o débito cardiaco e
eleva as pressGes de enchimento, condicionando pressdes venosas sistémicas e
pulmonares persistentemente elevadas. A fungdo sistélica ventricular é frequentemente
normal. Caracteristicamente existe dilatagdo bi-auricular, ndo associada a dilatagdo ou a

hipertrofia ventricular nem a patologia valvular. Frequentemente associam-se a derrame

pleural e a dilatagdo venosa [121-123]. (figura 38)

Fig8. Sequéncias SSFP. Miocardiopatia restritiva. A) incidéncia do eixo longo cardiaco 4 cdmaras.
Setas brancas verticais a apontar para derrame pleural. Seta preta vertical a apontar a auricula
esquerda dilatada. Seta branca horizontal a indicar derrame pericdrdico. B) Incidéncia coronal
obliqua. Seta branca vertical a indicar a veia cava superior dilatada. Seta preta horizontal a

apontar derrame pleural direito. Seta branca horizontal a apontar a veia cava inferior dilatada.
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Numa perspectiva etiolégica as miocardiopatias restritivas  mais
frequentemente diagnosticadas na pratica clinica sdo: a idiopatica, a amiloidose cardiaca,
a sarcoidose cardiaca, a fibrose endomiocardica e a hemocromatose cardiaca. Numa
perspectiva anatomo-patolégica é constante a existéncia dum  processo
fibrosante/infiltrativo do miocardio ou do endomiocardio [124]. O resultado final é um

coragdo com paredes espessas e rigidas, com perda de compliance e disfung¢do diastélica.

Amiloidose cardiaca

A amiloidose é uma doenga de depdsito de proteinas extracelulares. Resulta de
uma sequéncia de alteragdes no desdobramento de proteinas, que induz o depdsito de
fibrilhas amildides insollveis, principalmente nos espacgos extracelulares de érgdos e
tecidos [125].

A amiloidose é a causa mais comum de miocardiopatia restritiva fora das zonas
tropicais [126]. A incidéncia da amiloidose é de 8:1 000 000 por ano, mas apenas metade
destes doentes apresentam manifestacGes cardiacas [125].

Quando existe envolvimento cardiaco na amiloidose, a substancia amiloide
deposita-se inicialmente no subendocdrdio, sobretudo no espago entre as fibras
musculares do miocardio, ou seja no espacgo intersticial. Inicialmente sdo apenas
acumulagdes focais de proteina amildide, que com a evolugdo da doenga se expande pelo
miocardio para atingir o coragdo de forma difusa e global. Este processo infiltrativo de
amiléide é responsdvel pelo aumento da espessura das paredes ventriculares e
auriculares, associado a uma cavidade ventricular esquerda normal ou ligeiramente
diminuida, e, a uma redugdo da fungdo sistdlica e diastdlica, que caracteristicamente
podem ser detectados através de ecocardiografia ou de RM. Com a evolugdo da doenga,
o coragdo é atingido de forma difusa, com envolvimento do miocdrdio, sistema de

condugdo, estruturas valvulares e ramos intramurais das artérias coronarias [129-131].
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O aumento da espessura do septo inter-auricular e da parede livre da auricula
direita é uma caracteristica tipica da amiloidose cardiaca, ndo surgindo em outras
miocardiopatias restritivas [129-131]. Através da RM podemos identificar um
espessamento concéntrico das paredes do VE. Habitualmente, o sinal do miocardio nas
ponderacdes T1 e T2 ndo é diagndstico. E frequente existir um hipossinal difuso em T1 e
um aumento relativo de sinal na ponderagdo T2. Raramente, sdo encontrados doentes
que apresentem o caracteristico hipossinal em T1 e T2 do miocardio infiltrado por

amildide [131-138]. (figura 39)

Fig.39 — Amiloidose cardiaca. A) Sequéncia TSE T1. B) Sequéncia TSE T2 com saturaglo de

gordura. C) Sequéncia PSIR 10 minutos apds a administragdo de gadolinio. Hipossinal difuso do
miocdrdio nas ponderagées T1 e T2 e realce tardio difuso do miocdrdio espessado. Imagens com

incidéncia do eixo curto cardiaco.

O realce tardio detectado nas imagens de RM em doentes com amiloidose
cardiaca é difuso (envolvendo ambos os ventriculos, septos inter-auricular e inter-
ventricular) e relativamente homogéneo [125,133-138]. Apesar de inicialmente a regido
mais envolvida na amiloidose ser a subendocérdica (69%), a distribui¢do do realce tardio
é caracteristicamente global envolvendo toda a circunferéncia e a espessura do

miocardio [133-138]. (figura 39)

120
CONTRIBUTOS DA IMAGEM SECCIONAL EM CARDIOLOGIA



RM na avaliagdo da miocardiopatia restritiva

Sarcoidose cardiaca

A sarcoidose é uma doenga inflamatdria sistémica, de etiologia ndo totalmente
esclarecida, em que se desenvolvem granulomas epitelidides ndo caseosos em varios
orgdos. Apesar de serem os pulmdes, os olhos e a pele, os 6rgdos mais afectados pela
doenga, qualquer drgdo poderd ser afectado [139,140]. A doenga afecta mais o sexo
feminino e jovens entre os 20 e os 40 anos de idade, embora possa atingir qualquer faixa
etaria [136,139].

A frequéncia do atingimento cardiaco pela sarcoidose é variavel em fungdo da
populagdo em estudo, esta descrita em 25% dos doentes com sarcoidose em populagdes
norte americanas [141,142] e em 58% em populagles japonesas [141,143].

A sarcoidose cardiaca tem mau progndstico [144]. A taxa de sobrevida aos cinco
anos ndo ultrapassa os 60% [141]. As taquiarritmias, os disturbios da conducgdo, a
insuficiéncia cardiaca e a morte subita sdo manifestag@es clinicas da sarcoidose cardiaca
[139,145,146]. Frequentemente, a morte subita é a forma inicial de apresentagdo da
doenca [142]. E de particular importdncia o diagnéstico precoce do envolvimento
cardiaco pela sarcoidose por forma a instituir medidas de prevencdo da morte subita
[139,145,146]. O diagndstico é necessario mas dificil, sobretudo se ndo existir evidéncia
de sarcoidose em outros 6rgdos. A sarcoidose cardiaca é confirmada através de uma
biépsia endomiocdrdica que na analise histoldgica apresente granulomas epitelioides ndo
caseosos [141].

A RM cardiaca é um exame importante no diagndstico e follow-up da sarcoidose
cardiaca [124,140,144,145,147-149]. E capaz de detectar com precisdo a localizagdo e a
extensdo da doenga no miocardio. Por outro lado, através da RM é possivel excluir o
envolvimento cardiaco pela sarcoidose. A exclusdo do envolvimento cardiaco pela doenga
é de particular importancia nos casos de sarcoidose pulmonar que apresentam um
aumento da resisténcia pulmonar com consequente sobrecarga do coragdo direito. A RM
apresenta valores de sensibilidade e especificidade no diagndstico da sarcoidose cardiaca
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de 100% e 78%, respectivamente [124,140]. Os granulomas ndo caseosos atingem mais
frequentemente o miocardio basal, a parede livre do ventriculo e da auricula esquerda, o
septo interventricular e os musculos papilares. O pericardio também pode estar
envolvido, com consequente producdo de derrame pericardico difuso. As lesdes da
sarcoidose cardiaca aparecem como zonas focais, irregulares ou nodulares, com uma
localizagdo subepicardica ou mesocardica e uma distribui¢do que ndo se relaciona com os
territérios de irrigagdo coronaria [143,144]. Na RM, estas lesdes sdo diagnosticadas

sobretudo através do realce tardio, de localizagdo predominantemente basal,

subepicardica ou transmural [143,144,147]. (ver figura 40)

Fig. 40 — Sarcoidose cardiaca (doente com bidpsia do endocdrdio com granulomas néo caseosos). A)
Incidéncia do eixo longo do VE 2 cdmaras, sequéncia PSIR. Realce tardio subepicdrdico basal do VE. B)
Incidéncia do eixo longo cardiaco, 4 cémaras, sequéncia TSE T1. Dilatagdo bi-auricular e ventricular
direita. Derrame pleural direito. Pode existir associagdo de alteragbes de aumento da resisténcia

pulmonar pela sarcoidose pulmonar e do padrdo restritivo do envolvimento cardiaco.

Uma das grandes vantagens da RM na avaliagdo cardiaca de doentes com
sarcoidose é a possibilidade de diagnosticar o envolvimento do miocardio numa fase
inicial, altura em que nem a clinica, nem a electrocardiografia e nem a ecocardiografia o

permitiriam [150].
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Hemocromatose cardiaca

O termo hemocromatose, do grego "haima" (sangue) e "chromatos" (cor), foi
criado em 1889 por Von Recklinghausen, para designar o depésito de ferro em células do
parénquima de vdrios &rgdos causando lesdo celular e prejuizo funcional. Na
hemocromatose secunddria existe um excesso de ferro sérico devido a um catabolismo
excessivo dos eritrdcitos [151]. A hemocromatose primaria / hereditaria é uma doenca
autossémica recessiva, causada por inUmeras mutacGes no gene HFE. Afecta o
metabolismo do ferro, levando a um excesso de absor¢do de ferro pelas células que
revestem o tracto gastrointestinal. O excesso de ferro absorvido condiciona a uma
acumulagdo de ferro em tecidos e érgdos, como no figado, no coragdo, no pancreas ou na
glandula pituitaria, e consequentemente provoca disfungdo e insuficiéncia destes drgdos
[152,153]. E mais frequente no sexo masculino na razdo 3:1 [154]. A prevaléncia dos
portadores homozigotos do gene HFE mutado é de 5-8:1000 na Europa [152]. Os
portadores heterozigotos do gene representam 10-15% da populagdao. Conhecem-se
mutagdes em pelo menos quatro genes diferentes, que intervém no metabolismo do
ferro. A hemocromatose hereditaria € uma doenca com vdrios graus de severidade,
dependendo do tipo de mutagdo [151].

A hemocromatose hereditdria é uma doenc¢a com envolvimento multi-organico.
Algumas manifestagdes clinicas desta patologia incluem a doenga hepatica (75%), a
hiperpigmentagdo progressiva da pele (70%), a diabetes mellitus (48%), as artralgias
(44%), a impoténcia sexual (45%), a insuficiéncia cardiaca e os disturbios da condugdo
(15%) [153]. Na hemocromatose primaria / hereditdria, o ferro em excesso ¢ depositado
directamente no espaco intracelular das células parenquimatosas enquanto na
hemocromatose secunddria é inicialmente acumulado nas células do sistema
reticuloendotelial para depois ser transferido para as células parenquimatosas [151].

A acumulagdo excessiva de ferro nos midcitos é téxica podendo levar a morte
celular e a progressiva substitui¢do por fibrose. Inicialmente, a hemocromatose cardiaca
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apresenta-se com caracteristicas de uma miocardiopatia restritiva, mas com o tempo,
esta evolui para uma miocardiopatia dilatada [151].

A RM cardiaca é uma técnica de imagem ndo invasiva com elevada
especificidade no diagndstico da hemocromatose cardiaca, assim como, um valioso
instrumento de monitorizacdo da terapéutica destes doentes [152,153]. Na RM, um
orgdo com infiltragdo de ferro surge com marcada hipointensidade de sinal nas imagens
ponderadas em T1 e T2. Como critério de diagndstico, uma intensidade de sinal do
miocardio inferior a do musculo-esquelético, é sugestiva de envolvimento cardiaco pela
hemocromatose [152]. A ecocardiografia € um método capaz de detectar precocemente
a disfungdo e a dilatagdo ventricular, mas incapaz de detectar a deposi¢do de ferro no
coragdo [153]. O ferro tem um forte efeito paramagnético pelo que a sua acumulagdo no
miocardio pode ser diagnosticada através de RM por condicionar uma diminui¢do do sinal
emT1, T2 eT2*.

A ponderagdo T2* é a mais sensivel a deposi¢do de ferro, estando estabelecida
para o parénquima hepatico uma correlagdo curvilinea inversa significativa entre a
deposicdo de de ferro e T2*. Acredita-se que a RM cardiaca através da analise de sinal em
T2* é um meio de avaliagdo quantitativa ndo invasivo e reproductivel do ferro no
miocdrdio. Possibilita ndo sé um diagndstico precoce, antes de existirem alteragoes
funcionais significativas, mas também a monitorizagdo evolutiva da acumulagao de ferro

no miocardio [155].
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Doengas do endomiocardio

As doengas do endomiocdrdio mais frequentemente associadas as
miocardiopatias restritivas sdo a sindrome hipereosinofilica, também designada de
endocardite de Loffler, e a fibrose endomiocardica ou doenga de Davies [126,128].

A endocardite de Léffler é uma doenga com prevaléncia aumentada nos paises
de clima temperado e atinge mais frequentemente o sexo masculino. E uma doenga com
uma evolugdo rdpida e agressiva, estando associada a hipereosinofilia, a fendmenos de
tromboembolismo e a arterite sistémica. A hipereosinofilia pode ser secundaria a uma
leucemia, infeccdo parasitdria, alergias ou neoplasias. O envolvimento cardiaco, por
efeito téxico do excesso de eosindfilos em circulagdo, é possivel quando existem
analiticamente mais de 1500 eosindfilos por mm? por um periodo de tempo de pelo
menos seis meses. Para além do coragdo, outros 6rgaos podem ser acometidos, como por
exemplo, os pulmdes, o cérebro e a medula dssea. O quadro clinico destes doentes inclui
sinais e sintomas de insuficiéncia cardiaca congestiva, febre, perda ponderal, tosse e rash.
A embolizagdo sistémica ocorre com frequéncia, condicionando sequelas neuroldgicas e
renais [126,128].

A fibrose endomiocdrdica foi descrita pela primeira vez por Davies em 1984, dai
também ser conhecida por doenga de Davies [156]. Esta patologia caracteriza-se por um
espessamento fibroso do endocérdio. A deposi¢do de tecido fibroso inicia-se em regra no
apex cardiaco, e estende-se em sentido basal, envolvendo os musculos papilares e as
cordas tendinosas, originando uma insuficiéncia valvular [126,128,156]. Raramente existe
envolvimento do miocdrdio. Adicionalmente podem ocorrer depdsitos de cdlcio e
formacdo de trombos no endocédrdio ventricular envolvido [156]. O risco de
tromboembolismo sistémico é inferior ao da sindrome hipereosinofilica [156]. Na fibrose
endomiocardica é mais frequente o envolvimento biventricular, presente em 50% dos
casos. O atingimento isolado do ventriculo esquerdo ocorre em 40% dos casos e do
ventriculo direito em 10% dos casos [128,156]. A etiologia ainda ndo é totalmente
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conhecida, existindo trés hipoteses etiopatogénicas em discussdo: a hipereosinofilia
(considerando-se entdo a fibrose endomiocardica uma fase avangada da endocardite de
Loffler), as radiagGes (radioterapia) e o défice de magnésio, sobretudo nos paises em
desenvolvimento [126,128,156]. E uma doenca rara, mas endémica em regides tropicais e
subtropicais, como a Africa (em especial Uganda e Nigéria), india, Brasil, Colombia, Sri
Lanka e Arabia Saudita. As criangas e jovens de raga negra representam a populagdo mais
afectada por esta doenga, sendo raros os casos descritos em individuos de raga branca
[126,128,156]. Ao contrédrio da sindrome hipereosinofilica, a doenca de Davies atinge
ambos os sexos em igual proporgdo e apresenta uma evolugdo lenta e progressiva [128].
Esta entidade clinica pode ser classificada em trés estadios evolutivos [126,128]: - fase
aguda de necrose: desenvolve-se trés a seis semanas apds o inicio da doenca e é
caracterizada pela presenca de dreas de necrose do endocardio, miocardite intensa e
arterite; - fase intermédia trombatica: surge em regra um ano apds o inicio da doenga e
nesta fase evolutiva ocorre a formagdo de trombos ao longo do endocardio necrético; -
fase final de fibrose: caracteriza-se pelo espessamento da parede ventricular como
resultado da cicatrizagdo do endocardio necrético e inflamado.

Sdo caracteristicas ecocardiograficas da fibrose endomiocardica o
espessamento apical, com hiperecogeneicidade do endocardio; a dilatagdo auricular; a
fungdo sistdlica conservada associada a uma diminuicdo da func¢do diastdlica; e a
presenca de insuficiéncia valvular (tricispide / mitral) [156]. Contudo, através da
ecocardiografia pode ser dificil o diagndstico diferencial com a miocardiopatia
hipertrofica apical, ou com a obliteragdo apical por trombo fibroso, ou com um tumor
apical [126].

A RM cardiaca possibilita informagdo adicional e complementar a
ecocardiografia. Destaca-se a importancia do uso de contraste para o estudo de realce
tardio na avaliagdo da localizagdo e extensdo do processo fibroso no endocardio [126].

(ver figura 41)
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Fig. 41 — Fibrose endomiocdrdica. Sequéncia PSIR apds gadolinio. Incidéncia do eixo curto

cardiaco. Setas pretas indicam realce tardio subendocdrdico circunferencial no VE.

Na avaliagdo do realce tardio é possivel identificar areas de hipersinal na regido
subendocardica apical, representando areas de fibrose. Contrariamente, estruturas
avasculares, como os trombos e depdsitos de calcio, apresentam hipossinal [126]. Uma
das vantagens da RM cardiaca no diagndstico da fibrose endomiocardica é a capacidade
de a diferenciar com a miocardiopatia hipertréfica apical. Em RM a miocardiopatia

hipertrofica apical apresenta um padrdo de realce tardio limitado a regido
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intramiocardica e subepicardica, enquanto na fibrose endomiocardica o realce tardio tem

localizagdo subendocardica. (ver figura 42)

Fig. 42 — Miocardiopatia apical. A) Incidéncia do eixo longo cardiaco 4 cémaras, Sequéncia TSE T1.

Espessamento do miocdrdio apical. B) Incidéncia do eixo longo cardiaco 4 cémaras, Sequéncia PSIR
apds gadolinio. Seta aponta realce tardio intramiocdrdico na zona de maior espessamento. C)
Incidéncia do eixo curto cardiaco, Sequéncia PSIR apds gadolinio. Setas apontam realce tardio

intramiocdrdico na parede lateral e inferior apical.

O prognéstico da fibrose endomiocdrdica é reservado, apresentando uma taxa de

mortalidade de 35% a 50% aos dois anos [156].
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Diagnéstico diferencial: pericardite constritiva vs miocardiopatia restritiva

Na pericardite constritiva existe obliteragdo do espaco virtual pericardico com
formagdo de tecido de granulagdo, fibrose e calcificagGes. O espessamento e a fibrose do
pericardio levam a diminuigdo da compliance ventricular e a dissociagdo com a pressdo
intra-tordcica. A restricdo do enchimento ventricular é o resultado final, com diminuigdo
do débito cardiaco e aumento das pressdes diastdlicas nas cavidades cardiacas [157],
caracteristicas hemodinamicas semelhantes as da miocardiopatia restritiva. Em termos
imagioldgicos, o diagndstico diferencial entre uma pericardite constritiva e uma
miocardiopatia restritiva representa um verdadeiro desafio. A distingdo ¢é
particularmente importante por, ao contrario da miocardiopatia restritiva, a pericardite
constritiva ser uma entidade clinica com tratamento cirdrgico curativo e com bom
progndstico [123,135,157-162].

As técnicas de imagem mais utilizadas na determinagdo da espessura do
pericardio sdo a TC e a RM [157,161]. Um dos critérios de diagnéstico da pericardite
constritiva é o aumento da espessura do pericardio (espessura superior ou igual a 4 mm)
[157-162]. Este espessamento pode ser uniforme e envolver toda a circunferéncia do
pericardio, ou pelo contrario pode ser localizado sobre apenas certas dreas do coragdo,

mais frequentemente sobre a parede do ventriculo direito [123,160]. (figura 43)
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Fig. 43 — Pericardite constritiva. A) Incidéncia do eixo longo cardiaco 4 cdmaras, sequéncia SSFP.

Espessamento localizado do pericdrdio, especialmente a envolver a auricula e o ventriculo direitos.
Setas de transparentes apontam o pericdrdio espessado. Seta branca opaca aponta pericdrdio de
espessura normal. Notar a presenga de volumoso derrame pleural direito. B) Incidéncia do eixo
longo cardiaco 4 cdmaras, sequéncia SSFP. Espessamento circunferencial do pericdrdio. Setas

apontam o pericdrdio espessado.

A sensibilidade, a especificidade e a acuidade da RM no diagndstico da
pericardite constritiva, quando perante um pericardio com espessura superior a 4 mm, é
de 88%, 100% e 93% respectivamente [123,147].

A auséncia de espessamento do pericardio ndo exclui a doenga. Uma das
principais manifestagdes da pericardite constritiva é o aumento da interdependéncia
ventricular, um fenémeno pelo qual a fun¢do de um ventriculo estd alterada por
variagdes no enchimento do outro ventriculo. Como o saco pericardico em doentes com
pericardite contritiva tem um volume fixo, a posi¢do do septo interventricular durante a
didstole depende das caracteristicas de preenchimento de ambos os ventriculos. Este
fenédmeno de acoplamento ventricular patolégico, é consequéncia directa da
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inflexibilidade do pericardio. Com pressdes de enchimento aumentadas, a velocidade de
preenchimento ventricular é rapida no inicio da diastole, condicionando uma alteragdo
rapida da pressdo ventricular o que pode levar alteragbes abruptas da posicdo septal
durante a diastole. Observa-se frequentemente uma rectificagdio do septo ou um
movimento paradoxal do septo, que é influenciado pela respiragdo. Estas alteragGes do
movimento do septo interventricular quando presentes sdo importantes na distingdo com
uma miocardiopatia restriva, em que estdo ausentes [163].

Alguns doentes com pericardite constritiva apresentam alteragGes morfoldgicas
tipicas do coragdo, como um ventriculo direito pequeno e afunilado ou um septo
interventricular (2/3 basais do septo) com curvatura convexa para o ventriculo esquerdo
sobretudo durante a diastole [123,158,163].

Durante o processo inflamatério da pericardite, os folhetos visceral e parietal
do pericardio fundem-se num sé para formar uma camada fibrosa e espessa sobre o
coracdo. Na RM cardiaca este tecido fibroso aparece como uma linha hipointensa (em
relagdo ao sinal do miocéardio) em torno de todo coragdo ou apenas em torno de partes
dele. Esta linha hipointensa pode ser confundida com derrame pericérdico, outro
elemento inflamatério e muitas vezes associado a pericardite constritiva. Na
diferenciacdo destes dois, ha que atender ao aspecto irregular da hipointensidade de
sinal em torno do coragdo na ponderagdao T1l, quando se trata de tecido fibroso
espessado. Por outro lado, na ponderagdo T2, o derrame aparece com hiperintensidade
de sinal, enquanto que, o tecido fibroso mantém a hipointensidade de sinal [161,163].

(figura 44)
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Fig. 44 — Pericardite constritiva. Incidéncia do eixo curto. A) Sequéncia TSE T1. Espessamento do

pericdrdio, circunferencial. Seta de transparente aponta o pericdrdio espessado. B) Sequéncia TSE
T2 com saturagéo de gordura. Setas apontam derrame pericdrdico, hiperintenso. C) Sequéncia TSE
T1 apds administragdo de gadolinio. Seta aponta pericdrdio espessado com realce precoce

sugestivo de processo inflamatdrio activo.

Na RM cardiaca, um realce precoce do pericardio sugere processo inflamatério
activo do pericardio e um realce tardio é a favor de cicatriz pericardica [158]. (figuras 44 e

45)
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Fig. 45 — Pericardite constritiva. Sequéncia PSIR apds administracdo de gadolinio. A)

Incidéncia do eixo longo cardiaco 4 cdmaras. Seta com limite negro aponta pericdrdio
espessado com realce tardio. Seta com limite cinzento aponta pericdrdio hipointenso por
calcificago. B) Incidéncia do eixo curto. Seta com limite cinzento aponta pericdrdio

hipointenso por calcificagdo.
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A miocardiopatia dilatada é o tipo de miocardiopatia mais frequente [164].
Caracteriza-se por uma contractilidade diminuida e dilatagdo ventricular na presenca de
artérias coronarias normais [165]. Associa-se a insuficiéncia cardiaca, condicionando uma
morbilidade e mortalidade elevadas. E uma das principais causas de transplantes
cardiacos [164]. Habitualmente, manifesta-se entre os 25 e os 40 anos, com um
atingimento preferencial do sexo masculino podendo, no entanto, afectar qualquer sexo

ou idade [166]. (figura 46)

Fig. 46 — Miocardiopatias dilatadas. Incidéncias do eixo longo cardiaco 4 cdmaras. A) Sequéncia

SSFP, imagem telediastdlica. Dilatagdo biventricular. B) Sequéncia PSIR apds gadolinio. Auséncia de

realce tardio do miocdrdio associado a dilatagdo bi-ventricular.
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A dilatagdo ventricular associa-se habitualmente a depressdo da fungdo sistélica
por existirem alteragbes estruturais da parede do ventriculo, com substituicdo do
miocardio normal por fibrose [167]. A miocardiopatia dilatada é na maior parte dos casos
de etiologia desconhecida ou seja, idiopatica, sendo que cerca de 20% a 50% dos casos
sdo hereditdrios, com uma transmissdo genética maioritariamente autossomica
dominante [168]. Pode também manifestar-se como o resultado final da lesdo miocardica
produzida por uma variedade de agentes toxicos, metabdlicos e infecciosos. A
miocardiopatia dilatada pode ser reversivel nos casos alcoolismo, gravidez, consumo de
cocaina ou devido a doenca tiroideia, se erradicado o factor desencadeante, sendo nos
restantes casos normalmente irreversivel. Os mecanismos patogénicos conhecidos sdo a
infecgdo viral, principalmente devido a entero e adenovirus que iniciam uma resposta
auto-imune que causa dilatagdo ventricular, e anomalias da imunidade humoral e celular
[169]. A detecgdo de gendtipos especificos facilita o diagndstico e ajuda a estratificagdo
de risco em pessoas afectadas pela miocardiopatia dilatada hereditaria. No entanto,
também o fendtipo do doente é de grande importancia, uma vez que resulta de uma
complexa interacgdo entre factores genéticos e ambientais [170].

Na miocardiopatia dilatada a quantificagdo do componente fibrético é o factor
de progndstico mais importante, constituindo o indicador preditivo mais preciso para a
ocorréncia de taquiarritmias ventriculares e eventos que levam a morte subita [171-173].
Nos doentes com miocardiopatia dilatada a RM permite medi¢es precisas de vdrios
parametros como do volume telediastélico, da fungdo ventricular e através da técnica do
realce tardio permite identificar a fibrose [172,173]. Ndo existe um exame ou uma
combinacdo destes que permita calcular o risco de morte subita. Contudo, a RM através
da identificagdo do realce tardio pode ajudar na identificagdo e estratificagdo dos
pacientes de alto risco [171,173]. Em doentes com miocardiopatia dilatada a sobrevida

aos 5 anos foi estimada em cerca de 80%, sendo as principais causas de morte a

135
CONTRIBUTOS DA IMAGEM SECCIONAL EM CARDIOLOGIA



RM na avaliagdo da miocardiopatia dilatada

insuficiéncia cardiaca congestiva e a arritmia fatal. A fibrose miocardica foi identificada
como um importante mecanismo de arritmia e falha de resposta ao tratamento [174].
Estima-se que 30% a 40% dos doentes com miocardiopatia dilatada mostram
realce tardio septal, a que se associa um aumento de todas as causas de morte subita
cardiaca e hospitalizagbes devido a eventos cardiacos. A presenga de realce tardio
envolvendo entre 26% e 75% da espessura da parede demonstrou ser um factor de
taquicardia ventricular induzida em estudos electrofisioldgicos [174]. Os doentes com
miocardiopatia dilatada que apresentam realce tardio apresentam uma maior incidéncia
de taquicardia ventricular ndo sustentada, o que também vem demonstrar a utilidade da
RM cardiaca na avaliagdo de risco de arritmias ventriculares causadas por fibrose

miocardica [174]. (figura 47)

Fig. 47 — Miocardiopatia dilatada com realce tardio. Sequéncia PSIR apds gadolinio. Setas apontam

realce tardio septal, intramiocardico “midwall”. A) Incidéncia do eixo curto cardiaco. B) Incidéncia do

eixo longo cardiaco 4 cémaras.
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Por outro lado, nos doentes com miocardiopatia dilatada, a presenca de fibrose
miocardica, avaliada através do realce tardio, relaciona-se inversamente com a
recuperagdo funcional sistdlica do ventriculo esquerdo. Existe uma correlagdo inversa
entre a percentagem de realce tardio e a fracgdo de ejecgdo do ventriculo esquerdo
[175]. A auséncia de realce tardio associa-se a elevados valores de sensibilidade e de
valor preditivo negativo na previsdo da recuperagdo funcional miocardica [174]. Doentes

III

com realce tardio “midwall”, intraparietal, apresentam maior rigidez ventricular quando
comparados com outros grupos, condicionando um mau progndstico quanto a evolugdo
funcional [172]. (figura 47)

No curso de vérias patologias cardiacas, incluindo a doenca cardiaca isquémica,
a doenga valvular, a miocardite, a miocardiopatia hipertrofica e a miocardiopatia
dilatada, pode existir remodelagdo cardiaca, levando a dilatagdo ventricular. Ha
mecanismos moleculares, bioquimicos e mecanicos semelhantes que levam a dilatagdo
ventricular, causando dificuldades no diagndstico diferencial entre estas diferentes
patologias [176,177]. ARM nomeadamente através da distribui¢do / localizacdo do realce

tardio e de uma detalhada avaliagdo morfo-funcional pode dar uma importante ajuda no

diagnostico diferencial da miocardiopatia dilatada idiopatica. (figura 48)

137
CONTRIBUTOS DA IMAGEM SECCIONAL EM CARDIOLOGIA



RM na avaliagdo da miocardiopatia dilatada

Fig.48 — Dilatagdo ventricular secunddria, cuja causa foi diagnosticada pela RM. A) Dilatagéo de

causa isquémica. Incidéncia do eixo curto cardiaco. Sequéncia PSIR apds gadolinio. Seta aponta para
realce tardio subendocdrdico da parede inferior do VE por prévio enfarte. B) Dilatagéo pOs-
miopericardite. Incidéncia do eixo curto cardiaco. Sequéncia PSIR apds gadolinio. Seta aponta para
realce tardio subepicdrdico da parede lateral-inferior do VE por prévia miopericardite. C) Dilatagdo
de causa valvular. Incidéncia do eixo longo cardiaco 3 cdmaras. Sequéncia SSFP, imagem no inicio da
sistole. Seta aponta vdlvula adrtica espessada a condicionar jacto de hipossinal na raiz da aorta,

associada a dilatagdo do VE. (clicar no pictograma para ver filme)

De salientar que os doentes com miocardiopatia hipertréfica na fase dilatada
tém sintomas severos de insuficiéncia cardiaca, alto risco de arritmias e associam-se a
uma elevada mortalidade. A RM apresenta uma elevada eficicia na diferenciagdo entre
miocardiopatia hipertrofica em fase dilatada e a miocardiopatia dilatada, possibilitando a

instituicdo de estratégias terapéuticas mais apropriadas [177]. (figura 49)
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Fig. 49 — Miocardiopatia hipertréfica em fase dilatada. Incidéncia do eixo longo cardiaco 4 cémaras.

A) Sequéncia SSFP, imagem telediastdlica. Espessamento das paredes do VE mais acentuado a nivel
septal. B) Sequéncia PSIR apds gadolinio. Setas apontam dreas de realce tardio mal definido

intramiocdrdico.

A RM cardiaca apresenta-se assim como um meio com imenso potencial na
caracterizagdo da miocardiopatia dilatada, sendo simultaneamente um método

diagnéstico, progndstico e orientador de abordagens terapéuticas [168].
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A displasia arritmogénica do ventriculo direito (DAVD) é uma miocardiopatia
genética caracterizada pela susbtitui¢do fibro-adiposa do miocardio do ventriculo direito,
conduzindo a arritmias ventriculares e a insuficiéncia cardiaca direita [178]. Numa fase
inicial da doenga as alteragdes estruturais podem estar ausentes ou ser subtis, estando
habitualmente confinadas a areas circunscritas do VD, como o tracto de entrada, ao
tracto de saida e ao dpex [179]. E comum a progressdo da doenga com envolvimento
difuso do VD e envolvimento do VE, tipicamente atingindo a sua parede infero-lateral
[180,181]. (figura 50)

E responsavel por 5 % das mortes subitas em pacientes com menos de 35 anos

de idade, nos Estados Unidos da América. A prevaléncia exacta desta doencga é
desconhecida, mas estima-se que afecte 1 individuo em cada 5000. A taxa de mortalidade
para pacientes com DAVD é estimada em 2,5% por ano [182].
Raramente se manifesta antes da adolescéncia e habitualmente é diagnosticada na
segunda ou terceira década de vida. Hd uma predominancia da doenga no sexo masculino
(2,7 homens / 1 mulher). Ha formas esporadicas e formas familiares. A taxa de sucesso na
deteccdo do gendtipo é baixa (inferior a 50%). A hereditariedade é autosdémica
dominante em 30 a 50% dos casos. A expressao fenotipica é muito varidvel [182].

O diagndstico de DAVD por RM inclui: a detecgdo de alteragdes morfoldgicas,
tais como a presenga de gordura intramiocédrdica, a diminuicdo ou o aumento da
espessura do miocardio, a desorganizagdo das trabéculas do ventriculo direito e o
aumento das dimensGes do tracto de saida do ventriculo direito; e, a detec¢do de
alteragdes funcionais, tais como a diminui¢do da fungdo sistélica do ventriculo direito, o
aumento do seu volume e as alteragGes da sua contractilidade regional [183,184]. O mais

recente avango na avaliagdo por RM da DAVD foi a demonstragdo do realce tardio nas
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areas de substituicdo fibroadiposa, descrito pela primeira vez em 2005 por Tandri [185].

(figura 50)

Fig. 50 — Infiltragdo adiposa do miocdrdio em doente com DAVD. A) Corte axial préximo da cémara
de saida do VD, ponderado em T1, sequéncia TSE. Seta aponta drea de hipersinal correspondente a
gordura na parede do VD junto a cémara de saida. B) Corte axial num plano inferior, ponderado em
T1, sequéncia TSE. Setas vermelhas apontam dreas de hipersinal correspondentes a infiltracdo de
gordura no dpex do VD e na parede lateral do VE.C) Sequéncia TSE com saturagdo de gordura no

mesmo plano que B.
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A sensibilidade e especifidade da RM no diagndstico da DAVD permanecem
desconhecidas. A substituicdo adiposa ndo é especifica, também pode ser detectada em
individuos saudaveis, ocorrendo em mais de 50% dos idosos. E frequentemente
detectada em doentes sob terapia de longo tempo com esteroides e em doentes com
taquicardia ventricular idiopatica [186]. Além disso, a resolugdo espacial conseguida nos
exames actuais de RM limita a capacidade de detectar areas subtis de infiltracdo adiposa.
Para além disso, com a resolu¢do espacial actualmente obtida através de RM, é dificil
distinguir a gordura intramiocérdica da gordura normalmente presente no epicéardio ou

no pericardio [187]. (figura 51)

Fig. 51 — Gordura epicdrdica. Cortes axiais, ponderados em T1, sequéncia TSE. A) Seta aponta drea

de hipersinal aparentemente localizada ao epicdrdio. B) Saturagdo de gordura. Notar a dificuldade

de localizagéo da gordura ao epicdrdio / miocdrdio com a resolugéo conseguida.

Nos pacientes com extrassistoles frequentes, o “triggering” cardiaco é dificil,

conduzindo a imagens de deficiente qualidade com resolugdo insuficiente para detectar
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alteragdes subtis, tais como a diminui¢cdo da espessura da parede livre do ventriculo
direito, que habitualmente tem apenas de 4-5 mm [186].

A RM ¢é a causa mais frequente para um “sobre-diagnéstico” de DAVD e muitas
vezes ndo fornece respostas definitivas. Isto pode ser explicado pelo largo espectro de
expressdo fenotipica da doenga, que vai desde alguns doentes com taquicardia do tracto
de saida do ventriculo direito que tém DAVD oculta até a pacientes com doenga com
atingimento biventricular precoce [186].

Alguns pacientes com taquicardia do tracto de saida do VD ou com sindrome de
Brugada tém uma forma oculta de DAVD, e o diagndstico torna-se aparente meses a anos
apds a primeira avaliagdo por RM. Assim, mesmo apds uma RM cardiaca normal
efectuada no contexto do diagndstico de arritmia ventricular pode estar indicada uma
reavaliagdo posterior [183].

Doentes com atingimento biventricular precoce que apresentem anomalias da
contractilidade da parede do VD e 4dreas localizadas de realce tardio no VE
(subepicardicas ou intramiocardicas “midwall”) sdo mais facilmente diagnosticados

através de RM [185]. (figura 52)
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fig.52.avi

Fig. 52 — DAVD com atingimento biventricular. A) Sequéncia PSIR apds gadolinio. Incidéncia do eixo
longo cardiaco 4 cdmaras. Seta aponta drea de realce tardio localizado a vertente direita do septo. B)
Sequéncia PSIR apds gadolinio. Incidéncia do eixo curto cardiaca. Setas apontam dreas de realce
tardio da parede do VD e do septo. Notar a diminui¢do da espessura da parede inferior do VE e o
realce tardio subepicdrdico. C) Sequéncia SSFP. Imagem no inicio da sistole. Incidéncia do eixo curto
cardiaca. Seta branca aponta drea de discinesia da parede livre do VD. Setas cinzentas apontam para
dreas de diminui¢do da contractilidade com abaulamento da parede livre do VD. (clicar no

pictograma para ver filme)

Os exames de RM apresentam uma elevada concordancia entre observadores
(K scores 0,89 — 0,94) para a avaliagdo da diminui¢do da espessura da parede ventricular,
da dilatagdo do tracto de saida do VD, das altera¢Bes da contractilidade parietal e para a
quantificagdo do volume e da fungdo do VD. No entanto, apresentam uma baixa
concordanciam entre observadores (k = 0,74) na avaliagdo da substituicdo adiposa do
miocardio. O diagndstico de gordura miocardica, que antigamente era o aspecto
considerado como mais importante no diagndstico de DAVD por RM, é hoje considerado

o menos fidedigno detodos os pardmetros avaliados por RM [187]. (figura 51)
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Em 2006, na “United Kingdom experience” foi efectuada uma avaliagdo ndo
invasiva de 232 doentes com suspeita de DAVD. Quando o diagndstico foi estabelecido
através dos critérios originais da “Task Force”, sem se considerar a histdria familiar a RM
obteve uma sensibilidade de 100 % mas uma especifidade de apenas 29 %. Quando o
diagndstico foi estabelecido através dos critérios da “Task Force” incluindo a histéria
familiar a especificidade aumentou para 50 %, sugerindo que a RM pode detectar a
doenga numa fase mais precoce que os critérios da “Task Force”. Corrobora esta ideia, a
sensibilidade de 96 % e a especificidade de 78% encontradas nos exames de RM num
grupo de 35 individuos com gendtipo de DAVD, dos quais apenas 46 % satisfaziam os
critérios originais da “Task Force” [184].

Os critérios da “Task Force” internacional originais para o diagndstico de DAVD
foram estabelecidos em 1994 e foram baseados nas alteragdes estruturais, histoldgicas,
electrocardiograficas, arritmicas e em caracteristicas familiares [188]. Na altura da
publicacdo dos critérios originais, a experiéncia clinica com a DAVD era dominada por
doentes sintomaticos ou vitimas de morte subita cardiaca. A aplicacdo destes critérios
resultou numa elevada especifidade no diagndstico de DAVD mas com uma baixa
sensibilidade, especialmente no diagndstico de formas iniciais e familiares da doenga
[189-191]. Em 2010 os critérios foram revistos com o objectivo de aumentar a
sensibilidade no diagndstico de DAVD, mas mantendo a elevada especificidade. Para isso
foram estabelecidas linhas orientadoras de valorizagdo das modalidades diagnodsticas
emergentes e dos avangos nos testes genéticos [192]. Nesta modificagdo é mantida a
abordagem em critérios major e minor das alterag6es encontradas e das caracteristicas
genéticas, mas sdo propostos critérios quantitativos e as anomalias sdo definidas em

comparagdo com os dados de individuos normais [193].
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Miocardite é uma entidade nosoldgica caracterizada por um processo
inflamatdrio do miocardico. Em 1987, Aretz e al. prop6s uma definigdo histopatoldgica
para esta patologia que pressupde uma infiltragdo linfocitaria do tecido miocardico,
associada a lesdo ou necrose dos midcitos de causa ndo isquémica [194]. As causas de
miocardite sdo varias, podendo estar associadas a agentes infecciosos, fisicos,
farmacoldgicos, a disturbios auto-imunes que interagem com factores genéticos e
ambientais. Quando a etiologia é conhecida, os virus cardiotropicos sdo os principais
agentes responsaveis, no entanto 50% dos casos permanecerem idiopaticos [195].

A incidéncia da miocardite é subestimada devido a uma clinica subtil marcada
por sintomatologia sistémica. Frequentemente, é um diagndstico ndo suspeitado pelo
clinico. Atinge preferencialmente doentes jovens e do sexo masculino [195]. As
miocardites sdo classificadas, segundo a evolugdo clinica, em fulminante, aguda, crénica
activa e persistente [196]. A apresentacgdo clinica é heterogénea, reflectindo a area de
atingimento do miocardio que podera ser focal ou difusa. O espectro clinico é varidvel e
de gravidade dispar, indo desde doentes assintomaticos até a morte subita cardiaca. Num
estadio precoce a sintomatologia é inespecifica, apresentando 50% dos casos uma
sindrome febril. Subsequentemente, os sintomas mais frequentes sdo a dor pré-cordial,
as palpitagdes com origem em arritmias supra-ventriculares ou ventriculares e a dispneia
por insuficiéncia cardiaca aguda. Uma cuidada anamnese é fulcral para a caracterizagdao
da dor pré-cordial que por vezes simula a dor de origem isquémica. Cerca de 80% dos
doentes com possivel sindrome corondrio agudo que ndo apresentam alteragdes
corondrias na angiografia, tém alteragbes compativeis com miocardite. A primeira
abordagem do doente pressupde a avaliagdo dos parametros inflamatdrios, enzimas

cardiacas, electocardiograma e ecocardiograma. Ndo existem nestes exames alteragoes
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patognomonicas, contudo permitem aumentar a suspeita clinica. O ecocardiograma é um
exame imagioldgico de importancia vital na avaliagdo de derrame pericardico e da
disfungdo cardiaca que condiciona o progndstico [197]. O gold standard no diagndstico é
a bidpsia endomiocardica que permite a colheita de tecidos para estudo histopatolégico
para um diagnostico definitivo. No entanto, na pratica clinica este procedimento invasivo
e cada vez menos utilizado nas miocardites agudas de baixo risco devido aos riscos
inerentes e ha dificuldade de obten¢do de uma amostra com alteragdes [198].

A RM cardiaca tem sido considerada o melhor exame imagioldgico ndo invasivo.
Permite um estudo cardiaco com avaliagdo das caracteristicas morfofuncionais e
tissulares que variam segundo a fase do processo inflamatdrio. Em 2009, Friedrich et al.
propos os Critérios de Lake Loise para o diagndstico de uma Miocardite aguda com base
na visualizagdo de: - edema na ponderagdo T2; - hiperémia no realce precoce; e, - necrose
/ fibrose no realce tardio [199]. A RM cardiaca para além de contribuir para o diagndstico
da patologia, permite o estabelecimento de um progndstico, deferir a utilizagdo de
exames mais invasivos e possibilita ainda, um follow-up da situagdo aguda [200]. (figura

53)

Fig. 53 — Miocardite aguda. A) Edema tissular. Incidéncia do eixo longo cardiaco 4 cdmaras.

Sequéncia TSE ponderada em T2 com saturagdo de gordura. Setas brancas apontam hipersinal no

miocdrdio. Seta cizenta aponta normal sinal do musculo esquelético. Em situagées normais a
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relagdo “sinal do miocdrdio / sinal do musculo esquelético” é inferior a 1,9. B) Incidéncia do eixo
curto cardiaco. Sequéncia TSE ponderada em T1. C) Incidéncia do eixo curto cardiaco. Sequéncia
TSE ponderada em T1 apds gadolinio. Setas apontam dreas de realce precoce secunddrias a

hiperémia.

Através de RM é possivel identificar alteragSes funcionais, morfoldgicas e
tissulares relacionadas com as miocardites agudas. O derrame pericardico esta presente
até perto de 60 % dos casos. A hipocinesia localizada descrita em 50% dos casos pode
associar-se ao processo inflamatoério local, sendo um aspecto identificavel neste quadro
clinico, apesar de nao especifico.

A localizagdo do realce tardio que surge numa miocardite é tipicamente
subepicardica, em contraponto com a localizagdo subendocardica da causa isquémica
[201]. A incidéncia do realce tardio em doentes com miocardite varia entre 44 a 95 %
consoante os estudos [202-205], a causa desta variagdo prende-se com a
heterogeneidade das amostras e com a fisiopatologia do virus responsavel. A RM
mostrou que os segmentos mais afectados em fase aguda sao infero-laterais (segmentos
5 e 11), em territdrios ndo vasculares [206,207]. Apds o processo inflamatério agudo,
parte do realce tardio subepicardico permanece ao longo do tempo, relacionando-se com
as lesOes cicatriciais de fibrose. Assim, através da analise do realce tardio em RM é
possivel o diagndstico de lesdes sequelares de um processo de miocardite prévio [208].

(figura 54)
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Fig. 54 — Focos de realce tardio subepicdrdico em doente com miocardite aguda. Sequéncia PSIR

apds gadolinio. Setas grandes apontam a localizagdo mais frequente na parede lateral inferior.

A) Incidéncia do eixo longo cardiaco 4 cdmaras. B) Incidéncia do eixo curto cardiaco.
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Os desenvolvimentos da tecnologia associados a TC e a RM possibilitam a
obtengdo de imagens cardiacas atraentes e apelativas. No entanto, as midltiplas
informagdes que hoje podemos colher através destes exames devem ser adequadamente
valorizadas e integradas para puderem resultar num mais facil e menos invasivo
diagnéstico. O doente tem de ser o principal benefeciado de todos estes
desenvolvimentos técnicos. De nada vale obter belas imagens se estas ndo
acrescentarem alguma melhoria na prestagdo dos cuidados de saude.

Na coronariografia por TC as mais recentes evolugdes técnicas tém como
principais objectivos ndo s6 um incremento da resolugdo temporal e espacial para a
obtencdo de melhores imagens num maior nimero de doentes, mas também uma
diminuicdo significativa da dose de radiagdo. H4 actualmente uma grande preocupacgdo
na diminui¢do dos riscos inerentes aos exames por forma a puderem ser utilizados numa
maior populagdo e num mais alargado espectro de indicagdes clinicas.

A RM é um exame com enorme potencial ndo sé no estudo da doenca cardiaca
isquémica mas também no estudo das miocardiopatias.

A RM de perfusdo sob stress € um método com pouca divulgagdo entre nés mas
com bons resultados na identificagdo da isquémia do miocardio. Ndo é susceptivel a
artefactos de atenuagdo, tem boa resolu¢do anatémica e como ndo usa radiacdo é
repetivel, o que pode ter particular importancia no “follow-up” dos doentes.

O realce tardio detectado por RM tem implicagBes progndsticas importantes
ndo s6 na avaliacdo da viabilidade do miocardio na doenga coronaria mas também nas

miocardiopatias.

150
CONTRIBUTOS DA IMAGEM SECCIONAL EM CARDIOLOGIA



Consideragées finais

O realce tardio desde cedo foi directamente correlacionado com a necrose em
doentes com patologia cardiaca isquémica. Contudo, esta presente num espectro muito
variado de patologias cardiacas, podendo ser importante no seu diagndstico diferencial.
O seu significado histoldgico e progndstico nas diferentes miocardiopatias ndo esta

totalmente esclarecido.
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