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A ecocardiografia permanece a modalidade de primeira
linha para o diagnostico da miocardiopatia hipertrofica
(MCH). Contudo, a ressonancia magnética cardiovascular
(RMC) tem vindo a assumir progressivamente papel rele-
vante na caracterizacao das suas manifestacoes fenotipicas,
consequéncia da elevada resolucao espacial, auséncia de
limitacao de janela e capacidade de informacao tecidular,
expressando o que tem sido designado como caracterizacao
histologica in vivo'. Em particular na MCH, permite obter
informacao fiavel sobre aspetos em que a ecocardiogra-
fia se pode apresentar insuficiente, como a espessura
dos segmentos ventriculares ou a detecao de aneuris-
mas apicais, que tém importancia progndstica, assim como
avaliar o grau de regurgitacao e anomalias do seu apa-
relho subvalvular mitral. A sequéncia de realce tardio
(RT) apds contraste paramagnético é uma das areas de
maior interesse, encontrando-se validada para a detecao e
quantificacdo da necrose miocardica’, mas oferecendo tam-
bém importante informacado na caraterizacao das doencas
do miocardio, nomeadamente através dos seus padrdes e de
distribuicao segmentar?.

Na MCH, o seu valor tem sido objeto de intenso debate.
Na realidade, a fibrose miocardica que ocorre na MCH e
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constitui uma sua alteracdo paradigmatica, € histopatolo-
gicamente difusa, quer na sua forma intersticial quer na de
substituicdo, sendo considerada um substrato subjacente a
génese de taquiarritmias e de morte subita, complicacao
que, embora pouco frequente entre a populacao global
de doentes com MCH, atinge subgrupos ainda incomple-
tamente identificados*. De facto, os marcadores de risco
atualmente propostos tém uma acuidade ainda imprecisa no
que respeita a identificacdo dos doentes em risco de morte
stbita*>.

O RT identificado pela RMC na MCH, expressando
fundamentalmente uma distribuicao focal da fibrose, e
que apresenta variados e mdltiplos padroes, encontra
elevada prevaléncia na populacdo de doentes, descrita
com valores de 56-67%, de acordo com grandes séries
publicadas®®, estando também presente em alguns porta-
dores da mutacao. Nao constituindo a presenca de RT um
dos critérios de risco propostos na atualidade como mar-
cadores de risco de morte subita, €, contudo, aceite como
modificador potencial de risco, sobretudo se observado em
extensas areas do miocardio?. Qual a evidéncia disponivel
no que respeita ao significado e ao impacto clinico do RT na
MCH?

Em primeiro lugar, a sua validade como expressao da
fibrose. O RT foi inicialmente validado em estudo histopa-
toldgico post-mortem, de um doente com MCH em fase de
end-stage, que revelava extensas areas de fibrose por estudo
histologico, observando-se que o contraste se distribuia
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nas areas de fibrose e aumento do colagénio, com uma
aproximacao evidente entre a imagem de RMC e a histo-
logica. Contudo, este caso com grave disfuncao ventricular
nao era representativo da maioria dos doentes presentes na
clinica’. A caracterizacdo dos mecanismos histoldgicos pre-
cisos subjacentes ao RT observado em doentes com funcao
preservada foi posteriormente dificultada pela auséncia de
MCH em modelo animal. Recentemente, Moravsky et al.,
utilizando material miocardico proveniente de miectomia
em doentes com MCH obstrutiva, revelou que o RT reflete
com fiabilidade a fibrose miocardica total'®, quando usados
métodos apropriados de analise, sendo, contudo, ainda a
avaliacao insuficiente para separar a fibrose de substituicao
da intersticial (com expansao da matriz extracelular), que
alguns estudos sugerem terem diferentes implicacdes na
génese das arritmias. E de salientar as dificuldades potenci-
ais que se colocam a utilizacao do RT na caracterizacao da
fibrose miocardica da MCH, nomeadamente nao s6 o facto
de esta situacao evidenciar os dois tipos de fibrose, como
ja mencionado, mas também o facto de apresentar areas
de deposicao focal do contraste, junto de outras em que a
distribuicao se faz difusamente, ultrapassando os limites da
resolucao da RMC.

Ja no que respeita ao significado clinico, estudos ini-
ciais revelaram que o RT se encontra ligado ao substrato
eletrofisiologico, associando-se a sua presenca a ocorréncia
de arritmias ventriculares na eletrocardiografia de Holter'".
Contudo, a relacdo com o prognostico tem-se revelado con-
troversa. A presenca de RT associou-se a risco acrescido de
morte em dois grandes estudos de doentes assintomaticos ou
pouco sintomaticos. Bruder et al. encontraram risco inde-
pendente de morte sUbita, que foi superior ao dos fatores
classicos®. Ja num estudo de O’Hanlon et al., a presenca de
RT apenas se relacionou com um end-point combinado de
desfechos adversos, mas o risco era independente e aumen-
tava com a extensao do RT’. A elevada prevaléncia do RT na
MCH, em contraponto a relativa raridade da morte subita
na populacao em geral, tem intensificado o debate, sendo
apontado constituir um marcador insuficientemente preciso
para indicar a necessidade de implantacao preventiva de
CDI.

Num estudo recente envolvendo 1300 doentes com MCH,
Chan et al. ndo encontraram relacdo entre a presenca de
RT e insuficiéncia cardiaca, mortalidade cardiovascular ou
morte subita. Contudo, a extensao de RT relacionou-se de
forma linear com os mesmos indicadores progndsticos e
constituiu variavel independente de morte sUbita, mesmo
apos controlo para os marcadores de risco classicos. A massa
de RT > 15% da massa miocardica associou-se a um risco trés
vezes superior de morte subita. Estes achados abrem por-
tas a possibilidade de reclassificacdo do risco arritmogénico,
expresso na extensao da fibrose miocardica'?.

De ressaltar que outros trabalhos sugeriram nao se relaci-
onar a extensao do RT diretamente com o grau de disfuncao
ventricular, podendo ocorrer graus semelhantes em ventri-
culos com funcao ventricular no limite e nos que apresentam
disfuncao grave, em fase de end-stage'’.

No presente trabalho de Caetano et al.™, publicado neste
numero da RPC, apesar das questoes limitativas decorrentes
da dimensao da amostra, do recrutamento de conveniéncia
da populacdo (com os viés relativos a referenciacao para
RMC), da idade mais avancada dos doentes relativamente

a outras séries (com possiveis comorbilidades associadas) e
a sua relativa heterogeneidade, a presenca de RT associou-
-se a formas hemodinamicas e morfologicas mais expressivas
ou avancadas, assim como a fatores de risco classicos, o
que vai ao encontro da conviccao atual expressa em traba-
lhos de larga expressao populacional de que a fibrose focal,
identificada pelo RT por RMC, tem importancia clinica.

E possivel que os novos métodos de estudo da fibrose pela
RMC, ao tornar possivel mapear e potencialmente quantifi-
car a fibrose difusamente distribuida', possam acrescentar
elementos com valor progndstico acrescido, participando na
compreensao dos mecanismos e na decisao clinica mais rigo-
rosa e individualizada.

Estas perspetivas sugerem novos caminhos da
investigacdo desta entidade ainda enigmatica, que traz
desafios estimulantes e para a qual se esperam respostas
inovadoras em areas que vao da genética a biologia celular
e a interacdao ambiental na sua relacdo com o fenétipo
clinico e o prognostico.
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