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A cardiomiopatia hipertréfica (CMH) é uma doenca cardiaca genética e se
caracteriza como a principal causadora de morte subita em jovens, com
apresentacao clinica variavel, desde assintomaticos a morte subita, o que
dificulta sua estratificacdo de risco. Tanto a ressonancia magnética
cardiovascular (RMC) como a tomografia computadorizada com multiplos
detectores (TCMD) mostraram-se capazes de avaliar a fibrose miocardica, que
é frequentemente encontrada nos casos de CMH. Os objetivos desta tese sao:
avaliar a distribuicdo e a correlacdo entre as areas de hipertrofia e fibrose
miocardica pela RMC em pacientes com CMH; comparar a avaliacdo da fibrose
miocardica pela TCMD com a avaliacao da fibrose miocardica pela RMC; avaliar
a fibrose miocardica pela TCMD em pacientes com CMH portadores de
cardiodesfibriladores e correlacionar a fibrose miocardica pela TCMD com as
arritmias ventriculares com terapia apropriada pelo CDI. Foram selecionados
145 pacientes com CMH, dos quais 13 apresentaram critérios de exclusao,

sendo, portanto, incluidos 132 pacientes em seguimento ambulatorial, que



assinaram termo de consentimento livre e esclarecido. Destes, 91 pacientes
foram submetidos a RMC para avaliacao das caracteristicas morfofuncionais do
coracdo, incluindo a caracterizacao da fibrose miocardica. Outros 15 pacientes
foram submetidos tanto a TCMD quanto a RMC para avaliagdo e comparagao
da fibrose miocardica por ambos os métodos. Finalmente, 26 pacientes
hipertroficos portadores de CDI foram submetidos somente a TCMD para a
avaliagdo da fibrose miocardica e seguimento. Entre os 91 pacientes
submetidos a RMC, a idade média foi de 37,9+17 anos, dos quais 58% eram
homens. A média da espessura maxima da maior parede hipertrofiada do VE
foi de 24,2+6,3mm e a média da FEVE, de 73,3%+13,3%. A fibrose miocardica
foi observada em 76,9% dos 91 pacientes com uma média da massa de fibrose
indexada pela superficie corpérea de 8,1+11,0g/m2. Dos 1547 segmentos
miocardicos pertencentes aos 91 pacientes, 18,9% (293) apresentaram fibrose
miocardica. Destes, 35,2% dos segmentos com fibrose apresentavam
espessura miocardica normal. Por outro lado, 58,6% dos segmentos
hipertrofiados nao apresentavam fibrose miocardica. Além disso, nao foi
observada correlacao significativa entre os segmentos hipertrofiados e os
segmentos com fibrose miocardica pela regressao linear. (r = 0,13 p = 0,21).
Adicionalmente, a andlise por paciente demonstrou que 65,8% dos individuos
nao apresentavam concordancia significativa (Kappa < 0,40, p NS) entre a
hipertrofia e a fibrose miocardica, enquanto 34,2% apresentavam
concorddncia moderada, boa ou excelente entre a hipertrofia e a fibrose
miocardica (Kappa > 0,40, p<0,001). A comparacao da analise do porcentual
da fibrose miocardica no grupo de 15 pacientes submetidos tanto a TCMD
quanto a RMC, demonstrou boa correlacdao com r = 0,77 e p =0,0001 e média
das diferencas de 0,99 gramas. A analise da fibrose miocardica pela TCMD dos
26 pacientes com CMH e portadores de desfibriladores implantaveis ha mais de
um ano demonstrou que a fibrose miocardica estava presente em 96,1% desta
populacao de alto risco, com média de 20,5 +15,8 gramas de fibrose. Em um
segmento médio de 38,5+25,5 meses, 50% destes pacientes apresentaram
choques apropriados secundarios - na maioria a fibrilacdo ventricular (12/13

eventos). Naqueles que receberam choques apropriados, a massa de fibrose



era significativamente maior do que naqueles que nao se observaram o
registro das arritmias (29,10+19,13g vs 13,57£8,31g, p=0,01). Utilizando 18
gramas de fibrose como ponto de corte, a chance de registro de FV/TV com
terapia apropriada pelo CDI foi de 75%. O seguimento dos pacientes
demonstrou que massa de fibrose miocardica acima de 18 gramas apresentava
taxa de arritmias ventriculares com terapia apropriada pelos desfibriladores
significativamente maior (p=0,02). Na analise multivariada, a massa de fibrose
miocardica foi a Unica a se correlacionar independentemente com as arritmias
ventriculares adequadamente tratadas pelos CDIs. Concluimos que a
apresentacao das areas de hipertrofia e fibrose miocardica é

heterogénea e que a correlacdo entre elas nas imagens de RMC é variavel, nao
sendo significativa na maioria dos pacientes. Nossos dados de validagao da
TCMD permitem concluir que quando a RMC nao pode ser utilizada, a
tomografia pode ser uma alternativa adequada. A analise da fibrose miocardica
em pacientes com CMH e CDI demonstrou associacdo significativa e
independente entre a magnitude da fibrose miocardica e terapia apropriada

pelos desfibriladores.
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