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ARU Agentes de realce ultrassonografico MM  Multimodalidade
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ATTR  Amiloidose por transtirretina (positron emission tomography)
- BAV B!oquelo atrleve?ntrlcuIar Tomografia por emissdo de pésitrons
cineRM _ Cinerressonancia PET/ associada a tomografia computadorizada
CMD Cardiomiopatia diabética CT com com fluordesoxiglicose-fltior-18
CMH Cardiomiopatia hipertrofica BF-FDG  (fluorodeoxyglucose positron emission
— - —— tomography/computed tomography)
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DAC Doenga arterial coronariana RFC Reserva de fluxo coronariano
DD Disfuncéo diastolica RMC Ressonancia magnética cardiaca
DDG Doenca de depdsito de glicogénio RT_ Realce tardio miocardico
DF Doenca de Fabry SBC Sociedade Brasileira de Cardiologia
DM Diabetes mellitus SC Sarcoidose cardiaca
DM2 Diabetes mellitus tipo 2 SCG  Strain circunferencial global
DMB Distrofia muscular de Becker SIVd  Septo interventricular na diastole
DMD Distrofia muscular de Duchenne SLG _ Strain longitudinal global
DNM  Doenca neuromuscular SLPLVD Stra/r? Ionglt'udllnal de parede livre do
— ventriculo direito
DP Derrame pericardico - —
— - SPECT  Single photon emission computed tomography
EA Espondilite anquilosante - :
Foof E " a2 sob oSt : o SRG  Strain radial global
co cocardiografia sob estresse farmacologico
g. — g STE Speckle tracking echocardiography
ES Esclerose sistémica . - P
- — TAE Tecido adiposo epicardico
ETE Ecocardiograma transesofagico — —
ETT Ecocardiograma transtoracico TAPSE Expursap sistolica do plano do. anel tncysmde
(tricuspid annular plane systolic excursion)
FAC Variagdo fracional da area - -
(fractional area change) TC Tomografia computadorizada
FDG Fluorodeoxiglicose TCC Tomografia computadorizada cardiaca
FEVD Fragdo de ejecdo do ventriculo direito TRE Terapia de reposi¢do enzimatica
FEVE Fragdo de ejecdo do ventriculo esquerdo TV _ Taquicardia ventricular
FR Fator reumatoide USV Ultrassonografia vascular
GRADE Grading of Recommendations, Assessment, VD Ventriculo direito
Development and Evaluation VE Ventriculo esquerdo
HAS Hipertensdo arterial sistémica VEC Volume extracelular
HH Hemocromatose hereditaria VHS Velocidade de hemossedimentacao
HP Hipertensdo pulmonar VSVE Via de saida ventricular esquerda
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AR: artrite reumatoide; DD: Doenga de Danon; DDG: doengas do depdsito de glicogénio; DF: Doenga de Fabry; DM: diabetes mellitus;
DMD: distrofia muscular de Duchenne; DMB: distrofia muscular de Becker; DP: derrame pericardico; EA: espondilite anquilosante;
ES: esclerose sistémica; ICFEp: insuficiéncia cardiaca com fragdo de ejegcdo preservada; ICFEr: insuficiéncia cardiaca com fragdo de
ejecdo reduzida; LES: Lupus eritematoso sistémico; VD: ventriculo direito; VE: ventriculo esquerdo. *Na presenga de doencga arterial
corondria ou alteragdes na microcirculagdo. Edigdo da figura com contribui¢do da Dra Thais Baptista Teixeira.
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1. Introducao

Doengas inflamatérias sistémicas, imunomediadas ou
ndo, estao frequentemente associadas a manifestagoes
cardiacas adversas devido a alteragdes no ritmo, morfologia
ou fungao cardiaca."?

Apesar da diversidade de doengas sistémicas com
acometimento cardiaco e do amplo espectro de manifestagoes
clinicas, ndo ha um documento que detalhe as aplicagbes e os
achados dos métodos de imagem cardiaca por multimodalidade
(MM). Este documento aborda os principais achados nas doengas
sistémicas mais relevantes, selecionadas por sua prevaléncia e
pelaimportancia do reconhecimento de condicbes que, embora
raras, sao frequentemente subdiagnosticadas, como a amiloidose
cardiaca (AC), sarcoidose cardiaca (SC), a Doenga de Fabry e
as distrofias neuromusculares, entre outras."? A proposta deste
posicionamento é abordar as principais doencas sistémicas que
cursam com alteragbes cardiovasculares, porém, com foco nos

aspectos diagndsticos aos métodos de imagem. Nao € o escopo
deste documento o detalhamento de cada doenga em si.

O ecocardiograma transtoracico (ETT) é o exame de imagem
de eleicao para o diagnéstico de anormalidades estruturais,
funcionais e hemodinamicas cardiacas. Recentemente, avancos
tecnoldgicos permitiram o aprimoramento da ecocardiografia,
incluindo técnicas para a andlise da mecanica cardiaca, além da
avaliacao convencional.*# A andlise da deformacao miocérdica
(strain), especialmente por meio do strain longitudinal global
(SLG), permite identificar disfuncao subclinica mesmo com
fracao de ejegao preservada. Essa técnica tem ampla aplicagao
no diagnéstico precoce de doencas cardiovasculares.*® Estudos
recentes observaram que o uso do SLG tem valor diagndstico e
progndstico em diversas doengas cardiacas, com impacto direto
no manejo clinico dos pacientes.>®

A ressondncia magnética cardiaca (RMC), por sua vez, é
considerada o método de imagem padrao-ouro para a avaliacao

Forca da recomendacao e niveis de certeza de acordo com o sistema GRADE

Recomendagao

Ha forte confianga de que
Alto o verdadeiro efeito esteja
préximo daquele estimado.

. . Moderada
Forca de recomendacao Certeza da evidéncia .
Baixa
2 Fraca . .
D Muito baixa
Nivel Definicao Implicagdes Fonte de informagao

E improvavel que os
trabalhos adicionais irdo
modificar a confianga na

estimativa do efeito.

- Ensaios clinicos bem delineados,
com mostra representativa.
- Em alguns casos, estudos observacionais
bem delineados, com achados consistentes.

Ha confianca moderada no

Trabalhos futuros poderdo
modificar a confianga

- Ensaios clinicos com limitagdes leves.

Ha importante grau de
incerteza nos achados.

Moderado . ) na estimativa de efeito, — Estudos observacionais bem delineados,
efeito estimado. . : ;
podendo, inclusive, com achados consistentes.
modificar a estimativa.
Trabalhos futuros . -, R
~ - Ensaios clinicos com limitagdes
' . provavelmente terdo
. A confianga no efeito : . moderadas.
Baixo s um impacto importante L N
¢ limitada. : — Estudos observacionais comparativos:
em nossa confianga na
N . coorte e caso-controle.
estimativa de efeito.
) N — Ensaios clinicos com limitagdes graves.
A confianga na estimativa S A
A N — Estudos observacionais comparativos com
. . de efeito & muito limitada. Qualquer estimativa de S
Muito baixo presenca de limitagoes.

efeito é incerta.

- Estudos observacionais ndo comparados.
- Opinido de especialistas.

GRADE: Grading of Recommendations, Assessment, Development and Evaluation. Fonte: Elaboragcdo GRADE Working Group:

www.gradeworkinggroup.org.
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estrutural cardiaca. Ademais, a RMC permite a caracterizagao
tecidual miocdrdica com identificagdo de sinais de inflamagao
e edema pelas imagens de mapa T1 e T2, bem como sinais de
fibrose pela técnica de realce tardio (RT), cujos padrées podem
sugerir o fator etiolégico das alteragbes detectadas. A RMC
permite ainda a andlise da matriz e volume extracelular (VEC),
pardmetros importantes para o diagnéstico e prognéstico das
alteracoes cardiacas nas doencas sistémicas.”'”

As técnicas de cardiologia nuclear, por sua vez, permitem
andlises da fisiologia cardiovascular, incluindo metabolismo,
perfusdo miocdrdica, inervagao e fungao ventricular. Essas
abordagens permitem a detecgao precoce de anormalidades
cardfacas, possibilitando intervengdes antes da progressao
para formas graves e irreversiveis da doenga A cintilografia
de perfusao miocardica (CPM) com a injegao de marcadores
como o 99mTc-sestamibi, associada ao estresse fisico ou
farmacolégico, é um método consagrado para a avaliagdo de
paciente com suspeita de doenga corondria obstrutiva, bem
como para a estratificagao de risco."

Assim, os métodos de imagem cardiaca — como a
ecocardiografia, a RMC, a tomografia computadorizada (TC) e as
técnicas de analise de metabolismo e perfusao — desempenham
um papel fundamental na avaliagao de pacientes com doengas
sistémicas. Dessa maneira, é importante o conhecimento
das aplicagbes dos métodos de imagem cardiovascular por
MM nas doengas sistémicas, promovendo seu uso racional e
otimizado na pratica clinica, tanto por cardiologistas quanto
por especialistas de dreas.>**'? No entanto, ainda carecem de
padronizagao e de documentos que orientem suas aplicagoes
e os principais achados relacionados as alteragdes cardiacas
nesses pacientes. Portanto, este documento tem como principal
objetivo fornecer um guia prético sobre as aplicagdes atuais
e potenciais dos métodos de imagem por MM nas doengas
sisttmicas — incluindo orientagdes sobre quando solicitar cada
exame e como interpretar seus achados no contexto clinico do
paciente, com foco na identificagao de sinais sugestivos dessas
condigoes (Figura Central).

Este documento foi elaborado segundo as novas normas
da Sociedade Brasileira de Cardiologia (SBC), que sugerem
documentos objetivos, concisos e de menor extensao, além
da adogao do sistema GRADE (Crading of Recommendations,
Assessment, Development and Evaluation) para estabelecer o nivel
de evidéncia e forca da recomendacao. Esse sistema consiste em
um modelo de graduagao mais simples (recomendagao forte,
fraca ou neutra; certeza de evidéncia alta, moderada, baixa ou
muito baixa) para estabelecer o nivel de evidéncia e forca da
recomendagdo conforme o diagrama abaixo.

E importante ressaltar que sdo raros os estudos diagnésticos
que apresentam metodologia adequada e que avaliam
desfechos clinicos, mesmo nas doengas cardiovasculares mais
prevalentes, como doenga coronaria, insuficiéncia cardiaca (IC)
e valvopatias. Assim, tendo em vista a menor prevaléncia das
doencas contempladas neste documento e, muitas vezes, por
se tratarem de doencas raras, os ensaios clinicos randomizados,
metandlises e revisdes sistematicas avaliando os métodos de
imagem cardiaca sdo escassos ou até ausentes. De modo
que, em alguns casos, mesmo na auséncia de grandes ensaios
clinicos, pode haver consenso de que determinado exame de
imagem é claramente benéfico.

2. Aplicacoes da Multimodalidade em
Imagem Cardiaca nos Disturbios da Matriz
Extracelular Miocardica

2.1. Amiloidose Cardiaca

A amiloidose é uma doenga sistémica que pode causar
acometimento cardiaco com fisiologia restritiva pelo actimulo
extracelular de fibrilas de proteina amiloide no miocardio,
levando a rigidez ventricular, disfungdo diastdlica (DD) e,
eventualmente, IC. Além dessas alteracoes morfofuncionais,
esse depdsito progressivo miocardico associa-se com
importantes alteragoes elétricas como fibrilacao atrial e
bloqueios atrioventriculares variados. E importante realcar
que, dentro da AC, existem, principalmente, dois subtipos
de etiologia distintas, com muita similaridade nas suas
manifestagoes clinicas.’> ™

* Amiloidose por cadeias leves (AL): decorrente da
deposicdo de cadeias leves de imunoglobulinas
produzidas por disttrbio plasmocitario na medula éssea.

* Amiloidose por transtirretina (ATTR): resultante do acimulo
de transtirretina dobrada incorretamente, podendo ser do
tipo selvagem (ATTRwt), sem mutagdes detectadas, ou
hereditaria (ATTRv), devido a mutagbes genéticas.

A diferenciagao entre as formas AL e ATTR é desafiadora
na pratica clinica. Porém, a toxicidade e a deposicao
miocérdica da fibrila amiloide AL sdo superiores as da
ATTR resultando em aumento mais rapido da espessura
miocardica, maior ocorréncia de derrame pericardico (DP)
e, frequentemente, mais acometimento dos parametros de
fungao sistélica. A Tabela 1 resume as principais diferencas
entre as duas formas de AC.">"7

O diagnéstico precoce da AC depende de uma alta
suspeigao clinica devido a sua apresentacao inicial inespecifica,
semelhante a outras condigoes cardiacas.'® Porém, a presenca
de aumento da espessura ventricular em pacientes sem
hipertensao arterial ou valvopatia adrtica, associada a sinais
extracardiacos, como sindrome do tinel do carpo, estenose
do canal medular, neuropatia periférica e disautonomia,
pode servir como pistas diagndsticas importantes (Figura 1
e Tabela 2)."

2.1.1. Ecocardiografia

O ETT é o exame de imagem de primeira linha diagnéstica
na AC.? Tendo como base a fisiopatologia da doenga, em que
ocorre o depésito amiloide intersticial miocardico progressivo,
pode-se observar aumento da espessura biventricular,
aumento da rigidez e reducao da complacéncia ventricular,
com DD, reducao do volume sistélico ejetado e redugao
do SLG do ventriculo esquerdo (VE) que preserva as regides
apicais (apical sparing) (Tabela 3, Figuras 2 e 3).'%20-33

Modelos ecocardiograficos multiparamétricos foram
desenvolvidos para melhorar a precisao diagndstica.?* Esses
modelos incorporam diversos parametros ecocardiogréficos,
como espessura relativa da parede, relagao E/e’, SLG e
excursao sistélica do plano do anel trictispide (TAPSE, do inglés
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Tabela 1 - Amiloidose por cadeia leve vs. amiloidose por transtirretina

Aspectos

Proteina precursora

Patogénese

Formas clinicas

Orgaos frequentemente
acometidos

Idade de acometimento

Diagnostico

Tratamento

Cadeia leve
Cadeias leves de imunoglobulina

Producgao excessiva de cadeias leves por
plasmocitos

Primaria (associada a discrasias plasmocitarias)
ou associada ao mieloma multiplo

Coragdo, rins, sistema nervoso periférico,
trato gastrointestinal

Meia-idade a idosos (geralmente > 50 anos)

Presencga de cadeia leve monoclonal no soro e/
ou urina e infiltrado amiloide no tecido corado
com vermelho Congo

Quimioterapia, imunoterapia, transplante
autélogo de células-tronco

Transtirretina
Proteina transtirretina

Deposigao de transtirretina anormal
(mutada ou selvagem)

Hereditaria (mutagao genética) ou selvagem

Predominantemente cardiaco e
sistema nervoso periférico

Idosos (> 60 anos), especialmente na
forma selvagem

Teste genético, cintilografia com difosfonatos
(99mTc-PYP, DPD ou HMDP) e infiltrado
amiloide no tecido corado com vermelho Congo

Estabilizadores de transtirretina

(tafamidis, diflunisal), agentes de RNA de
interferéncia (patisiran e vutrisiran) terapia
genética emergente

%mTc: 99m-tecnécio; DPD: difosfonato de dicarboxipropano; HMDP: hidroximetileno difosfonato,; PYP: pirofosfato.

Figura 1 - A ruptura esponténea do tenddo do musculo do biceps é um sinal de alerta na suspeita clinica de amiloidose, principalmente
na forma transtirretina. A — Membro superior esquerdo relaxado com uma porgdo do biceps proximo a fossa cubital. B — Contragédo
do musculo biceps esquerdo sem grandes alteracbes em relagdo & musculatura relaxada.
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Tabela 2 - Sinais de alerta na suspeita de amiloidose cardiaca

Categoria

Historia clinica

Achados cardiol6gicos

Achados sistémicos

Exames complementares

Sinais de alerta

Sindrome do tunel do carpo bilateral

Historia familiar de insuficiéncia cardiaca ou neuropatia

Estreitamento do canal medular sem causa evidente

Disautonomia (hipotensdo ortostatica, principalmente)

Alteracdes inexplicadas do habito intestinal

Ruptura espontanea de tenddo (mais comum tenddo do biceps)

Baixa voltagem no eletrocardiograma, desproporcional a espessura miocardica

Padrdo de pseudoinfarto no eletrocardiograma

Estenose adrtica com frag@o de ejecdo preservada com baixo fluxo e baixo gradiente
Marcapasso (principalmente com histdria familiar e aumento de espessura ventricular)
Insuficiéncia cardiaca com fragdo de ejecdo preservada

Proteinuria inexplicada

Neuropatia periférica/autondmica

Macroglossia (na forma AL)

Equimoses, principalmente purpura periorbitaria na forma AL

Elevacao persistente de troponina e peptideos natriuréticos cerebrais

Sindrome edemigénica

Perda de peso inexplicada

Presenca de paraproteina monoclonal

Ecocardiograma com aumento da espessura sem causa evidente de aumento da pos-carga
Strain longitudinal global do ventriculo esquerdo reduzido, com padréo de apical sparing
Cintilografia 6ssea com captagao cardiaca intensa (graus 2 e 3 de Perugini)

Realce tardio difuso, elevagdo T1 nativo e volume extracelular na ressonancia magnética cardiaca

AL: amiloidose por cadeias leves.

Tabela 3 - Principais achados ecocardiograficos na cardiomiopatia amiloide

Parametro ecocardiografico

Achados tipicos na cardiomiopatia amiloide

Aumento da espessura miocardica com padrdo concéntrico, frequentemente simétrica

Espessura da parede ventricular e significativa (> 12 mm). Pode ser observado aumento predominante em parede septal

Funcdo ventricular esquerda

com padrao assimétrico

Fracdo de ejecdo do ventriculo esquerdo inicialmente preservada, evoluindo para
disfuncao sistélica em estagios avangados

Padrdo de enchimento ventricular Disfungdo diastdlica restritiva nas fases avangadas

Strain longitudinal global

Aspecto das valvas cardiacas

Derrame pericardico
Dilatagao atrial

Hiper Refringéncia septal (sparkling)

Funcdo ventricular direita
Hipertensdo pulmonar

Septo atrial

Reduc@o do strain longitudinal global com padréo tipico de apical sparing
Espessamento valvar por infiltragdo das valvas atrioventriculares
Frequente, geralmente discreto a moderado

Dilatacdo e disfungdo atrial, podendo acometer ambos os atrios

Presente em alguns casos, mas com baixa sensibilidade e especificidade para o
diagndstico de forma isolada

Disfungdo progressiva associada a mau prognostico, presente em estagios avangados

Presente em estagios avangados devido a elevagao das pressdes de enchimento
cardiacas esquerdas

Espessamento do septo atrial

Arq Bras Cardiol. 2026; 123(4):e20260221
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VDF(Teich) 63ml
Massa VEd (ASE) 277.13g
Ind Massa VEd (ASE) 164.96 g/m2

GS$=-13.3%

Figura 2 — Achados ecocardiogréficos sugestivos de cardiomiopatia amiloide. A — Janela paraesternal de eixo longo com aumento
importante da espessura ventricular, didmetro diastolico ventricular esquerdo reduzido e aumento do atrio esquerdo. B — Imagem
paramétrica do strain longitudinal global do ventriculo esquerdo com valor global reduzido (13,3%) e preservagdo na regiéo apical.

6S=13.6% b i L G5=3.9%

Figura 3 — Anélise paramétrica do strain longitudinal global do ventriculo esquerdo de paciente com amiloidose cardiaca AL em trés
momentos distintos. A — Suspeita diagndstica inicial evidenciando redugdo do valor global (13,6%), preservando a regido apical.
B - Diagndstico estabelecido e inicio do tratamento 3 meses apds. C — Seguimento do tratamento com quimioterapia, mostrando
importante queda do valor global do strain global longitudinal (8,9%) apds 5 meses, falecendo nesse momento.

tricuspid annular plane systolic excursion), para criar escores
diagnésticos mais acurados para a AC.%

parametros ecocardiogréficos capazes de refletir mudancas
na fungao diastélica apds o tratamento, com melhorias que

I PP -— se correlacionam com a resposta favoravel ao tratamento. >
A avaliagdo ecocardiografica da resposta terapéutica P

na AC envolve principalmente a analise das alteragdes
funcionais e morfolégicas do miocérdio. Entre os principais
indicadores de resposta ao tratamento, estdo a redugao da

2.1.2. Ressonancia Magnética Cardiaca

A RMC permite avaliar com precisao as alteragdes do tecido

espessura da parede do VE e a estabilizagdo ou melhora do
SLC. Além disso, a razao E/e’ e a rigidez atrial esquerda sao

Arq Bras Cardiol. 2026; 123(4):e20260221
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alteragbes que podem ser detectadas pelas sequéncias de
caracterizagdo morfolégica da RMC, frequentemente sem
dilatagao significativa da cavidade ventricular.?**° H4, ainda,
aumento do volume atrial, DD e, em casos avancados,
reducio da fragio de ejecdo. E frequente a ocorréncia de
derrames pleural e pericardico.?

Semelhantes aos achados ecocardiograficos, pacientes
com AC apresentam redugao mais pronunciada e difusa do
SLG, com preservagao relativa das regioes apicais, além de
comprometimento do strain circunferencial, especialmente
nas regides basais.*” A analise biventricular do strain por
RMC também permite detectar envolvimento precoce do
ventriculo direito (VD), contribuindo para uma avaliagdo mais
abrangente da gravidade e extensao da infiltragao amiloide.*®
Estudos com RMC demonstraram correlagao significativa entre
a disfungao atrial esquerda e a carga de amiloide, indicando
que a avaliacao funcional da camara atrial também pode ser
um marcador precoce de envolvimento cardfaco.”'

Outra modificagao tecidual observada é o aumento do
teor de 4gua total no miocardio, o qual pode resultar da
expansao do VEC em decorréncia do aciimulo de proteinas
e seu efeito osmético, bem como do incremento de agua
intracelular em midcitos submetidos a agressao citotéxica
provocada pelo depésito proteico ou, ainda, por redugao da
perfusao miocérdica, relacionada ao maior afastamento dos
capilares ou a sua obstrugao.

A elevagao do contetdo hidrico global no tecido
miocdrdico provoca o prolongamento dos tempos de
relaxamento do hidrogénio, tanto no eixo longitudinal
(T1) quanto no transversal (T2).* Entretanto, a alteracao

tecidual mais marcante e clinicamente significativa na AC
é a acentuada expansao do VEC miocardico, atribuida nao
apenas ao actimulo de fibrilas amiloides nas fases sintomaticas
da doenga, mas também a fibrose de reparo no miocardio.
Dessa forma, a combinagdo entre depdsito proteico e fibrose
intersticial pode ser detectada com elevada acuracia e até
quantificada por meio das técnicas de RT*** e calculo do
VEC do miocéardio.**** O VEC do miocédrdio normal esta em
torno de 25%, enquanto na AC, especialmente na forma ATTR,
pode atingir valores tao altos quanto 60%.**®

O RT é uma das técnicas mais classicas da RMC na
avaliacao da AC. Caracteristicamente, observa-se um
padrao difuso subendocardico ou transmural de realce, que
contrasta com padrées mais localizados vistos em outras
cardiomiopatias.”*** A distribuicao global do RT estd associada
a maior carga de depésito amiloide e a pior prognéstico.**
De forma caracteristica, a inversao da curva de recuperagao
do miocéardio pode ser dificil de se obter, sugerindo
comprometimento difuso do intersticio.

Estudos demonstram que o T1 nativo e o VEC estao
significativamente elevados nos pacientes com amiloidose, o
que pode ocorrer mesmo na auséncia de RT visivel, permitindo
o diagnéstico precoce do acometimento cardiaco.*** O VEC
é altamente sensivel a deposigao de amiloide. Metanalises
recentes publicadas reforgam o papel do RT, do T1 nativo e
do VEC na avaliagao prognéstica de pacientes com AC, sendo
preditores de mortalidade.*>*® A Figura 4 ilustra um caso de
AC avaliada pela RMC.

Alguns estudos iniciais avaliaram o papel da RMC com
avaliacdo de strain miocédrdico em pacientes com AC,

Cinerressonancia | |

Realce tardio miocardico

I T1 nativo e VEC

Figura 4 - Caso ilustrativo de paciente com cardiomiopatia amiloide vista pela ressondncia magnética cardiaca. A cinerressonancia mostra
aumento biatrial e aumento da espessura miocérdica biventricular; as imagens de realce tardio miocardico mostram acometimento
difuso; e os valores de T1 nativo e volume extracelular encontram-se elevados. VEC: volume extracelular.
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permitindo caracterizar de forma mais sensivel e precoce
as alteracoes funcionais do miocardio.*>*° Estudos recentes
demonstram que, além do tradicional SLG, parametros
adicionais como strain circunferencial e radial do VE,
assim como os componentes de strain do VD, oferecem
discriminacao adicional entre a AL e outras condi¢des, como
a cardiomiopatia hipertréfica (CMH).*

A RMC também tem papel potencial no seguimento
terapéutico, observado pela redugdo da massa ventricular.”” A
quantificacdo seriada de VEC e T1 nativo pode indicar resposta
a terapia especifica, como estabilizadores da transtirretina ou
quimioterapia para AL.*®*° A redugao do VEC ao longo do tempo
tem sido associada a melhora clinica e maior sobrevida, destacando
seu valor como marcador de resposta ao tratamento.>>?

A RMC, junto com achados da histéria clinica e dados
laboratoriais, permite distinguir a AC de outras causas de
aumento da espessura miocardica, como CMH ou hipertensao
arterial sistémica (HAS). A CMH geralmente apresenta
espessamento assimétrico e realce localizado, enquanto a
hipertrofia por sobrecarga pressérica geralmente nao esta
associada a alteragdes no T1 ou VEC. O padrao difuso de
RT, o aumento marcante do VEC e os valores elevados de T1
nativo sdo caracteristicos da AC e ajudam a distinguir essa
condicao de outras hipertrofias miocardicas.?

2.1.3. Cintilografia Miocardica

As diretrizes atuais recomendam a investigacdo inicial da
AC por meio de MM em imagem cardiaca. Na suspeita de AC,

é essencial a exclusdo de gamopatia monoclonal por meio da
dosagem de cadeias leves livres de imunoglobulinas no sangue
e na urina. Uma vez descartada a gamopatia, a cintilografia
com pirofosfato de 99m-tecnécio (99mTc-PYP) torna-se
um método de elevada acurdacia. A captagdo miocardica
do tracador com intensidade igual ou superior & observada
nas costelas (Graus 2 ou 3 na escala de Perugini) permite o
diagnéstico nao invasivo de AC por transtirretina (ATTR), sem
a necessidade de bi6psia endomiocardica (Figura 5).%

Porém, a realizagao da cintilografia com 99mTc-PYP requer
a observancia de critérios técnicos especificos para assegurar
sua acuracia no diagnéstico de AC ATTR : (a) necessidade de
confirmacao da captagao do tragador no miocérdio, através
da realizagao de imagens cintilograficas tomograficas (SPECT,
do inglés, single photon emission computed tomography)
para evitar falsos positivos decorrentes de acimulo do
radiotragador no “pool” sanguineo; e (b) exclusao criteriosa
da presenga da gamopatia monoclonal com realizagao de
imunoeletroforese sérica e urindria e pesquisa de cadeias leves
no sangue. Apenas ap6s a exclusao da presenga de cadeias
leves, a cintilografia com 99mTc-PYP apresenta especificidade
diagnéstica adequada para o diagnéstico nao invasivo de AC
ATTR, sem necessidade de bidpsia, considerando-se que até
20% dos casos de AC AL podem ter captagao na cintilografia.

Pacientes com captagao miocardica confirmada de baixa
intensidade podem apresentar formas iniciais de doenca.
Nestes casos, recomenda-se a realizagao de novo exame em
6 meses nos casos de alta suspeigdo clinica. Adicionalmente,
algumas formas raras genéticas, como Ser177Tyr, Tyr114Cys

e Cintilografia cardiaca com
99mTc-Pirofosfato (2021)

* Grau 3 de Perugini

e SPECT-CT: captacao no miocardio do VE e VD

Planar|

'SPECT-CT|

Figura 5 - Cintilografia com pirofosfato de 99m-tecnécio demonstrando captagdo mais intensa do que a das costelas (imagem
planar com Grau 3 de Perugini) e confirmada a captagcdo no miocardio em imagem tomografica (SPECT-CT). O paciente teve a
exclusdo de gamopatia monoclonal realizada, sendo confirmado o diagnéstico de amiloidose por transtirretina. SPECT-CT: tomografia
computadorizada por emisséo de féton unico-tomografia computadorizada (Single photon emission computed tomography-computed

tomography); VD: ventriculo direito; VE: ventriculo esquerdo.
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e Phe64Leu, também podem apresentar captagao
desproporcionalmente baixa de 99mTc-PYP e ATTR com
ecocardiograma e RMC com achados tipicos. Nos casos
de alta suspeigao clinica com 99mTc-PYP Graus 0 ou 1 de
Perugini (auséncia de captagdo ou captagao com intensidade
inferior a das costelas), o ideal é realizar o sequenciamento
genético para reduzir o risco de erros diagndsticos com
essas raras mutagoes.®! Diante do desenvolvimento de novos
tratamentos para a AC, ha interesse crescente em avaliar se
os métodos de imagem, incluindo a cintilografia, podem ser
utilizados para monitorar a resposta terapéutica. No entanto,
essa ainda é uma drea em investigagdo, com evidéncias em
fase inicial de consolidacao.®

Vérios estudos observacionais demonstram, de modo
consistente, a aplicabilidade da cintilografia no diagnéstico
da AC e na identificagao do subtipo ATTR®* (Tabela 4). As
principais limitagoes incluem a escassez de ensaios clinicos
randomizados comparando diretamente cintilografia e biopsia
para desfechos de acurdcia e progndstico em grandes amostras,
bem como a necessidade de validagao prospectiva do papel
prognéstico em diferentes contextos clinicos e populagoes.
Ha recomendagao clara de que o exame de cintilografia com
99mTc-PYP, realizado com protocolo adequado e associado
a exclusao de gamopatias monoclonais, pode ser suficiente
para diagndstico de ATTR, com beneficios praticos, éticos e
econdmicos em relagao a bi6psia (Tabela 5).

Tabela 4 - Resumo dos principais estudos sobre cintilografia 6ssea com tecnécio-99m na investigagado de amiloidose cardiaca

Pacientes com

Alta captacgdo associada

. . Estudo observacional;
a pior prognostico,

Gillmore et al.® suspeita de ATTR 99-100 86 . necessidade de
. mas limitado por dados S .
sem paraproteina . validagdo prospectiva
retrospectivos
Pacientes com Sugestdo de relagdo Pequeno. ABIIEY
. @ " ~ comparou diretamente
Bokhari et al. suspeita de 91 92 entre captacdo e eventos L
- . " com bidpsia em todos
amiloidose cardiaca cardiacos
0S €asos
Pacientes com Captagdo correlacionada Observacional. sem
Castano et al.%5  amiloidose cardiaca 93 89 com mortalidade e eventos o
. p randomizag&o
(diversos centros) cardiacos em coorte
Diversos estudos - 97 (SPECT) Eemime tElely dlagnqstlco, Heterogeneidade
. o . 99 (andlise mas com heterogeneidade B
Ahluwalia et al. com suspeita de : 96 (planar Y metodoldgica entre
visual) . devido a variagdo de
ATTR visual) estudos

prevaléncia

ATTR: amiloidose por transtirretina; SPECT: tomografia computadorizada por emisséo de féton unico (Single photon emission

computed tomography).

Tabela 5 - Recomendagoes para o uso de imagem cardiaca multimodalidade em pacientes com cardiomiopatia amiloide

pacientes com suspeita clinica de AC. %%

Avaliagdo do SLG do ventriculo esquerdo deve ser realizada como parte da avaliagdo

ecocardiografica na AC.%

Pacientes com estenose adrtica importante paradoxal devem realizar

complementagdo com SLG do ventriculo esquerdo. 9332

Avaliagdo do strain do ventriculo direito € recomendada para complementagdo

prognéstica em pacientes com AC.334

Ecocardiograma seriado é recomendado para acompanhamento da resposta ao

tratamento e progressdo da AC.35%

Ecocardiograma com contraste deve ser considerado em casos com janela

ecocardiografica limitada na suspeita de AC.*¥

Ecocardiograma transtoracico deve ser realizado como método diagndstico inicial em

Fraca Moderada
Fraca Baixa
Fraca Baixa
Fraca Moderada
Fraca Baixa
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Avaliacdo da fungéo diastolica deve ser realizada na suspeita diagndstica e no

seguimento da AC.3®

Avaliagdo com Doppler tecidual (E/e") deve ser realizada para avaliagdo da disfuncéo

diastolica na AC.*®

A RMC, com avaliagdo morfofuncional e técnicas de caracterizag3o tecidual, deve ser
realizada nos pacientes com suspeita de AC para fins diagnésticos.*

A avaliagdo pela RMC com a técnica de realce tardio, T1 nativo e VEC deve ser feita

para avaliagdo progndstica.®>%

A RMC seriada pode ser recomendada para acompanhamento da resposta ao

tratamento e progressdo da cardiomiopatia amiloide.*

Para pacientes com suspeita de ATTR, recomenda-se a utilizagdo da cintilografia
6ssea com 99mTc-PYP como método de diagndstico, em detrimento da bidpsia
endomiocérdica, quando na auséncia de gamopatias monoclonais. A positividade do
exame (Graus 2 ou 3 de Perugini) equivale ao diagndstico ndo invasivo de ATTR.%

Moderada

Moderada

9mTe-PYP: pirofosfato de 99m-tecnécio; AC: amiloidose cardiaca; ATTR: amiloidose por transtirretina; RMC: ressondncia magnética

cardiaca; SLG: strain longitudinal global; VEC: volume extracelular.

A periodicidade recomendada para exames de imagem
cardiaca em pacientes com AC deve ser individualizada
conforme o quadro clinico, o tipo de amiloidose (AL ou ATTR),
resposta ao tratamento, além da disponibilidade dos métodos.
Segundo o consenso atuais, recomenda-se:

* Ecocardiografia (incluindo strain miocardico): a cada 6
a 12 meses para monitorar progressio da doenga ou
resposta ao tratamento, podendo ser antecipada em
caso de piora clinica ou alteracao de biomarcadores.?8
O strain miocardico deve ser incluido sempre que
disponivel, pois é sensivel para detectar progressao.

* Ressonancia magnética cardiaca (RMC): a cada 12 a
24 meses, principalmente se piora clinica e suspeita
de progressao da doenca baseada em biomarcadores
ou ecocardiografia para avaliagao detalhada do
envolvimento estrutural ou resposta terapéutica.’®*° Nao
ha consenso para intervalos menores que 12 meses em
pacientes estaveis.

* Cintilografia com radiofarmacos (99mTc-PYP/DPD/
HMDP): ndo é recomendada para monitoramento
seriado da resposta ao tratamento ou progressao, sendo
indicada apenas para diagndstico inicial e definigcao do
subtipo da amiloidose.*5

Mensagens-chave

* A avaliagio MM de imagem cardiovascular na AC é
imperativa dentro de uma premissa clinica;

* O ecocardiograma é o exame de imagem cardiaca de
primeira linha;

* Diante de um fenétipo ecocardiografico com aumento
da espessura, o SLG do VE demonstrando um padrao de
disfungao regional que preserva a regiao apical (“apical
sparing”) aumenta a possibilidade de AC, embora nao
seja especifico;

* Mesmo sem sinais de hipertensao pulmonar (HP), os
parametros de fungao do VD podem estar reduzidos;

Arq Bras Cardiol. 2026; 123(4):e20260221

e Apesar dos avangos, o ecocardiograma nao é capaz de
diferenciar a cardiomiopatia amiloide por cadeia leve
da transtirretina;

* A piora clinica é esperada com aumento da espessura
ventricular, dilatacao atrial, reducao do volume
sistélico ejetado do VE, piora da DD e queda do SLG.
A fracao de ejecao pode se manter preservada mesmo
em estagios avangados;

e Diante de uma resposta terapéutica positiva, o SLG
apresenta estabilidade ou, em alguns casos, melhora
mais precoce, enquanto os pardmetros morfoldgicos
sao tardiamente alterados;

* A RMC fornece, além da avaliacio morfofuncional,
a caracterizagao tecidual em pacientes com AC,
quantificando a extensao do acometimento miocardico
por meio das técnicas de RT, T1 nativo e VEC. A presenga
de RT difuso e a elevagao acentuada de T1 nativo e VEC
sao marcadores diagndsticos e progndsticos na AC;

* A cintilografia com 99mTc-PYP, quando realizada
com protocolo adequado e associado a exclusdao de
gamopatias monoclonais, pode ser suficiente para o
diagnéstico de ATTR e dispensar a bidpsia.

2.2. Sarcoidose Cardiaca

A sarcoidose é uma doenga inflamatéria multissistémica
rara, de fisiopatologia incerta,®” caracterizada pela formagao
de granulomas ndo caseosos em diferentes tecidos. Possui
prevaléncia em torno de 230 casos por 100.000 habitantes.*®

As manifestagoes clinicas incluem um espectro que varia
desde casos assintomdticos a uma doenca progressiva e
recidivante, com sequelas importantes.® O envolvimento
intratoracico é o mais frequente, chegando a 97% dos casos,
sendo comumente por linfadenopatia intratoracica (87%) ou
por infiltragdo parenquimatosa pulmonar (50%), com sintomas
respiratorios descritos em 43% dos pacientes.”® Entretanto,
também sao descritas manifestacdes cutaneas, oftalmolégicas,
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renais, cardiacas e em sistema nervoso central, entre outros
acometimentos menos frequentes.”

O envolvimento cardiaco é clinicamente diagnosticado em
cerca de 3% dos pacientes com sarcoidose,”? embora esteja
presente em 27% a 69% dos casos submetidos a autépsia.”>”*
O septo interventricular € a regiao mais acometida, seguido pela
parede posterior, com expressivo envolvimento também do VD.”

As manifestagdes cardiacas clinicas mais frequentes séo
IC, bloqueio atrioventricular (BAV) e arritmias ventriculares,
presentes em, respectivamente, 52%, 34% e 24% dos casos.”
Em alguns casos, a morte cardiaca stbita pode ser a primeira
manifestacdo da doenca.”

Pacientes com SC frequentemente apresentam
envolvimento sistémico.”?> Todavia, o acometimento cardiaco
pode ocorrer de forma isolada em 18% dos casos e é associado
a maior ocorréncia de taquicardia ventricular (TV) sustentada e
a maior tendéncia ao desenvolvimento de IC, provavelmente
em fungao de um diagnéstico mais tardio.”®

Embora a doenga pulmonar ainda seja a principal causa de
mortalidade por sarcoidose no mundo, o envolvimento cardiaco
assume um fator prognéstico importante, sendo a primeira
causa de mortalidade no Japao.”” Em pacientes tratados, a
sobrevida pode alcangar 90% em 10 anos,*® de modo que o
tratamento com corticoterapia é associado a menores taxas de
mortalidade, arritmias sintomaticas e hospitalizagao por IC, além
de melhora da fungao ventricular esquerda.® Tais dados reforgam
a importancia do inicio do tratamento imunossupressor ainda
na fase inflamatéria, antes do surgimento de lesoes fibréticas
potencialmente irreversiveis e associadas a pior prognéstico. Para
tanto, o diagnéstico precoce é fundamental.

Como o acometimento miocardico ndo é homogéneo,
a bi6psia endomiocardica, apesar de altamente especifica,
possui baixa sensibilidade, inferior a 25%.9%> Além disso,
nao podem ser desconsiderados os riscos inerentes ao
procedimento, sendo reportadas complicagbes em torno
de 10% dos casos.*> Com o aprimoramento da avaliagdo
MM em imagem cardiaca e dos critérios diagndsticos,®*%

que permitem o diagndstico na auséncia de um exame
histopatolégico miocardico positivo, o uso rotineiro da biopsia
endomiocdrdica ndo é justificado.

2.2.1. Ecocardiografia

De forma geral, o ETT convencional isolado, apesar
de amplamente disponivel e acessivel, apresenta baixa
sensibilidade para diagnéstico de SC. Quando combinado ao
eletrocardiograma de 12 derivagdes e a anamnese, apresenta
sensibilidade de 64% para diagnéstico de acometimento
cardfaco.?” Permanece, entretanto, como exame de primeira
linha e deve ser realizado em todos os pacientes com
diagnéstico de sarcoidose sistémica, conforme as principais
recomendacoes internacionais.®”

Um estudo realizado na india, que avaliou pacientes
com diagndstico estabelecido de sarcoidose extracardiaca,
evidenciou que o SLG absoluto do VE < 17,3% isolado
teve sensibilidade de 80%, especificidade de 82,61% e
valor preditivo negativo de 98,7% para diagndstico de
acometimento cardiaco, enquanto o SLG absoluto do VD
< 21% apresentou sensibilidade de 68%, especificidade de
78% e valor preditivo negativo de 98%."'

Uma metanalise recente, incluindo 478 pacientes com
sarcoidose, mostrou que o SLG do VE e o TAPSE foram
significativamente menores em pacientes com acometimento
cardiaco, sugerindo possiveis marcadores precoces para o
diagndstico da doenga.”” Quando comparados a individuos
saudaveis, pacientes com sarcoidose sem manifestagoes clinicas
sugestivas de acometimento cardiaco também apresentaram
reducdo significativa do SLG do VE em trés metandlises.”>* Esses
achados sugerem que alteragdes do strain miocardico podem
preceder alteragoes estruturais ou funcionais detectadas pelo
ecocardiograma convencional, favorecendo a detecgao precoce
de disfuncao miocérdica subclinica.

Na Figura 6, é demonstrado um exemplo de strain
miocardico pela técnica de speckle tracking em pacientes

Figura 6 - Strain longitudinal global miocardico pela técnica de speckle tracking em dois pacientes com sarcoidose, com (A) e sem
acometimento cardiaco (B). Em A, observa-se redugdo do strain em segmentos basais das paredes septal, inferior e segmento médio

da parede lateral anterior evidenciado pelas cores mais claras.
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com diagnostico de sarcoidose, com e sem acometimento
cardiaco, ambos com fragao de ejecao do ventriculo esquerdo
(FEVE) preservada.

Além de aumentar consideravelmente a acuracia
diagnostica, o strain miocardico também apresenta implicagoes
prognésticas. O strain da parede livre do VD reduzido
apresentou associagdo com maior ocorréncia de fibrilacao
ventricular, TV sustentada, BAV avancado e hospitalizagao
por IC.° Houve ainda correlacdo com RT pelo gadolinio
na RMC e captagdo na tomografia por emissao de pésitrons
com "8F-fluorodeoxiglicose (PET/TC "®F-FDG).?® O SLG do VE
também mostrou valor incremental na avaliagao progndstica
de pacientes com SC, sendo associado de forma independente
a um desfecho composto por mortalidade, TV, hospitalizagao

por IC e transplante cardiaco, além de associagdo com a
presenga de captagao no PET/TC "8F-FDG.””

Alguns achados menos sensiveis, porém altamente
especificos e com impacto prognéstico, também devem
ser ressaltados. A disfungao ventricular esquerda com FEVE
abaixo de 40% é descrita em 21% dos casos de SC, enquanto
anormalidades segmentares sao encontradas em até 36% dos
pacientes,®® com possivel evolugao para areas de discinesia
e aneurismas. Ambos foram associados a maior ocorréncia
de mortalidade por todas as causas e de arritmia ventricular
grave,” sendo presentes nos critérios diagnésticos da Japanese
Circulation Society de 2016.% No entanto, somente a FEVE
reduzida é contemplada nos critérios diagnésticos de 2014.56%7
Na Figura 7, sao demonstrados exemplos de ecocardiogramas

g
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Figura 7 - Diferentes padrbes de disfuncdo ventricular esquerda em pacientes com sarcoidose cardiaca submetidos ao ecocardiograma
transtoracico. Janela apical de quatro camaras, em diastole (A e C) e sistole (B e D). Em A e B, evidenciado acometimento extenso do
ventriculo esquerdo, com afilamentos focais e disfungdo ventricular esquerda importante. Em C e D, evidenciada disfungdo segmentar
com formagéo de aneurisma apical e trombo (seta) em seu interior.
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transtordcicos de pacientes com SC, com diferentes padroes
de disfungéo ventricular esquerda.

O afilamento do segmento basal do septo interventricular
(Figura 8), definido como uma espessura < 4 mm, é
descrito em 28% dos pacientes com SC.” Foi considerado
determinante, independente de um desfecho composto
por mortalidade por todas as causas, arritmia ventricular
sintomdtica, bradiarritmia com necessidade de implante
de marcapasso e admissao por IC.” Também foi associado
ao surgimento de disfungdo ventricular esquerda em um
seguimento mediano de 7,5 anos.'®

O acometimento do VD pode ocorrer tanto de forma
primdria, pela infiltragao granulomatosa de seu miocérdio,
descrita em 34% do casos’® (Figura 9), como de forma
secunddria, pela HP associada ao acometimento primario
dos pulmdes ou a doenca ventricular esquerda avancada.
Na auséncia de HP ou DD, a disfuncao sistélica do VD
pelo ecocardiograma possui sensibilidade de 10 a 47% e
especificidade de 82 a 99% para diagnéstico de RT.”

Outras alteragdes menos especificas incluem DD, insuficiéncia
mitral e acometimento pericardico (Figura 10). Devido a
inflamagao cronica no miocérdio, ocorre aumento da rigidez do
VE, com alteracdo de relaxamento inicialmente e aumento das
pressoes de enchimento em casos mais avangados.'®' Derrames
pericardicos minimos sdo descritos em 20% dos pacientes
com SC,'” mas também é descrita a evolugao para pericardite
constritiva e tamponamento cardfaco.'®

Ja a insuficiéncia mitral é secunddria na maioria dos casos,

com clspides de aspecto morfolégico e movimentagao
normais.'™ Pode ocorrer por dilatagao do anel mitral em

decorréncia da dilatacao atrial esquerda associada a DD, mas
também por tracionamento apical secundario a disfungao
ventricular esquerda. Recentemente, foi demonstrada
evidéncia de captagdo nos misculos papilares em 78% dos
casos com regurgitacdo mitral moderada ou importante,
avaliados pelo PET/TC "F-FDG, com 37% dos pacientes
apresentando redugao em pelo menos 1 grau de gravidade
apos tratamento imunossupressor.’®

2.2.2. Ressonancia Magnética Cardiaca

ARMC é um método ndo invasivo e altamente sensivel para a
avaliacdo da SC, fornecendo informagdes anatdmicas, funcionais
e teciduais. Na avaliagdo morfofuncional, nas sequéncias
de cinerressondncia (cineRM), pode ser normal em estgio
iniciais, mas, progressivamente, é possivel notar a presenca
de espessamento miocérdico, areas de hipocinesia regional
e, em casos avancados, dilatagao e disfuncao ventricular.’% A
cineRM também é capaz de identificar aneurismas ventriculares,
derrames pericardicos e alteragdes nas valvas cardiacas —achados
que podem estar presentes em individuos com SC.'%

Entre os achados classicos da RMC, estdo a presenca
de RT em padroes nao isquémicos. A presenca de RT em
segmentos basais das paredes lateral e septal — especialmente
de padrées mesocdrdico ou subepicardico — é considerada
a manifestacdo mais frequente da SC."” Contudo, o RT
também foi identificado em outras dreas do miocardio,
podendo envolver o subendocardio e até mesmo com padrao
transmural.’9106.108.199 A técnica de RT foi capaz de detectar
lesoes focais em 20 a 30% dos pacientes com diagndstico
confirmado por biépsia, as quais foram compativeis com

Figura 8 - Exemplo de afilamento do segmento basal do septo interventricular medindo 3 mm, ao ecocardiograma transtoracico, na

Janela paraesternal de eixo longo, em diastole (A) e sistole (B).
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Figura 9 — Disfungdo do ventriculo direito em paciente com sarcoidose cardiaca ao ecocardiograma transtordcico, sem hipertensdo
pulmonar, por provavel acometimento primario. Janela apical quatro cadmaras focada no ventriculo direito, em didstole (A) e sistole
(B). Em C, strain longitudinal global miocardico do ventriculo direito pela técnica de speckle tracking avaliado em -14,9%.

granulomas ndo caseosos.”*'* A extensao do RT se relaciona
com alteracoes estruturais cardiacas, incluindo reducao da
fracdo de ejecdo, dilatagdo do VE e ocorréncia de TV nao
sustentada — fatores ja reconhecidos como indicadores de
risco para morte stbita cardiaca'® (Figura 11).

O avango dos mapas multiparamétricos, especialmente
T1, T2 e o VEC, ampliou de forma significativa a acuracia
diagnéstica e o monitoramento da atividade inflamatéria na
sarcoidose.'® " O mapeamento de T2 é sensivel a presenca
de edema miocardico, que reflete inflamagao ativa. Na SC,
valores elevados de T2 estao associados a fase aguda da
doenca, caracterizada por granulomas ativos e infiltracao
celular (Figura 11). O aumento focal ou difuso dos valores
de T2 pode ocorrer mesmo na auséncia de RT, tornando-
se um potencial marcador precoce de inflamagao antes do
desenvolvimento de fibrose.™"
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Na SC, valores elevados de VEC refletem tanto a
inflamagado quanto a fibrose cronica, e sua combinagdo com
os mapas de T1 e T2 permite distinguir as diferentes fases da
doenca."? A medigdo do VEC se mostra particularmente Gtil
no acompanhamento longitudinal dos pacientes, permitindo
avaliar a resposta a terapia imunossupressora e identificar
progressao da doenga mesmo na auséncia de alteragoes
morfolégicas evidentes” (Figura 11). A combinacao dos valores
de T1, T2 e VEC pode, didaticamente, auxiliar a identificar
os diferentes estagios da SC:

- T2 elevado com T1/VEC normais: fase aguda
inflamatéria.

— T1/VEC elevados com T2 normal: fibrose crénica sem
inflamacao ativa.

— Todos os valores elevados: inflamacao e fibrose
coexistentes, sugerindo doenca ativa e mais avangada.



Hotta et al.

Posicionamento sobre Avaliacao Multimodalidade em Imagem Cardiaca em Pacientes com Doencas Sistémicas — 2026

Posicionamento

Figura 10 — Alteragcbes menos especificas de acometimento cardiaco por sarcoidose ao ecocardiograma transtoracico. Em A, B,
C e D, é caracterizada disfuncdo diastdlica de grau restritivo (relagdo E/A = 3,2, volume indexado do étrio esquerdo de 39 mL/m?
e relagdo E/e’ = 16,9). A: Doppler espectral do influxo mitral. B: Volume do atrio esquerdo avaliado pelo método de Simpson, na
Janela apical 4-cadmaras. C: Doppler tecidual do anel mitral medial. D: Doppler tecidual do anel mitral lateral. Em E e F, evidencia-se
valva mitral e insuficiéncia na janela paraesternal de eixo longo focada na valva mitral. E: Modo bidimensional evidenciando falha de
coaptacdo associada a tracionamento apical das cuspides e dilatagdo do anel mitral. F: Anélise pelo Doppler colorido evidenciando
Jato de regurgitagdo mitral importante. G e H: observa-se derrame pericardico localizado posteriormente, de grau discreto (setas),

nas janelas subcostal de quatro cdmaras (G) e paraesternal de eixo longo (H).
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Essa abordagem integrada dos achados classicos da RMC ~ prognéstica, quanto para o monitoramento terapéutico, sendo
(cineRM e RT) e a utilizacdo de mapas multiparamétricos, é uma  particularmente benéfica em pacientes com sintomas inespecificos
ferramenta (til tanto para o diagnéstico precoce e avaliagdio ~ ou exames complementares inconclusivos.'% 11113114

Figura 11 - Imagens de ressonadncia magnética cardiaca de paciente com sarcoidose cardiaca. A e B: imagens de cinerressonéncia
com discreto aumento da espessura miocardica. C: imagens de sangue escura em Triple IR com hipersinal anterior que sugere edema.
D, E e F: sequéncias de mapeamento de T1 nativo (D e E) e volume extracelular (F) com valores aumentados. G, H e I: imagens de
realce tardio evidenciando fibrose multifocal, com diferentes padroes (transmural, mesocardica e epicardica), em diferentes segmentos

do ventriculo esquerdo.
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2.2.3. Papel do PET/CT com "*F-FDG

A tomografia por emissao de pésitrons associada a
tomografia computadorizada com fluordesoxiglicose-flGior-18
(PET/CT com "8F-FDG, do inglés 18-F-Fluorodeoxyglucose
Positron Emission Tomography/Computed Tomography)
revolucionou a avaliagdo da SC por identificar inflamagao
ativa no miocardio in vivo, o que nao é possivel com exames
puramente morfolégicos. Esse método é recomendado
por especialistas tanto para o diagnéstico quanto para o
acompanhamento e ajuste da terapia imunossupressora.'* "¢

Indicacao para diagnéstico e monitoramento: o PET/CT
com '"®F-FDG deve ser indicado em pacientes com
suspeita de SC, especialmente quando houver bloqueios
atrioventriculares, arritmias ventriculares ou disfuncao
ventricular de etiologia indeterminada.’’>""® Além disso, ele
é recomendado para monitorar a resposta ao tratamento com
imunossupressor, sendo repetido em intervalos de 3 a 6 meses
de acordo com o quadro clinico.""> 116119120

Importancia prognéstica — envolvimento do ventriculo
direito: pacientes com captagao de 18-FDC no VD apresentam
risco significativamente maior de eventos adversos — incluindo
arritmias e morte sdbita.’?"'?2 Dessa forma, o reconhecimento
precoce desse achado é crucial para a intervengao terapéutica.

E importante ressaltar que a sarcoidose é uma doenga sistémica
e pode afetar mltiplos érgaos. O PET/CT com "®F-FDG de corpo
inteiro permite identificar o envolvimento extracardiaco, o que
contribui tanto para a confirmagao diagndstica quanto para a
escolha terapéutica.''** No entanto, é fundamental o preparo

para 0 exame, uma vez que a acuracia desse exame depende do
preparo adequado para suprimir a captacao fisiolégica de glicose
pelo miocardio. As recomendagdes incluem:'">116.125126
* Dieta rica em gorduras e pobre em carboidratos nas 24
a 72 horas que antecedem o exame;

* Jejum de pelo menos 12 horas;

* Dosagem do beta-hidroxibutirato (BHB) para garantir
maior especificidade metabélica (BHB = 0,335 mmol/L
prediz supressao adequada).’?” 128

Em relagdo a avaliagdo da perfusao e metabolismo cardiaco
relacionando esses achados ao espectro clinico da SC, uma
metandlise publicada em 2020 e com 17 estudos (891 pacientes)
mostrou uma sensibilidade de 84% e especificidade de 83%.""”
A avaliagdo combinada de perfusao e metabolismo pelo PET/CT
com "®F-FDG distingue inflamacao ativa (alta captagdo de FDGC) de
areas com fibrose (defeito de perfusao sem captagao), permitindo
uma estratificagdo mais precisa e uma decisdo terapéutica
individualizada (Figura 12)."*""® Quando disponivel, a combinacao
com RMC aumenta ainda mais a acurdcia diagndstica (Tabela 6).'*

A periodicidade recomendada para exames de imagem
cardiaca em pacientes com sarcoidose cardiaca deve ser
individualizada conforme atividade da doenca, sintomas,
resposta ao tratamento e risco de eventos. Nao ha consenso
internacional sobre intervalos fixos, mas as principais
sociedades recomendam avaliagdo ecocardiogréfica (com
analise do strain) a cada 6-12 meses, ressonancia magnética
cardiaca anual ou a critério clinico, e PET-FDG a cada 6-12
meses em casos de doenca ativa ou ajuste terapéutico.'>*13

Figura 12 - F-FDG PET/CT em paciente com suspeita de sarcoidose cardiaca. (A) Corte axial demonstrando captagdo focal e
heterogénea de "8F-FDG no miocardio do ventriculo esquerdo, predominante no septo interventricular, com extensdo para a parede
do ventriculo direito, compativel com inflamag&o ativa. (B) Reconstrugdo coronal evidenciando a extensdo da captacdo miocardica.
(C) Reconstrugdo sagital confirmando o padrédo focal de hipermetabolismo miocardico.
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Tabela 6 - Recomendagoes para o uso de imagem cardiaca multimodalidade na sarcoidose cardiaca

Recomenda-se a realizagdo do ecocardiograma transtoracico com strain miocardico

por speckle tracking para todos os pacientes com diagnostico de sarcoidose

sistémica.**%

A RMC deve ser realizada em pacientes com suspeita clinica de sarcoidose cardiaca

para avaliagdo diagnostica.''>'"

0 PET/CT com "®F-FDG deve ser realizado em pacientes com suspeita clinica de

sarcoidose cardiaca para confirmagdo diagndstica.''>!"®

0 PET/CT com "®F-FDG deve ser realizado no monitoramento da resposta ao

tratament0.115,116,119,120

0 PET/CT com ®F-FDG deve, sempre que possivel, ser integrado com RMC.'?

0 exame de PET/CT com "®F-FDG para pesquisa de sarcoidose cardiaca deve sempre

ser feito com preparo cardiaco rigoroso do paciente.''16:125

Fraca Baixa
Moderada
Moderada

Fraca Baixa
Moderada

PET/CT com "f-fdg: tomografia por emissdo de positrons associada a tomografia computadorizada com fluordesoxiglicose-flior-18
(do inglés fluorodeoxyglucose positron emission tomography/computed tomography); RMC: ressonancia magnética cardiaca.

Mensagens-chave

¢ Recomenda-se a realizacao do ETT com strain
miocdrdico por speckle tracking para todos os pacientes
com diagndstico de sarcoidose sistémica, com o objetivo
de aumentar a acuracia diagndstica e a avaliagao
progndstica. Em pacientes com strain miocardico

alterado, é indicado prosseguir a investigagdo com
métodos de imagem avangados.

* Disfuncado ventricular esquerda e anormalidades de
contratilidade segmentar sdo achados mais tardios,
porém contemplados em critérios diagndsticos e
associados a maior ocorréncia de mortalidade por todas
as causas e de arritmias ventriculares graves.

* Em pacientes com suspeita de SC, é aconselhavel fazer
a avaliagao de possivel afilamento da porgao basal do
septo interventricular, definido como uma espessura
< 4 mm na janela paraesternal de eixo longo, como
marcador prognéstico.

* O PET/CT com "F-FDG é essencial para o diagnéstico
e acompanhamento de pacientes com suspeita ou
confirmagao de SC,"">"'® principalmente diante de BAV
inexplicdvel, arritmia ventricular frequente ou disfungao
ventricular inexplicada, além de permitir a avaliagao
sisttmica da doenga.861,65134

e O PET/CT com "F-FDG apresenta impacto progndstico,
sobretudo em casos de envolvimento do VD.'?"2?
A avaliagdo do preparo do paciente é indispensével
para evitar a captagao miocdrdica fisiolégica e
garantir a interpretacao correta.'”'?® Esse método
possibilita ajustes na terapia de acordo com a resposta
inflamatéria.'"134

* A combinagdo com RMC aprimora a diferenciagdo entre
inflamacao ativa e fibrose.'®

Arq Bras Cardiol. 2026; 123(4):e20260221

3. Aplicacoes da Multimodalidade em
Imagem Cardiaca nas Doencas Metabolicas

3.1. Diabete Mellitus

O diabetes mellitus (DM) é uma das doencas cronicas mais
prevalentes no mundo, contribuindo de forma expressiva para
a morbimortalidade cardiovascular.> O comprometimento
miocdrdico em individuos com DM, particularmente no DM
tipo 2 (DM2), pode resultar de comorbidades frequentemente
associadas, como a doenca arterial coronariana (DAC) e a HAS.
No entanto, reconhece-se a possibilidade de que mecanismos
patofisiolégicos proprios do DM afetem diretamente a
estrutura e a fungdo miocdrdicas.'® Alteragoes glicémicas,
como resisténcia a insulina e disfungdo no metabolismo da
glicose, promovem efeitos sistémicos e impactam diretamente
o cardiomidcito, comprometendo a utilizacao de substratos
energéticos, a fungao mitocondrial e o acoplamento excitagao-
contragao."’” Nesse contexto, a cardiomiopatia diabética
(CMD) refere-se a disfungao cardiaca observada em pacientes
com DM na auséncia de outras doengas cardiovasculares
como DAC, HAS, doenga valvar ou congénita.'%8

A ecocardiografia desempenha um papel importante
na avaliacdo da CMD, identificando os trés tipos de
acometimento miocardico: disfuncao sistélica do VE, DD e
alteragdes na geometria ventricular esquerda, além de auxiliar
na predigdo de desfechos cardiovasculares. 5138

Embora a FEVE reduzida seja reconhecida como
confirmatéria de IC,"3” em pacientes com sintomas sugestivos,
quase metade dos pacientes com IC e DM2 apresentam
IC com fragdo de ejecao preservada (ICFEp), sendo mais
frequente em pacientes idosos, hipertensos e mulheres com
DM2. A ICFEp normalmente esta associada a complicagoes
menos graves nas fases iniciais do DM2, enquanto a IC
com fragao de ejecdo reduzida (ICFEr) estd relacionada
a complicagbes mais graves do DM2. Isso sugere que a
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gravidade e a duragao da hiperglicemia sao fatores importantes
para o desenvolvimento da disfungao ventricular esquerda.'**

A andlise da deformagao miocardica (strain) pelas técnicas
de speckle tracking bidimensional (2D-STE) e tridimensional
(3D-STE) tem sido empregada para detectar disfungao
sist6lica subclinica em pacientes diabéticos. Estudos mostram
que pacientes com DM apresentam valores de SLG do VE
reduzidos, indicando disfuncao sistélica, mesmo na auséncia
de sintomas clinicos evidentes.'*>'** Nesse contexto, a reducao
do SLG do VE é um marcador sensivel de disfuncao sistélica,
detectando comprometimento funcional mesmo com fragao
de ejecao preservada, e associa-se a ocorréncia de IC,
mortalidade e remodelamento do VE."#!142

A DD do VE é muito comum em pacientes com DM
assintomaticos e aparentemente saudaveis, estando presente
em pelo menos 50% dessa populagao.”®” A DD Grau 1,
sem elevacdo das pressoes de enchimento, apresenta fraca
associagdo com o prognostico. No entanto, a progressao da
DD, com aumento da pressao de enchimento do VE (estimada
pela razao entre as velocidades das ondas E/e"), esta associada
a desfechos adversos, como progressao para IC e mortalidade,
além de apresentar-se consistentemente elevada em pacientes
com DM2, em comparagdo com controles.'*144

O remodelamento concéntrico do VE representa uma
alteracao precoce na estrutura miocérdica e estd associado a
disfuncao sistélica sutil, decorrente de esteatose e alteracao
na cadeia energética miocérdica.’* A hipertrofia representa
um aumento da massa miocardica, sendo que parte desse
aumento é atribuida ao VEC, refletindo deposicao de coldgeno
e fibrose, fatores que, por sua vez, estao associados a piores
desfechos.'*'%7 A hiperinsulinemia, decorrente da resisténcia
ainsulina, também pode induzir a hipertrofia dos miécitos na
presenga de aumento da pds-carga.'*

O indice de massa do ventriculo esquerdo (IMVE) e o
volume indexado do atrio esquerdo (AE) tém sido associados
ao aumento do risco de mortalidade geral e cardiovascular em
pacientes com DM2. Esses parametros estruturais, juntamente
com indicadores de funcao diastélica (relagoes E/A e E/e’)
sao preditores importantes de mortalidade, ressaltando o
valor prognéstico da ecocardiografia nessa populagao.'
Além disso, a DD é frequentemente associada a dilatagao do
AE, sendo a fibrilagdo atrial uma complicagao do diabetes
atribuida ao aumento da pressao de enchimento do VE e a
distensdo atrial, sugerindo uma possivel atriopatia, de acordo
com outras evidéncias disponiveis na literatura.'>

A heterogeneidade dos pacientes com disfungao
miocdrdica assintomatica e DM pode ter implicagdes
importantes para a terapéutica. Uma analise recente
identificou trés padroes nessa populagao: 1) um grupo
com funcgéo sistélica e diastélica menos comprometida
(predominantemente homens), associado a prognostico
favordvel; 2) pacientes com obesidade e hipertensao
com DD (em sua maioria mulheres); e 3) um grupo
com hipertrofia ventricular esquerda (HVE) e disfuncao
sistélica (principalmente homens); os dois Gltimos grupos
apresentam prognéstico semelhante e menos favoravel."’

A RMC permite a deteccdo de alteragbes miocérdicas e
ateromatose precoces, sendo uma modalidade precisa para
avaliar a fungdo cardiaca em repouso e estresse, consistindo
em método (til para andlise da macro/microcirculagao em
pacientes com DM.152156

O estudo CE-MARC (Clinical Evaluation of Magnetic
Resonance Imaging in Coronary Heart Disease) comparou
diretamente a RMC a cintilografia na detecgao de DAC,
utilizando a cinecoronariografia como padrao-ouro, e
observou a superioridade da RMC em relagao a medicina
nuclear.”” Neste documento, nao serao abordados detalhes
da avaliagao de DAC pelos métodos de imagem.

ORT é atécnica de escolha para a deteccao e quantificagao
da fibrose miocardica. No entanto, apresenta limitagoes
para avaliar fibrose difusa, pois depende da diferenca de
intensidade de sinal entre o miocardio normal e o cicatricial.'*®
Para superar essa limitacao, foram desenvolvidas técnicas de
imagem paramétrica, como o mapa de T1 e a quantificagao
do VEC.

O mapa de T1 — obtido antes (nativo) e apés a infusao
de contraste — permite a avaliagdo quantitativa dos valores
de T1 no miocardio, identificando a presenga de fibrose
difusa e intersticial, que nao pode ser detectada por
biomarcadores circulantes ou pelo RT."** O mapa de T1 p6s-
contraste é utilizado em conjunto com o mapa pré-contraste
para calcular o VEC do miocardio. Em pacientes com DM,
aqueles com VEC elevado apresentam maior risco de eventos
cardiovasculares."

As imagens ponderadas em T2 detectam edema
miocardico, refletindo a resposta aguda a inflamagao
(miocardite) ou isquemia e permitem a quantificacao precisa
e acompanhamento de sua evolugao ao longo do tempo.'®
Lesdes no miocardio apresentam hipersinal em T2 em
comparagao ao musculo esquelético e nao sao especificas
para detecgao de CMD (Tabela 7).

Tabela 7 - Recomendagdes para o uso de imagem cardiaca multimodalidade em pacientes com Diabetes Mellitus

de pacientes com suspeita de insuficiéncia cardiaca.'s"13144

0 ecocardiograma transtoracico deve ser realizado como primeira linha na avaliagao

A funcdo sistélica deve ser avaliada com o uso do strain longitudinal global do

ventriculo esquerdo na suspeita de disfungao subclinica em janelas acusticas

adequadas. 3514143

Moderada

Fraca
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Mensagens-chave

* A CMD refere-se a disfungdo cardiaca observada em
pacientes com DM, na auséncia de outras doencas
cardiovasculares, como DAC, HAS, doenca valvar ou
congeénita.

* A ICFEp é a apresentagao clinica inicial mais comum
da CMD, enquanto a forma com ICFEr representa uma
complicagao mais tardia e grave do DM.

* O SLG do VE reduzido indica disfuncao sistélica
subclinica, mesmo com fracao de ejecao preservada,
sendo um marcador sensivel associado a IC, mortalidade
e remodelamento ventricular.

* Aprogressao da DD, com relagao E/e' consistentemente
elevada, esta associada a piores desfechos.

* O aumento do IMVE e do volume do AE sao preditores
de mortalidade.

* Alteragdes metabdlicas precoces dos midcitos podem ser
detectadas pela RMC. A avaliagdo direta do miocardio pela
RMC pode ser um marcador da gravidade da doenga."®

* A doenca microvascular, presente no DM, é quantificavel
por RMC e PET, sendo que este Gltimo apresenta maior
custo e menor disponibilidade, além de utilizar radiagao.'’

* A RMC permite a detecgao precoce de alteragoes
cardiacas em pacientes com DM, definindo
precocemente a etiologia da IC (doenga microvascular,
fibrose subendocardica/transmural, inflamagao, infarto).

* A RMC é capaz de identificar infartos ocultos em até
28% dos pacientes com DM.™®!

3.2. Obesidade

A obesidade é altamente prevalente e representa
um fator de risco independente para varias doencas
cardiovasculares.’® Houve, recentemente, uma nova
abordagem para a classificagdo de obesidade, fora do escopo
deste documento, cuja leitura é recomendada.’® Entre as
alteracoes hemodindmicas e estruturais associadas a essa
condicao, estao a HVE, dilatagao atrial e ventricular esquerda,
DD e disfungao sist6lica subclinica. Alteragdes precoces do
VD em pacientes obesos, mas sem apneia do sono, foram
descritas precedendo alteragdes do VE.'®*

Este documento apresenta recomendagoes praticas e
atualizadas sobre o uso de ecocardiograma e RMC na obesidade,
baseado nas melhores evidéncias cientificas disponiveis e
apresentadas pelo sistema GRADE (Crading of Recommendations,
Assessment, Development and Evaluation); o resumo das
principais recomendagoes encontra-se na Tabela 8.

O ETT é essencial na avaliacao cardiovascular ndo invasiva
dessa populagao, por ser amplamente disponivel, seguro
e de custo acessivel.’® Contudo, ha limitagbes técnicas
ocasionadas por janela actstica nesse grupo de pacientes,
sendo necessario o uso de agentes de realce ultrassonografico
(ARU) ou complementagao com outras modalidades como a
RMC."® Além da analise morfolégica e funcional cardiaca, a
RMC permite a caracterizagao tecidual, sendo especialmente
atil na detecgao precoce de alteragdes subclinicas associadas
a obesidade. A RMC, por sua vez, mantém étima qualidade
de imagem e precisao diagndstica, mesmo em pacientes com
indice de massa corporal (IMC) médio de 50,3 = 5,9 kg/
m2.'%” O ecocardiograma transesofagico (ETE) também é uma
alternativa valida em casos de janela limitada, sem aumento

Tabela 8 - Recomendacdes para o uso do ecocardiograma em pacientes com obesidade

0 uso de agentes de realce ultrassonografico deve ser considerado em pacientes
obesos com janelas acusticas limitadas para otimizar a acurécia diagnostica. 616

0 ecocardiograma transesofagico é seguro e recomendado no paciente obeso que

apresentar indicagdes para realizagdo.'®

0 ecocardiograma de estresse pode ser utilizado no paciente obeso para avaliagdo da

doenga arterial coronariana.®®

A funcdo sistolica deve ser avaliada com o uso do strain longitudinal global na

0 ecocardiograma transtoracico deve ser realizado como primeira linha na avaliagao
cardiovascular de pacientes obesos com sintomas ou fatores de risco. 6%

suspeita de disfungdo subclinica em janelas acUsticas adequadas.'

A indexagdo de camaras cardiacas deve ser feita preferencialmente por altura,

evitando o uso de superficie corporal em obesos. "7

A quantificagdo do tecido adiposo epicardico pelo ecocardiograma pode ser

realizada como marcador de eventos cardiovasculares. Valores acima de 10 mm

indicam risco alto."®

0 ventriculo direito deve ser avaliado rotineiramente em obesos, mesmo na auséncia

de hipertens@o pulmonar, devido a sua alteracdo ocorrer precocemente, antecedendo

o ventriculo esquerdo. 64165

Fraca Baixa
Fraca Baixa
Fraca Moderada
Fraca Moderada
Fraca Baixa
Fraca Moderada
Fraca Moderada
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do risco causado pela sedagdo, desde que observadas as
recomendagbes como elevagao cefdlica e monitorizacdo com
capnografia e oximetria.'®®

Outra modalidade eficaz é o ecocardiograma sob estresse
farmacolégico (EcoE), especialmente na suspeita de DAC."®
O estudo SUMO (Stress Ultrasonography in Morbid Obesity)
avaliou 205 pacientes com obesidade mérbida e mostrou
que, embora 96% necessitassem do uso de ARU para
avaliagao segmentar adequada, o EcoE é seguro e com valor
preditivo positivo semelhante aos descritos em nao obesos.'®”
Em pacientes obesos com DAC, a RMC tem também papel
prognostico. O estudo SPINS (Stress CMR Perfusion Imaging
in the United States) demonstrou que o déficit reversivel de
perfusdo e o RT sdo marcadores independentes de mortalidade
em pacientes obesos.'® Resultados mais recentes confirmaram
esses achados em pacientes com IMC > 40 kg/m2."7°

Na presenga de janela acUstica de boa qualidade, o SLG
do VE permite analises complementares a FEVE para avaliar
funcao sistolica e mecanica na obesidade.’" O SLG do VE
permite detectar disfungao subclinica precoce, contribuindo
para tratamento de IC precocemente ou como adjunto para
o diagnéstico de ICFEp. 65171172

A indexagao de diametros e volumes das cdmaras cardiacas
na obesidade é controversa, sobretudo do AE. A indexagao
pela superficie corporal pode subestimar a dilatagao. Para
maior precisao, recomenda-se indexagao alométrica por altura.
Evidéncias apontam que essa métrica supera a indexacao
isométrica por superficie corporal.'’*'7* Valores sugeridos com
as possibilidades de indexagao estao descritos na Tabela 9.'7374

A espessura do tecido adiposo epicardico (TAE), pouco
usada na pratica, tem boa correlacdo com a DAC."”> O TAE
é visualizado como espago sem ecos entre o miocardio e o
pericérdio visceral. Mede-se perpendicular a parede livre do
VD ao fim da sistole, em cortes paraesternais longitudinal
ou transverso. Valores acima de 10 mm associam-se a maior
risco cardiovascular.'?®

Evidéncias recentes mostram impacto positivo da cirurgia
baridtrica e da semaglutida na estrutura e funcao cardiaca de

obesos resultantes da perda ponderal e controle metabdlico,
promovendo regressao significativa da hipertrofia miocardica
ventricular esquerda. O acompanhamento ecocardiografico
seriado é recomendado e evidencia redugao da massa do
VE, melhora da diéstole, reducdo do AE e aumento do SLG,
sem alteragao significativa na FEVE."””"79 A RMC também esta
indicada para monitorar alteraces estruturais pés-operatorias
de cirurgia baridtrica.'®

Arealizagao de exames de imagem cardiaca em pacientes
com diabetes mellitus e obesidade deve ser individualizada,
baseada em sintomas, risco cardiovascular e alteracoes clinicas.
Nao hd recomendagao para exames de imagem cardiaca de
rotina em pacientes assintomaticos apenas por terem diabetes
ou obesidade, segundo as diretrizes da American Diabetes
Association e da American Heart Association.'33182183

A Ecocardiografia (incluindo strain miocérdico) podendo
ser repetida conforme evolugao clinica, geralmente em
intervalos de 6 a 12 meses em pacientes com doenca
estabelecida ou sintomas persistentes.'331531% Em pacientes
assintomaticos, a ecocardiografia ndo é recomendada de
rotina, mas pode ser considerada em casos de alto risco ou
alteragbes em biomarcadores. 37185

A Ressonancia magnética cardiaca e cintilografia
(incluindo perfusdao miocérdica) nao sdo recomendadas
para rastreamento periddico em pacientes assintomaticos
com diabetes e obesidade. Esses exames estao indicados em
pacientes sintomdticos para avaliagdo de doenca estrutural,
ou quando o ecocardiograma é inconclusivo devido a
limitagao técnica pelo excesso de tecido adiposo.'?7165186
A periodicidade depende da indicagao clinica e ndo existe
intervalo fixo recomendado para acompanhamento em
pacientes sem sintomas.

Mensagens-chave

* O uso de ARU é recomendado para melhorar a
acuracia diagnéstica do ETT e do EcoE em pacientes
com janelas acusticas limitadas, condicao frequente
na obesidade.’168

Tabela 9 - Férmulas para indexagdo do atrio esquerdo: vantagens e desvantagens

VAE/SC (m?)  Isométrico .
aplicar

VAE/altura Isométrico _S|mples: el dls?rgta S E
indexacao por superficie corporal

VAE/altura®”  Alomeétrico Geometrlcamente proporcional ao
volume cardiaco

VAE/altura'?  Alométrico Derlv’a do de estudo po_pulacmr_ml_ ~
saudavel; melhor preditor de fibrilagao

AE/altura™®  Alométrico Mais sensivel que o volume maximo;

melhor correlagdo com FA

Padrdo atual das diretrizes; facil de

Subestima em obesos; depende

< 34 mL/m2.173
de gordura corporal

Sem valor de corte
definido."

Influenciado por estatura, sem
muitos estudos

Exponente empirico; ndo derivado 16 m/m 27169170
de populacdo saudavel

Calculo mais complexo < 22,1 mL/m."72173
Ainda pouco utilizado na prética

. < 12,7 mL/m."%6.173
clinica

FA: fibrilagdo atrial; VAE: volume do atrio esquerdo.
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O SLG do VE é superior a FEVE na detecgao de
disfuncao sistélica subclinica na obesidade e deve ser
realizado sempre que a janela acdstica permitir.'”’

* A indexagao alométrica dos volumes do AE por
altura é mais precisa e deve substituir a indexacao
por superficie corporal no paciente obeso.'”*'7#

* O TAE, mensurdvel por ecocardiografia, estd
associado a rigidez miocdrdica, DD e maior risco
cardiovascular, podendo ser acompanhado.'7>'7¢

* A RMC tem boa qualidade, independentemente do
grau de obesidade.

* Deficiéncia de perfusao e aumento de RT pela RMC
sao marcadores de mortalidade na obesidade.

* A avaliagdo da massa ventricular e funcao cardiaca é
mais acurada pela RMC, tornando o método adequado
para detectar alteragoes precoces e avaliar a melhora
dos parametros ap6s cirurgia bariatrica.

4. Aplicacoes da Multimodalidade
em Imagem Cardiaca nas Doencas
Reumatolégicas

4.1. Lupus Eritematoso Sistémico

O lapus eritematoso sistémico (LES) é uma doenga
autoimune, inflamatéria, cronica e multissistémica, que
frequentemente cursa com manifestacoes cardiovasculares,
sendo essas importante causa de morbimortalidade
em pacientes.

Existem quatro manifestagdes cardiovasculares principais
no LES, em que o ecocardiograma desempenha um papel
nao sé diagndstico, mas também progndstico: a doencga
pericardica, a doenca valvar, a HP e a miocardite."

A doenga pericardica é o acometimento cardiovascular
mais comum do LES, sendo, frequentemente, sua primeira
manifestagdo, e estando presente em até 50% dos casos. A
grande maioria se apresenta com um derrame pericardico (DP)
discreto e sem maiores repercussoes. E importante avaliagio
criteriosa do quadro clinico, avaliando se estamos diante
de uma polisserosite ou de um DP isolado. Na pericardite
lGpica, frequentemente associada a um surto da doenga, o
paciente pode ter quadro clinico caracteristico (trfade cldssica:
dor torécica, febre e atrito pericardico), com alteragdes
eletrocardiograficas e variados graus de DP. A pericardite
complicada é rara e, em apenas 1 a 2% dos pacientes,
o derrame ¢ significativo resultando em tamponamento
cardiaco. As pericardites constritiva ou infecciosa sao de
ocorréncia rara.'?

O acometimento valvar no LES é muito frequente,
chegando a até 75% em estudos de necropsia. As lesoes
normalmente encontradas sao os espessamentos valvares
inespecificos e a endocardite de Libman-Sacks, com uma
fisiopatologia peculiar. Trata-se de vegetacdes verrucosas
estéreis (depésitos formados por imunocomplexos, fibrina
e trombo plaquetario), mais comuns quando o LES vem
acompanhado de anticorpos antifosfolipideo. O ETT auxilia o
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diagnostico diferencial entre a endocardite de Libman-Sacks
e a endocardite infecciosa, uma consideragao importante nos
pacientes imunossuprimidos. A valva mitral é a mais acometida
na Libman-Sacks, com as lesdes geralmente localizadas
em sua face atrial e com menor mobilidade. Podem gerar
distarbios valvares (geralmente regurgitagoes) (Figura 12),
fendmenos embdlicos e serem substratos para a endocardite
infecciosa.'® Na Figura 13, é ilustrado o caso de paciente
com diagnéstico de LES com valvulite adrtica e insuficiéncia
adrtica de grau importante, além de miocardite avaliadas pela
ecocardiografia.

A prevaléncia da HP nos pacientes com LES varia entre
estudos, sendo estimada entre 0,5% e 17,5%. Tipicamente, sao
pacientes do sexo feminino em idade fértil, e sdo classificadas
como Grupo | pelo consenso de HR' O ETT é fundamental
na estimativa da pressao sistdlica da artéria pulmonar (PSAP),
calculada através da velocidade méaxima da regurgitagao
tricGspide. Ele também avalia os sinais diretos e/ou indiretos
sugestivos de HP — VD hipertrofiado e dilatado, étrio direito
aumentado, VE deslocado para o seu interior (assumindo um
formato em “D” e perdendo sua forma esférica), fluxo na
via de saida do VD com padrao em “notch” (sugerindo uma
alta resisténcia vascular pulmonar). E importante destacar
dois aspectos: 1) ndo existe um padrao especifico de HP no
LES; 2) 0 ETT é um método que permite um diagndstico de
probabilidade, com o cateterismo direito permanecendo
como padrdo-ouro.' A prevaléncia de miocardite no LES gira
em torno de 10%, mesmo apds grande evolugao nos farmacos
imunomoduladores.”™" O ETT tem papel nesses casos, na
deteccao de anomalias segmentares e no grau de disfungao
sistolica (Figura 14). Algumas vezes, a FEVE encontra-se
preservada, porém, ja com alteragdes no SLG, corroborando
que, frequentemente, a disfungao é subclinica.'”? Outras
causas podem contribuir para a deterioracao da fungao
miocérdica, pois sao pacientes que cursam com aterosclerose
acelerada e arritmias.

A indicagdo da ecocardiografia nas doengas sistémicas
depende da prevaléncia de cardiopatia associada, das
caracteristicas peculiares ao comprometimento cardiaco em
cada situacao e da suspeita clinica de envolvimento cardiaco.?

A RMC tem se consolidado como a principal ferramenta
nao invasiva para a detecgao precoce e caracterizagao tecidual
do envolvimento miocardico em pacientes com LES."* Estudos
demonstram que a fibrose miocardica tem prevaléncia alta
nesses pacientes, mesmo na auséncia de sintomas clinicos,
quando comparados a controles normais. Em uma das coortes
mais amplas avaliadas por RMC com RT, observou-se uma
frequéncia significativa de fibrose miocardica, frequentemente
localizada nas regides inferolaterais e septais, associando-se
com maior tempo de doencga e presenca de envolvimento
multissistémico."* Adicionalmente, a localizacao e a extensao
do RT foram associadas a pior fungdo ventricular e pior
progndstico clinico, sugerindo seu potencial papel como
marcador prognéstico.'”

As técnicas quantitativas, como o mapeamento de T1 e
T2, também tém contribuido para a avaliagao da atividade
inflamatéria e do remodelamento tecidual. Estudos recentes
revelaram que pacientes com LES apresentam valores de T1
e T2 elevados, particularmente naqueles nao tratados com
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Figura 13 - Imagens ecocardiogréficas de paciente com diagndstico de lupus eritematoso sistémico com valvulite adrtica e
insuficiéncia acrtica de grau importante (A, B e C), além de miocardite evidenciada pela redugdo do SLG do ventriculo esquerdo
ao corte trés camaras (D) (SLG = -7,9%) (D). Em A, ao ecocardiograma transesofagico, evidencia espessamento moderado e
retragdo discreta da abertura da valva adrtica avaliada em eixo longo, associada a insuficiéncia de grau importante ao Doppler
colorido (B). Em C, curva espectral ao Doppler continuo com jato denso associado ao volume regurgitante significativo e redugdo
do tempo de meia pressdo (PHT = 237 ms). ETE: ecocardiograma transesofagico; PHT: tempo de meia-pressao (pressure half-

time); SLG: strain longitudinal global.

antimaldricos."® O uso da RMC com tissue tracking permitiu,
ainda, caracterizar disfungoes biventriculares subclinicas em
pacientes assintométicos, contribuindo para a identificagao de
individuos com risco cardiovascular aumentado e potencial
indicacao de tratamento precoce."”’

Recentemente, uma revisao sistematica com metandlise
avaliou de forma abrangente o papel dos biomarcadores
quantitativos da RMC em pacientes com LES, incluindo 18
estudos envolvendo um total de 955 pacientes. A andlise
revelou que individuos com LES apresentavam valores
significativamente maiores de T1 nativo, VEC e T2, em
comparagao a controles saudaveis. Além disso, o SLG do VE
estava significativamente reduzido nos pacientes com LES,
sugerindo a presenca de inflamacao e fibrose miocardica
nesses pacientes, o que foi relacionado com o diagnéstico do
acometimento cardiovascular e implicagdes progndsticas.'

Além do envolvimento miocérdico direto, a disfungao
microvascular coronariana é uma preocupagao em pacientes

com LES, frequentemente associada a atividade inflamatéria
sistémica. Um estudo de coorte com seguimento de 5 anos
demonstrou que a disfungao microvascular coronariana
avaliada por RMC com imagem de perfusao e a presenca de
placas ateroscleréticas (avaliadas por angiotomografia) estavam
associadas ao desenvolvimento de eventos cardiovasculares
futuros, mesmo em pacientes sem obstrugao significativa das
artérias corondrias. Esses achados reforgam a importancia do
rastreio precoce de isquemia miocardica e da inflamacao
vascular em pacientes com LES."®

Além disso, a RMC tem emergido como a modalidade
mais sensivel para o diagnéstico de pericardite no contexto
autoimune, permitindo a detecgao de espessamento
pericardico, derrame e, sobretudo, inflamagao ativa por meio
de RT e aumento dos sinais em sequéncias ponderadas em
T2.194 Em revisao recente sobre pericardite autoimune, a RMC
foi destacada como essencial ndo apenas para o diagnéstico
preciso, mas também para o monitoramento da resposta
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Figura 14 - Imagens ecocardiogréficas de paciente com diagnostico de lupus eritematoso sistémico com disfungdo ventricular
importante evidenciada ao corte apical quatro cdmaras pela pouca variagdo nos didmetros diastolico (A) e sistdlico (B) do ventriculo
esquerdo, com sinais de contraste espontaneo na cavidade ventricular esquerda. Em (C) e (D), calculo da fracdo de ejecdo do
ventriculo esquerdo (FEVE) pelo método de Simpson no corte apical quatro cdmaras, evidenciando disfun¢do sistélica de grau

importante (FEVE: 0,22).

terapéutica e detecgao de complicagbes, como pericardite
constritiva transitéria ou irreversivel.’” Em pacientes com LES,
a identificacao precoce de envolvimento pericardico ativo
pela RMC pode impactar diretamente a conduta terapéutica,
permitindo intervencdes imunossupressoras mais precoces e
potencialmente prevenindo a evolugao para formas crénicas
de fibrose pericérdica.

Portanto, a RMC oferece uma avaliacao abrangente e
sensivel do envolvimento cardiaco em pacientes com LES, com
potencial ndo apenas diagndstico, mas também prognéstico e de
monitoramento terapéutico. A incorporagao sistematica da RMC
no acompanhamento desses pacientes pode resultar na deteccao
precoce de complicagoes e melhor estratificacao de risco.

A medicina nuclear, por sua vez, pode colaborar na
avaliagao desses pacientes no cenario das perimiocardites e
na doenga coronariana.?®®O PET/CT com "F-FDG tem sido
empregado na avaliagao da pericardite aguda, confirmando
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a presenga do processo inflamatério, demonstrando a
captacao difusa do radiotragador no pericardio, geralmente
em intensidade discreta a moderada. No entanto, a
atividade do radiotracador no pericardio nao é especifica,
ndo sendo capaz de diferenciar a etiologia dos diferentes
processos inflamatérios ou infecciosos, nem mesmo dos
casos de envolvimento neoplésico.?*'?%2 Nao existem
estudos na literatura direcionados para o uso do PET/
CT com "F-FDG em pacientes com pericardite lipica,
portanto, seu uso pode ser indicado apenas em pacientes
selecionados em que o método possa ser aplicado
como avaliacdo complementar nas situacées de divida
diagnostica.?*

Da mesma forma, na miocardite, o "*F-FDG PET tem
sido estudado em varios contextos clinicos.?”> Com relagao
ao LES, sua utilizacdo se limita a relatos de caso, em que
o método foi capaz de auxiliar no diagndstico e avaliar
a resposta terapéutica.?® Infelizmente, trata-se de um
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procedimento de alto custo, envolve o uso de radiagdo e
nao estd amplamente disponivel.

Paciente com LES apresentam elevada prevaléncia de
DAC e podem ter isquemia miocardica demonstrada pela
CPM, mesmo na auséncia de obstrucdo significativa dos vasos
epicardicos e de sintomas, achados que estao associados a
um incremento na ocorréncia de eventos coronarianos.?%>-%7
Assim, a CPM é um instrumento (til para identificar a presenca
de isquemia miocardica e estimar o risco cardiovascular nos
portadores de LES, que pode ser considerado como um
equivalente de DAC.?

Estudos de perfusao miocardica com PET/CT utilizando
radiotragadores como 13N-amdnia e 150-H20 demonstraram
alteragao da reserva de fluxo coronariano (RFC) em pacientes
com LES, mesmo na auséncia de sinais de inflamacao sistémica
e de sintomas cardiovasculares, sinalizando a presenga de
disfungdo microvascular persistente em até 57% dos casos.?%%-2'
Infelizmente, esses radiofdrmacos ndo sao produzidos no
Brasil. Em nosso pais, é possivel a avaliacao da RFC através da
cintilografia miocdrdica em camaras com telureto de Cadmio e
Zinco (Gama-Camara CZT). No entanto, ainda ndo ha estudos
utilizando especificamente esse método no LES (Tabela 10).

Apesar da diversa gama de manifestagdes cardiacas em
pacientes com LES, ainda ndo ha uma rotina padrao para o
rastreio em imagem cardiaca desses pacientes. Porém, o painel
de especialistas deste documento recomenda a avaliagdo MM
em imagem cardiaca para a detecgdo precoce de alteragdes
cardiovasculares, estratificagdo de risco nesta populagao de
pacientes que possui um muito alto risco cardiovasculares.
A periodicidade dos exames deve ser individualizada baseada
na avaliacdo clinica dos sintomas, atividade da doenca, com
ecocardiografia anual em pacientes de maior risco.?'"-*'

Mensagens-chave

* As principais manifestagoes cardiacas no LES, em
que o ETT desempenha um papel ndo s6 diagndstico,
mas também prognéstico sao a doenga pericardica,
a doenca valvar, a HP e a miocardite.

* O acometimento valvar no LES é muito frequente,
e as lesbes mais encontradas sdo os espessamentos
valvares inespecificos.

* A prevaléncia da HP nos pacientes com LES varia
entre estudos, estimada entre 0,5% e 17,5%. O ETT
é fundamental na estimativa da PSAP. além de avaliar
também os sinais diretos e/ou indiretos sugestivos de HP.

* O ETT é um método que permite um diagnéstico
de probabilidade de HP, com o cateterismo direito
permanecendo como padrao-ouro.

* Pacientes com LES podem ter acometimento
miocérdico identificados pela RMC pela presencga
de fibrose miocérdica de padrdao ndo isquémico e
elevagao de mapa T1 nativo/VEC.

* A presencga de inflamagdo e edema sao
adequadamente vistos pela técnica de mapeamento
de T2.

* A pericardite é relativamente comum em pacientes com

LES, sendo a RMC o método de escolha para avaliagao
de doenca em atividade.

4.2, Esclerose Sistémica

A esclerose sistémica (ES) é uma doenca autoimune do
tecido conjuntivo rara, cuja patogénese é caracterizada
por trés marcadores principais: vasculopatia de pequenos
vasos, producao de autoanticorpos e disfungao dos
fibroblastos, levando ao aumento da deposigdo de matriz
extracelular. O diagnéstico é fundamentalmente clinico,
apoiado por testes soroldgicos e exames de imagem.?'?
As principais caracteristicas clinicas sao: espessamento da
pele, fendmeno de Raynaud e envolvimento de 6rgaos
internos, conforme os critérios do American College of
Rheumatology/European League Against Rheumatism (ACR/
EULAR).?"® O tipo e a gravidade do envolvimento dos
6rgdos determinardo o prognostico heterogéneo da ES.
Apesar da recente melhora na sobrevida desses pacientes,
a ES continua sendo a doenga reumatolégica com a maior
morbidade e mortalidade.?'

Tabela 10 - Recomendacgdes para o uso de métodos em imagem cardiaca em pacientes com lipus eritematoso sistémico

0 ecocardiograma transtoracico deve ser realizada em pacientes com LES para

avaliagdo de doenga pericardica, disfungdes valvares, hipertensdo pulmonar e

miocardite. 18719

A ressonancia magnética cardiaca com técnicas de cinerressonancia, realce tardio,

mapeamento de T1/T2 devem ser utilizadas para avaliagdo de acometimento

cardiovascular em pacientes com LES.®

Diagnéstico de pericardite e miocardite com "®F-FDG."’

Detecgdo de isquemia miocardica pela cintilografia de perfusdo miocardica.>%21%

Avaliagdo da reserva de fluxo coronariano. %1%

Fraca Moderada
Fraca Moderada
Fraca Baixa

Fraca Moderada

8F-FDG: fluordesoxiglicose-flior-18; LES: lupus eritematoso sistémico.
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O comprometimento cardiovascular na ES representa uma
preocupacao importante, sendo uma das principais causas
de mortalidade entre esses pacientes.?'2'® As complicagoes
cardiacas podem ser tanto primarias quanto secunddrias,
incluindo arritmias,?'® IC, doencga pericardica e fibrose
miocdrdica. A ecocardiografia € uma modalidade de imagem
nao invasiva, amplamente disponivel, que desempenha um
papel central na avaliagdo da estrutura e fungao cardiaca na
esclerose sistémica; ela é particularmente Gtil para detectar
tanto o comprometimento cardiaco manifesto quanto o
subclinico, ja que, frequentemente, alteragbes cardiacas
nao sao acompanhadas de sintomas nos estagios iniciais da
doenca. Como o comprometimento miocardico na doenga
esta relacionado a um pior progndstico, é importante
identificar alteragdes precoces para evitar a progressao do
acometimento cardiaco.

O ETT em pacientes com ES possibilita a avaliagao do
envolvimento cardiaco, detectando a disfuncao sistélica
e diastélica, anormalidades valvares e HP?2° (Figura 15). A
ecocardiografia com avaliagdo de deformacao miocardica,
realizada através do strain por speckle tracking é especialmente
atil para identificar a disfungdo miocérdica subclinica em
pacientes com ES, a qual é frequentemente imperceptivel
através da ecocardiografia convencional. Pacientes com
ES apresentam parametros de deformagao miocardica
significativamente mais baixos quando comparados aos

controles sauddaveis, indicando disfuncdo miocéardica
envolvendo tanto os ventriculos quanto os atrios.?'*** Mesmo
quando a FEVE esta preservada, os SLGs do VE e VD podem
estar reduzidos,?* sugerindo que essa modalidade seja mais
sensivel do que o ecocardiograma tradicional na identificagao
do envolvimento cardfaco inicial.

Adicionalmente, a ecocardiografia € uma modalidade nao
invasiva valiosa para a avaliagdo inicial da pressao arterial
pulmonar, especialmente considerando-se que a presenga
de HP estd relacionada a maior mortalidade em pacientes
com ES.?*” As medidas de pressao arterial pulmonar pelo
ecocardiograma podem refletir a presenca de doenga
pulmonar intersticial, o acometimento cardiaco esquerdo com
aumento da pressao capilar pulmonar e também a vasculopatia
pulmonar com HAP associada.??” No entanto, apesar de ser
atil para o rastreamento de HP, a acurdcia diagnéstica da
ecocardiografia é considerada moderada, com sensibilidade
e especificidade em torno de 83% e 72%, respectivamente.??
Devido a suas limitagbes, o ecocardiograma nao deve ser
utilizado como tnica medida de estimativa da pressao
pulmonar, necessitando da combinacao com outras avaliagdes:
o cateterismo direito é considerado o exame mais fidedigno
para o diagnéstico e monitoramento da HP22¢22

A avaliagao do VD é crucial para o acompanhamento de
pacientes com ES e HP, pois a presenga de disfungao do VD

Figura 15 - Imagens ecocardiograficas de paciente com diagnostico de esclerose sistémica e pneumonia intersticial. As imagens mostram
funggo sistolica normal (A) e aumento do volume do atrio esquerdo associado a disfungéo diastélica moderada (B, C e D). A avaliagdo
do ventriculo direito mostra dimensées e fungao sistolica preservadas pela excurséo sistolica do plano do anel tricuspide e s’ (E, F
e G), porém, aumento da press&o sistélica pulmonar, avaliada pelo refluxo tricuspide, com velocidade de fluxo de 3,34 m/s (H e I).
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estd associada a maior morbidade e mortalidade. Medidas
ecocardiograficas, como a TAPSE, a variacao fracional da area
(FAC, do inglés fractional area change) e a velocidade sist6lica
do Doppler tecidual (S'), sao utilizadas habitualmente para
avaliar a fungao sist6lica do VD (Figura 15), juntamente com o
ecocardiograma tridimensional e o strain do VD.'*® De maneira
complementar, a adaptacao inadequada do VD ao aumento
da pos-carga arterial pulmonar é um fator determinante de
desfechos adversos na ES; a medida de acoplamento VD-TP
(artéria pulmonar), avaliada através de indices nao invasivos
como TAPSE/PSAP e FAC/PSAP, apresenta valor prognéstico
na identificacdo de desfechos clinicos desfavoraveis.?® E
importante destacar que os parametros ecocardiogréficos
utilizados para avaliagao do VD apresentam limitacdes devido
a complexidade anatomica dessa cdmara e a influéncia de
condigoes de carga. Dessa forma, esses parametros ndo devem
ser utilizados isoladamente, mas, sim, em conjunto com outros
indicadores, para uma avaliagio mais precisa.’®

O ecocardiograma também pode detectar o movimento
assincrénico do septo, relacionado com o comprometimento
miocdrdico observado na RMC. Tal achado na ecocardiografia
antecipa resultados anormais na RMC, como aumento do VEC
e fibrose miocardica, indicando envolvimento cardiaco na ES.?"

Além do ETT, a ecocardiografia sob estresse fisico pode
ser utilizada na ES, permitindo a detecgao de aumento na
PSAP229232 efou na pressao de enchimento do VE*** durante
o exercicio, indicando ICFEp e associando-se a desfechos
clinicos desfavoraveis.*? A presenca de HAP nao deve se
basear apenas na elevagao da PSAP durante o exercicio,
uma vez que a presenga de DD, avaliada pela Efe’, é
frequentemente observada nesses pacientes.?** Durante a
ecocardiografia de estresse em pacientes com ES, é crucial
monitorar a PSAP, a funcao ventricular direita e esquerda e
sinais de congestao pulmonar; complicagdes, embora raras,
devem ser cuidadosamente monitorizadas.

Finalmente, o acompanhamento individualizado da ES,
incluindo as complicagdes cardiacas, deve se basear nas
caracteristicas do paciente e gravidade da doenga, considerando
a extensao do envolvimento dos 6rgaos. Como o tratamento
pode incluir terapias imunossupressoras, vasodilatadores
e medicamentos especificos para complicagbes cardiacas
(antiarritmicos ou protocolos para IC), além de antagonistas
do receptor de endotelina ou inibidores da fosfodiesterase-5
para manuseio da HP*%23¢ 0 acompanhamento regular com
o ETT é essencial para monitorizar os efeitos colaterais dos
tratamentos especificos, avaliar a fungao cardiaca e otimizar
os resultados clinicos.?**

Em pacientes com ES, a RMC permite a caracterizagao
tecidual detalhada, o que possibilita a detecgao precoce de
inflamacao e fibrose miocardica, que podem estar presentes
mesmo sem manifestagdes clinicas.

O RT de padrao nao isquémico é um achado comum da
RMC de pacientes com ES e indica a presenca de fibrose
miocardica, mesmo na auséncia de sintomas ou disfungao
ventricular evidente. A presenca de RT esta associada a pior
progndstico cardiovascular (arritmia e morte stibita). No estudo
multicéntrico SAnCtUS (Scleroderma Arrhythmia Clinical
Utility Study), a presenca de RT foi preditora independente

de arritmias ventriculares, reforcando seu valor prognéstico
nessa populacdo.?*” Técnicas avangadas, como a analise de
entropia do RT com gadolinio, também demonstraram valor
progndstico adicional, ao quantificar a heterogeneidade da
fibrose e associar-se com piores desfechos clinicos.?3®

Além da técnica de RT, a RMC permite a avaliagdo da
fibrose difusa por meio dos mapas de T1 nativo e do VEC.
Esses pardmetros se mostraram aumentados em pacientes
com ES, mesmo em fases iniciais e na auséncia de alteracoes
convencionais, indicando acometimento miocardico
subclinico.?** O mapa de T2, por sua vez, tem se destacado
na avaliagdo da atividade inflamatéria, sendo particularmente
Gtil na diferenciagao entre inflamacao ativa e fibrose cronica.
Em um estudo recente, o0 mapeamento de T2 demonstrou
maior sensibilidade que a andlise visual na deteccao de
inflamagao miocardica associada a ES, mesmo em pacientes
assintomaticos.?*?

Outro estudo que comparou pacientes com ES a individuos
saudaveis, os valores globais de T1 e T2 miocardicos foram
significativamente mais elevados nos pacientes com ES.
Notadamente, 62% dos pacientes com RMC convencional
normal (auséncia de RT e de edema visual) apresentaram
elevagao no T1 nativo e/ou T2. Além disso, 40% dos pacientes
com T1 aumentado exibiram maiores volumes diastélicos do
VE, maiores volumes sistélicos biventriculares, elevacao do T2
global e histérico mais frequente de tlceras digitais.?*

Outro aspecto importante é o papel emergente da RMC
na avaliacao da resposta terapéutica. Em estudo prospectivo,
pacientes com miocardite associada a ES foram reavaliados
ap6s tratamento imunossupressor, observando-se reducao
nos sinais de inflamagdo miocdrdica nos mapas de T2 e RT,
demonstrando o potencial da RMC como ferramenta de
monitoramento de resposta ao tratamento.?*?

Uma revisao sistematica recente avaliou o papel prognéstico
da RMC em pacientes com ES. Os principais pardmetros
da RMC identificados como preditores consistentes de
mortalidade por todas as causas foram o RT, o valor de T1
nativo, o VEC e os indices de deformacao ventricular (strain).
Embora menos investigados, outros marcadores — como strain
atrial esquerdo, medidas de perfusao e pardmetros obtidos por
RMC sob estresse —também demonstraram valor prognéstico,
mas ainda carecem de validacao robusta.?*

As evidéncias da utilizacdo da medicina nuclear na
avaliacdo cardiovascular de pacientes com diagnéstico de
ES sdo limitadas a pequenos estudos clinicos, mas com
resultados interessantes. Ha mais de quatro décadas, a CPM,
primeiramente, com cloreto de 201Tdlio e, posteriormente,
com 99mTc-sestamibi, tem demonstrado que até cerca de 80%
dos pacientes com ES podem apresentar defeitos perfusionais,
mesmo na auséncia de doenca aterosclerdtica coronariana.
Existe associagao entre a presenga de fen6meno de Raynaud
e isquemia miocardica deflagrada por estresse farmacolégico
com dipiridamol ou exposicao ao frio em aproximadamente
50% dos casos. Esses achados indicam disfungao microvascular
e vasoespasmo como um importante substrato fisiopatolégico
para o dano miocérdico nesse contexto.#+24

A avaliagdo de RFC com PET/CT usando 82Rubidio
demonstrou que a ES é um preditor independente de redugao
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da reserva de fluxo, que ocorreu em 89% dos casos, sendo
marcador de disfuncado microvascular nesses pacientes.?*’

Também tem sido observada a presenca de DD através
do gated SPECT da CPM com 99mTc-sestamibi, com
prolongamento do tempo para o pico de enchimento do
VE naqueles com elevado escore de espessura total da pele
em comparagao com grupo-controle ou com os de baixo
escore. Essa alteracao foi identificada mesmo quando nao
havia defeitos de perfusdao. Os autores ressaltam que esse
resultado pode se correlacionar com a gravidade da ES e
ser um sinalizador inicial de acometimento miocardico. Em
um dos estudos, também encontraram alteracoes da fungao
simpdtica cardiaca avaliada pela cintilografia com 1231-MIBG,
corroborando a hipétese de que disfungao autonoémica é algo
comum nesse grupo de individuos.?50!

Por fim, PET/CT com '®F-FDG evidenciou a captagao
andmala miocérdica do radiotracador em metade dos
pacientes com ES e sem sintomas cardiovasculares, como
indicio de miocardite subclinica, que pode apontar
precocemente o envolvimento cardiaco da doenca.??

Estudos mais robustos sao necessdrios para fortalecer esses
achados e compreender seu impacto progndstico. No entanto,
a realizagao de CPM parece razodvel nos pacientes com ES,
sobretudo nos sintométicos, para a identificagao de isquemia
miocardica (Tabela 11).

E recomendada avaliagio ecocardiogréfica anual (com
andlise do strain miocdrdico se disponivel), ressonancia
magnética cardiaca conforme indicagdo clinica a cada
2-3 anos em pacientes de alto risco ou com sintomas,
e cintilografia miocardica apenas em casos selecionados.%2%

Mensagens-chave

* O comprometimento cardiovascular é comum e uma
das principais causas de mortalidade na ES.

* O ETT é fundamental para avaliar fungao cardiaca e
rastrear HP.

e O strain por speckle tracking detecta disfungao
miocardica precoce, mesmo com fragao de ejecao
preservada.

* Aavaliagao do VD em pacientes com ES e HP é essencial
para o manejo do paciente e a estratificagao de risco.

e OETT é importante para o rastreamento da HP, mas o
cateterismo direito é o padrao-ouro para diagndstico.

* A ecocardiografia sob estresse fisico pode identificar
DD e ICFEp, além de HP,

* O acompanhamento regular com ecocardiografia
é importante para guiar o tratamento e monitorar
complicagoes.

* A RMC pode ser utilizada para a detecgao de
acometimento cardiaco em pacientes com ES em
atividade.

* A RMC com avaliacao morfofuncional e caracterizagao
tecidual é uma ferramenta valiosa na avaliagdo
diagnéstica e prognoéstica da doenga.
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4.3. Espondilite Anquilosante

A espondilite anquilosante (EA) é uma espondiloartropatia
soronegativa, inflamatéria, autoimune, cronica e progressiva
associada ao antigeno HLA B27. Caracteriza-se por
acometimento das articulagbes sacroiliacas e da coluna
vertebral. A doenca também se associa a entesite, uveite,
doenga inflamatéria intestinal e psoriase.?*¢-25

Pacientes com EA apresentam maior risco de doengas
cardiovasculares do que a populacao geral, incluindo
insuficiéncia das valvas adrtica e mitral, doencas da aorta, IC,
acometimento do sistema de conducao e DAC.?7:25

O acometimento miocardico e valvar é explicado pelo
processo inflamatério e fibrético desencadeado pela atividade
da doenca.?»”?% Especificamente na valva adrtica, foi
demonstrada ativacao de fibroblastos e agregacao plaquetaria,
resultando na fibrose valvar.?*8

A Tabela 12 demonstra a fisiopatologia do acometimento
cardiaco e adrtico e sua prevaléncia em individuos com a doenga.

A ecocardiografia é a modalidade de imagem de escolha
na avaliacdo inicial e no seguimento em longo prazo das
doencas valvares. Também é a ferramenta ideal para avaliagao
da funcao diastélica.?

A ecocardiografia, pela avaliagdo do SLG do VE, pode
ainda mostrar disfuncao sistélica subclinica, revelando
acometimento miocardico, que pode estar presente desde
as fases iniciais da EA.>>

A RMC, além da avaliacao da fungado ventricular e
das valvas cardiacas, permite a caracterizacdo do tecido
miocérdico, demonstrando a presenca de edema e/ou
fibrose. Na EA, pode-se observar edema miocérdico, o qual
estd associado a atividade da doenca, e RT focal, refletindo
fibrose miocérdica.”®” A RMC identifica a disfuncao global
do VE e areas focais de RT como marcadores definitivos de
envolvimento cardiaco. O VEC, quantificado por meio de
mapeamento T1 miocdrdico, apresenta associagao com o grau
de atividade da doenga, destacando o potencial do VEC como
biomarcador para monitoramento da atividade da doenga.?*’
Tanto a RMC quanto a angioTC podem avaliar a aorta para
detectar dilatacdo, estenoses e sinais inflamatorios.

Embora a EA esteja associada a aterosclerose prematura e
aumento do risco de eventos cardiovasculares, sao escassas as
publicagoes sobre o papel da medicina nuclear nesse cenario.

Em estudo que incluiu 24 pacientes com diagnéstico de
EA, os autores concluem que o PET/CT com "8F-FDG foi capaz
de demonstrar inflamacao da parede vascular em pacientes
jovens com EA, além da reducao da atividade inflamatéria
sob efeito de estatina.?** Outra publicagao utilizou a CPM
com 99mTc-sestamibi em 28 pacientes com EA, e observou-
se alteragao da motilidade segmentar pelo gated SPECT em
oito pacientes, podendo inferir disfungao microvascular.?”

Diante da escassez de evidéncias, ndo podem ser afirmadas
recomendacdes sobre o uso de métodos de medicina nuclear
especificamente no contexto da EA. Por outro lado, essa doenca
inflamatéria compartilha fatores fisiopatolégicos com outras
doencas sistémicas, como a artrite reumatoide (AR) e o LES, em
que a utilizagdo da CPM e o PET/CT com "*F-FDG j& apresentam
evidéncias e indicagdes mais consolidadas (Tabela 13).
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Tabela 11 - Recomendagdes para o uso multimodalidade em imagem cardiaca em pacientes com esclerose sistémica

ETT com DT para avaliagdo de fungdo ventricular esquerda sistélica e
diastélica.?7220.221

ETT com andlise do SLG para avaliagdo precoce de disfungdo ventricular
esquerda_223,225,226

Moderada

Fraca Moderada

Avaliagdo diagnostica de hipertensdo pulmonar pelo ETT pela estimativa da velocidade
do jato de regurgitacdo tricspide.??"-2¢

Ecocardiograma sob estresse com exercicio para avaliagdo da pressao pulmonar em
pacientes com dispneia sem hipertensdo pulmonar ao ETT.?322%

ETT com medidas de TAPSE, S' e SLG do VD, FAC do VD para acompanhamento da
fungdo sistdlica do VD.'%0.2%

ETT com DT para avaliagdo de resposta terapéutica. Fraca Baixa

RMC com o emprego de técnicas de RT, mapeamento de T1 e T2 para o diagnéstico

de acometimento cardiaco e estratificagdo progndstica em pacientes com ES.?*! ) Reded

Cintilografia de perfusdo miocardica para detecgdo de isquemia miocardica.?#24

PET/CT com 'F-FDG para avaliagdo de inflamagdo miocérdica.?® Fraca Baixa

Cintilografia cardiaca com 123I-MIBG para avaliagdo da fungdo simpatica.? Fraca Baixa

1231-MIBG: iodo-123-metaiodobenzilguanidina;, DAC: doenga arterial coronariana; DT: Doppler tecidual;, ETT: ecocardiograma
transtoracico; ES: esclerose sistémica; FAC: variagdo fracional da area (do inglés fractional area change); PET/CT com "®F-FDG:
tomografia por emissdo de pdsitrons associada a tomografia computadorizada com fluordesoxiglicose-flior-18 (do inglés
Fluorodeoxyglucose Positron Emission Tomography/Computed Tomography); TAPSE: excursdo sistélica do plano do anel
tricuspide (do inglés tricuspid annular plane systolic excursion); RMC: ressondncia magnética cardiaca; RT: realce tardio; SLG:
strain longitudinal global; VD: ventriculo direto.

Tabela 12 — Acometimento cardiaco e adrtico na espondilite anquilosante?®"-260-262

Raiz aortica e aorta Inflamag@o (aortite), resultando em rigidez e dilatagao. 20-60%
ascendente proximal

Valva adrtica Inflamacéo e fibrose, com espessamento e retracdo das valvulas 40%

. Inflamag3@o e fibrose, com espessamento da jungdo mitro-adrtica, resultando em 0
Valva mitral ~ I . s L 50%
reducdo da mobilidade ou coaptagdo incompleta ou assimétrica das cuspides.
Miocéardio Inflamagé@o e fibrose, comprometendo o enchimento diastdlico do ventriculo esquerdo. ND
. . Extensdo da fibrose subadrtica, com acometimento do né atrioventricular, feixe de His
Sistema de conducao ND

proximal e ramos e fasciculos, resultando em disturbios de condugo.

ND: dados n&o disponiveis.

Atualmente, é recomendada avaliagdo ecocardiografica ~ Mensagens-chave
anual (com analise do strain miocardico se disponivel),
ressonancia magnética cardiaca conforme indicagao
clinica a cada 2-3 anos em pacientes de alto risco ou
com sintomas, e cintilografia miocardica apenas em casos
selecionados. A realizagdo de exames de imagem cardfaca

* Pacientes com EA apresentam maior risco de doengas
cardiovasculares que incluem insuficiéncia das valvas
aortica e mitral, doencas da aorta, IC, acometimento
do sistema de condugao e DAC.

em pacientes assintomdticos e estaveis ndo sejam realizados * O ETT é a método de escolha na avaliagdo inicial e
em intervalos menores que um ano, exceto diante de no seguimento em longo prazo das doengas valvares
achados clinicos.'257:266-269 e da funcgao diastdlica.
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Tabela 13 - Recomendagoes para o uso da multimodalidade de imagem na avaliagdo da espondilite anquilosante

Ecocardiografia para avaliagdo de acometimento da raiz aértica e aorta ascendente

proximal.28-260
Ecocardiografia para avaliagdo das valvas mitral e aortica.?%-260

Ecocardiografia para avaliagdo da fungdo diastdlica.?5¢-265

Ecocardiografia com avaliagdo do strain longitudinal global do ventriculo esquerdo

para detecgdo de disfungdo subclinica.?%-26

RMC para avaliagdo de acometimento da raiz adrtica e aorta ascendente.?”

RMC para avaliagao das valvas mitral e adrtica em pacientes com limitagdo de
imagem ao ecocardiograma e/ou definicdo de momento da intervengao valvar.s”

RMC para avaliagdo da fungdo ventricular esquerda em pacientes com limitagdo de

imagem ao ecocardiograma.?’

RMC para caracterizagao tecidual do acometimento miocérdico com a medida do
volume extracelular miocardico como marcador de atividade.?”

Uso de PET/CT com "F-FDG para avaliagdo de inflamagéo vascular.?

Detecgdo de isquemia miocardica pela cintilografia de perfusdo miocardica.?

Baixa

Fraca Moderada
Fraca Baixa
Fraca Baixa
Fraca Baixa
Fraca Baixa
Fraca Baixa
Fraca Baixa

RMC: Ressonéancia magnética cardiaca; PET/CT com "®F-FDG: tomografia por emissao de pdsitrons associada a tomografia computadorizada
com fluordesoxiglicose-flior-18 (do inglés Fluorodeoxyglucose Positron Emission Tomography/Computed Tomography).

* A andlise do SLG do VE pode evidenciar disfuncao
sistélica subclinica, que pode estar presente desde
as fases iniciais da EA.

* ARMC, além da avaliacao da funcao ventricular e das valvas
cardiacas, permite a caracterizagao do tecido miocardico,
demonstrando a presenga de edema e/ou fibrose.

* O VEC miocédrdico apresenta associagao com o grau
de atividade da doenga, destacando o potencial do
VEC como biomarcador para o monitoramento da
atividade da doenga.

* ARMC e a TC sao exames de escolha para avaliagao
da aorta tordcica.

4.4. Artrite Reumatoide

A AR é uma doenca autoimune, inflamatéria, cronica,
com periodos de remissao e surtos (exacerbagoes), que afeta
principalmente as articulagoes de maos, punhos, pés e joelhos.
O sistema imunoldgico, por razdes ainda nao totalmente
compreendidas, passa a acometer os tecidos do proprio corpo —
especialmente a membrana sinovial que reveste as articulagoes,
causando dor, inchago, rigidez e, com o tempo, deformidades
e destruicdo articular. A doenga pode, ainda, afetar outros
6rgdos e sistemas como pulmdes (nddulos reumatoides e fibrose
pulmonar), olhos (esclerite e ceratoconjuntivites) e pele e vasos
(vasculite).*> No coragdo, as principais manifestagbes da AR sao
pericardite, miocardite e lesdo endotelial levando ao aumento
do risco cardiovascular.?”®

O diagnéstico é clinico, baseado nos sinais e sintomas,
apoiado por exames laboratoriais e de imagem, incluindo o fator

Arq Bras Cardiol. 2026; 123(4):e20260221

reumatoide (FR), dosagem de autoanticorpos anti-CCP (ACPA),
velocidade de hemossedimentagao (VHS), proteina C reativa
(PCR), radiografia e ultrassonografia para dano articular. Embora
as manifestagdes articulares sejam o principal foco clinico,
complicagdes cardiovasculares sdo uma das principais causas
de morbidade e mortalidade nesses pacientes, muitas vezes de
forma subclinica.?” Assim, a ecocardiografia € uma ferramenta
diagnostica fundamental na avaliagao de pacientes com AR.

O ETT permite uma avaliagdo nao invasiva, segura e eficaz
das estruturas cardiacas e é indicado em pacientes com AR
para detectar alteragdes precoces, como DD, espessamento
e derrames pericardicos, valvopatias (especialmente
insuficiéncia adrtica e mitral) e alteragdes na contratilidade
ventricular. A ecocardiografia com Doppler tecidual também
contribui para avaliar a fungdo miocérdica de forma mais
sensivel, mesmo na auséncia de sintomas clinicos evidentes.?”?

Além disso, o ETE pode ser indicado em casos mais
especificos, quando ha suspeita de endocardite ou
acometimento valvar mais detalhado, particularmente
em pacientes com sopros cardiacos novos ou embolias
inexplicadas. A avaliagao regular por ecocardiografia pode,
portanto, auxiliar no diagnéstico precoce de complicagoes
cardiacas, influenciar o manejo terapéutico e melhorar o
prognéstico (Figura 16).2

Na AR, vérios parametros ecocardiograficos tém sido
identificados como prognésticos, ou seja, associados a maior
risco de eventos cardiovasculares, pior evolugao clinica ou
mortalidade. Esses parametros auxiliam o diagnéstico do
envolvimento cardiaco subclinico, permitindo intervengbes
mais precoces e eficazes.?”°
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Figura 16 — Paciente com diagndstico de artrite reumatoide apresenta, ao ecocardiograma transtoracico, espessamento discreto valvar
aortico ao corte paraesternal longitudinal (A) e transverso (B) com refluxo de grau discreto ao Doppler colorido (C) e (D).

A redugao da FEVE (< 50%) estd associada a pior
progndstico, mas é um achado tardio na maioria dos casos.
A DD de grau Il ou superior esta ligada a risco aumentado de
IC e eventos cardiovasculares, sendo prevalente mesmo em
fases precoces da AR, especialmente em mulheres.

Pacientes com AR frequentemente apresentam redugao
do SLG mesmo com FEVE preservada, o que indica
dano miocérdico precoce, possivelmente relacionado a
inflamacao cronica, fibrose ou microangiopatia.?”* Estudos
mostram correlacdo entre niveis de marcadores inflamatérios
(como PCR e fator de necrose tumoral alfa) e alteracoes
no strain.?’> Isso sugere que o SLG pode refletir o impacto
cardiovascular da atividade inflamatéria da AR, sendo
atil tanto na avaliacao basal quanto no acompanhamento
longitudinal da doencga. O strain reduzido em pacientes
assintomaticos com AR pode indicar maior risco de eventos
cardiovasculares, auxiliando na estratificagao de risco e na
decisao por intervengdes precoces, como intensificacao
do controle da doenga ou uso de cardioprotetores. Além
do VE, o strain pode ser utilizado para avaliar a fungao do
VD e dos atrios, que também podem ser afetados pela AR.
Isso é particularmente Gtil em casos com suspeita de HP
ou envolvimento pericardico crénico.?’

Uma metandlise demonstrou que o aumento da massa
miocérdica estao associados a disfungdo miocardica progressiva
e maior risco de IC. Na AR, isso pode ocorrer mesmo sem
hipertensao arterial, refletindo inflamacao crénica.?””

Outra metanalise avaliou estudos caso-controle sobre o
envolvimento valvar e pericardico na AR. Espessamento ou
derrame pericardico sdo comuns em pacientes com AR de
longa data, indicando pericardite cronica ou aguda, mesmo
assintomética. Achados persistentes estdo associados a
maior atividade da doenga e risco de complicacdes, como
tamponamento ou pericardite constritiva.?’®

A avaliagdo da PSAP pela velocidade de regurgitacao
tricGspide (> 35-40 mm Hg) também tem valor prognéstico
e esta associada a aumento da mortalidade na AR, podendo
refletir doenga pulmonar avancada.?”? Além disso, a presenga
de disfuncao do VD, seja avaliada pelos métodos tradicionais
(TAPSE, s’, FAC) ou pelo strain do VD, é preditiva de pior
evolugdo, especialmente na presengca de HP. Um estudo
recente demonstrou que o acoplamento ventriculo-arterial
pulmonar obtido por speckle tracking pode ser utilizado como
um marcador de lesdo miocardica precoce na AR.?”®

A ecocardiografia tridimensional (3D) representa um avango
tecnoldgico significativo na avaliacdo cardiaca, oferecendo
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imagens em tempo real com maior acurécia e detalhamento
anatdmico do que a ecocardiografia bidimensional (2D).
Na AR, essa modalidade pode trazer beneficios especificos,
tanto na avaliagdo morfolégica quanto funcional do coragao,
especialmente diante das manifestagbes cardiovasculares
subclinicas comuns nessa populagao. A eco 3D fornece
imagens realistas das valvas, facilitando a avaliagao de
espessamento, retracao, calcificacao e alteragbes funcionais.?*

Ainda, diversos estudos observacionais corroboram o
aumento do risco cardiovascular na AR. Uma metandlise
recente validou o uso da espessura médio-intimal da
carétida como marcador de risco cardiovascular elevado em
pacientes com AR.2®" A espessura médio-intimal carotidea
encontra-se significativamente aumentada em individuos
com AR em relacao aos controles saudaveis, reforcando
o papel da ultrassonografia vascular (USV), um método
amplamente disponivel, de baixo custo e que permite a
deteccao precoce de placas e espessamento da camada
médio-intimal 2211212283283 Assim, recomenda-se a utilizagao
da USV para o rastreamento de aterosclerose subclinica
carotidea e femoral.

Embora a ecocardiografia continue sendo o exame de
escolha inicial, a tomografia computadorizada cardiaca
(TCC) e a RMC ampliam a avaliacdo do comprometimento
cardiovascular na AR, especialmente quando ha necessidade
de maior precisdo anatomica, caracterizagao tecidual ou
quantificagao objetiva de alteragées, como na doenga
cardiovascular subclinica, suspeita de miocardite ou fibrose,
avaliagao de risco aterosclerético precoce e nos casos em que
o ecocardiograma se mostra inconclusivo. Esses exames sao
particularmente valiosos em centros especializados e podem
orientar decisoes terapéuticas mais precisas.**

Diversos estudos demonstraram a utilidade da RMC na
caracterizacao precoce de alteragdes miocdrdicas, mesmo
em pacientes recém-diagnosticados com AR e sem histérico
de doenca cardiovascular estabelecida. Um estudo recente
evidenciou elevagao nos valores de T1 e VEC em pacientes com
AR ativa e presenga de autoanticorpos, sugerindo inflamacao
e remodelamento miocardico precoce.?** Valores elevados de
mapeamento de T2 sugerindo edema miocérdico também sao
uma alteragdo encontrada em pacientes com AR associada a
atividade da doenca.?® Além disso, ha evidéncias de que o
tratamento imunobiolégico pode impactar positivamente os
parametros funcionais do VE avaliados pela RMC, reduzindo
a massa miocardica e melhorando a FEVE.?¥-2

Sabe-se que pacientes com AR apresentam risco
cardiovascular aumentado, em parte, pela inflamacao
cronica sisttmica, além de fatores de risco tradicionais. A
TCC, incluindo a avaliacdo do escore de calcio coronariano
e angiografia por tomografia (angio-TC), tem se mostrado uma
ferramenta importante na estratificagio precoce de risco e
monitoramento da progressdao da aterosclerose subclinica;
estudo recente demonstrou que pacientes com AR possuem
escore de cdlcio coronariano significativamente maior que
controles saudaveis, destacando a TCC na avaliagao precoce
da aterosclerose subclinica.?”® Além disso, a TCC pode detectar
também calcificagdes valvares e arteriais com maior frequéncia
quando comparada a individuos sem doengas autoimunes.>"
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A progressao da aterosclerose coronariana em pacientes
com AR também parece estar associada ao grau de inflamagao
cumulativa, fatores de risco cardiovascular e ao tipo de
exposicao medicamentosa. Um estudo prospectivo utilizando
angio-TC mostrou que pacientes com maior atividade
inflamatéria e menor controle clinico apresentaram maior
progressao de placas aterosclerdticas, mesmo ap6s ajuste para
fatores de risco tradicionais.?*?

Por outro lado, estratégias terapéuticas voltadas para o
controle inflamatério rigoroso tém se mostrado eficazes na
reducao do risco cardiovascular. Ensaios clinicos randomizados
comparando imunomoduladores demonstraram que, além do
controle da atividade articular, houve impacto positivo em
desfechos vasculares, como reducéo da inflamacao arterial e
controle adequado do perfil lipidico.?*?%* Tais efeitos podem
ser monitorados com métodos de imagem nao invasivos,
como a TCC, e técnicas associadas a deteccao de inflamacgao
vascular como o PET/FDG.

Assim, esses achados ressaltam a relevancia da RMC e
da TCC como ferramentas diagnésticas e progndsticas em
pacientes com AR, oferecendo ndo apenas uma avaliagao
morfofuncional detalhada, mas também o potencial
de monitorar a resposta terapéutica. A incorporagao
rotineira da RMC e TCC em estratégias de rastreamento
cardiovascular na AR pode permitir intervengbes mais
precoces e individualizadas.?*

A medicina nuclear pode contribuir em pacientes com AR
na investigacao de pericardite e miocardite, demonstrando
a atividade inflamatéria da doenca no coragao através do
PET/CT com '8F-FDG. O PET/CT e PET/MR com "8F-FDG
também tém sido utilizados para avaliar a inflamagao
de vasos de grande e médio calibre e sua relacdo com o
risco cardiovascular. Outra aplicagao é na avaliagao de
isquemia miocérdica pela CPM ou pelo PET/CT utilizando
radiotracadores de perfusao.?

Um estudo interessante demonstrou captagao considerada
patolégica de "*F-FDG no miocardio em 39% de individuos
com AR. Esse achado se correlacionou com critérios clinicos
e laboratoriais de atividade da doenca, sugerindo que o
método de imagem possa ser considerado um marcador
de inflamagao miocérdica subclinica. O exame foi repetido
6 meses ap6s o tratamento e evidenciou reducao significativa
da captagao nos que utilizaram inibidor de fator de necrose
tumoral, sinalizando resposta adequada ao tratamento.?°
E importante mencionar que a visualizagio anémala de
"F-FDG no miocdrdio ndo é caracteristica de nenhum
processo especifico, apenas identifica a presenga de
inflamagao ativa. O diagnéstico definitivo dependera da
integragao entre as informagdes clinicas, laboratoriais e de
outros métodos de imagem, além da eventual realizagao de
bi6psia endomiocardica em casos selecionados, dependendo
do contexto.

Publicagbes tém demonstrado que pacientes com AR
em atividade apresentam aumento de captagdo de "*F-FDG
na carétida e na aorta, como sinal de inflamagao vascular.
Também hd evidéncias de que o tratamento da AR pode
reduzir a intensidade da captagdo.?”?* No entanto,
também ja foi demonstrado que pacientes com AR de
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longa data podem permanecer com sinais de aumento
da atividade inflamatéria vascular mesmo no cendério de
remissdo da doenga.?9%30°

A evidéncia mais significativa quanto ao impacto da AR
no cendrio da doenga coronariana evidenciou redugao
da RFC pelo PET/CT com 82Rubidio ou 13N-amdnia nos
pacientes com AR de forma semelhante aos diabéticos, sem
diagnéstico prévio de DAC. No seguimento de até 10 anos, a
taxa de mortalidade foi maior naqueles com a RFC alterada.
Os resultados corroboram que a AR é um determinante de
disfungdo microvascular assim como o diabetes, associando-se
a maior risco de morte cardiovascular e de todas as causas.*”’
Porém, esses radiofdrmacos nao sdao produzidos no Brasil.
Em nosso pais, é possivel fazer a avaliacio da RFC através da
cintilografia miocérdica. No entanto, ainda nao ha estudos
utilizando especificamente esse método na AR.

Aavaliagao de risco coronariano pode ser recomendada para
todos os pacientes com AR a cada 5 anos ou quando houver
alteragoes de sintomas ou na terapia anti-inflamatéria. Testes
nao invasivos para investigacao de isquemia miocdrdica e/ou
aterosclerose podem ser (teis nessa estimativa (Tabela 14).2

A periodicidade dos exames de imagem cardiaca em
pacientes com AR deve ser guiada por sintomas, evolugao
clinica, fatores de risco e mudancas terapéuticas, nao
havendo protocolo de rastreamento periédico para
pacientes assintomaticos.>?'1212

Mensagens-chave

* As principais manifestagoes cardiacas da AR sdo
pericardite, miocardite e lesdo endotelial levando
ao aumento do risco cardiovascular.

Tabela 14 - Recomendacdes sobre os parametros ecocardiograficos de ressonancia magnética e tomografia computadorizada

cardiaca na avaliagado cardiovascular da artrite reumatoide

ETT para a anélise do SLG para detecgdo de disfungdo ventricular subclinica

precoce.?

ETT para o célculo da FEVE para andlise da fungao sistélica global.?"

ETT para o célculo do indice de performance miocardica para analise da fungdo

sisto-diastolica.?®”

ETT para a anélise de disfungdo diastélica precoce do VE pela avaliagdo das ondas E/A

e relagdo E/e'.?*

ETT para andlise do didmetro do atrio esquerdo, que reflete cronicidade da disfungao

diastolica.?”

ETT para analise do volume atrial esquerdo indexado que reflete a cronicidade da

disfuncdo diastolica.?¢®

ETT para andlise do espessamento/derrame pericardico indicando atividade

inflamatoria e risco de complicagdes.?”®

ETT para a analise do SLG do ventriculo direito que pode estar reduzido na presenga

de inflamag@o ou hipertensdo pulmonar.?®

ETT para a analise da massa ventricular esquerda para analise do remodelamento

cardiaco por inflamagao cronica.?’427®

ETT para o calculo da pressao sistolica da artéria pulmonar para analise de

hipertensdo pulmonar associada a artrite reumatoide.?

ETT para avaliagdo valvar (espessamento/refluxo) que identifica valvopatias

inflamatdrias.??

Doppler de carétidas para avaliagdo de espessamento médio-intimal e risco

cardiovascular.284289

Ecocardiografia 3D para analise de volumes do VE, FEVE e vélvulas.?'

RMC para avaliagdo prognostica e de alteragdes cardiovasculares ap6s intervengoes

terapéuticas.?%2°!

TCC para avaliagdo de doenga aterosclerotica.?2%

Moderada

Fraca

Fraca Moderada
Moderada
Moderada
Fraca Moderada
Fraca Moderada
Fraca Baixa
Fraca Moderada

Fraca Moderada

Fraca Moderada

Fraca Moderada

ETT: ecocardiograma transtoracico; FEVE: fragdo de ejecdo do ventriculo esquerdo; RMC: ressonédncia magnética cardiaca;
SLG: strain longitudinal global; TCC: tomografia computadorizada cardiaca; VE: ventriculo esquerdo.

Arq Bras Cardiol. 2026; 123(4):e20260221

39



40

Hotta et al.

Posicionamento sobre Avaliacao Multimodalidade em Imagem Cardiaca em Pacientes com Doencas Sistémicas — 2026

Posicionamento

* A redugao da FEVE (< 50%) estd associada a pior
prognéstico, mas é um achado tardio na maioria dos
€asos.

* A DD de Grau Il ou superior esta ligada a risco
aumentado de IC e eventos cardiovasculares.

* Pacientes com AR frequentemente apresentam redugao
do SLG, mesmo com FEVE preservada, indicando dano
miocardico precoce.

* O aumento da massa miocardica estd associado s a
disfungdo miocardica progressiva e maior risco de IC,
podendo ocorrer mesmo sem hipertensdo arterial,
refletindo inflamacao cronica.

e Técnicas de medicina nuclear, como o PET/CT com
"®F-FDG, podem ser empregadas em pacientes com
AR para a avaliagao de inflamagao miocardica, vascular
adrtica e carotidea além da detecgao de isquemia
miocardica pela CPM.

* O espessamento ou derrame pericardico sao comuns
em pacientes com AR de longa data, indicando
pericardite cronica ou aguda, com achados persistentes
associados a maior atividade da doenga e complicagdes.

* A RMC com avaliagao morfofuncional e caracterizacao
tecidual é Gtil na deteccao de acometimento miocardico,
e o protocolo deve incorporar cineRM, RT e técnicas
de mapeamento de T1/T2.

* A investigagdo de doenga aterosclerética, quando

indicada, pode ser feita com precisao com
angiotomografia coronariana com o escore de calcio.

4.6. Arterite de Takayasu

A arterite de Takayasu (AT) é uma vasculite inflamatéria
rara, inicialmente descrita em 1908 no Japao, que afeta
preferencialmente vasos de grande calibre, especialmente a
aorta e seus ramos, podendo também afetar artérias corondrias
e artérias pulmonares em menor grau.’®> A doenga possui
maior incidéncia em pacientes com menos de 40 anos de
idade e do género feminino.>"

As manifestagdes clinicas mais comuns na fase inicial da
doenga incluem febre, artralgia, mialgia, sudorese noturna,
inapeténcia e emagrecimento. No entanto, o diagnéstico
costuma ser realizado em estdgios mais avangados, quando
ja se observa fibrose dos vasos, resultando em alteracao dos
pulsos periféricos e diferenca pressérica entre os membros
superior a 10 mmHg. Nessa fase, pode-se também detectar
sopro e frémito ao longo das artérias. Além disso, o paciente
frequentemente apresenta hipertensdo arterial, que é uma das
causas mais comuns de diagndstico dessa condicao.*** Portanto,
recomenda-se que todos os pacientes jovens com hipertensao
arterial sem causa definida sejam investigados para AT.

Os critérios diagnosticos sugeridos pelo American College
of Rheumatology (ACR)**® estao descritos a seguir. E necessdrio
que os pacientes apresentem pelo menos trés dos seis
parametros indicados:

1. ldade < 40 anos.

2. Diminuicao dos pulsos braquiais.
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3. Claudicagao de extremidades.

4. Diferenca de 10 mmHg na pressao arterial sistdlica dos
membros superiores.

5. Sopros na aorta e nas artérias subclavias.
6. Alteragoes angiogréficas de aorta e seus arcos principais.

Entre os exames laboratoriais, recomenda-se fazer
uma avaliagao global, com énfase nos marcadores de
atividade inflamatéria (PCR e VHS), que podem ser (teis
na monitorizagao da doenga. Embora o diagnéstico seja
estabelecido através de critérios clinicos, o PET/CT tem sido
empregado tanto para auxiliar na confirmacao da doenca
como no monitoramento da atividade inflamatéria, seja na
avaliagao da resposta ao tratamento instituido ou na suspeita
de recaida do processo inflamatério, sobretudo nos casos em
que os sintomas sao inespecificos e os demais exames sdao
inconclusivos.3003%7

Assim, em pacientes com AT, recomenda-se a avaliagao
de toda a extensao da aorta por meio de ressonancia nuclear
magnética ou angiotomografia com ou sem 'F-FDG o mais
precoce possivel, para nao postergar a imunossupressao (grau
de evidéncia 1C).27% A tomografia associada ao marcador
F-FDG (PET) apresenta alta especificidade na arterite de
grandes células e pode ser benéfica nos pacientes com AT
para determinacao da atividade inflamatéria além do grau de
acometimento do vaso (Figura 17).3'° As células inflamatérias
ativadas apresentam avidez pela "*F-FDG, um andlogo de
glicose utilizado na realizacao de exames de PET/CT, capaz
de avaliar doencas inflamatérias e/ou infecciosas, tendo
aplicabilidade no contexto da AT.30631

8_CTHC] Buuy
BA201%

6090078-1 >

Figura 17 - Paciente com suspeita de arterite de Takayasu,
apresentando parestesia no membro superior direito aos esforgos.
0 estudo Doppler de membros superiores evidenciou estenose
de artéria subclavia direita. Corte coronal de imagem de PET com
8F-FDG evidencia captagdo heterogénea do radiotragador na aorta
ascendente e nas carétidas, sugerindo vasculite.
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Algumas das vantagens do PET/CT em relagao a outros
métodos de imagem sdo o acoplamento da imagem
anatomica com a imagem funcional, a estimativa da
intensidade do processo inflamatério medida pelo grau
de captagao do radiotragador, a realizagao de imagens de
corpo inteiro em um Gnico exame, com a identificagao
da extensao do acometimento, a auséncia de prejuizo a
fungao renal quando o exame é realizado sem contraste
iodado e a baixa incidéncia de alergia ao radiofarmaco.
As potenciais desvantagens sdo o alto custo, a baixa
disponibilidade e o uso de radiagdo ionizante.?"

Em uma metandlise publicada em 2018 (10 estudos
e 301 pacientes), demonstrou-se sensibilidade de 81%
e especificidade de 71% para identificagdo de AT em
comparacao a critérios clinicos.**” Outra metandlise avaliou o
valor do PET/CT na monitorizacao da resposta ao tratamento
na vasculite de grandes vasos, incluindo a arterite de
células gigantes (4 estudos e 111 pacientes), encontrando
sensibilidade de 77% e especificidade de 71% na distingao

entre doenca ativa e remissao.**® Algumas das limitagoes que
impactam a andlise da acuracia diagnéstica do PET/CT na
AT contemplam o pequeno niimero de pacientes avaliados,
os critérios de inclusao diversos e os diferentes parametros
analisados na imagem entre os estudos.?'*3'®

A TC é menos invasiva que a arteriografia por cateter e
pode demonstrar claramente o espessamento da parede
do vaso, o que pode ndo ser visivel no cateterismo?'®
(Figura 18). A RM também pode ser utilizada para
determinar o grau de acometimento da parede do
vaso, tendo como maior vantagem, em relacdo a TC, a
auséncia de radiagao ionizante, o que pode ser benéfico
para o acompanhamento de pacientes jovens devido
a necessidade de repeticao frequente da avaliagao da
aorta.?’” Tanto a tomografia (com ou sem "*F-FDG) como
a RM demonstram as lesdes decorrentes da inflamagao
da doenca com aorta de aspecto tortuoso, alternando
segmentos de estenose com dilatacdo ou oclusao e
acometimento dos ramos da aorta, em especial das artérias

1 PPVEd 2.2 cm|
DIVEd  3.0cm|
VDF(Teich)] ull
Sivd _ 2.2cm|

Pmax 202
Pméd 112.70
Env Ti

VTl

FC

Figura 18 - Imagens ecocardiogréficas (A, B e D) e de angiotomografia de aorta torécica (C) de paciente com diagndstico de arterite
de Takayasu. A paciente apresenta hipertrofia miocardica concéntrica de grau importante (A e B) secundaria & estenose acentuada
de arco aortico, aorta tordcica descendente, além de oclusdo do tronco braquiocefalico e estenose acentuada da artéria carétida
comum esquerda e artéria subclavia esquerda (C). Ao Doppler continuo, foi medido gradiente maximo ao corte supraesternal em

aorta descendente de 202 mm Hg.
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carédtidas, subclavia esquerda e mesentérica.>'® A atividade
da doenga pode ser monitorizada com provas de fungao
inflamatéria e exames de imagem (RM ou angio-TC).

Embora a ultrassonografia vascular (USV) tenha limitagoes
técnicas para a avaliagao do acometimento da aorta torécica
na AT, é de importante utilizacdo para a deteccao do
acometimento dos ramos adrticos como artérias subclavias,
artérias carétidas comuns poupando os ramos carotideos,
artérias vertebrais e ramos abdominais (Figura 19). Além
de auxiliar no diagnéstico da AT, a USV pode monitorar
a evolucdo e os estagios da doenga e sua resposta ao
tratamento implementado.?" Durante o perfodo da
atividade inflamatéria, a USV visualiza segmentos arteriais
de espessamento concéntrico, de caracteristica homogénea
e ecogenicidade baixa ou intermediaria, podendo coexistir
com areas hipoecogénicas relacionadas ao edema e/
ou neovascularizacdo no interior do espessamento
conceéntrico.??® Além da neovascularizacao, um aumento do

calibre da artéria > 10 mm sugere atividade da doenga.*”’
Esse espessamento concéntrico pode levar a obstrugoes
e oclusbes arteriais, com isquemia de 6rgao-alvo. Por
outro lado, quando a USV detecta segmentos artérias com
espessamento concéntrico hiperecogénico, por maior
presenca de tecido fibrético, ha maior relagdo com estégios
cronicos da AT.?19322

Recomenda-se que:

* A ultrassonografia pode ser utilizada para a detecgao
de inflamacao mural e/ou alteracoes luminais em ramos
adrticos nos pacientes com suspeita de AT, tendo valor
limitado para a avaliacdo da aorta tordcica;

e A USV pode ser usada para o monitoramento em
longo prazo de danos estruturais, particularmente para
detectar estenose, oclusao, dilatacao e/ou aneurismas. A
frequéncia da triagem e o método de imagem aplicado
devem ser decididos individualmente.
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Figura 19 - fases do espessamento concéntrico na arterite de Takayasu. Cortes ao Modo B transverso (A) e longitudinal (B)
demonstrando o grande espessamento concéntrico, de baixa ecogenicidade e com intermeios de ecolucéncia, da parede da artéria
carétida comum, em uma paciente na fase de atividade da doenga. Cortes longitudinais ao Modo B demonstrando espessamento
menos acentuado e mais ecogénico da parede da artéria carétida comum (C) e poupando o ramo interno (D). Imagem cedida pela

Dra. Claudia Maria Vilas Freire.
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O ecocardiograma tem um papel secundario na doenga e
pode ser utilizado tanto para detectar alteragdes secundarias
a estenoses segmentares da aorta e seus ramos, hipertensao
arterial (hipertrofia ventricular) (Figura 18) e até mesmo
acometimento direto de outros vasos, como as artérias
coronadrias (até 25% dos pacientes podem apresentar estenose)
e artérias pulmonares, que podem apresentar-se dilatadas.
Pode, também, ser detectada aceleragiao do fluxo em aorta
abdominal (no plano subxifoide) e insuficiéncia das valvas
mitral ou adrtica (esta podendo ocorrer em até 55% dos
pacientes) (Tabela 15).%2

A periodicidade da realizagdo dos exames de imagem
nao estd muito bem estabelecida, mas pode variar de 3 a 6
meses, de acordo com a avaliagdo clinica de cada paciente
e a atividade da doenca.’'® No entanto, de acordo com as
recomendagbes da European League Against Rheumatism
(EULAR), os pacientes em remissao devem realizar USV, RM ou
TC anualmente, mesmo na auséncia de atividade inflamatéria
ap6s a introdugdo da medicacao, visto que pode ocorrer
acometimento subclinico dos vasos.>*

Mensagens-chave

* AAT éumavasculite inflamatéria rara que frequentemente
causa hipertensao arterial e afibrose dos vasos, resultando
em sopros em aorta e artérias subcldvias, alteracao dos
pulsos periféricos e diferenga pressérica superior a
10 mm Hg entre os membros.

* Em pacientes com AT, recomenda-se a avaliagao de toda
a aorta, realizada com ressonancia nuclear magnética
ou TC com ou sem "F-FDG.

* A tomografia associada ao marcador "*F-FDG (PET)
apresenta alta especificidade na arterite de grandes
células e pode ser benéfica nos pacientes com AT para
determinagdo da atividade inflamatéria além do grau
de acometimento do vaso.

Tabela 15 - Recomendagoes para o uso do PET/CT com
8F-FDG na arterite de Takayasu

= Forca da Certeza da
Recomendagao ~ L
recomendacgao evidéncia
Diagnéstico de
inflamagao vascular
ativa, intensidade Fraca Baixa
e extensdo do
acometimento. %730
Monitoramento
da resposta ao Fraca Baixa

tratamento.307-2%%°

PET/CT com "F-FDG: tomografia por emissdo de positrons
associada a tomografia computadorizada com fluordesoxiglicose-
flior-18 (do inglés Fluorodeoxyglucose Positron Emission
Tomography/Computed Tomography).

* A angio-TC e a angio-RM podem ser utilizadas para
determinar o grau de acometimento da parede do vaso,
demonstram as lesdes decorrentes da AT com aorta de
aspecto tortuoso, alternando segmentos de estenose
com dilatacdo ou oclusdo e acometimento dos ramos
da aorta, em especial das artérias cardtidas, subclavia
esquerda e mesentérica.

* A USV é de importante utilizagdo para a detecgao
do acometimento de ramos aérticos, como artérias
subcldvias e artérias carétidas comuns, poupando
0s ramos carotideos, artérias vertebrais e ramos
abdominais.

* A USV pode monitorar a evolugao e os estagios da
doenga, assim como a resposta terapéutica.

5. Aplicacoes da Multimodalidade em
Imagem Cardiaca nas Doencas de Deposito

5.1. Cardiomiopatia por Sobrecarga de Ferro

O termo cardiomiopatia por sobrecarga de ferro (CSF)
foi introduzido para descrever a cardiomiopatia resultante
do aciimulo de ferro no miocardio, principalmente
devido a distirbios geneticamente determinados do
metabolismo do ferro ou miltiplas transfusées.*** A CSF,
além de ser uma das principais causas de morbidade, é
responsavel por um terco das mortes na hemocromatose
hereditaria (HH) e uma das principais causas de morte
em outras condigoes associadas a sobrecarga secundaria
de ferro.??°32¢ A sobrecarga de ferro pode ser primaria ou
secundaria (Tabela 16).

A forma primaria de sobrecarga de ferro é denominada
HH, doenca genética autossdmica recessiva resultante de
mutagoes em genes que codificam protefnas envolvidas
no metabolismo do ferro, causando absorcao elevada de
ferro pelo epitélio intestinal, além de distirbio adicional
do seu metabolismo, o que determina acimulo do metal e,
consequentemente, lesao de varios 6rgaos.>?7328

A sobrecarga secunddria de ferro é causada principalmente
por administracao elevada de ferro parenteral e é
principalmente observada em associagdo com anemias
hereditdrias ou adquiridas dependentes de transfusoes
sanguineas repetitivas que saturam as células do sistema
reticuloendotelial com ferro, que entdo se espalha para outras
células parenquimatosas (Tabela 16).*

A deposicao de ferro ocorre, inicialmente, no miocardio
ventricular e, posteriormente, no miocardio atrial, afetando
também o sistema de condugao, especialmente o né
atrioventricular, mas em menor extensdo em comparagao
com o miocardio funcional.’* Deve-se notar que a sobrecarga
de ferro no miocdrdio, embora tenha papel fundamental
como fator desencadeante no desenvolvimento de CSF, nao
é o Unico mecanismo envolvido, sendo um tipo especifico
de cardiomiopatia com fisiopatologia complexa envolvendo
fatores imunoinflamatérios e genéticos adicionais que
interferem na patogénese.
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Tabela 16 - Principais condi¢des que levam a sobrecarga de ferro

Sobrecarga de ferro primaria
Hemocromatose hereditaria
» Tipo I: relacionada ao gene HFE
» Tipo Il: juvenil Talassemia
= Subtipo A: relacionada ao gene HJV
= Subtipo B: relacionada ao gene HAMP
» Tipo lll: relacionada ao gene TfR2

» Tipo IV: relacionada a ferroportina

Sobrecarga de ferro secundaria
Anemias hereditarias

Hemoglobinopatias

Anemia falciforme

Anemia Diamond-Blackfan

Outras condigoes

Doenca hepética cronica
Ataxia de Friedreich
Aceruloplasminemia
Atransferrinemia congénita

Aumento da ingestdo alimentar

Anemia diseritropoiética congénita

Anemia sideroblastica

Anemias adquiridas

Sindromes mielodisplasicas

Mielofibrose

Anemia aplastica

Leucemias

Doengas mieloproliferativas

Transplante de células-tronco

Doenca renal crénica

Dois fenétipos de CSF foram identificados:*

* Fendtipo dilatado: caracterizado por remodelamento
do VE que leva a dilatagao das camaras e redugao da
FEVE;

* Fenétipo restritivo: caracterizado por DD do VE
com enchimento restritivo, FEVE preservada, HP e
subsequente dilatagao do VD.

Esses dois fenétipos sao seguidos por vdrias outras
manifestagbes, incluindo anormalidades do sistema de
conducdo, taquiarritmias e miopericardite. Se a causa da
sobrecarga de ferro persistir e nenhuma terapia de quelagao
de ferro adequada for iniciada, a maioria dos pacientes com
CSF desenvolverd remodelamento do VE que, em fases
avancadas, leva a dilatagdo do VE e a reducdo da FEVE —
fenétipo dilatado.?2°33

Em uma minoria de casos (10%) caracterizados por
sobrecarga grave de ferro, a disfungao restritiva do VE leva, em
fase avangada, ao desenvolvimento de HP, dilatacdo do VD e
IC direita sem remodelamento anatémico do VE e com FEVE
preservada, mesmo nos estagios finais — fendtipo restritivo.%-332

A CSF apresenta algumas caracteristicas clinicas distintas
e requer abordagem diagnéstica e terapéutica especifica,
devendo ser considerada em qualquer paciente com
IC de etiologia desconhecida. Os pacientes podem ser
assintomaticos no inicio da doenga. Uma vez que a IC se
desenvolve, ha rapida deterioragao.

A ecocardiografia, embora apresente achados inespecificos,
é a principal modalidade utilizada na triagem de pacientes

Arq Bras Cardiol. 2026; 123(4):e20260221

com condigoes de sobrecarga de ferro para doenga cardiaca
como parte da avaliagao inicial.?*** Anormalidades da fungao
sistdlica e diastélica ventriculares, e também o envolvimento
pericardico e valvar, podem ser detectados. Em estagios
iniciais, pode ser evidenciada dilatagao discreta das cavidades
cardiacas e redugdo minima da FEVE. Nesses pacientes,
a andlise do SLG do VE pode auxiliar na comprovagao de
disfungao miocérdica incipiente (Figura 20).

Alto débito cardiaco com dilatagdo das cdmaras, hipertrofia
excéntrica do VE e FEVE normal ou aumentada também
podem ser observados.>** Deve-se observar que a DD do
VE e a FEVE reduzida podem ser mascaradas por estado
de alto débito induzido por anemia em pacientes com
hemoglobinopatias e outras condigoes hematoldgicas. Assim,
o padrao pseudonormal pode ser frequentemente encontrado
no fluxo transmitral,** que pode ser desmascarado por
refinamento da andlise da funcgao diastélica com estudo do
padrao de fluxo da veia pulmonar ou do movimento do anel
mitral por meio de imagens de Doppler tecidual.

Embora métodos de imagem sofisticados, como o strain
longitudinal do VE, possam ser marcadores mais sensiveis de
disfungao subclinica do VE, o desempenho de tais pardmetros
tem obtido resultados ainda nao definidos e controversos em
populagdes com hemocromatose.*3*33> Estudos prospectivos
sdo necessarios para avaliar melhor a disfuncao subclinica do
VE em individuos com HH tratados cronicamente.

A ecocardiografia identifica as consequéncias do ferro na
estrutura e funcado miocardicas, porém, ela nao prevé com
precisao o contetido de ferro no miocérdio. No entanto, ela
consiste em um método simples para triagem de pacientes



Hotta et al.

Posicionamento sobre Avaliacao Multimodalidade em Imagem Cardiaca em Pacientes com Doencas Sistémicas — 2026

Posicionamento

VDF=180mL? , §VSF=8

> [ =

Cc

VDF=197mL

t \
VSF=94mL

FEVE (3D)=52%

INF-LAT

Figura 20 - Imagens ecocardiogréficas de paciente de 25 anos, portador de hemocromatose hereditéaria. Volumes ventriculares
e FEVE avaliados pelo método de Simpson ao ecocardiograma bidimensional (A) e pelo ecocardiograma tridimensional (B e C)
evidenciando fung&o sistélica no limite inferior da normalidade e discreta dilatagdo ventricular. Observa-se redugdo discreta do
SLG do VE (-17,1%) e do SCG (-24,2%) (D e E). FEVE: fracdo de ejecdo do ventriculo esquerdo,; SCG: strain circunferencial global;
SLG: strain longitudinal global; VD: ventriculo direito; VDF: volume diastdlico final do ventriculo esquerdo; VE: ventriculo esquerdo;

VSF: volume sistélico final do ventriculo esquerdo.

assintomaticos e acompanhamento de pacientes com
patologia conhecida.?*

A RMC com relaxometria T2* (T2-star) é um parametro
que se encurta na presenga de ferro devido ao efeito
paramagnético do metal. Valores de T2* abaixo de 20 ms
indicam sobrecarga clinicamente relevante, enquanto valores
inferiores a 10 ms estdo associados a um risco elevado de
disfungdo cardiaca e arritmias graves.****” Ha uma forte
correlagao entre os valores de T2* e a concentragao de ferro
medida em bidpsias, validando a RMC como um método
confiavel para a avaliagdo ndo invasiva.*3**3 Além disso, esta
técnica permite o mapeamento de todo o ventriculo, evitando
erros de amostragem que podem ocorrer na biépsia.

Outra ferramenta promissora é o mapeamento T1. Na
sobrecarga cardiaca de ferro estabelecida, T1 e T2* sao
concordantes. Na CSF, os valores de T1 nativo apresentam-
se reduzidos. No entanto, na faixa de 20 a 30 ms de T2*,
o mapeamento de T1 parece detectar ferro de forma mais
precoce.'§4()-342

Em casos avangados, o RT miocdrdico pode identificar
areas de fibrose miocardica, que estao associadas a um pior
progndstico.>** Embora a fibrose nao seja um achado comum
na hemocromatose primaria, sua presenca em pacientes com
sobrecarga secundaria de ferro (como em talassemias) pode
indicar doencga mais avangada.

Outra vantagem significativa da RMC é a sua capacidade de
monitorar a resposta ao tratamento. Terapias como flebotomias
ou uso de quelantes de ferro (desferoxamina, deferasirox ou
deferiprona) podem reduzir a carga de ferro miocérdico, e
a RMC permite acompanhar essa redugao de forma seriada.
Estudos longitudinais em talassemia mostraram que a melhora
nos valores de T2* apds terapia esta associada a recuperagao
da funcao cardiaca e a reducgao de eventos adversos.**'34 As
principais alteragdes encontradas na RMC em pacientes com
hemocromatose estao descritas na Tabela 17.

A fungdo do VD pode ser prejudicada por disfuncao
ventricular esquerda e HP3?* Mais recentemente, a analise
de dados de RMC em pacientes com talassemia maior
mostrou que a fragdo de ejegao do VD (FEVD) diminuiu
progressivamente com o aumento da carga de ferro
miocardica, seguindo padrao semelhante ao da FEVE.>*

Finalmente, deve-se notar que niveis de ferritina sérica
ndo se correlacionam com a gravidade da sobrecarga de
ferro miocérdico. A alta deposicao de ferro miocardico pode
ocorrer apesar dos baixos niveis de ferritina sérica.>* Portanto,
o diagndstico de CSF é feito quando a evidéncia de doenga
cardiaca, particularmente DD***3** do VE com enchimento
restritivo ou remodelamento do VE com dilatagao das camaras
e FEVE reduzida, coexiste com sobrecarga de ferro (ferritina
sérica > 300 ng/mL, saturacao de transferrina > 55%) e
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siderose cardfaca (T2* cardiaco inferior a 20 ms) conforme
esquematizado na Figura 21.

Recomendagdes praticas sobre o uso da ecocardiografia em
pacientes com CSF conhecida ou suspeita seguindo o sistema
GRADE sdo apresentadas na Tabela 18.

Em pacientes com CSF, a Ecocardiografia deve ser
realizada a cada 6 a 12 meses se o tempo de relaxamento
T2* medido pela RMC for inferior a 20 ms e a cada
6 meses ou menos se o paciente se tornar sintomatico. £
recomendada a realizagao periédica de ETT com avaliacao
da fungao diastdlica a cada 1-2 anos, mesmo em pacientes
assintomaticos.324347

Mensagens-chave

* A DD do VE é um achado precoce na CSF e pode ser
detectada pela ecocardiografia com Doppler tecidual.

Na presenca de DD do VE e/ou reducao da
velocidade sistélica tecidual maxima do anel mitral
detectada por ecocardiografia, deve-se realizar RMC
com medicao do tempo de relaxamento T2*.

RMC com medigao do tempo de relaxamento T2*
deve ser realizada em todos os pacientes com
cardiomiopatia idiopdtica.

A RMC através da técnica de relaxamento T2*
permite a avaliagao da concentragao de ferro no
miocardio.

O mapeamento T1 é complementar ao T2*, sendo
capaz de detectar depésito de ferro em estagios mais
precoces, especialmente com T2* entre 20 e 30 ms.

No acompanhamento do tratamento com quelantes e
flebotomia, a melhora nos valores de T2* correlaciona-
se com recuperagao da funcao cardfaca e redugao de
eventos adversos.

Tabela 17 - Principais alteragdes na hemocromatose avaliada pela RMC

HVE simétrica Raro nos estagios iniciais

Reduzido

T2* reduzido N/A

HVE: hipertrofia ventricular esquerda; N/A: ndo aplicavel; RMC: ressondncia magnética cardiaca; VEC: volume extracelular.

Histéria
Condicao relacionada a sobrecarga de ferro
Sintomas cardiacos

- v

v v

Avaliacéo cardiaca de rotina Testes laboratoriais
Evidéncia de doenca cardiaca Sobrecarga de ferro
(Funcédo ef/ou geometria (Ferritina sérica > 300 ng/mL
ventricular alterada) Saturagdo transferrina > 55%)
Diagnéstico da causa da
sobrecarga de ferro

SR

Confirmagao/diagnostico de
condig&o relacionada a

Testes genéticos . .
Ressonancia magnética

Siderose cardiaca

T2* <20
sobrecarga de ferro ( ms)

v

Cardiomiopatia por sobrecarga de ferro

Fenoétipo dilatado

Fenétipo restritivo
y| Enchimento do VE restritivo, FEVE

Remodelamento do VE e FEVE
reduzida

>

v . . ~
reduzida, com ou sem hipertensao
pulmonar e dilatagdo do VD

Figura 21 - Diagndstico de CSF com base no algoritmo proposto. O diagndstico requer a presenga de (1) sobrecarga de ferro (ferritina
sérica > 300 ng/mL, saturagcdo de transferrina > 55%), (2) siderose cardiaca (T2* < 20 ms) e (3) evidéncia de doenca cardiaca.
CSF: cardiomiopatia por sobrecarga de ferro; VE: ventriculo esquerdo; FEVE: fragdo de ejegdo do ventriculo esquerdo; VD: ventriculo

direito. Adaptado de Kremastinos e Farmakis.*'
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Tabela 18 - Recomendacoes para o uso da ecocardiografia para pacientes com cardiomiopatia por sobrecarga de ferro suspeita

ou confirmada

Ecocardiograma transtoracico com analise da geometria e fungao sistolica

biventricular deve ser realizado como primeira linha na avaliagdo de condigdes de

sobrecarga de ferro suspeita ou confirmada,$?4325331,332

Ecocardiograma transtoracico com analise da fungao diastélica do VE, incluindo
imagem de Doppler tecidual do anel mitral medial e lateral, deve ser realizado
como primeira linha na avaliagdo de condigdes de sobrecarga de ferro suspeita ou

confirmada, 33133233

Strain global longitudinal pode ser usado para diagnéstico de disfungdo sistdlica do
VE subclinica em condigdes de sobrecarga de ferro suspeita ou confirmada.33433%

Ecocardiograma transtoracico deve ser realizado a cada 6 a 12 meses se o tempo de

relaxamento T2* medido pela RMC for inferior a 20 ms e a cada 6 meses ou menos

se 0 paciente se tornar sintomatico.326:331,334336

A RMC com andlise dos volumes e fungao sistélica biventricular deve ser realizada na
avaliagdo de condigdes de sobrecarga de ferro suspeita ou confirmada.

A RMC com medi¢do do tempo de relaxamento T2* deve ser realizada em todos os
pacientes em avaliagdo de sobrecarga de ferro suspeita ou confirmada.3¥-3%

A RMC com medicdo do tempo de relaxamento T1 pode ser realizada nos pacientes
em avaliagdo de sobrecarga de ferro suspeita ou confirmada.34-34

A RMC com medicao do tempo de relaxamento T2* deve ser realizada no
acompanhamento de pacientes com sobrecarga de ferro em tratamento (quelantes e
flebotomia), pois a melhora nos valores de T2* correlaciona-se com a recuperagao da

funcao cardiaca e a redugdo de eventos adversos.®!3

Moderada

Moderada
Fraca Baixa
Fraca Moderada
Fraca Baixa

Moderada

RMC: Ressonédncia magnética cardiaca; T1: relaxamento T1; T2*: relaxamento T2 estrela; VE: ventriculo esquerdo.

5.2. Doenca de Fabry

A doenca de (DF) é uma condicdo rara decorrente da
existéncia de variantes patogénicas no gene GLA e que
determinam a deficiéncia da enzima alfa galactosidase A (a-Gal
A), responsavel pelo metabolismo de glicoesfingolipideos
(GL-3, lyso-Gb3) no interior dos lisossomos. O resultado é
a formagdo de depésitos celulares, observados desde a vida
intrauterina, causadores de intenso processo inflamatério
e estresse oxidativo com evolugao para apoptose celular e
faléncia organica multissistémica.**®

As manifestagdes clinicas dependem do gendtipo, uma vez
que existem variantes patogénicas determinantes de fenétipo
classico e outras responsaveis pelo fenétipo nao classico,
também conhecido pelo termo “late onset” ou inicio tardio.
No primeiro subgrupo, a atividade enzimética inferior a 5%
ou ausente determina sintomas muito precoces em criangas
desde os 2 anos de idade. Os principais achados incluem
angioqueratomas, hipohidrose, distdrbios gastrointestinais,
alteragbes de cérnea (verticilata), crises dolorosas por
neuropatia periférica e proteiniria de intensidade variavel.
Arritmias supraventriculares e ventriculares, intolerancia
aos esforgos e insuficiéncias valvares discretas podem estar
presentes nessas fases iniciais. Essas alteragoes tendem a
piorar na adolescéncia em casos nao tratados com terapia
especifica, seja a terapia de reposicao enzimatica (TRE) ou

chaperona oral. Na idade adulta, pode ocorrer insuficiéncia
renal, aumento importante da espessura miocardica e ICFEp,
arritmias, isquemia miocardica e doenga cerebrovascular, com
rapido desenvolvimento para doenga avangada e necessidade
de terapias substitutivas como a didlise.>**35

O fenétipo nao cléssico, por outro lado, em funcao da
presenca de niveis residuais de atividade enzimatica, apresenta
sintomas de inicio mais tardio, geralmente na idade adulta, e
restritos a 6rgdos como o coragao e o rim. Isso, no entanto,
nao impede o aparecimento de cardiomiopatia e nefropatia
tao grave quanto os observados nas formas classicas. 34%3*

O diagnéstico definitivo é realizado pela identificagao
da variante patogénica associada a dosagem dos niveis de
atividade enzimatica da a-Gal A associada a presenga de
manifestagdes clinicas, ou de alteragdes histoldgicas tipicas,
ou pela elevacao dos niveis de biomarcadores especificos
(Gb3, lyso-Gb3) ou, ainda, pela existéncia de familiares com
doenca documentada.®*!

A complexidade da apresentagao clinica da doenga
reforga a necessidade de trabalho multidisciplinar, que inclui
médicos geneticistas e de especialidades como cardiologia,
neurologia, nefrologia entre outros. E também importante a
integracdo de cuidados de enfermagem, nutricao e psicologia
na otimizagdao do acompanhamento com melhora da
qualidade de vida dos pacientes.**2
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Cabe ao cardiologista um papel de protagonismo,
uma vez que manifestagdes cardiovasculares e renais
sao as principais causas de morbimortalidade na DF no
Brasil. As queixas clinicas e as alteracoes em exames
complementares cardiol6gicos podem determinar a fase de
evolugao da doenca e fornecem informagoes diagndsticas
e progndsticas que podem indicar a necessidade de
tratamento especifico.>>*

O eletrocardiograma deve ser realizado para avaliacao
inicial do acometimento cardiaco da DF e repetido
anualmente. Os achados eletrocardiograficos mais frequentes
sao o intervalo PR curto, os sinais de sobrecarga ventricular
esquerda e intervalo QT corrigido inferior a 440 ms.?**
O ecocardiograma é exame fundamental para a suspeita
diagnéstica, principalmente em individuos assintomaticos
ou em casos cujos sintomas sejam inespecificos. Além disso,
seu baixo custo e disponibilidade permitem a avaliacao da
evolugdo da cardiopatia no paciente indice e o diagnéstico
fenotipico de familiares potencialmente acometidos. Os
principais achados aos exames de imagem cardiaca estao
descritos na Tabela 19, Figura 22 e Figura 23.

O aumento da espessura miocdrdica ventricular esquerda
e/ou direita (30 a 40% casos), mais frequentemente de padrao
concéntrico, associado a fragao de ejecao preservada, além
de alteracoes da fungdo diastélica, deve levantar a suspeita
diagnéstica de DFE. A incidéncia dessas alteragbes aumenta
com o envelhecimento e tem prevaléncia semelhante em
homens e mulheres. 34355

O uso de técnicas de imageamento 3D aumenta a acurdcia
da determinacdo da massa cardiaca sem a necessidade de
inferéncias geométricas. Alteragoes da fungdo diastélica em
individuos jovens e nao explicadas por doencas coexistentes
costumam ser a manifestagao ecocardiografica mais precoce
da doenga e antecedem o desenvolvimento da hipertrofia.
A FEVE costuma permanecer preservada ao longo de toda
evolugao natural da doenca, e a piora da fungao sist6lica esta
associada ao aparecimento de fibrose e/ou a coexisténcia
de alteragoes tais como a disfungdo renal. A presenca de
sinal binario endocdrdico apresenta correlagao histolégica
com a presenga de depésitos endocdrdicos de Gb3. Esses
também podem acometer o tecido valvar, determinando

a ocorréncia de refluxos geralmente discretos. Ectasias da
porgao inicial da aorta tordcica podem ser encontradas e,
geralmente, ndo evoluem para formas aneurismaticas com
potencial de disseccao.

A analise do SLG auxilia o diagnéstico diferencial com
outras fenocépias e permite a identificacdo de alteragdes
de contratilidade segmentar em segmento basal de parede
inferolateral que podem passar despercebidas na avaliagao
ecocardiografica convencional. Alteragdes no strain
segmentar podem ser indicativas de alteragdes fibréticas que
sao marcadores de doenga cronica e de mau prognéstico
cardiovascular (Figura 22). O strain de parede livre do VD
pode estar reduzido apesar da normalidade de outros
marcadores de funcao sistélica, como o TAPSE e a velocidade
da onda s’.356-3%8

A RMC permite caracterizagao tecidual miocardica e
fornece informagdes prognésticas, além de ter utilidade
na avaliagdo de resposta terapéutica. A RMC permite nao
apenas a quantificagdo precisa da massa ventricular, mas
também a detecgdo de padroes especificos de envolvimento
miocardico que auxiliam no diagnéstico diferencial de outras
fenocépias.?**3¢2 Uma das contribuigdes mais significativas da
RMC no manejo da DF é a capacidade de detectar e quantificar
a fibrose miocérdica através da técnica de RT miocardico.
O padrao caracteristico de RT ocorre predominantemente
nos segmentos basais inferolaterais do VE, tipicamente em
localizagdo mesocardica ou subepicardica, contrastando com
o padrao de realce transmural observado na cardiomiopatia
isquémica ou o padrao subendocardico difuso visto na
amiloidose. Essa distribuicao peculiar da fibrose reflete o
processo fisiopatoldgico subjacente da doenga, decorrente
do actimulo de globotriaosilceramida nos cardiomidcitos
e nas células endoteliais.’®> A presenga e extensdo do
RT tém importante valor prognéstico, correlacionando-
se com o risco de arritmias ventriculares e eventos
cardiacos adversos.*®?

O mapeamento T1 nativo emergiu como outra
ferramenta valiosa na avaliacdo por RMC. Devido ao
actimulo intracelular de esfingolipidios, os valores de
T1 nativo estdo reduzidos nessa condigao, contrastando
com o aumento observado na maioria das outras

Tabela 19 - Principais achados ao ecocardiograma e ressonancia magnética cardiaca na doenca de Fabry

Ecocardiografia

Aumento da espessura miocardica do VE > 11 mm (mulheres)
ou > 12 mm (homens)

Aumento da espessura de musculo papilar
Disfungdo diastolica
Alteracdo de contratilidade segmentar (basal inferolateral)

SLG e SRG reduzidos (segmento basal inferolateral)

RMC
HVE simétrica e concéntrica

RT subepicardico e mesocardico inferolateral e septal
MAPA T1 reduzido (atengdo para a pseudonormalizagao)

MAPA T2 elevado

HVE: hipertrofia ventricular esquerda; RMC: ressondncia magnética cardiaca; RT: realce tardio miocardico; SLG: strain longitudinal
global; SRG: strain radial global; T1: recuperagdo do relaxamento longitudinal, T2: decaimento do relaxamento transversal;

VE: ventriculo esquerdo.
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Figura 22 - Achados ecocardiogréficos na doencga de Fabry (DF). A) Janela paraesternal longitudinal evidenciando aumento da
espessura das paredes do ventriculo esquerdo. B) Janela apical quatro cdmaras evidenciando o sinal bindrio endocardico (aspecto
de birrefringéncia do miocérdio) em parede septal inferior. C) Doppler do fluxo transmitral com padréo de disfungdo diastélica
importante (relagdo E/A > 2). D) Janela apical quatro cdmaras evidenciando refluxo mitral discreto. E) Janela apical trés cdmaras
evidenciando aumento da espessura de musculo papilar (seta amarela). F) Representagdo das curvas de strain longitudinal

segmentar e mapa paramétrico com alteragdo caracteristica da DF evidenciando redugdo do strain segmentar em segmento basal
da parede inferior.
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Cine RMC

Valores reduzidos de T1 Nativo
Pseudonormalizagao do sinal de T1 em area de realce tardio

HVE concéntrica
Hipertrofia ventricular direita

Realce Tardio

Mapa T2

Aumentos dos valores do Mapa T2 em area de realce tardio

Figura 23 - Imagens de ressondncia magnética cardiaca de paciente com diagnéstico de Doenca de Fabry. Imagens de cinerressonancia
com aumento concéntrico da espessura miocardica biventricular. Sequéncias de mapeamento de T1 nativo evidenciam valores reduzidos
de T1 nativo (seta amarela) e pseudonormalizagdo do sinal de T1 em drea de realce tardio. Imagens de realce tardio evidenciando
fibrose em parede lateral inferior (setas amarelas).Valores aumentados ao mapa T2 em 4rea de realce tardio indicando a presenga
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de edema e inflamagdo. Imagens cedidas pela Dra Silvia Aguiar Rosa.

cardiomiopatias (Tabela 20). Deve haver cuidado especial
na pseudonormalizacdo do T1 nas &reas afetadas por
RT. Esse achado é particularmente Gtil no diagndstico
diferencial, entre outras causas, de HVE, sendo considerado
um marcador da doenga (Figura 23). O mapeamento T2
pode apresentar discreto aumento global.*

A RMC também desempenha um papel crucial na
avaliacao da resposta a TRE ou a terapia com chaperonas
moleculares. Estudos longitudinais demonstraram que o
tratamento eficaz pode levar a estabilizagdo ou mesmo
regressao da hipertrofia ventricular, além de prevenir
a progressao da fibrose miocardica.’®> A RMC permite
monitorar essas mudangas de forma objetiva e reprodutivel,
fornecendo parametros quantitativos que auxiliam na tomada
de decisoes terapéuticas. O mapeamento T1, em particular,
mostrou-se sensivel as alteracoes no contetido miocérdico de
globotriaosilceramida sob tratamento, podendo servir como
um biomarcador precoce de resposta terapéutica. Além da
avaliacao morfolégica e da caracterizagao tecidual, a RMC

Arq Bras Cardiol. 2026; 123(4):e20260221

fornece informagdes valiosas sobre a funcdo cardiaca e o
prognéstico®**%? (Tabela 20).

ATC com SPECT, apesar de ainda ter seu papel diagndstico
e prognéstico em investigacdo, também pode agregar
informagbes a respeito da microcirculagao pelo uso do
radiotracador 99mTc-sestamibi. E frequente a queixa de dor
tordcica de caracteristica isquémica associada a alteragoes
eletrocardiograficas e de biomarcadores tipicas na auséncia
de obstrugao coronariana macrovascular. A RFC pode também
ser avaliada nesses casos, pela tomografia ou por RMC.30:36!

Na Tabela 20, sao descritas as principais recomendagbes sobre
a avaliagaio MM em imagem cardiaca na DF no formato GRADE.

A periodicidade recomendada para exames de imagem
cardiaca em pacientes com DF é baseada em consenso
de especialistas e praticas de centros de referéncia. Em
publicacdo da Universidade de Washington, é recomendada
a ecocardiograma anual em homens a partir dos 18 anos e a
cada 2 anos em mulheres dos 18 aos 35 anos; ap6s 0s 35 anos,
a frequéncia pode ser ajustada conforme o quadro clinico.*
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Tabela 20 - Recomendagoes sobre o uso da multimodalidade para o diagnodstico da doenca de Fabry

cardiacos.3%5%%

O ETT deve ser realizado como método de imagem de primeira linha na investigagao
de DF e repetido anualmente ou no caso de surgimento de novos sintomas

0 SLG alterado por diminuigdo da deformagdo miocardica em segmento basal da

parede inferolateral é caracteristico da DF e auxilia o diagnéstico diferencial com

outras doengas de fenétipo semelhante.33"%%

Ecocardiograma deve ser usado para a triagem de familiares, no momento

do diagnostico de familiares de primeiro grau, quando o teste genético ndo é

possivel.3%5:3%7

A RMC com utilizagdo do Mapa T1 nativo € considerada o padrdo-ouro de
investigacao cardiaca por permitir melhor caracterizagdo do dano miocardico e
fornecer informagdes prognésticas e eficacia da resposta terapéutica.®-%°

A tomografia computadorizada com SPECT, pode agregar informagdes a respeito da
microcirculagdo pelo uso do radiotragador 99mTc-sestamibi. 6

Fraca Moderada

Fraca Moderada
Moderada

Fraca Baixa

DF: doenga de Anderson-Fabry; ETT: ecocardiograma transtordcico; RMC: ressondncia magnética cardiaca; SLG: strain longitudinal

global; SPECT: single-photon emission computed tomography.

Estudos multicéntricos e revisbes sugerem que, na pratica
clinica, ecocardiografia (incluindo strain miocardico) deve ser
realizada a cada 6 a 12 meses, especialmente em pacientes
com maior risco ou sintomas, podendo ser antecipada em
caso de piora clinica.>*> A RMC é recomendada a cada 1 a 2
anos, conforme disponibilidade e estagio da doenga.??*36363

Assim, a periodicidade dos exames deve ser individualizada
conforme gravidade, sintomas, resposta ao tratamento
e disponibilidade dos métodos, com intensificagao
do seguimento em casos de maior risco ou progressao de
lesdo cardiaca.?%*3¢4

Mensagens-chave

e Os achados ecocardiograficos mais tipicos da DF
sao o aumento da espessura miocardica da parede
ventricular e da musculatura papilar com funcao
sistélica preservada, DD, sinal bindrio do endocardio
e refluxos valvares discretos.

* O SLG reduzido em segmento basal da parede
lateral inferior é caracteristico da DF e auxilia o
diagnéstico diferencial com outras doencgas de

fenétipo semelhante.

* A RMC é atil para distinguir a hipertrofia ventricular
da DF das outras cardiomiopatias, devido ao
espessamento de padrdo concéntrico simétrico,
fibrose em segmentos basais inferolaterais e aos
valores tipicamente reduzidos de T1 nativo em
parede septal.

* A RMC permite avaliar impacto da terapia da DF
com reposigao enzimatica ou com chaperonas
moleculares, acompanhando a regressao da hipertrofia
e a estabilizacdo do RT.

5.3. Doencas de Depésito do Glicogénio

As doencas de depdsito do glicogénio (DDGs) representam
um grupo heterogéneo de doengas metabdlicas genéticas,
causadas por mutagdes em genes que codificam enzimas
envolvidas no metabolismo da glicose, levando a aciimulo
intracelular de glicogénio em vdrios 6rgaos. Existem mais de
12 tipos de DDGs, entre as quais, destacamos as que afetam
o coragao e o musculo esquelético: doenga de Pompe (tipo
lla) (autossdmica recessiva com variantes patogénicas no gene
que codifica o acido a-glicosidase [GAA]),*** doenga de Danon
(DDG tipo lIb) (heranga ligada ao X e mutagdes no gene
LAMP2, que codificam a protefina da membrana associada
ao lisossomo 2)%*%¢ e doenca PRKAG (autossdbmica dominante
com mutagdes na PRKAG2 [subunidade reguladora gama-2
da proteina quinase ativada por AMP]).3%

As DDGCs possuem diferentes fendtipos cardiacos, que variam
desde uma condigao assintomatica até a morte stbita cardiaca.
Apesar de uma ampla apresentacao clinica, essas doengas se
manifestam predominantemente em criangas (ja no primeiro ano
de vida, no caso da doenga de Pompe) ou em adultos jovens e tém
em comum um aumento precoce da espessura das paredes do VE.

O ecocardiograma é o método de imagem de primeira
linha e pode demonstrar, além de um fenétipo hipertréfico,
um fendtipo restritivo ou dilatado.3%03%:3% A hipertrofia €,
muitas vezes, grave (> 30 mm), biventricular e rapidamente
progressiva, especialmente em individuos com doenca de
Danon do sexo masculino®®® (Figura 24). Individuos do sexo
feminino com doenca de Danon apresentam hipertrofia do
VE assimétrica, hipertrofia ventricular direita ou, em 30 a
50%, fenétipos dilatados ou hipocinéticos nao dilatados, de
evolucao mais lenta. A obstrucao dindmica na via de saida do
VE pode estar presente nas DDGs, especialmente na doenga
de Danon (em até 25% dos casos),**® e deve ser ativamente
pesquisada em pacientes com dispneia.
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Figura 24 - Imagens ao ecocardiograma transtoracico de paciente portador de sindrome do PRKAG2. Observa-se hipertrofia
significativa concéntrica do ventriculo esquerdo ao corte paraesternal longitudinal (A) e corte apical longitudinal (B), além de hipertrofia
importante ventricular direita em corte apical focado em cavidades direitas (C). Representagdo paramétrica em bull's-eye de paciente
com comprometimento moderado da fungao sistélica do ventriculo esquerdo, demonstrando redugdo do strain longitudinal global

(-5,9%) e aspecto em listras.

Apesar do papel fundamental do ecocardiograma,
o contexto clinico é determinante para o diagnéstico
diferencial com outras fenocépias hipertréficas,
principalmente a CMH sarcomérica, auxiliando a
indicagdo de testes genéticos e/ou bidpsia.**® Alteragoes
eletrocardiograficas, como intervalo PR curto, pré-excitagao
ventricular (sindrome de Wolff-Parkinson-White), fibrilacao
atrial, atrasos na condugao intraventricular ou bloqueios
sinoatriais ou atrioventriculares, com necessidade precoce
de marca-passo, sdo consideradas sinais de alerta para o
diagnéstico de DDG.**® Ao contrério das cardiomiopatias
infiltrativas, a voltagem do QRS é normal ou aumentada,
o que auxilia o diagnéstico diferencial com amiloidose. O
envolvimento multissistémico (principalmente miopatias e
alteragdes neurocognitivas) faz parte da triade cléssica da
doenca de Danon (aliados a cardiopatia), apesar de ocorrer
mais raramente em outras DDGs.** O padrao de hipertrofia
ventricular apresenta particularidades que podem ser
identificadas pela RMC, conforme discutido a seguir.

Arq Bras Cardiol. 2026; 123(4):e20260221

Técnicas ecocardiogréficas avangadas, incluindo imagens
de deformagao miocardica por speckle tracking e 3D,
sdo recomenddveis em outros fenétipos hipertréficos ou
restritivos,*'%> mas carecem de validacdo robusta nas DDGs.
O SLG reduzido com preservagao dos segmentos apicais
(padrao apical sparing, similar ao da AC) tem sido descrito em
pequenas séries retrospectivas de casos de doenga de Danon,
em que foi associado a piores desfechos.>”03"!

Pena et al., ao analisarem 30 pacientes com PRKAC2,
observaram, em 60% dos pacientes, um padrao regional
peculiar no mapa paramétrico do SLG (Figura 24), variando
de rosa claro a rosa escuro, com formato de listras.’”? Nessa
mesma série de pacientes, os autores demonstraram que a
funcdo do VD, avaliada pelo SLG e pelo ecocardiograma
3D, estava abaixo dos limites normais em mais da metade
dos pacientes, confirmando uma correlacao positiva e
estatisticamente significativa, entre o strain longitudinal de
parede livre do ventriculo direito (SLPLVD) e a FEVD. Esses
parametros demonstraram maior sensibilidade para detectar
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disfuncao miocardica do que os indices ecocardiograficos
tradicionais, como TAPSE.?”* Em outro estudo do mesmo
grupo, com sete criangas filhas de portadores dessa sindrome,
Santos Neto et al. demonstraram achados ecocardiogréficos
indicativos de tendéncia a hipertrofia cardiaca.’”

A Tabela 21 resume as principais caracteristicas
ecocardiograficas das DDGs abordadas.

O prognoéstico das fenocdpias hipertréficas associadas
a DDGs ¢ geralmente pior do que o da CMH causada por
variantes do gene da proteina sarcomérica. Dessas, apenas
a doenca de Pompe apresenta TRE,**> mas o diagnéstico
precoce auxilia nas terapias para IC e arritmias. Porém, o
beneficio do controle da TRE na doenga de Pompe ainda é
incerto. Considerando a gravidade e rapidez de progressao das
DDGs e as implicagbes terapéuticas, é razodvel recomendar,
mesmo sem evidéncias robustas, que criangas e adolescentes
sintomdticos ou assintomaticos, com variantes patogénicas
e/ou filhos de familiares com inicio precoce dos sinais e
sintomas de DDGs realizem ecocardiograma, para rastreio
da doenga, a cada 1 a 2 anos. Individuos sem as condicoes
descritas anteriormente podem realizar o ecocardiograma a
cada 3 a 5 anos.*®

A RMC permite a deteccao de alteragdes miocardicas

caracteristicas que podem distinguir as DDGs de outras formas
de CMH, permitindo nao apenas o diagnédstico precoce, mas

Tabela 21 - Principais caracteristicas ecocardiograficas das DDGs

também a monitorizagao da progressao da doenca.** Isso é
particularmente valioso, considerando a natureza rapidamente
progressiva de algumas dessas doengas (como a doenga de
Danon e a doenga de Pompe infantil) e a necessidade de
intervengoes precoces. O padrdao de RT, mapeamento T1
nativo e o calculo do VEC auxiliam no diagnéstico diferencial
com outros fendtipos hipertréficos bem como na avaliagao
do estagio da doenca (Tabela 22). Na doenga de Danon, a
extensdao do RT correlaciona-se com o grau de disfungao
cardiaca e tem importante valor progndstico, sendo um
marcador de risco para arritmias ventriculares malignas e morte
stbita cardfaca. O RT frequentemente apresenta distribuigao
transmural ou subepicardica e envolve miltiplos segmentos
ventriculares. A RMC também permite uma quantificagao
mais acurada da massa ventricular e da espessura da parede,
bem como a deteccao de trombos intracavitarios secundérios
a disfuncao ventricular, superando algumas limitagoes da
ecocardiografia no que diz respeito a avaliagao de segmentos
cardiacos com maior dificuldade de visibilizacao, tais como
a regiao apical, parede lateral e VD. Estudos demonstraram
que a progressao da hipertrofia na doenga de Danon ocorre
de forma mais acelerada do que em outras cardiomiopatias,
e a RMC fornece um método sensivel para monitorar essa
evolugao. Os principais achados na RMC em pacientes com
DDG estao descritos na Tabela 22.

Hipertrofia biventricular rapidamente progressiva e de grau importante (homens) ou fenétipo variavel, de

Doenca de Danon

hipertrofia a dilatacdo e disfungao sistolica (em mulheres). Em 25%, pode haver obstrucao da VSVE, que
deve ser ativamente pesquisada em pacientes com dispneia. O sfrain pode apresentar mapa polar com

padrao apical sparing similar ao da amiloidose.

Doenga de Pompe Pode haver obstrugdo da VSVE.

PRKAG2

Hipertrofia concéntrica com evolugéo rapida para hipocinesia difusa grave, se ndo houver intervengao.

HVE em diferentes graus, com padrdo concéntrico na maioria das vezes; a hipertrofia do VD nao é rara; a
obstrugdo da VSVE é infrequente. O strain pode ter mapa polar com padrdo em listras.

DDG: doenga de depdsito do glicogénio;, HVE: hipertrofia ventricular esquerda; VD: ventriculo direito; VSVE: via de saida

ventricular esquerda.

Tabela 22 - Principais alteragdes das doencas sistémicas de DDG pela RMC

Morfologia Realce tardio Mapa de T1 T2 ou T2* VEC
Normal Normal Ausente <1050 ms > 40 ms < 40%
HVE simetrica Transmural ou Elevado ou
Doenca de Danon acentuada associada a S Elevado ou normal N/A
. ~ subepicardica difusa normal
disfuncdo do VE
Doenga de Pompe HVE acen~tuada na Rarg, mesocardico Elevado ou normal N/A Elevado ou
apresentagao precoce inferolateral normal
PRKAG2 HVE difusa ou septal Raro nos estagios iniciais RCRILD e N/A N/A

estagios iniciais

DDG: doenga de depdsito de glicogénio; HVE: hipertrofia ventricular esquerda; N/A: ndo se aplica; RMC: ressonancia, magnética
cardiaca; T1: Recuperagdo do relaxamento longitudinal, T2: Decaimento do relaxamento transversal; VE: ventriculo esquerdo;

VEC: volume extracelular.
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No contexto do aconselhamento familiar e triagem de
portadores, a RMC oferece uma ferramenta sensivel para
detectar envolvimento cardiaco em parentes em risco, mesmo
na auséncia de sintomas clinicos. Considerando o padrao de
heranga ligado ao X, a identificagdo precoce de alteragoes
cardiacas em mulheres heterozigotas é particularmente
importante, ja que elas podem desenvolver manifestagoes
cardiacas mais tardiamente do que os homens afetados, mas
com igual gravidade.

Na Tabela 23, sdo descritas as principais recomendagoes
sobre a avaliaggo MM em imagem cardiaca nas DDG no
formato GRADE.

O painel de especialistas desde posicionamento recomenda
arealizagdo de ETT para acompanhamento clinico de pacientes
com diagnéstico de DDG e rastreio de acometimento cardiaco
a cada 1 a 2 anos, em criangas e adolescentes sintomaticos
ou assintomdticos, com variantes patogénicas e/ou filhos de
familiares com inicio precoce dos sinais e sintomas de DDGs.
A RMC pode ser realizada a cada 1 ou 2 anos em pacientes
sintomaticos, alteragdes ecocardiograficas e fatores de risco
como arritmias, IC e complicagoes clinicas.'®*37

Mensagens-chave

As DDGs se manifestam, tipicamente, por HVE ou
biventricular ao ecocardiograma em fases precoces
de vida.

Diante de um ecocardiograma com HVE ou biventricular,
o contexto clinico é fundamental para o diagndstico
diferencial, em especial, a idade de inicio, o modo de
heranga, associagdo com pré-excitagdo ventricular e
envolvimento multissistémico.

O uso de técnicas avangadas em ecocardiografia,
como SLC e 3D, é promissor para a detegao precoce
de disfuncao ventricular esquerda ou biventricular,
em pacientes com DDG suspeita ou conhecida.
O padrao do mapa polar do strain pode auxiliar
no diagndstico diferencial com outras fenocépias
hipertroficas.

A RMC auxilia na distincao das DDGs de outras
cardiomiopatias pela presenga, extensao de distribuigao
da HVE, valores de T1 nativo e VEC associados a dilatagao
e a perda de fungao sistélica ventricular precoce.

Tabela 23 - Recomendacdes sobre o uso da multimodalidade de imagem em pacientes com DDG suspeita ou confirmada

Recomendagao

O ETT deve ser realizado como método de imagem de primeira linha na investigacao

de DDG suspeita ou conhecida.'®®

0 uso de ARU deve ser considerado em pacientes com DDG e janela acustica limitada,

para melhorar o delineamento das bordas endocardicas e opacificagao ventricular,

aumentando a detecgdo de hipertrofia ou trombos e a acuracia na medida da FEVE.'®

O strain longitudinal global do VE pode ser utilizado, em pacientes com janelas

acusticas adequadas, como ferramenta adicional para detecgao de disfungao sistolica

subclinica do VE e do VD em portadores de DDG, e o padrdo do mapa polar pode

ajudar o diagnostico diferencial com outras fenocdpias.*"%57

ETT 3D pode ser utilizado para avaliagdo mais acurada da FEVE em pacientes com

DDG e janela acUstica adequada.'®

ETE deve ser indicado no caso de eventos neuroldgicos agudos em pacientes

com DDG, para a detecgdo de trombos intracardiacos, no contexto de disfungdo

ventricular esquerda ou arritmias.

ETT com manobras provocativas (Valsalva, ortostase) € recomendavel no paciente

dispneico, com hipertrofia do VE, para pesquisa de obstrugdo dindmica da VSVE, que
ndo apresente gradiente da VSVE > 50 mm Hg em repouso.36-%68

Ecocardiograma sob esforgo € recomendavel no paciente dispneico, com hipertrofia
do VE, para pesquisa de obstrugdo dindmica da VSVE, que ndo apresente gradiente
da VSVE > 50 mm Hg em repouso ou manobra provocativa.36:%68

ETT deve ser usado para a triagem de familiares, no momento do diagnéstico de
familiares de primeiro grau, quando o teste genético ndo for possivel.>%

A RMC deve ser considerada na investigagdo das DDGs por permitir melhor
caracterizagdo tecidual, diferenciar o fenétipo, fornecer informagdes prognésticas e
eficacia da resposta terapéutica.’6>%74

Forca da Certeza da
recomendacao evidéncia
Fraca Moderada
Fraca Baixa
Fraca Baixa
Fraca Baixa
Fraca Moderada
Fraca Moderada
Fraca Moderada
Fraca Moderada
Fraca Moderada

ARU: agentes de realce ultrassonografico; DDG: doenga de depdsito de glicogénio; ETE: ecocardiograma transesofagico;
ETT: ecocardiograma transtoracico; FEVE: fragdo de ejecdo do ventriculo esquerdo; RMC: ressonédncia magnética cardiaca;

VD: ventriculo direito; VE: ventriculo esquerdo; VSVE: via de saida ventricular esquerda.
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6. Aplicacoes da Multimodalidade
em Imagem Cardiaca nas Doencas
Neuromusculares

Denominam-se doencas neuromusculares (DNMs) um
grupo heterogéneo de condigoes raras que afetam, de forma
degenerativa, a fungdo motora, respiratéria ou mesmo de
deglutigdo. As principais condigdes tém origem genética,
como a distrofia muscular de Duchenne (DMD), a distrofia
de Becker e ataxia de Friedreich (AF). As duas primeiras
doengas sao condigbes genéticas ligadas ao cromossomo X,
cursando com alteragoes da proteina distrofina em maior ou
menor grau. O comprometimento pode envolver a fungao
cardiaca, a qual se constitui importante causa de mortalidade
nessas populagoes. Ndao ha, em nenhuma delas, clara
correlagao temporal entre o envolvimento de musculatura
esquelética e miocardica, o que constitui um desafio maior
para a determinagao do rastreio da disfungao cardiaca. A
avaliagao de funcao miocdrdica por métodos de imagem
nao invasivos, além de suas capacidades e indicacoes, sera
abordada neste texto.

6.1. Distrofia Muscular de Duchenne

A DMD é a forma mais grave das distrofinopatias, levando
ao progressivo comprometimento de fungdo motora, em
geral, com dependéncia de cadeira de rodas geralmente antes
dos 12 anos de idade.?”® A cardiomiopatia, embora comum,
geralmente se desenvolve mais tarde no curso da doenga, com
padrao de cardiomiopatia dilatada, evoluindo com redugao
da FEVE por volta dos 14 anos.*” Cerca de 1/3 dos pacientes
terao cardiomiopatia dilatada aos 14 anos, 50% entre 14 e 18
anos e provavelmente todos ap6s os 18 anos.*”® Embora ainda
haja escassez de estudos clinicos com evidéncias robustas,
o diagndstico precoce do envolvimento cardiaco pode
possibilitar a instituigdo terapéutica cardioprotetora precoce
(com inibidores da enzima de conversdo da angiotensina
[IECA] ou betabloqueadores).*”® Um estudo retrospectivo com
69 pacientes demonstrou que a instituicao de cardioprotetores
permitiu a estabilizagdo ou mesmo melhora da fungao
miocdrdica em porcentagem significativa dos pacientes
acompanhados por periodo inferior a 4 anos.*”

O ETT é a modalidade de escolha para a avaliacdo e
acompanhamento dos pacientes com DMD, considerando
0 acesso e custo. Atualmente, recomenda-se a avaliacdo no
momento do diagnéstico da DMD ou a partir dos 6 anos
de idade, com avaliacoes a cada 2 anos até os 10 anos,
quando, entdo, recomenda-se a avaliagdo anual.?®3'0O
padrao de acometimento miocérdico pode se iniciar de
forma regional, principalmente na parede inferolateral
do VE (Figura 25). O apoio de técnicas ecocardiograficas
avangadas para a avaliagdo de fungao ventricular, tal como
a analise de strain por speckle tracking em varios eixos, como
os parametros globais SLG e strain circunferencial global
(SCG), tem se mostrado mais sensivel para o diagndstico
precoce do envolvimento miocardico, quando comparada a
voluntdrios normais de mesma idade.3®3% Trabalhos iniciais
apontam para o poder do strain regional em identificar um
comprometimento de deformagao miocdrdica inicialmente
na regido inferolateral do VE.>%

Estudos comparando a RMC com o ETT em pacientes
com DMD demonstraram que 20 a 40% dos pacientes sao
subdiagnosticados pelo ETT ao usar o critério da FEVE.38:38¢
Além disso, sao frequentes os relatos de janela acdstica
limitada nessa populagdo.®®” Prakash et al., em 2022,
mostraram em uma coorte de 38 pacientes com DMD, em
que 52,6% tinham FEVE < 55% pela RMC, e apenas 12%
tinham SLG anormal.?®® Um posicionamento publicado em
2018 sugere o uso do ETT até por volta dos 6 aos 7 anos em
pacientes com DMD e, assim que possivel, realizar RMC para
detecgao precoce de cardiopatia.* E preciso considerar que a
RMC é um método de maior custo e menor disponibilidade e
que ainda requer frequente sedacao em pacientes pediatricos
ou com dificuldades de posicionamento, que podem ser
comuns nessa populagdo.

6.2. Distrofia Muscular de Becker

Ao contrario da forma mais grave, a DMD, a distrofia
muscular de Becker (DMB) apresenta evolugdo mais lenta e
sintomas geralmente mais brandos.*”” Estudos histopatolégicos
mostram que a lesao cardiaca pode preceder os sintomas
clinicos, iniciando-se ainda na adolescéncia, mesmo em
individuos assintomaticos ou com pouca limitagdo motora.>*
O padrao de acometimento miocardico geralmente envolve
a parede inferolateral do VE, assim como na DMD (Figuras
26 e 27). Recomenda-se iniciar o seguimento cardiolégico
ja na infancia ou adolescéncia, com avaliagdes periddicas
mesmo em individuos assintomdticos, com sugestao de
periodicidade anual. A detecgao de alteragdes funcionais
precoces que indiquem a necessidade de intervengao
terapéutica ainda representa um desafio clinico, no qual a
ecocardiografia tem papel crescente.

A andlise de fungao cardiaca deve ser baseada também
na quantificagdo da FEVE, mas também ja ha evidéncias
do papel de técnicas avangadas como o strain miocardico
avaliada pela técnica de speckle tracking como ferramenta
que permite o diagnéstico precoce da disfungao miocardica
global ou regional. Em um estudo observacional,*' 77,5% dos
pacientes com DMB apresentaram SLG anormal (= —18%),
enquanto apenas 60% tinham FEVE reduzida. Notavelmente,
17,5% apresentavam SLG alterado mesmo com FEVE normal.
Apébs 2 anos de seguimento, observou-se deterioracdo
significativa do SLG, enquanto a FEVE permaneceu estavel,
demonstrando o papel da anélise do strain como um
marcador precoce e sensivel da progressao da doenga. O SLG
também apresentou correlagdo significativa com troponina
I e NT-proBNP, mas ndo com medidas de fungao muscular
ou respiratéria. Ainda, o Doppler tecidual e a avaliagdo da
funcao atrial esquerda, embora menos explorados na DMB,
podem fornecer informagbes adicionais sobre DD precoce,
sobretudo quando associados a andlise de strain atrial. O
reconhecimento precoce dessas alteragdes é essencial para a
instituicao de terapias modificadoras da doenga, como o uso
de cardioprotetores, que podem ter impacto na evolugao da
doenca e morbimortalidade.

A RMC é a ferramenta diagndstica de escolha na avaliagao
das alteracoes cardiacas como edema e fibrose miocardica.
As diferentes técnicas, como sequéncia de T1 e T2, técnica
do RT e mapas multiparamétricos, sao fundamentais na
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Figura 25 - Imagem de grafico bull's-eye e das curvas de cada segmento miocardico nas proje¢des apicais de medidas de deformagéo
miocardica longitudinal (strain longitudinal global) em paciente com distrofia muscular de Duchenne demonstrando redugédo da
deformagdo em segmentos postero-laterais, apesar de contratilidade segmentar ventricular esquerda preservada.

avaliagao desses pacientes, além da avaliagao contrétil
e do célculo dos volumes e fracdo de ejecdo de ambos
os ventriculos. Em estudos recentes, a presenca de RT
aumenta conforme a idade (de 17% abaixo dos 10 anos
para 59% naqueles pacientes com mais de 15 anos de
idade com redugao da FEVE).>*> Ha correlacao linear entre
a presenca e o nmero de segmentos comprometidos por
fibrose e a queda da FEVE. Tipicamente o padrao de fibrose
visualizado na DMD e na DMB compromete o subepicardio
ou mesocardio, progredindo com a evolucado da doenca
para fibrose transmural mais frequentemente na parede
inferolateral do VE.>* Estudos recentes tém proposto que
a conhecida infiltragdo de tecido adiposo no musculo
esquelético desempenha papel importante na progressao
da doenca miocardica e que talvez o RT visualizado no
miocérdio seja resultado da combinacao de fibrose e tecido
adiposo.’** Portanto, a RMC apresenta papel fundamental
ndo somente na avaliagao da presenga da fibrose e funcao
ventricular, mas também na avaliagao da evolucdo a nivel
celular com transformacao do tecido adiposo no interior do
miusculo cardiaco.

Arq Bras Cardiol. 2026; 123(4):e20260221

6.3. Ataxia de Friedreich

A Ataxia de Friedreich (AF) é uma doenga neurodegenerativa
de heranca autossdémica recessiva, causada por uma expansao
de repeticoes no gene FXN, que resulta em deficiéncia
da proteina frataxina. Clinicamente, é caracterizada por
ataxia progressiva, disfungdo cerebelar, escoliose, DM e,
frequentemente, cardiomiopatia, que é uma das manifestacoes

mais graves e letais da doenga.?763%

A cardiomiopatia associada a AF (CMP-AF) é marcada
por HVE, principalmente septal, que pode progredir para
fibrose, disfuncdo ventricular, arritmias e IC, sendo esta
dltima a principal causa de 6bito entre os pacientes. A
relagao entre CMP-AF e degeneragao neurolégica nao é
clara, mas a avaliagdo regular do envolvimento cardiaco é
essencial na prética clinica. A CMP-AF pode ser classificada
em quatro categorias com base na espessura do septo
interventricular na diastole (SIVd) e na FEVE como
observada na Tabela 24. No entanto, com a progressao
da doenga, pode ocorrer uma redugao da massa de
VE devido a regressao da HVE e aumento da fibrose
miocardica. Esses pardmetros podem ser avaliados pela
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Figura 26 - Imagens ecocardiogréficas de paciente com diagndstico de distrofia muscular de Becker, evidenciando discreta dilatagdo
ventricular esquerda ao corte paraesternal longitudinal e pouca variagéo entre os didmetros diastdlico (A) e sistdlico (B), com disfungéo
sistdlica de grau moderado. Observa-se, na sistole, auséncia de espessamento da parede lateral inferior (B).

Figura 27 — Imagens de ressondncia magnética cardiaca de paciente com distrofia muscular de Becker. Observa-se dilatagdo
ventricular esquerda com disfungdo sistélica importante do ventriculo esquerdo. Observa-se afilamento dos segmentos basais e
médios das paredes inferior e inferolateral (A a F). Observa-se extenso realce tardio heterogéneo nos segmentos basais e médios
das paredes lateral anterior e inferolateral mediobasais (C, E e F), com aspecto habitualmente encontrado em acometimento pela

distrofia muscular.
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ecocardiografia bidimensional seriada. A estimativa da
FEVE é um parametro crucial, e sua queda esta associada
a maior risco de mortalidade.?*

O uso de técnicas ecocardiograficas avancadas como a
analise do SLG do VE pode demonstrar alterages precoces
em relagao a FEVE, sendo (til para a detecgao da disfungao
subclinica. A DD é a alteracdo mais comum (84%) com
pseudonormalizagao predominante e pode ser avaliada
através da relagdo E/A do fluxo transmitral, tempo de
desaceleracdo do fluxo mitral e relacdo E/e’.>?®

Diante da escassez de ensaios clinicos controlados e de
revisdes sistematicas direcionadas ao diagnéstico da CMP-
AF, sugerimos a avaliagdo sistemdtica dos pardmetros ao ETT
listados na Tabela 25.

A RMC é uma ferramenta valiosa para caracterizar o
remodelamento miocardico e a fibrose em pacientes com
AF, mesmo na auséncia de IC clinica, podendo detectar
HVE e fibrose miocardica. **° Além disso, a RMC pode
revelar remodelamento miocardico precoce, caracterizado
por hipertrofia e aumento do VEC, mesmo em pacientes
com FEVE preservada.’®® A técnica permite também

detectar anormalidades na reserva de perfusao miocérdica,
que sdo indicativas de isquemia miocdrdica na auséncia
de DAC epicérdica.*®

Assim, para pacientes com suspeita de CMP relacionadas
a DNM, com base em pesquisa de evidéncias em literatura,
principalmente das distrofias de Duchenne e Becker e AF, este
documento recomenda a favor da adogao de uma estratégia
de rastreamento de CMP através do ETT, considerando
a acessibilidade e os custos. Com base em critérios da
metodologia GRADE,*" a recomendacao é forte, baseada em
um nivel de certeza moderado (principalmente relacionado a
Duchenne) da evidéncia cientifica para o diagnéstico precoce,
com possivel impacto benéfico na evolucao da disfungao
miocardica (nivel de certeza ainda baixo sobre o impacto em
sobrevida (Tabela 26).

Em pacientes com DNM, recomenda-se a avaliagio no
momento do diagndstico ou a partir dos 6 anos de idade, com
avaliagOes a cada 2 anos até os 10 anos, quando recomenda-
se avaliagao anual. Em pacientes com evidéncia de redugao
da FEVE ou na presenca de alteragbes detectadas pelo SLG,
recomenda-se a avaliacdo anual.?®°3%!

Tabela 24 - Classificagdo da cardiomiopatia relacionada a ataxia de Friedreich

CMP-AF Discreta FEVE > 50%

CMP-AF Moderada FEVE > 50%

CMP-AF Grave FEVE < 50% (independente da SIVd)

SIVd aumentado* (aumento < 18% do predito) e

SIVd aumentado* (aumento > 18% do predito) e

HVE discreta e funcdo sistolica preservada

HVE moderada, possivel inicio de remodelamento

Dilatagdo ventricular, menor SLG miocérdico,
possiveis sinais de fibrose

*A espessura do SIVd considerada normal baseado no normograma de Henry et al.>” CMP-AF: cardiomiopatia associada a ataxia
de Friedreich; HVE: hipertrofia ventricular esquerda; FEVE: fragdo de eje¢do do ventriculo esquerdo; SIVd: espessura do septo

interventricular na diastole; SLG: strain longitudinal global.

Tabela 25 - Principais parametros ecocardiograficos na avaliagdo cardiaca da ataxia de Friedreich

Sivd

Espessura da parede posterior
Espessura relativa da parede

indice de massa ventricular esquerda
FEVE

SLG

Relagdo E/A mitral

Relagéo E/e'

Tempo de relaxamento isovolumétrico

Avaliacdo da hipertrofia concéntrica

Avaliagdo da hipertrofia e geometria
Remodelamento concéntrico

Hipertrofia ventricular e preditor de mortalidade
Funcgdo sistdlica global e preditor de sobrevida
Disfungao subclinica precoce do miocardio
Funcdo diastoélica (pseudonormalizagdo comum)
Pressdo de enchimento ventricular

Disfungdo diastélica precoce

FEVE: fragdo de ejecdo do ventriculo esquerdo; SIVd: espessura do septo interventricular no final da diastole; SLG: Strain global

longitudinal.
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Tabela 26 - Recomendacgoes para o uso do ecocardiograma em pacientes com doencas degenerativas neuromusculares

0 ecocardiograma transtoracico deve ser realizado como primeira linha na avaliagao
de pacientes com doengas neuromusculares para o rastreio de disfungédo ventricular.

Moderada

Mensagens-chave

* As DNMs como a DMD, DMB e AF podem apresentar
comprometimento da fungao cardfaca, a qual
constitui-se importante causa de mortalidade nestas
populagoes.

* A DMD ¢ a forma mais grave das distrofinopatias. A
cardiomiopatia é frequente e apresenta padrao de
cardiomiopatia dilatada, evoluindo com redugao da
FEVE por volta dos 14 anos.

* O ETT é a modalidade de escolha para a avaliagdo e
acompanhamento dos pacientes com DNM.

* O padrao de acometimento miocardico na DMD e na
DMB pode iniciar-se de forma regional, principalmente
na parede inferolateral do VE.

*  OSLGdoVEtemsemostradomaissensivel paraodiagndstico
precoce do envolvimento miocdrdico nas DNMs.

* A cardiomiopatia associada a AF é marcada por HVE,
principalmente septal, que pode progredir para fibrose,
disfuncao ventricular, arritmias e IC.

* Em casos avangados de doenca cardiaca na AF, pode
ocorrer regressdo da HVE e aumento da fibrose
miocardica. A andlise da FEVE pelo ETT é um pardmetro
crucial, e sua queda esta associada a maior risco de
mortalidade.

7. Perspectivas

A integracdo MM das técnicas de imagem, nao apenas em
cardiologia, mas em todas as especialidades médicas, é uma
necessidade e uma realidade para os pacientes. Cada método
em imagem cardiaca possui suas vantagens e desvantagens, e
nao ha um método que seja capaz de, isoladamente, fornecer
todas as informagoes sobre o complexo funcionamento do
sistema cardiovascular.

Dadas as particularidades e a interface entre fatores
inflamatérios e os tradicionais fatores de risco cardiovascular
em cada doenca especifica, as recomendagdes para a
solicitagdo e frequéncia de cada exame de imagem cardiaca
devem ser realizadas de maneira individualizada para
cada doenca e paciente. O racional para a solicitagdo dos
exames consiste na reducdo do risco das complicagoes
cardiometabélicas e inflamatérias dos fatores de risco
tradicionais, além do diagnéstico precoce de alteragdes que
incluem IC (com fragao preservada ou reduzida), doengas
corondrias, valvares, miocdrdicas, pericardicas e aérticas
associadas as doencas sistémicas. Assim, dada a complexidade
de cada doenca e de suas complicagdes cardiacas, é necessaria

de maneira critica a adogdao de uma abordagem estruturada
envolvendo a integragdo MM para o diagnéstico, prognéstico
e monitoramento dessas anormalidades.*®-"402403

Com relagao as novas tecnologias, apesar de seu valor bem
estabelecido na deteccédo precoce de alteragoes subclinicas
da fungao cardiaca, a andlise do strain miocdrdico pela
ecocardiografia ainda ndo é adotada de maneira rotineira.
Essa analise depende de equipamentos especificos, além de
treinamento do examinador, exige maior tempo de exame e,
assim, necessita de remuneragao adequada, limitando que
essa técnica seja incorporada a pratica clinica. Entretanto,
seria importante que a andlise do strain miocardico fosse
integrada de maneira sistemdtica a analise ecocardiografica
convencional.>® Novas técnicas de analise da reserva de
fluxo fracionada e também de perfusdo associada a TCC
para avaliagdo de isquemia miocardica podem melhorar
a acurdcia diagndstica e persistem subutilizadas.®'%4% ]4
a RMC 4D permite a visualizagdo tridimensional do fluxo
vascular ao longo do tempo e medidas quantitativas dos
fluxos transvalvares e intracavitarios.' 4%

De maneira complementar, a integracao entre medicina de
precisdo e inteligéncia artificial (IA) na pratica cardiovascular
tem transformado a avaliagao e o manejo de doengas sistémicas
com envolvimento cardiaco.***% A medicina de precisao busca
adaptar o diagnéstico e o tratamento com base em caracteristicas
biolégicas, clinicas e de imagem especificas de cada paciente. A
IA potencializa essa abordagem ao processar grandes volumes de
dados, identificar padroes sutis e prever trajetérias de doenca com
maior acurdcia. Quando aplicada a imagem cardiaca multimodal,
a IA é capaz de integrar informagdes funcionais, estruturais e
de caracterizagdo tecidual, promovendo uma estratificagao
fenotipica mais precisa e auxiliando na detecgdo precoce do
acometimento miocardico.*%47

Nas doencas sistémicas, a caracterizagao precoce e acurada
das alteragoes cardiacas é fundamental para a estratificagao
de risco e planejamento terapéutico. Em doengas como a
amiloidose ou sarcoidose, por exemplo, a combinagdo entre
RMC e PET ou SPECT aumenta a sensibilidade diagnéstica
e pode identificar inflamagao ou infiltragao miocardica
subclinica. De modo semelhante, em doencgas reumdticas
autoimunes, a integragao entre ecocardiografia, medicina
nuclear e RMC permite a detecgdo de sinais iniciais de
isquemia, miocardite ou fibrose, que frequentemente passam
despercebidos nos estagios iniciais.

Assim, a convergéncia entre medicina de precisao, IA e
imagem cardiaca multimodal promove uma compreensao mais
profunda do impacto cardiovascular das doengas sistémicas,
permitindo rastreio e diagnéstico precoce das complicagoes
cardiovasculares nessas doencas, além do monitoramento da
funcao cardiaca e alteragbes associadas no seguimento dos
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pacientes com doengas sistémicas generalizadas para uma
abordagem personalizada.

8. Conclusoes

A ampla variedade de manifestagbes cardiovasculares
nas doengas sistémicas torna necessaria a padronizacao de
rotina da solicitagio MM em imagem cardiaca no seguimento
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