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Introducao

Com os recentes avangos no diagnéstico e tratamento da
amiloidose cardiaca (AC), tem sido amplamente discutido o
papel dos métodos complementares em imagem cardfaca
para o reconhecimento precoce dessa doenga. Nesse
contexto, a hiperrefringéncia miocdrdica e a preservagao da
contratilidade do apice do ventriculo esquerdo (apical sparing;
AS), evidenciadas pelo ecocardiograma transtoracico (ETT)
com analise do strain miocardico (STE), se configuram como
achados que frequentemente levantam a suspeita de AC.

Entretanto, apesar dessa associagdao, a heterogeneidade
desse achado na AC, dependendo da populagdo estudada,
além da sua apresentagdo em outras condigbes, leva ao
questionamento a respeito da real acuracia do AS para o
diagnéstico dessa doenga. Através do relato de trés casos
clinicos de pacientes portadores de condigdes clinicas diversas -
cardiomiopatia hipertréfica (CMH), doenga renal cronica (DRC)
e uso de esteroides anabolizantes - em que foram descritos
a hiperrefringéncia miocardica e o AS a ecocardiografia, é
proposta uma breve discussdo a respeito da fisiopatologia
desses achados e de suas limitagdes para o diagndstico de AC.

Caso 1

Paciente de 28 anos, sexo masculino, portador de CMH
forma nao obstrutiva diagnosticada aos 15 anos de idade.
Foi realizado teste genético que evidenciou variante do gene
MYBPC3 em heterozigose, sendo classificada como variante
patogénica com associacao definitiva com CMH."2

ETT realizado em 2023 evidenciou dilatagdo importante do
atrio esquerdo (volume = 89 ml/m?), VE com diametros diastélico
e sistélico finais de 45 mm por 29 mm, respectivamente,
espessura do septo interventricular (SIV) de 20 mm e espessura
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de parede posterior (PP) de 24 mm e aspecto hiperrefringente
do misculo cardiaco caracterizado por infiltragao granular das
paredes ventriculares (granular sparkling) (Figura 1). A fungao
sistélica estava preservada, nao sendo observadas alteragoes da
mobilidade segmentar das paredes miocardicas. O gradiente
sistélico maximo em via de saida do VE foi estimado em 14
mmHg, em repouso e em 27 mmHg ap6s manobra de Valsalva.
A andlise da fungao diastélica foi compativel com padrao
restritivo (disfuncao diastélica importante).

O Strain Global Longitudinal (SGL) absoluto do ventriculo
esquerdo avaliado pela técnica Speckle Tracking foi estimado
em 12%. Foi observada a redugao marcada do strain nos
segmentos basais e relativa preservagao dos segmentos apicais
(AS), com indice de AS relativo de 1.27 (Figura 2).

Caso 2

Paciente de 34 anos, sexo masculino, hipertenso e portador
de DRC dialitica hd 6 anos, foi encaminhado ao servico de
cardiologia por insuficiéncia mitral moderada evidenciada em
ETT solicitado no contexto de pré-operatério de transplante
renal, sendo descartadas outras cardiopatias. ETT realizado
em 2024 evidenciou aumento de atrio esquerdo (volume
= 55 ml/m?), VE com didmetros sistdlico e diastdlico finais
de 48 mm por 34 mm, respectivamente, espessura do SIV
e espessura de PP de 12 mm, espessamento discreto valvar
mitral insuficiéncia de grau moderado ao Doppler com Vena
contracta estimada em 4 mm. Analise pelo STE demonstrou
SGL = 13,1%, com o achado de AS e reducao da deformacao
longitudinal segmentos basais e médios, com indice de as
relativo de 1.04 (Figura 3).

Caso 3

Paciente de 49 anos, sexo masculino, atleta maratonista
ha 20 anos, assintomatico do ponto de vista cardiovascular
e sem comorbidades conhecidas. Relatava uso de esteroides
anabolizantes (EA) com a finalidade de aumento de
desempenho fisico em atividades esportivas. Encaminhado
para atendimento ambulatorial junto a cardiologia para
rastreio de possivel cardiotoxicidade relacionada ao uso de
EA, tendo sido descartadas outras causas de cardiopatia.

O ETT evidenciou hipocontratilidade difusa do VE,
com comprometimento discreto de sua fungao sistélica
(FEVE:0,49). O AE apresentou volume de 33 ml/m? e foi
observada hipertrofia concéntrica, com SIV de 13 mm e PP de
12 mm. A andlise da mecanica cardiaca demonstrou redugao
do strain, com AS (Figura 4).
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Figura 1 - Imagens ecocardiograficas de paciente com CMH sarcomérica. Aumento importante da espessura miocardica das paredes
septal anterior e lateral posterior, com aspecto brilhante e hiperrefringente, além de aumento do atrio esquerdo ao corte paraesternal
longitudinal (A) e aos cortes apicais (B), além de padrédo de apical sparing com deformagéo longitudinal preservada em segmentos
médios e apicais (B). CMH: cardiomiopatia hipertréfica; AE: atrio esquerdo; VE: ventriculo esquerdo; VD: ventriculo direito.

Figura 2 - Imagens ecocardiogréficas da andlise da mecénica cardiaca pela técnica de speckle tracking de paciente com CMH
sarcomérica. Observa-se redugdo do strain segmentar em segmentos basais dos cortes apicais evidenciado pelas cores mais claras
(A) e imagem paramétrica com padrdo de apical sparing, evidenciado por deformagao longitudinal preservada em segmentos médios
e apicais (B). CMH: cardiomiopatia hipertrofica.
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Figura 3 - Imagens ecocardiogréficas da andlise da mecanica cardiaca pela técnica de speckle tracking de paciente portador de insuficiéncia
mitral moderada e DRC. Observa-se aumento da espessura miocardica, com aspecto hiper-refringente. O strain longitudinal global foi calculado
em 13,1%, apesar da fragdo de ejecdo preservada (A). Imagem parameétrica com padrdo de apical sparing, evidenciado por deformagéo
longitudinal preservada em segmentos apicais (B). DRC: doenga renal crénica; VE: ventriculo esquerdo; VD: ventriculo direito.
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CARDIO ADULTO
vsd 1.33em
LVIDd 520 cm
LVPWd 1.22cm

EDV (2D-Teich) 135 mi
LV Mass 2D 2789
IVS/ILVPW (20) 1.08
LV Mass Index2D 133 g/m*

Figura 4 - Imagens ecocardiograficas da analise da mecanica cardiaca pela técnica de speckle tracking de paciente usuario
de esteroides anabolizantes. Hipertrofia concéntrica do ventriculo esquerdo ao corte paraesternal longitudinal (A) e imagem
paramétrica com padrdo de apical sparing, evidenciado por deformagao longitudinal preservada em segmentos apicais (B).

VE: ventriculo esquerdo.

Discussao

A analise do strain miocérdico pela técnica de STE utiliza
algoritmos de processamento de imagem obtidos através
do ecocardiograma bidimensional. Esse método fornece
informacgdes sobre a deformagao miocardica global e
segmentar, por meio do rastreamento quadro a quadro de
marcadores acUsticos ao longo do ciclo cardiaco, sendo capaz
de detectar alteracoes iniciais da funcao ventricular, mesmo
antes das demonstradas pelo ecocardiograma bidimensional
convencional.? O valor normal do SGL do ventriculo esquerdo
varia entre 15,9% e 22,1%.*

Além da detecgao de alteragoes precoces da fungao
ventricular, esse método tem sido utilizado em diversas areas
da cardiologia, como na investigacao diagnéstica do aumento
da espessura miocérdica, na cardio-oncologia, estenose
aértica e cardiopatia hipertensiva. O STE vem ganhando
notoriedade através da identificacdo da disfungao sistdlica
no contexto de fragao de ejecao preservada, auxiliando no
diagndstico diferencial do aumento de espessura miocardica
ventricular.

Além do valor prognéstico, diferencas no padrao de
distribuicdo do SGL, tém sido utilizadas como método
atil no auxilio diagndstico entre as diferentes etiologias de
miocardiopatias. Enquanto a ressonancia magnética cardiaca
(RMC) pode sugerir a suspeita de AC e a cintilografia com
pirofosfato pode definir o diagnéstico de amiloidose por
transtirretina apds a exclusao de amiloidose por cadeias leves,
o ETT permanece como o exame inicialmente realizado e que
levanta a suspeita dessa condigao.

O padrao de strain denominado como AS tem sido
classicamente relacionado com achado caracteristico da AC.
Nesse padrdo, a razdo entre a média dos valores de strain
(itdlico) longitudinal dos segmentos apicas e a médios dos
valores de strain (itdlico) longitudinal basais e médios acima
de 1, foi descrito como capaz de diferenciar a AC de outros
fenétipos de hipertrofia do VE com boa sensibilidade e
especificidade.” Uma hipétese proposta para esse fendmeno
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sugere a existéncia de um gradiente na infiltragdo amiloide,
com menor envolvimento do dpice, que pode ser devido a
diferencas regionais na perfusdao ou composicao tecidual do
miocdrdio.®

Entretanto, apesar da redugao do SGL com padrao de AS
ser tipicamente associado a AC, achado semelhante também
pode ser encontrado em diferentes cendrios, como doenga
renal em estagio avancado, estenose adrtica importante,
além de outras miocardiopatias, como a prépria CMH e na
cardiotoxicidade induzida pelo uso de EA.

Em 2024, foi publicado um estudo multicéntrico,
internacional, realizado com o intuito de avaliar a
acuracia diagnéstica do AS na AC. Foram avaliados 544
ecocardiogramas de pacientes com AC confirmada, 200
ecocardiogramas de pacientes com elevada suspeita clinica
e/ou ecocardiogréfica, porém com diagnéstico descartado
de AC e 174 ecocardiogramas de individuos saudaveis.
Um dos parametros avaliados foi a relagao apical sparing
ratio (ASR) - razdo da média do strain longitudinal dos
segmentos apicais pela média do strain longitudinal dos
segmentos basais e médios. Utilizando o ponto de corte
de 1.67 no ASR, a sensibilidade encontrada foi de apenas
72%, enquanto a especificidade foi de 66%. Utilizando o
valor de ASR =2.0, a acurdcia diagnéstica permaneceu
baixa, com o padrao de AS sendo identificado em 32%
dos pacientes do grupo controle e em 6% dos pacientes
do grupo controle saudavel.”

Tanto no caso do paciente portador de CMH sarcomérica
quanto no do paciente com DRC, os padrées de AS
identificados apresentaram valores de ASR de 1,27 e 1,04,
respectivamente. Essas relagbes, abaixo do ponto de corte
de 1,67 sugerido no estudo mencionado — o qual visa
conferir maior especificidade desse achado ao diagnéstico
de AC — sugerem que talvez seja necessaria a adogao de
outros pardmetros que auxiliem na interpretacao do AS no
diagnéstico diferencial das cardiopatias.

Outro estudo avaliando 547 ecocardiogramas demonstrou
que, apesar de o achado de AS aumentar a probabilidade
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de diagnoéstico de amiloidose, apresentou sensibilidade
e especificidade modestas. O mesmo estudo avaliou que
a utilizagao da razao entre a fragdo de ejegdo ventricular
esquerda e o SGL poderia ter uma maior acurdcia do que o
AS no diagnéstico da AC.*

Além do AS, o aspecto granular do miocardio (granular
sparkling) também é descrito como outro achado caracteristico
da AC na avaliagao ecocardiografica. Essa descricdo da
textura miocérdica na amiloidose decorre do aumento da
ecogenicidade em virtude da deposicao das fibrilas amiloides
no miusculo cardiaco.’ Entretanto, o granular sparkling
também nao pode ser considerado um achado especifico da
amiloidose, podendo ser descrito em outras condi¢ées, como
na miocardite com fibrose importante, em outras doencas
infiltrativas do miocardio, CMH," DRC e cardiotoxicidade
induzida pelo uso de EA, o que pode ser ilustrado através do
casos apresentados.

Em uma publicagao que analisou a presenga de dano
miocardico em atletas usuarios de esteroides anabolizantes (EA)
na fase off-cycle, se observou uma redugao desproporcional
do SGL nessa populagao, em comparagao com atletas nao
usudrios. Nesse estudo, a maioria dos individuos apresentava
preservagao do strain na regido apical do ventriculo,
caracterizando o padrao de AS."" Em concordancia com esse
achado, o paciente descrito no Caso 3 apresentou redugao
do strain predominantemente nas porgdes média e basal do
VE, com preservagao da contratilidade apical.

Conclusao

Como nos casos relatados acima, o achado do AS foi
descrito em pacientes portadores de CMH sarcomérica
confirmada, DRC avangada e cardiotoxicidade relacionada ao
uso de EA. Diante do exposto, apesar da classica associagao
entre granular sparkling e AS a AC, é possivel observar que
tais achados talvez apresentem limitacoes significativas. Assim
como nos casos descritos, torna-se evidente a necessidade de
integrar parametros clinicos, genéticos, familiares e andlise
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