Ddsd

Avaliacao da Doenca de Fabry pela Ressonancia
Cardiaca: o que podemos valorizar no
diagnostico diferencial?

Marly Uellendahl MD, PhD

Fellow of the European Society of Cardiology
Doutora em Cardiologia pelo InCor — FMUSP
Coordenadora geral da SOCESP — Regional Osasco

Médica da area de Imagem Cardiovascular DASA- SP v



Ddsd

Declaracao de Conflito de Interesse

* De acordo com a Norma 1595/2000 do Conselho Federal de
Medicina e a Resolucdo 96/2008 da Vigilancia Sanitaria, declaro
que:

; * ( X ) Escrevo material cientifico para a Takeda Brasil

¥



Ddsd

Do acumulo lisossomico a fibrose miocardica
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Doenca de Fabry: fisiopatologia do acometimento cardiaco

Depdsito de Gb3 e liso-Gb3
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Insuficiéncia cardiaca ® Angina ¢ Sincope ¢ Morte subita

Hagege A et al. Archives of Cardiovascular Disease (2019) 112, 278—287
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Qual o diagnostico?

Imagem cedida como cortesia pelo Dr. Licio Volpolini
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RMC: assinatura multiparamétrica de Fabry

Morfologia e funcao
Hipertrofia concéntrica,
massa aumentada, musculos
papilares proeminentes,
fungao sistdlica global preservada.

T1 reduzido

Armazenamento intracelular

Fibrose inferolateral basal
T2 elevado Fibrose de substituigao

Edema / inflamagao

Realce mesocardico
I ndo isquémico
(ndo subendocardico
"
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Lisossomo com Gb3
Morfologia néo é especifica. ) \(glicus(ingolipidios)

Assinatura multiparamétrica de Fabry

Fenétipo hipertréfico + T1 baixo + T2 regional elevado + LGE inferolateral
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Cardiomiopatia de Fabry: evolucao e avaliagao pela RMC

Evolucao cardiaca O que a RMC identifica

@ A RMC integra fenétipo, atividade inflamataria e fibrose —

do diagndstico precoce a estratificacao prognostica.
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Caso cl

Homem, 49 anos,

no PS com taquiarritmia

Imagens cedidas como cortesia pela Dra. Edileide Barros
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Cine-RM Realce tardio e mapa T1

Imagens de arquivo pessoal
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RMC multiparamétrica na doenca de Fabry

REALCE TARDIO MAPA T1 NATIVO STRAIN MIOCARDICO

Disfunc¢ao regional subclinica
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Diagnéstico diferencial dos fenétipos hipertréficos pela RMC

| 1) CINE-RM/
MORFOLOGIA
‘ (eixo curto)
HVE geralmente concéntrica; ' Hipertrofia assimétrica ou Espessamento concéntrico, | HVE concéntrica proporclonal HVE leve e cavidades
musculos papllares proemmentes aplcal cnptas podem ocorrer frequentemente bwentncular ‘ a carga pressorlca aumentadas

N ' 3 2 . e = ;' N

i

—
"

6

2) T1 NATIVO
E ECV

T1 ¥ | ECV normal no inicio | T1 normal/4 | ECV 4 variavel TI 44| ECVtt | T1normal/4 discreto | T1 e ECV geralmente normais
ECV normal/t ou discretamente reduzidos

T1 pode pseudonormalizar com fibrose Anulag,ao m|ocard|ca d|f|c|l

©

3) PADRAO DE
REALCE TARDIO
(LGE)
Mesocirdico inferolateral basal Segmentos hipertrofiados e Subendocardico difuso Ausente ou focal Habitualmente ausente
\ J insergdes do VD ou transmural ) inespecifico
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Cine-RM diferencia as hipertrofias?

Imagens de arquivo pessoal
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Realce tardio pode diferenciar os fenétipos hipertroficos!

Imagens de arquivo pessoal
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Messroghli et al. Journal of Cardiovascular Magnetic Resonance (2017) 19:75

DOI 10.1186/512968-017-0389-8 Journal of C? rdiovascular
Magnetic Resonance
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RMC como classe | na avaliacao das
cardiomiopatias!

European Heart Journal 1(2023) 00, 1-124 ESC GUIDELINES

2023 ESC Guidelines for the management
of cardiomyopathies

Developed by the task force on the management of
cardiomyopathies of the European Society of Cardiology (ESC)
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Mensagens Finais

A RMC deve ser

; o T1 nativo baixo:
multiparamétrica

principal pista tecidual

T1 normal ndo exclui Fabry

Inflamagao e fibrose podem
pseudonormalizar ou elevar
regionalmente o T1.

Morfologia isolada nao
diferencia adequadamente
os fenétipos hipertréficos.

Pode preceder a hipertrofia
e o realce tardio.
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A RMC suspeita, diferencia e estagia

Realce tardio inferolateral basal

Padrdo caracteristico de fibrose;
o0 T2 pode indicar atividade
inflamatoria.

A confirmagao diagndstica é
clinica, bioquimica e genética.

Reconhecer o fendtipo antes da fibrose é a

principal oportunidade oferecida pela RMC.
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Obrigada!

mauellendahl@gmail.com

(% 155 11 993260206

Nesta apresentac¢do foram utilizadas figuras criadas com o apoio de IA generativa (Chat GPT/OpenAl) concebidas e editadas pela autora.



