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INTRODUZIONE

La risonanza magnetica del cupecardiocRM, € un esamaliagnostico
strumentale molto sofisticat@ per una sua ottimale esecuzione occorre
un 6 e glitspepadisti composta da tecnici di radigie, medici radiologi e

cardiologicon competenze specifiche.



La cardieRM e unesame che utilizza i campi elettromagnetgiindi non e
dannoso per il paziente a differenza degli esami diagnostici che utilizzano i
raggi X e permette di studiarese eseguito correttamenten modo
approbndito tutte le struttureardiache, in particolare il miocardfovvero

la parte muscolare del cuoye)permette di studiarne movimento, perfusione

e vitality sia in condizioni normali, chpatologiche, infatti le indicazioni
all 6esame s o n(malformazioni,mtamor \cavdiaci, aritmie,
cardiomiopatie primarie e secondarimalattie del pericardio fibrosi

cardiacheecc.).

Per un ottimalesame diagnostico € necessaria la miglior collaborazione del
pazienteinquanto essendo un organo dotatelevata motita ed essendo le
apparecchiatursensibili ad essanche il minimo movimentea ad influire

suloi maging diagnostico e di coamaseguen
conseguente refertazione, progrgr questmoi andrema@d analizzare come

deve esser e mesessgrediagnostidgualesena glierrori che

potrebbero andare ad influirauls | a | et t ur a edgeali soboeis a me s
casi limite dove alcune condizioni normali possono essere scambiate per

condiziani patologiche

MATERIALI E METODI

Nella seguente tesi si fa riferimenétio studio diimmagini cardicRM
ottenute tramite | O6uti |l PHLUIP§gdotealdi si st e
svasatura ad entrambe le estremita per ovviare a protietaustrofobia in
pazient. claustrofobici ,eunudndarpale t ur a

estremita di 90cm, il peso massimo sostenibile e quello digRttsieme ad



una bobimcon una copertura di 60cm c82 canalddSTor sod compost a
una bobinadS anteriod e un support o cincorpotata,bi na 0
e una bobinaon rilevamento phaseatray compatibile con il sitema Ingenia

1.5T della PHILIPS[19]

Le sequenze uizzate per lo studigardicRM sono le seguentj18]

-T1W TFEBB:

Campo di vista (FOV) (mmB50

Matrice di ricostruzione256x256

Numero di fette10-12

Spessore e intervallo di strato (mr@)0
Dimensioni del voxel reali (mm).6x 1.6x 8.0
Numero di impulsi TFE9

Fattore turbol19

TE (msec)3.2

Flip angle (deg)25

TR (msec)5.3

Preimpulso TFEtempodi inversioneblack blood
NSA: 3

Sincronizzazione cardta prospettica

Controllo del respirotrigge

-T2W STIR BLACK BLOOD.

Campo dwista (FOV) (mm) 300
Matrice di ricostruzione256x256
Numero di fette10-12

Spessore e intervallo di strato (mr&)0

Dimensioni del voxel reali (mm).8x 2x 8.0



Fattore turbo33

TE (msec) 100

TR (msec)2 RR

Ritardo impulso STIR(msec) 150

Preimpuso TSE tempodi inversioneblack blood
NSA: 3

Sincronizzazione cardia Prospettica

Controllo del respirpapnea

-BTFE (utilizzate per lo studio dei piani di orientamento anatomici)
Campo di vista (FOV) (mmB20

Matrice 256X256

Numero di fette10-12

Spessore e intervallo di strato (mr@)3; 0.8
Dimensioni del voxel reali (mm2x 1.6x 8.0
Fattore turbol19

TE (msec) 1,6

Flip angle (deg)45

TR (msec) 3,2

Preimpulso TFEtempodi inversioneblack blood
NSA: 3

Sincronizzazione cardta prospettica

Controllo del respirotrigger

-SSFP(STEADY STATE FREE PRECESSION):
TE: 2

TR:5

Flip angle (deg)60

Campo di vistakOV) (mm): 350

Spessore8 mm



Matrice 212 x 192
Dimensione del @xelreali(mm): 1.65x1.82x8mm
Nex 1

-Sequenze 3D TFE per studio del Late enhancement:

TE 2

TR5

Flip angle (deg)15

Campo di vistakOV) (mm): 350

Spessore dello stratb:mm

Matrice268 x 118

Dimensione dei@xelreali: 1.31x2.74x10mm

Tempo di inversionetra i 200 and 300 mscelto accuatamente con il test

delay.

CAPITOLO 1: | NDI CAZI ONI ALLO ESAME E
DEL PAZIENTE

La risonanza magnetica del cuore, o cafld, &€ un esame diagnostico
strumentale non invasivo che si effettua per valutare in maagg@r@fondita

il cuore e tutte le sue componenti.

PREP



1.1DESCRIZIONE DEL CUORE E PATOLOGIE PER LE QUALI SI
EFFETTUANO CARDIO -RM

Il cuore insieme ad altri organi coriiecervello, € fondamentalper la vita
del |I 6 e s s eprimaducoremstare quali possono essere le patologie a
cui pud andare incontro € necessaria prima una breve descriziau®ket

di tutte le sue compongén

Il cuore € un organo cawformadi tronco piramidaleovesciatosituato
nella cavita toraciggiu precisamente nel mediastjia la base rivolta verso

|l 6alto e | 6apice verso il basso

L6éi nt e e avestito dalrpericardiouna membrandalla forma caica

che si divide in due componengiiu esternamente il pericardio fibrosgiu

i nternamente il per i car dduefoghatticunoo s o, QL
parietalee uno visceraléo epicardio)quesb ul t i mo aderj sce al
tonaca composta da cellule muscolari cardiaclesponsabili della

contrazione delcuoje al di sotto del mi.p’lcar di o t

Internamente il cuore € diviso in 4 cavé@@paiate funzionalmente due a due,
cuore destro e cuore sinistiagni paio d cavita &€ costituito superiormente
da un atrio e inferiormenteadun ventricolo, collegati tramiten orificio
chiamato valvolecardiaca a sinistra prende il nome di valvola mitrale (o
bicuspide), mentre a destra prende il nome di valvola tricuspiakeste
valvole permettono il passaggio del sangnaeatri e ventricolievitando il

reflussq cuore destro e sinistro sono separati dal sattdiaco.

Le parti del cuore che mettono in comunicazione le caatdiache con i
vasi efferenti per permettere la circolazione sanguigna in tutto il cfpo

evitando il reflusso sanguigneonola valvola semilunare polmonare nel
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cuore destro (collega ventricolo destro e arteria polmgoeréa circolazione
polmonarg, e la valvola semilunare aortica nel cuore sinigtollega

ventricolo sinistro allbdaorta per | a

Vena cava_
superiore

_ alvola
mitrale

- Malvola

Valvola aortica

polrmonars ™

Vakvola .
fricuspide

ena cava

ot " Pericardio

Fig. 1

Fig. 1. Immagine descrittiva déll a nn@iatdel cuore e delle sue componenti.

1.1.2 ANATOMIA DEL PERICARDIO
Comunemente chiamato anche sacco pericardico, € localizzazione nel

mediastino medio e rivestsacontoppauor e e

parete o piu precisamente la parete pmsaterna del sacco pericardico é

costituita da un doppio strato: uno fibroelastico d&ibrous pericardiuno

pericardio fibrosg costituito da tessuto connettivo denso piu rigido ed uno
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strato interno costituito da una membrana sierosa piu elasieurh

pericardiumo pericardio sieros

Pericardium
fibrous : SErous
pericardium pencardiumw

_~ parietal
_~pericardium l

— visceral
pericardium

pericardial
\ fluid

pericardiu}ﬁ_
Il pericardio sieroso a sua volta costituisce le due superfici interne del sacco
pericardico ossia costituira il versante esterno o parietale (parietal layer)
posto inferiormente al pericardio fibroso edvdrsante viscerale (visceral
layer o epicardium) che ricopre il cuore, con interposizione tra questo strato
(pericardio viscerale) ed il miocardio di tessuto fibroadiposo nel quale

decorrono i vasi arteriosi € venosi coronarici

Fatty connective

: Serous pericardium
tissue

(visceral layer; epicardium)

QUTSIDE

Coronary
artery and vein

Fibrous
pericardium ~ |

Serous pericardium |
arietal layer) —

P yer) -

Pericardial space

Myocardium

Endocardium

Trabeculae

Lo strato parietale
(parietal laye) e lo strato visceralevisceral layero epicardiun) del
pericardio sieroso, sono rivestiti da mesotelio. Il pericardio sieroso € quindi
rappresentato da una membrana sierosa continua invaginata su se stessa,
come due sugrfici opposte rispettivamente poste sul versante esterno sotto

il pericardio fibroso e sul versante interno sopra il cuore, costituendo la cavita
pericardica contenente fluido sieroso o liquido pericardico.

12



Fig. immagini BTFE asse corto e 4 camere: versamento pericardico
circonferenziale

Il pericardio ricopre il cuore in tutta la sua superficie ad eccezione della

emergenza dei grossi vasi ed in sede sovradiaframmatica dove vi e solo il
pericardio sieroso a ricopritasuperficie del tendine centrale del diaframma.

13



* Last Rib\, ol
\pening for Lesser Splanchnic Nerve -

Pericadio Fibroso: € lo strato esterno del pericardio costituito da connettivo

denso e lasso, poco elastico in funzione della sua funzione di proteggere il

cuore da forze contundenti o improvvisi cambiamenti di pressione

dal | 6esterno. C wentiziale esteroo deigrossivasies t r at
fuso con | 6area fibrosa centrale del
attraverso i legamenti sterno pericardici.

Highest intercostal arlery

R, cominon carotid a.

Highest intercostal vein
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Pericardico Sieroso: diviso a sua volta in due parti
- il pericardio sierosparietale rivesta il versante interno del sacco al di
sotto del pericardio fibroso con il quale e fuso in modo inseparabile;

- il pericardio sieroso viscerale, noto anche come epicardio, ricopre il
miocardio costituito da mesotelio e tessuto lasso ricctastiea.

Il pericardio sieroso viscerale si estende alla radice dei grossi vasi e si unisce
al pericardio sieroso parietale alla base anatomica del cuore. Questa
giunzione si wverifica i n due aree:
ed il troncopolmonare lasciano il cuore ed il tratto di afflusso della vena cava
superiore ed inferiore e e le vene polmonari entrano nel cuore. In

15



corrispondenza di tali punti si sviluppano i recessi pericardici 0 seni
pericardici, dove il liquido puo accumularssienulare linfoadenomegalie o
altri reperti patologici.

RECESSO
POSTCAVALE

£
L | CRECESSO

i
RECESSO
AORTICO
SUPERIORE

RECESSO DELLE
VENE
POLMONARI DI
DESTRA

Paunliver o « Sulla superficie del pericardio a
destra decorre il nervo frenico
di destra, mentre il nervo
frenico di sinistra passa sopra il
pericardio  del  ventricolo

sinistro.

P |
eeg

i
SR Sectios
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Fig. Pericardio normale. Le immagini di tomografia computerizzata (CT) (A)
e spirecho assiale (SE) (B) mostrano lI'aspetto normale del pericardio

Rappresentazione dei recessi pericardici.

o N
ZASN

Fig. 1: Transverse sinus.  Fig. 2: Superior aortic recess
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Fig. 4 e 5: porzione posteriore del recesso aortico superiore
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F|g 6: recflnestra aorto polm Fig 7 porz lat dx recaortlco sup
inf.

Fig 10 rec polmonare dx obliquo Fig 11 rec polmonare sinistro
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i M el i) 12 SENO
Fig 13 seno obliquo (blu) Fig. 14 rec polm sinistro

"a manica" del rec. Polm. dx
seno trasverso (arancio)

20
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Fig. Seno trasverso del pericardio.L'immagine di risonanza
magnetica cine assiale (MR) a livello dell'arteria polmonare principale
(MPA) e dell'aorta ascendente (Ao) mostra il seno trasverso del pericardio
(freccig. Si noti che il liquido pericardicollanterno del seno ha la stessa
intensita del segnale del sangue che sc8&wao anche mostrati 8eno
obliquo (punta difreccig e il recesso della vena polmonare sinistra
( asteriscq.

Fig. recessi pericardici. Le
immagini assiali cine RI (A) e
assiali SE (B) a livello della
biforcazione dell'arteria
polmonare mostrano le porzioni
anteriore ( freccia nera ) e
posteriore ( punta di freccia ) del
recesso aortico superiore e del
recesso polmonare sinistro (
freccia bianca ). L'immagine SE
assiale (C) e la TC con mezzo di contrasto (D) a livello dell'arteria polmonare
sinistra mostrano anche le porzioni anteriore ( freccia ) e posteriore ( punta
di freccia ) del recesso aortico superiore.

21



Fig. Versamento pericardico in RM:immagine SEassiale T{A) mostra
bassa intensita del segnale del versamento pericartdied (in'elevata
intensita del segnale (*) nellimmagine cine asqiBle

1.2PATOLOGIE PER LE QUALI SI EFFETTUANO CARDIO -RM

[8] Alterazionio malfunzionamentdi queste strutture anatomiche sono le
principali indicazioni per la qualeffettuiamo la cardidRM e sono causate

da diversesituazionipatologche, tra le quali:

Sospetta miocardite

Studio delle cardiomiopatie e scompenso cardiaco
Valutazione di vitalita ed ischemi

Cardiopatie congenita

Masse cardiache

Malattie del pericardio

=4 =2 =4 A 4 A

Valvulopatie

22



1.3CONTROI NDI CAZI ONI CARDI®-EN AME

Le principali controindicazioni relative | | 6 esame ri mangono
presenza di dispositivi non compatibii @b ppar ecchi atura di

magnetica, si possono dividere in due tipi di controindicazioni

- assolte:per | e qual.i | eésers assnlatanfemie eseguit p u |,

Per esempiola presenza di un dispositigconosciuto come un elemento
ferromagnetico non documentato, o clip di aneurisima documentatda
presenza di frammenti metallici nei pressodchi o tessuti nobili lesionabili

(comenervi o vasi) o qualunque dispositivche e MR UNSAFE, ovvero che

nonpuoentraral | 6i nt erno di un ilOX gennaima g net i
2021[9]

- relative | 6esame RM pmasolerslegiuse comdizolg ui t o
valutando attentamente il rapporto rischio/benefisie | | 6 esecuzi o
del | desame

Per esempida maggior parte degli stent impiahiii, protesi valvolari, punti
di sutura sternaglie anched presenza di pacemakgrsmpe insuliniche o
neurostimolatori sono da val ut ar e pri ma di

d el | 0ssm@meaeseguito del consenso firmato da parte del paziente.

23



14PREPARAZI ONE DEL PAZI ENTE ARMLO6ESAME

Il paziente una volta entrato nel sito RMiene fatto compilare un
guestionario anamnesticda parted el | 6 e q u | pee valmaed le c a
indicazioni e le eventuali controindicazianil | 6 ecnee spiegato nel 1.1

enell2e viene informato dell 6esame c¢che

Il pazienteviene dunque fatto spogliaeegli viene fatto indossare un camice
monousgscoperto poa livello del toraceviene poi fatto stendere supino sul
lettino-RM.

Pri ma di procedere con | 6emamano St r ume
dotato di propria contrattilita e motilitaf@ndamentaléstruire il pazienten

modo che possa contribuire apjeoduzione ottimale ddll e s aereatual

movimenti da partelel pazientalovuti per esempio anclaerespiridiversi

tra loroporterebbero infattichartefatti che non renderebbero diagnosticabile

| 6 esame ainoitenla ando at a d e ] petc® sparme ste
controllare sia il movimento del paziente che del cuore stesso vengono
utilizzati dei sistemdi cardiosincronizzazione di monitoraggio del respiro

che ottimizzano t e ngpape aéposigioradnio tdi del |
elettrodiperil controllo del eclo cardiacce di una fascia dotata di un sensore

per il controllo del respiro del paziente.

24



Fig. 2
Fig. 2. Immagine dimostrativa del corretto posizionamento degli elettrodi per la
cardiosincronizzazione

Tra questsistemitroviamo:

-GATING ELETTROCARDIOGRAFICO (ECG) vengono posizionati

degli elettrodi che vanno posizionati vicini in modo da avere un tracciato
ECG con basso rumore, evitando la formazione di nodi, avvolgimenti o
contatti non necessari fra i cavi in quanto questi punti potrebbero indurre ad

alterazioni detracciato

Nella ottimizzazione diun esame cardiRM onde, evitare artefatti da
movimento,ef ondamentale | 6utilizzo di Ssi st
che permettano la sincronizzazione fra impulsi di radiofrequehzé@a t t i vi t
cardiaca ottenendommagini ottimalj tale rilevazioneé perd spesso

disturbata dal campo magnetico e dagli impulsi di radiofrequenza
determinando a volte errori dardiosincronizzazion¢6]

25



-GATING VETTORCARDIOGRAFICO (VCG):piu preciso e moderno
el imina gl ar t e fregisttamdo qomtieuatigameénie lene |l | 0 |
variazioni dei vettori cardiaci durante il ciclo cardiaco ed effettuando la

sommazione vettoriale delle varie derivazioni.

Permette inoltre di ri conoscere in n
tracci at o a@dmpwd magretco duvantedle hcquisizioni delle

immagini [6]

Fig. 3

26



= T
Q S
Atrial — pial systole Atrial diastole
diastole
Ventricular diastole Ventricular systole Ventricular diastole

One cardiac cycle

Fig. 3.Immagine che descrive i vari tipi dnde chevanno a formare un ciclo cardiaco in un ECG

-GATING RESPIRATORIO mediante una fasc@on un sensore che viene
applicata e ben adesa al torace del
diaframmariusciamo ad ottenere il tracciadel respiro del paziente e con la

tecnica Breath Hold ovvero durante | 6apihea res
tecnico radiologo produrra Bue immagini

Una volta che il paziente@onto a collaborare e tutti i sistemi di controllo

sono statiapplicaBcco che si pu, procedere con
proprio.
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2 STUDIO MORFOLOGICO DEL CUORE

2.1PIANI ANATOMICI DI RIFERIMENTO E SEQUENZE BFFE

Il cuore a differenza di altri distretti anatomici non ha un orientamento su
piani ortogonali conosciuts@gittale e coronale) ed e caratterizzita sua
singolarita per ogni individuo, nessun cuore e uguhlenaaltro, a&ausa delle
possibili varianti anatomiche ogauiore, dunqueha un suo orientamento per

ogni tipo di paziente.

Questi orient ament i possodal kGalkr e:

basso, da posteriore ad anteriore, o da dessiaistra; percioprima di
procedere allo studio del cuore bisogna costruire dei piani anatdmic
riferimento su cui orientarci, che saranno diversi per ogni cuore, per ogni
paziente
Per uno studio ottimale card®M i piani anatomici di riferimento sono:

1 PIANO ASSIALE DEL CUORE

1 PIANO 2 CAMERE CON ASSE LUNGO VERTICALE

1 PIANO 2 CAMERE CON ASSE CORTO

1 PIANO 4 CAMERE CON ASSE LUNGO VERTICALE

Questi piani sono utili per lo studio morfologico, mergsestono alti piani

addizionali di orientamento per lo studlmamico, ovveo:

28
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1 PIANO 3 CAMERE LVOT (LEFT VENTRICULAR
OUTFLOW TRACT)

1 PIANO RVOT (RIGHT VENTRICULAR OUTFLOW
TRACT)

1 PIANI VALVOLARI

1 PIANI PER STUDIO DEI FLUSSI AORTICE POLMONARI

Tutte lesequenzeon le quali otteniamo i piani dferimento anatomicsono

le sequenzeon Eco di gradiente rapid®FFE (balanced Fast Field Echo)
Bilanciate, anche conosciute come bSSFP (balanced Steady State Free
Precession), FIESTA, TrueFISP o in eco di gradiente turbo (TFE) hanno la
caratteristica davere un valore di TR (tempo di ripetizione) brevissimo e il

valore di TE (tempo di eco) circa la meta del valore de[II0R.

Questo produce appunto un bilanciamento della forma dell'onda di
radiofrequenza di ciascun gradiente in tutte dieezioni dando come
risultante stessa del gradiente lo zerbilanciamento della forma d'onda del
gradiente e degli impulsi di RF (radio frequenza) generano un segnale SSFP
(steady state free precessioni, precessione libera in regime stazionario) di
intensita elevata per i tessuti con rapporti T2/T1 dlsyo campo di utilizzo

e dunqueottimalper | 6i magi ng cardi aco.

29



PIANO ASSIALE DEL CUORE:

una voltae seguita | a survey impostiamo | 6a
coronale posizionando il piana s si al e parall el o all a I

cuore sul diaframma, spostiamo quindi il piano sul margine inferiore della

valvola aortica ed andiamo ad esegliré as si al e del cuore cC
BFFE a 20 fasi

Fig. 4a Fig. 4b

Fig. 4a.Immagine di allineamento sulla survpgr assiale deluore.

Fig. 4b.sequenz®FFE piano assiale del cuore

PIANO 2 CAMERE ASSE LUNGOVERTICALE:

una volta ottenut il piano assiale del cugreu di ess impostiamo la due
camereasse | ungo, basandoci con | 61 ncl i n
impostando ilpianp assante per il centro dell a

ventricolo sinistroanche in questo caso utilizziamo la sequenza BFFE

30



FIG.5a Fig. 5b

Fig. 5a.allineamento su BFFE assiale debre.

Fig. 5b.sequenza BFFE 2 camere asse lungo verticale

PIANO 2 CAMERE CON ASSE CORTO

utilizzando le precedenfpiano assiale e piano 2 camere asse lungo verticale,
ci posizioniamoper ottenere il terzo piano di orientames&npre con una

sequenza BFFEsecondo un piano che passa per il centro del ventricolo
sinistro perpendicolare al setto interventricolare sul piano assiale e

perpendicolare al piangtilizzato per la 2 camere &skingo verticale

Fig.6a Fig.6b
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Fig. 6a. allineamento su sequenza BFsBiale del cuore

Fig. 6b. allineamento su sequenza BFEEamere asse lungo verticale

Fig. 6¢. sequenza BFFE 2 camere assse corto.

32
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4. PIANO 4 CAMERE CON ASSE LUNG@MRIZZONTALE:

utilizzando il piano 2 camere asse corto e il piano 2 camere asse lungo
verticale ciposizioniamo per ottenere sempre mediante sequenza BFFE |l

piano 4 camere con asse lungo verticale

Sulla 2 camere asse lungo verticaigposizioniamo secondo il piano &h

passa per | 6api c e ildeatio delleevaltola mitralidao0 s i ni
mentre sul piano asse corto 2 cam@r@osizioniamo lungo un piano che

passa al centrodel ventricddoi ni stro e | 6apice del ver
Tutte le sequenzehe andremad utilizzareper lo studio morfologicalel

cuore sao orientate tutte secondo quesiiattropiani, per questo motivo le

inclinazioni di questi piani non vanno mai modificaex ottenere una buona

riproducibilit”™ durante il corso del |

Fig. 7a Fig. 7b

Fig. 7a. allineamento su sequenza BFFE 2 camere asse corto

Fig. 7b. allineameto su sequenza BFFE 2 camere asse lungo verticale
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Fig.7c

Fig. 7c. sequenza BFFE 4 camere asse lwrgzontale

2.2SEQUENZE PER LO STUDIO MORFOLOGICO DEL CUORE PRE
CONTRASTO

Una volta ottenut. [ pi ani di riferi|
proprio per lo studio morfologicdel cuore, utilizzando come skitto nel

paragrafo 1.3 il gatinger la cardiosincronizzazione

Per lo studio morfologico utilizziamo delle sequenpa pesatura in Tin
T1 infatti il tempo di rilassamento dei protoni nel sangue e un tempo definito

lungo intorno ai 1200 8y questoabbinato a tempi di ripetizione TR brevi ci
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permettera di rappresentare il sangue nettamente ipoint@asoon basta
perchéa noi interessavere in questa pesaturad a s ®taledzsagnale da
parte del sangue mediante sequenze definitngu® Nero o Black Blood
[11]

Un impulsoa 180°gradi satura sid segnale del sangue chiesegnale del

tessutacircostante, quindi tuttitessuti cenpresal miocardio.

Un secondo impulso a 180 gradetto di rifocalizzazione, rifocalizzai
protoni fermi del miocardio e dei tessutircostanti stazionari, maon
rifocalizzai protonidel sange cheormai grazieal flusso si sono

spostatjil sangue capparira quindneroin quantoprivo di segnale.

Léacquisizione va fatta canemmp2camesee c 0 nd c

ma anche secondo piani assiali o coronali del torace

La loro durata é dipendente dafi@quenza cardiaca in quantd R dipende
dall a distanza fra I picco R e Il
radiofrequenza come gia dett@jene inviato ad ogniciclo cardiaco
immediatamente dopo il piccR; quindi, piu la frequenza ébassapiu si

allungano i tempi desecuzionel e | | 6 e s a me .

Si utilizzano inoltre anche sequenze con pesaturd2irche avendo nel
sangue tempi di rilassamento piu brevi (256 oi permetteranno, abbinate
a tempi di ripetizione TR lunghidi rappresentare il sangue nettamente
iperintenscsempre secondo piani asse corto, 2 camefeamere cardiache

posizionati nel momento di maggidiastole.
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Fig. 8
Fig. 8. Sequenzalw Black Blood

Nelle sequenzd&lw Black Bloodil segnale relativo al sangue é assente, il
miocardiopresenta una media intensita di segnale a differenza del pericardio
che risultaipointenso; invecejl grasso subepicardice paracardiaco é

iperintenso.

Fig.9

Fig. 9. Sequenza2w Black Blood.
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Inoltre, lo studio morfologico del cuore prevedstre alle immagini T1lw e
T2w blackbloodl 6 ut i | i zzo di sequenze T2 STIR

nei piani di orientamento 4 camere e 2 camere.

Fig. 10

Fig. 10. immagini con sequenzT2 STIRBlack Blood in asse corto.

Nelle immagini T2 STIR Black Blogbltrealsanguec 6 una soppres
del segnale anche da parte del gyassiocardio e pericardio risultano

ipointensi

2.3 SEQUENZE PER LO STUDIO MORFOLOGICO DEL CUORION
MDC

Il mezzo di contrastatilizzato per lo studio morfologico del cuore che viene
utilizzato éa base dchelati digadoliniq una sostanzaaramagnetica viene

iniettato endovenaempre sotto il ca@enso firmato da parte del paziente.
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Le molecole dgadolinioalterano temporaneamente le proprieta molecolari

all 6interno del campo magnetico dell e
modificando ilsegnalee gui ndi della irisnmazgmagnetica

guesto allo scopo diisualizzare le lesioni in particolare accentuando le

differenze tessutali e di vascolarizzaziofie]

Per eseguire lo studimorfologico del cuore con mezzo di contrasto
paramagnetico, abbiamo bisogno di eseguire sequeaiz Enhancement
precedute da una sequanzstDelay, lo scopo dellsequenza é quello di
stabilire con esattezza il corretempodi inversione TJ]diverso da paziente
a paziente, da impostare alle sequelizd ate Enhancemenin modo da
avere un segnale che ci rappresassiente il segnale deliocardio sano e
viceversa, ci rappresenti ipering® il segnale del sangue e del miocardio

patologico dovuto al persistereldnezzo di contrasto neassutipatologici.

Il tempo di inversione necessario corrisponde al tempo che intefftarre
| 6i mpul so di radi of requenzagoveroll80A e
tempo affinché la magnetizzazione longitudinale del miocardsano

raggiunga il valore zer¢13]

Per scegliere il tempo di inversione fddlla sequenza dst Delayvengono

applicat dueimpulsi a radiofrequenza per ogipetizione il primo a 180° e

il secondo, dopomcerto tempo di inversione Tl stabilitba | | 6 o,mer at or «
90°.

Il primo impulso a 180° inverte la direziomkl campo magnetico non

producendo nessun segnale gnanto la magnetizzazioneambia verso

mantenendosi parallela al campo magnetico principale.
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Inviando un secondo impulso a 90° dopo un certo tempo chiamato tempo di
inversione TI, la magnetizzazione viene trasferita sul pieagverso, inizia

il moto di precessiongegli spin generando un segnale.

Ldntensitadel segnale varia in basémomentd Tl espresso imillisecondi

i mpostato dall operatore.

Perstabilirequalevaloredi Tl daimpostare alle sequenze Late
Enhancemenper averela corretta intensita di segnale,occorrono piu
misure con diversi Tl; percio, dopo dieci minuti dalla somministrazione
endovena del mezzo di contrastene eseguito il Test Delay che ci formera
tante immagini in asse corto con altrettanti valori diaiiddremo a scegliere
il corretto tempo di inversione in millisecondi da impostare alle exaezp!

Late Enhancement
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Fig. 11

Fig.11.Test delay per determinaess c e gl i er e | 6ot ti male tempo di i NV e

Otteniamo quindi in questo caskb immagini con 16 diversi tempi di
inversioneTl, eseguito quindi il Test Delay andiama@egliere il tempo di
i nversione Tl del | 6i dimpogtarenelle sequenzet a e |

di Late Enhancement.

Le sequenzéate Enhancemergono sequenze Gradient Echo82D T1

TFE SPIRconimpulso di preparazione IR.
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Vanno eseguitdieci minuti dopola somministraziondi mezzo di contrasto
a base di Gadolinio p&videnziare anormadree iperintense ghersistenza
di mezzodi contrasto alivello del miocardio patologico, grazie anche

al | 0 an n dikebhalerdelmiocardiosano.

Vengono eseguite dunque sequebeday SPIR T1FFBED in Breath Hold

secondo il piano principale asse corto, asse lungo trasversale e 4 camere

Fig. 12.Immagini Late Enhancemebelay 3D in asse corto
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Fig. 13

Fig. 13. ImmagineLate Enhancement Delay 3D 4 camere

24 DESCRIZIONE DELLO6I MAGI NG dM RONDKIDO®NI
NORMALI, NON PATOLOGICHE

Una volta capito c oeneecessdrio riedndseeteteu a
comprendere se nelle immagini prodotte abbiamo alterazioni di sezjieale
stanno ad indicare event uadaevenoedss e,

patologie.
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Primaancoradii conoscere se c0 eéfopndaméntalesa c he
conosceredd banmagogmng effettuato i n co

patologiche

Fig. 14

Fig. 14Imaging cardiaco in condizioni normali, non patologiche

Questa immagine mostra un normale ventricolo sinistro (freccia rossa),
ventricolo destro (freccia blu) eiocardio (freccia verde). Sono anche

visibili i muscoli papillari (freccia viola)[2]
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Nei pazientiin assenza di condizioni patologiclaobiamoun 6ot t i mal e
soppressione del segnalel miocardio che deve apparire omogeneamente

ipointenso [3]

L 6 i nuwhzione del corretto tempo di inversione per la soppressione
omogenea del miocardio sano puo essere resa piu sempdizie anche k

I mmagi ni ottenut e estDelay(Nedi23).f et t uazi one

Fig. 15

Fig. 10 Sequenza fiesta cinedmere, con trabecolatura ventricolare in condizioni normali.

La Fig.15 é una sequenza Fiesta Cia#enuta con un piano 4 camere,
| 6 i mmaagpreseata un ventricolo sinistro e le sue traladom in

condizioni normali, non patologiche

La valutazione della trabecolatueda sua misurazione importanteerché

un miocardio spessq@uo essere scamhoaper patologico ud essere
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associat ad unacardiomiopatiae quindi, richiedere una scoagulaziodel

paziente tramite terapi@nticoagulant

Valutare un ipertrabetaturapiu accentuatana che non raggiunge criteri

hY

patologici, € un casdimite nel qualesi puo scambiare una condizione

normale per patologica

Fig. 16

Fig. 16aSequenza steaghfate free precession (SSFP) in asse lungo che evidenzia un ampio strato

di miocardio non compatto che riveste la cavita della porzione rreguiicale del ventricolo

sinistra[15]
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3 ARTEFATTI ED ERRORI DI LETTURA

3.1ARTEFATTI

Le immagini prodottd n questa ti pol ogpotebbdr® e s ame
non esseraitide e ben definite per una successiva refertazi@npartedel
medico per la presenzh artefatti, per questo conoscerli e saperli gestire é

fondamentale pda produzionali immagin ben risolute.

Aln RM,  definibile artefatto tutto c
undédintensit”™ di segnal e pamiaw amappai corr
funzionale dell 6informazda[dne cercata |

| principali artefatti ai quali spud andarancontro durante lo studio RM
cuoresono:

-Artefatti da movimentp

la mobilita dé cuore dovuta abattito cardiac@ i movimenti involontari del

paziente (tosse, starnuti) e i fl ussi
artefattdi nell 6i mmagine poich® alteral
che si sta esaminando ,povacandotineanddi 6 ac q u i
ghost per i quali la non correlazione tra i protoni eccithta | | 61 mpul s o ¢
| ocali zzazione spaziale della |l oro ri
di i perintensit”™ che firicalcanoo i bo

di codifica di fase

In conseguenza del loro movimento, i protoni acquisiscoadase che non

e quella che permetterebbe di localizzarli spazialmente in modo corretto, ma
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una fase che corrisponde a unobaltra j

uno shift delle strutturelundjo6asse dell a codifica di

Le indicazioni fornite al paente riguardanti il respird, 6 a pespaadoriee

A

| uti |l i zzo (dome ripertato in 1.2banb utii gey andare a

togliere o perlomeno limitare questo tipo di artefatto.

Fig. 17

Fig.17 Artefatto da movimento

-Artefatti da ribaltamento (o aliasing)

Si manifestano quando la parte anatomica della quale si acquisiscono i dati
eccede IIFOV, S i verificano sia lungo | 6asse

| 6asse direqueozdi fi ca di

Avvengono quando regioni di spazio diverse sono state codificate con la
stessa fase o frequenzpy e st o f a s3 che nell 6i mmag
esterna al F@ che hala stessa codifica sia comunque rappresentata

all 6i nterno del FOV ma ribaltata dal |

Si pu, evitare | 6artefatto soltanto al

tutto il volume acquisito nel suo interno, oppure utilizzando teenidh
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sovracampionament(foldover suppression), in maniera che non esistano
regioni di spazio con uguale codifica, e non rappresentanda jpairte di

immagine esterna al FOV

Fig.18
Fig.18 Artefatto da ribaltamentaliasing)

-Artefatti da suscettivita magnetica

Si manifestano perché nei tessuti varia la permeabilita magnetica; dunque,

anche se dboco, varia il campo magnetico sperimentato dai singoli protoni.

| defasamenti a cuigrotoni verranno sottoposti sono pertanto diversi, a causa
di questa disomogeneitagaindi i segnali varieranno in maniera discontinua
generando aree chiasgsureca di st or si one dell 6anat ol

effetto e enfatizzato in presenza di materiali metallici

Gli artefatti da suscettivita magnetica possono essere in parte evitati
utilizzando sequenza ecod i spin che, per ottenere
impulso di rifocalizzazione che elimina i defasamenti precoci dovuti alle

disomogeneita di campo magnetico locali
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Fig.19

Fig.19 Artefatto da suscettivita magnetica

-Artefatti da chemicaltgft:

Finora si € sempre assunto che la frequenza di risonanza dei protoni fosse
unicamentalipendente dal campo magnetico da essi sperimeimatealta,
fenomeni di tipo prevalentemente chimico fanno si che, a parita di campo
magnetico esterno,protoni dialcuni tipi di tessuto abbiano frequenze di
precessione (risonanza) lievemente diverspgetto a quelle dei protoni di

altri tessuti

Nell 6i mmagine, vicino ai Aconfinio tr;
zone diipointensita di segnaleome bordo scuro e zone di iperintensita di

segnale, come bordi piu chiari

Poiché si tratta di un errore nella localizzazione spaziale dei voxel, € intuitivo
che | 6artefatto sar”™ I imitato riducen:t

cosa che si puottenere aumentando la matrice o riducendo VFO
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Fig. 20
Fig.20 Artefatto da chemical shift

3.2Displasa aritmogena e miocardio non compatto in breve

DISPLASIA ARITMOGENA VENTRICOLO DESTRO
La cardiomiopatia (detta anche displasia) aritmogdsiaventricolo destro
(ARVD) e una cardiopatia del muscolo cardiaco, caratterizzata clinicamente

da aritmie ventricolari potenzialmente letali.
La malattia consiste in una degenerazione del miocardio ventricolare,
prevalentemente localizzata al ventrwalestro, ma che puo coinvolgere

possibile anche al ventricolo sinistro.

Il tessuto muscolare cardiaco (detto miocardio) viene sostituito da un tessuto

fibro-adiposo di tale entita da causare aneurismi (dilatazioni) del ventricolo.
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La ARVD e una delle agse maggiori di morte improvvisa nei giovani adulti

e negli atleti. La sua presentazione clinica solitamente consiste in fenomeni

aritmici che variano dalla extrasistolia ventricolare isolata piu 0 meno

frequente alla tachicardia o fibrillazione ventriceld16]

Fig.21a 21lFig.

Fig. 21a Fibrosi della parete libera delevitricolo destrdfrecce gialle) con coinvolgimento della

paretelaterale del ¥éntricolo sinistrdfreccia rossa) con un pattemorrischemico.

Fig. 21b LGE asse corto: Fibrosi delevitricolo sinistrafreccia rossa) con pattenorrischemico.

MIOCARDIO NON COMPATTO COSA é CRITERI DI MISURAZIONE

Il miocardio non compatto (leftentricular non compactio,VNC) € una

cardiomi opati a caratterizzat a dal
compattazione del mi ocardi o ventr

| 6endocardversdal dapibasee deadle setto
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Attualmente non esistonodeir i t er i di agnomanelcarsoingol d
degli annj sono statindetti alcuni criteri morfologicdi risonanza magnetica
per lo studio di risonanza magnetica per la diagnosi di miocardio non

compatteoeffettuati suun numero di pazieniomungue ridotto:

- Criteri d Petersen: rapporsiratomiocardio non compatto/miocardio
compatto> 2.3 nella fase ditelediastole in sequeazSSFP in asse
lungo.

- Criteri diJacquier; rapporto massaocardio non compatto/miocardio
compatte 20% in fase telediastolica in sequenze SSFP in asse corto

- Criteri di Grothoff: Massa miocardio non compatto/miocardio
compatto >25% Massa miocardio non compattondicizzata per
superficie corporea> 15 g¢g/m2 Rapporto miocardio non
compatto/miocardiocompat®3 : 1 i n tutti I ;segmen:
Rapporto miocardio non compatto/miocardio compat®2l nei
segmenti inferiore, infertaterale e antertaterale basalisempre in

fase telediastolican sequenze SSFP in asse coitd@]

Fig.22
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Fig. 22Immagini di risonanza magnetica (RM) di miocardio non compatto. A: immagini in sequenza
fisteady stat e f-RM, sezigne &ssedungs dDriazoniale dasectéladiastolica: strato
non compatto endocardico (NC) e strato compatto

epicardico (C). Bimmagini dopo mezzo di contrasto in sezione asse lungo orizzontale,

fase telesistolica: assenza di enhancement tardivo a livello delle regioni non compatte.

C: imaging tardivo dopo mezzo di contrasto in sezione asse corto, fase telesistolica: area

di enfancement tardivo a livello della parete inferiore, espressione di fibrosi miocardica
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4 La cardiomiopatia aritmogenatra normalita e patologia

4.1 LA DISPLASIA ARITMOGENA DEL VENTRICOLO DESTRO,
CARATTERISTICHE PRINCIPALI

La displasia aritmogena del ventricolo des{thRDV) attualmente definita
come cardiomiopatia ventricolare destra aritmogen@ARVC) e una
cardiomiopatia ad origine non ischemica, ma di origine genetica, a carattere
autosomico dominante, coinvolgente principalmente il ventricolo destro,
caratterizzata da sostituzione fibrosa o fibro adiposa del miocardio,
determinante aree ipo@tiche del ventricolo destro o di entrambi i ventricoli
con sintomi che vanno dall'assenza di sintomi alla tachicardia ventricolare o
disfunzione ventricolare, prevalentemente del ventricolo destro sino alla
all'aritmia letale.

Questa patologia presenta aurbassa prevalenza, ma si verifica piu
frequentemente nei giovani adufiresentandosi in genere tra la seconda e la
quarta decade di vita. La displasia aritmogena del ventricolo destro € una
delle cause piu comuni di morte improvvisa nei soggetti dhatico inferiore

a 35 anni, soprattutto negli atleti e sfortunatamente, nél020 dei casi, la
morte cardiaca improvvisa ne € la sua prima manifestazione.

Generalmente a trasmissione autosomica dominante, ma in alcune forme
autosomica recessiva, con pgaaza di circa il 25%. Alterazioni geniche
sono riconosciute causa della ARDV, in particolare sono stati individuati 7
loci genici, il piu comune il gene della placofillina2; anche il gene della
desmina potrebbe essere coinvolto.

Poco ancora sappiamo sullpatogenesi della isplasia aritmogena del
ventricolo destro. Léoapoptosi (ossi a
svolgere un ruolo importante. Il processo evolutivo inizia in sede

subepicardica progredendo nello spessore della parte ventricolaoelavers
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superficie endocardica, con miocardio sano residuo subendocardico e
trabecolare (con associata ipretrofia delle trabecole).

Generalmente le alterazioni del ventricolo destro coinvolgono la regione

di aframmati ca, | 6apiceteol dTnfangobal

Di s pl a s illventriqold singstto)e coinvolto nel 50%0%

Inferior or diaphragmatic
E_'aspec! of right ventricle

Fig. 23Triangolo della displasia

4.2 CRITERI DIAGNOSTICIE | CRITERI DI PADOVA

La diagnosi di displasia aritmogena del ventricolo destro & particolarmente
compl essa e nasce da unaaamwesilparsorale i on e
e familiare,delle caratteristiche elettrocardiografice ed eco cardografiche e
dalla risonanza magnetica cardiaca esame principe per la sua identificazione,
poiché permette di evidenziare eventuali anomalie strutturali e funzionali.

Vi sono, tuttavia, numerosi casi di varianti normali che nella pratica clinica

vengono interpretati erroneamente come patologiche conducendo ad una
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sovradiagnosi di displasie aritmogene del ventricolo destro ed appaiono
legate a due problemi principali:

a. ridotta conoscenza dei criteri diagnostici di displasia aritmogena del
ventricolo destro

b. scarsa conoscenza delle varianti normali e familiarita con la loro
presentazione nell 6i maging cardiol ogi
interpretate come displasia ardgena del ventricolo destro.

Inizialmente descritti dalleask forceinternazionale sulle cardiomiopatie nel
1994, principali criteri di diagnosdella displasia aritmogena del ventricolo
destro erano rappresentati dapmalie strutturali e funzionaletlventricolo
destro, rilevate all'ecocardiografia e/o alla risonanza magnetica cardiaca;
anomalie elettrocardiografiche, storia di pregressa aritmia, anamnesi
familiare di morte improvvisa o displasia aritmogena del ventricolo destro
nota con alterazionistopatologiche alla biopsia; associati a presenza di
dilatazione del ventricolo destro globale o regionale (valutata
soggettivamente), microaneurisma del ventricolo destro o ipocinesia
regionale. Questi criteri avevano il vantaggio di un'elevata spé¢gifica
erano limitati da una bassa sensibilita.

Nel 2010 tali criteri sono stati rivisti, con I'obiettivo di migliorare la
sensibilita e la specificita e quindi l'accuratezza, per la diagnosi di displasia
aritmogena del ventricolo destro. | criteri agg@ti includono:

parametri quantitativi e qualitativi per la RM cardiaca,;

monitoraggio holter;

= =2 =2

elettrocardiografia;
1 risultati di test genetici.
| microaneurismi del ventricoldestro (discinesia in sistole con
rigonfiamento diastolico persistente) e la dilatazionevdstricolo destro
segmentale sono stati rimossi dai criteri di imaging perché troppo soggettivi

e di difficile interpretazione.
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1994 Task Force Criteria™

2010Task Force Criteria

Major criteria

Severe RV dilatation and reduction of RV
ejection fraction with or without (or with
only mild) IV impairment

Localized RV aneurysms (akinetic or
dyskinetic areas with diastolic bulging)

Severe segmental dilatation of the RV

Two-dimensional echocardiographic criteria
Regional RV akinesia, dyskinesia, or aneurysm
Plus one of the following (end-diastolic): {a) PLAX RVOT
z 32 mm or PSAX RVOT = 36 mm, or (&) fractional arca
change < 33%!?"
MR imaging criteria
Regional RV akinesia, dyskinesia, or dyssynchrony*
Plus one of the following: (a) ratio of RV end-diastolic volume

Minor criteria

Regional RV hypokinesia

Mild global RV dilatation and/or ejection
fraction reduction with normal IV
Mild segmental dilatation of the RV

to body surface area = 110 mL/m?* (male) or = 100 mL/m?*

(female), or (B) RV ejection fraction £ 40%
RV angiographic criteria
Regional RV akinesia, dyskinesia, or aneurysm

Two-dimensional echocardiographic criteria
Regional RV akinesia, dyskinesia, or aneurysm

Plus one of the following (end-diastolic); (a) PLAX RVOT
=29 to < 32 mm or PSAX EVOT = 32 to < 36 mm, or

(b) fractional area change of 33%-40%?*
MR imaging criteria
Regional RV akinesia, dyskinesia, or dyssynchrony*

Plus one of the following: (@) ratio of RV end-diastolic volume
to body surface area = 100 to < 110 mL/m? (male) or = 90 to
< 100 mL/m? (female), or () RV ejection fraction > 40% to

< 45%
RV angiographic criteria
Regional RV akinesia, dyskinesia, or aneurysm

Tab.1Criteri diagnostici per la diagnosi di displasia aritmogena del

ventricolo destro

L 6 a s s o c iaromali@delenovilmiento della parete deltvienlo destro

(quali acinesia, discinesia o dissincroniajidetta funzione globale del

ventricolo destro (o aumento dell'indice del volume telediastolico del

ventricolo sinistro) € necessaria per soddisfare i criteri maggiori o minori

allimaging RM cadiaco.L 6aggi unt a

dei roi

sul tat

aumenta la sensibilita per la diagnosi nei soggetti con malattia familiare.

Nella pratica clinica, i criteri aggiornati nel 2010 hanno dimostrato limiti

diagnostici intrinseci, richiedendone, dunque, un necessario aggiornamento.

| criteri internazionali del 2020, anche detticriteri di Padovd sono stati

sviluppati da espertnternazionali con I'obiettivo di migliorare la diagnosi di

car di omi

opati a

aritmogena,

anche delle varianti a carico del ventricolo di sinishecondo il documento

internazionale del 2020, la cardiomiopati@&raogena e definita come una

malattia del muscolo cardiaco che colpisce il ventricolo destro, il ventricolo

sinistro o entrambi,

caratterizzata dalla sostituzione del
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fibrograsso che ¢ alla base della compromissione della funzione ventricolare
sistolica e predispone ad aritmie ventricolari potenzialmente letali,
indipendentemente dalla gravita del guasto di pormpa. dunque, sono le
possibili varianti include nell classificazione del 2020:

(1) la variantdi d o mi « & 8 t ®amalterizzata dalcoinvolgimento
predominante del ventricolo destro, senza anomalie del ventricolo sinistro;
(2) lavariantdi mal at t i a d cavaienzzataidal ooinelgimento

sia del ventricolo destro che del ventricolo sinistro;

(3) la variante ‘dominantesinistra” caratterizzata da coinvolgimento
ventricolare sinistro.

La principale innovazione dei criteri aggiornati nel 2020 é stata l'introduzione
dei risultati derivanti dalla caratterizzazione dei tessuti mediantea t e
gadol i ni um ,penihrdevamento defla séstituzione miocardica
fibro(-grassa) di entrambi i ventricoli.dati disponibili indicano che la
caratterizzazione tissutale mediante risonanza magnetica cardiaca mostra
un‘elevata concordanza con la biopsia endomiocardica per l'identifieaz
della fibrosi miocardica e fornisce un valore aggiunto per l'identificazione

delle diverse varianti fenotipiche della cardiomiopatia aritmogena, in virtu

della distribuzionedd | at e gadol i nnelwentrielo di destra,e me nt 6

di sinistra o in atrambi i ventricoli.

Categorie Criteri | cambiamenti

1 Modificato solo

I. Disfunzioni nel
| 1 RV o |
globali 0 o _ criteriomaggiore
_ _ WMA piu dilatazion _ _
regionali e _ _ ; valori di
o e/disfunzione - _
alterazioni _ _ riferimento di
_ 1 RV WMA isolati
struttural EDV ed EF

modificati in base
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[l. Caratterizz

azione dei
tessuti

[1l. Anomalie
di

ripolarizzazio

ne

IV. Depolarizz
azione €
anomalie di

conduzione

V. Aritmie

Sostituzione
fibrograssa de
miocardio su EMB
RV LGE su CMR

Onde a T

nelle

invertite
derivazioni

precordiali destre

Onde Epsilon
Potenziali tardivi di
SAECG

Ritardo di attivazione
del terminale QRS
nelle derivazioni

precordiali destre

TV non sostenuta
sostenuta col

morfologia LBBB

1
1

ai  monogramm
specifici del test
di imaging per
eta, sesso e BSA
Nuovocriterio mi

nore

Modificato solo
nel

criterio principal
e

Nuovocriterio pr

incipale

Invariato

Declassato
acriteriominore
Non incluso

Invariato

Invariato

Modificato nel

criteriomaggioreo mino
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7 Frequenti extrasisto re secondo la morfologi
ventricolari(>500 per del QRS ectopico
24 h)

1 Diagnosi clinica ¢
patologica in ur
parente di primc
grado

q¢ ldentificazione di une 1 Invariato

mutazione patogena ( maggiore)
_ probabile 1 Invariato
VI. Storia _ _ _
N 1 Storia di sospett ( maggiore)
familiare/gene _
_ ARVC o SCD 1 Invariato
tica
prematuro causato ¢ ( minore)

sospetto ARVC inur ¢ Invariato
parente di primc (minore)
grado

1 Diagnosi clinica ¢
patologica in ur
parente di seondo

grado

Tab. 2Riepilogo dei criteri internazionali aggiornati nel 2020

ARVC indica cardiomiopatia aritmogena del ventricolo dedi®A,
superficie corporea&MR, risonanza magnetica cardiaéd)V, volume
diastolico finale EF, frazione di eiezioneEMB, biopsia
endomiocardica.BBB, blocco di branca sinistraGE, late gadolinium
enhancemen¥Vs, ventricolo sinistroRV, ventricolo destroSAECG,

segnale ECG mediat§CD, morte cardiaca improvvisaf, task forceTV,
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tachicardia ventricolaresWMA anomalie del movimento della parete (cioe,

acinesia regionale dekntricolo destro, discinesia o rigonfiamento).

Atleti

Donne Uomini

2010 2020 2010 2020 2010 2020
TFC  CI TFC  CI TFC  CI

Dilatazione del ventricolo destro e disfunzione sistolica

EDV/BSA, ) )

090 >112 O010(C>121 ¢ >130
ml/ M2
EF (%) 045 <51 045 <52 ¢ <52

Dilatazione del ventricolo sinistro e disfunzione sistolica

EDV/BSA,

é >06 é >105 é >122
ml/ ™2
EF (%) e <57 & <57 & <58

Tab. 3 valori di cutoff di risonanza magnetica cardiaca del volume
telediastolico (EDV) e della frazione di eiezione (EF) per i non atleti derivati

da Petersen et al. e per gl atl et d

4.3 USO DELLA RISONANZA MAGNETICA CARDIACA NELLA
DIAGNOSI DI CARDIOMIOPATIA ARITMOGENA
Nonostante | a RM cardiaca rappresent.i
displasiaaritmogena del ventricolo destro, permane significativo il numero
di diagnosi errate, @ausa delle difficolta intrinseche nella valutazione
guantiqualitativa del ventricolo destroe 6 mandat ori o qui ndi

incentivare, dunque, l'uso di test diagnostici multipli. Inoltre, le varianti

61



normali e altri disturbi del ventricolo destromesentano alla RM cardiaca

in maniera simile ai quadri di displasia aritmogena del ventricolo destro.
Risulta chiaro che un'interpretazione errata dei risultatiirdalfing RM
cardiaca, comporta gravi conseguenze per il Paziente: ansia, terapia invasiva
inappropriata come il posizionamento di un defibrillatore cardiaco, oltre a

visite e trattamenti non necessari dei parenti del Paziente.

Protocollo di imaging RM cardiaca

Parameter

Imaging Sequence

“T1” Dark Blood

Bright-Blood Cine

Delayed Enhancement

Mode
Plane of imaging

Type

TR (msec)/TE (msec)
Flip angle (degrees)
Section thickness (mm)
Section gap {(mm)

Field of view (cm)
Matrix (frequency phase)
Inversion time (msec)

Two-dimensional
Axial, short axis

Fast spin-echo with or
without fat suppression
1-2 RR/28
180

5

24-36
144-256 % 192-256

Two-dimensional

Short axis, horizontal
long axis, RVOT, axial

SSFP

2.6/1.3
40-80

30-40
192-256 % 160-192

Two-dimensional
Short axis, axial

Segmented gradient echo

W

7.213.2
2

= N

g
2
30-36
130-256 % 176-192
150-250

0

3040

Temporal resolution (msec)

Tab.4 Protocollo di imaging RM cardiaca (Avanto; Siemens, Erlangen,
Germania)
Per soddisfare i criteri diagnostici aggiornati di imaging RM cardiaco,
qualsiasi anomalia del movimenteld parete del ventricolo destro deve
essere accompagnata da dilatazionequantitativa del ventricolo destro o
da unaidotta funzionalita Le alterazioni del movimento sono rappresentate
da:

1 acinesia (perdita completa del movimento);

1 discinesia (movimento di un segmento miocardico verso l'esterno

durante la sistole);
1 dissincronia (movimento di un segmento miocardico verso l'esterno

durante la sistole e verso l'interno nella diastole).
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che fanno riferimento a specificutoff. La gravita della dilatazione del
ventricolo destro (quantitativamente) o della sua disfunzione determina se |
risultati della RM cardiaca soddisfano i criteri maggiori o minori.

La condizione di piu comune riscontro € rappresentata da un'anomalia del
movimento della parete del ventricolo destro, a livello della porzione libera
basale e mediana, della parete inferiore, compreso l'angolo acuto del
ventricolo destro e del tratto diflesso ventricolare destro (RVOT).

Nello specifico, le immagini cine assiali sono le migliori per la valutazione
della parete libera del ventricolo destro (fig.2 e fig.4), mentre le immagini
cine ad asse lungo sono ottimali per la valutazione paretenmge I'angolo

del ventricolo destro e le viste RVOT per la parete inferiore (figal).
anomalie di movimento descritte, devono essere confermate da immagini

ottenute su piu di un piano di imaging.
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Fig. 2

fig.3
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Fig. 4

Oltre ai criteri aggiornati sopra espressi, € possibile osservare ulteriori
caratteristiche nei pazienti cafhsplasia aritmogena del ventricolo destro
guali:

1 microaneurismi defentricolo destro, cioe piccoli rigonfiamenti focali
a livello della parete del ventricolo destioe persistono nella sistole
e nella diastole;

T i | cosiddetto "segno dell a fisar mo
del tratto di efflusso del ventricolo des o della regione
sottotricuspide della parete libera del ventricolo destro che diventa piu
prominente durante la sistole;

1 infiltrazione di grasso.

Sulla base della patogenesi e della natura della sostituzione del tessuto
miocardico, si possono ossematue pattern di infiltrazione:

a. infiltrazione adiposa (modello grasso o lipomatoso);

b. infiltrazione fibro-adiposa (modello fibrograsso o fibrolipomatoso).

Il pattern adipos@revede la sostituzione parziale o totale del miocardio con

tessuto adiposo senza infiltrati inflammatorgsenza assottigliamento della

paree con spessore miocardico preservato; colpisce prevalentemente la
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regione apical e e | @livantricolo dix, mentreol d e | Vv
ventricolo sinistro ed il setto sono generalmente risparmiati. Coesiste

degenerazione miocitica e morte dei miociti nel 50% dei casi di infiltrazione.

Fig. 5 Infiltrazione di grasso nel ventricolo destro di paziente con displasia
aritmogena del ventricolo destro. Nelle immagini assialspiirecho senza
soppressione del grasso si rileva infiltrazione digitiforme di grasso, nello
spessore della paretabera del ventricolo dx. Si noti che il pattern di
infiltrazione di grasso , ma Ispessore del miocardio € preservato nella figura
S.

Il pattern fibroadipos@revede la sostituzione dei miociti con tessuto fibro

adiposo con atrofia miocardica causaa danno tissutale ed apoptosi
determinante assottigliamento della parete libera miocardica (spessore
inferiore a 3 mm); nei 2/3 dei casi di una miocardite riparativa con infiltrati
inflammatori (prevalentemente linfociti T). Le regioni piu colpite sono il

tratto di afflusso del ventricolo destro (libera basale e media), il tratto di
efflusso e | 6apice. Pu, essere coinvo

sinistro e sebbene raro il setto interventricolare inferiore. Il tessuto fibroso e
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solitamente gcontrabile nella stessa sede del grasso e puo essere causa di
late enhancment dopo la somministrazione di mezzo di contEzssbe una
forte associazione tra I'entita del potenziamento ritardato e la disfunzione del

ventricolo destrdfig.6).

Fig. 6

Infiltrazione di grasso nel ventricolo destro di paziente con displasia
aritmogena del ventricolo destro. Nelle immagini assiali T1-ggimo senza
soppressione del grasso si rileva infiltrazione filadiposa, dellaparete
libera delventricolo dx. Si noti che il pattern di infiltrazione di grasso ha
provocato un assottigliamento del miocardio nella fig 6 La linea tratteggiata

indica la posizione prevista della parete miocardica.

4.4VARIANTI NORMALI ERRONEAMENTE INTERPRETATE
COME PATOLOGICHE

4.4.1Grasso miocardico
displasia aritmogena del ventricolo destro alla Ridrdiaca, non
rappresentano criteri diagnostici maggiori. Infiltrazioni di grasso, infatti, si

rilevano anche in ambito fisiologico o in altri stati patologici come

nell'infarto miocardico guarito (fig.7) n e | |l i poma <cardiaco
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lipomatosa del setto interatriale, nella sclerosi tuberosa complessa e nella
cardiomiopatia dilatativd.'infiltrazione lipomatosa isolata e marcata del
ventricolo destro sembra essere una condizione separata dadlasidi
aritmogena del ventricolo destiato che la sostituzione fibroadiposa
rappresenta gegno istopatologicdella displasia aritmogena del ventricolo
destro, molti clinici sono inclini a cercarlo per supportare la diagnosi,
tuttavia, la presenza gjrasso miocardico nel ventricolo destro all'imaging

RM cardiaco non deve essere interpretata in maniera isolata.

Fig. 7 Fig.8
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Metaplasia adiposa del miocardpmstinfartuale Le immagini RM balance

a sangue chiaro (fig.7) e spin echo T1 senza soppressione del segnale del
grasso (fig 8). Si rileva tessuto adiposo subendocardico all'apice del
ventricolo sinistro (punte di frecciajon tipico artefatto da chemical shift
nelle immagini balancee (punta di freccia fig.7) ed iperintensita in T1 (punte

di freccia fig.8).

-Infiltrazione di grasso nella displasia aritmogena del ventricolo destro

Nella displasia aritmogena del ventic destro, il grasso pud essere
depositato sia nel ventricolo di destra sia nel ventricolo di sinistra. Il grasso
viene identificato come tessuto ad alta intensita di segnale sia nelle immagini
a TR lungo che nelle immmmagini a TR breve, rispetto al miboadiacente

a bassa intensita di segnale. Tuttavia, I'offuscamento delle interfacce grasso
miocardico con l'uso di sequenze spirho veloci € una limitazione di questo
approccio e sono necessarie quantita relativamente grandi di grasso per il
riconoscinento all'imaging RM cardiacddepositi di grasso sulle immagini

RM cardiache tendono ad avere un pattern infiltrativo con proiezioni simili a
dita che interrompono il normale contorno liscio del ventricolo di destra.
Nella displasia aritmogena del ventio destro, le sedi piu comuni di
infiltrazione di grasso sono le pareti libere del ventricolo destro e del
ventricolo sinistro (fig. 9) e, occasionalmente, la porzione inferosettale del

ventricolo destro, le trabecole del ventricolo destro e la bandaadkdratore.
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Fig. 9 Fig. 10
Infiltrazione di grasso della parete del ventricolo sinistro di un Paziente con
una storia di ARVC bivenicolare, nelle immagini RM assiali pesate in T1
con spinecho senza soppresso (fig 9) e con soppressione del segnale del
grasso in T2 (fig. 10) mostrano la tipica infiltrazione di grasso (freccia) nella

parete laterale del ventricolo sinistro.
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Infiltr azione di tessuto non correlata a displasia aritmogena del ventricolo
destro

Tansey et al. hanno riportato che l'incidenza della deposizione fisiologica di
grasso miocardico, rilevata all'autopsia di soggetti deceduti per cause non
cardiache era dell'85%. tessuto cardiaco miocardico e il tessuto adiposo
epicardico sono in costante comunicazione reciproca, senza alcuna barriera

che li divida.

Endocardium

Myocardium

Epicardial fat

Visceral layer of serous pericardium

Pericardial cavity

Parietal layer of serous pericardium

Fibrous pericardium

Paracardial fat

Fig. 10 Fig. 11
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Parietal pericardium

Visceral pericardium

Myocardium

Endocardium

Pericardial cavity

Pericardial fat
Pericardium

Epicardium
Epicardial fat

*— Coronary artery

\
Fig. 12 Fig. 13

Il grasso fisiologico di solito risparmia il subendocardio ed aumenta
caratteristicamente lo spessore totale del miocardio coinvolto, a differenza
dei quadri di displasia aritmogena ventricolare, dove il grasso sostituisce
miocardio normale, determinando uno spessore della parete invariato o piu
sottile.

Il grasso fisiologico si osserva piu comunemente nel ventricolo destro
rispetto al ventricolo sinistro; l'incidenza del grasso fisiologico € maggiore
negli individui obesi, anziani e di sesso femminile. Nel ventricolo destro le
posizioni piu comuni del geso fisiologico sono nella parete libera e nel

tratto di efflusso del ventricolo destro, risultando in chiara sovrapposizione
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con le sedi di infiltrazione del grasso in caso di displasia aritmogena
ventricolare.

Un'importante limitazione della letteraturattuale € la mancanza di
correlazione tra i risultati dell'autopsia e i risultati della RM cardiaca.

| soggetti con grasso non correlato a displasia aritmogena ventricolare (senza
cardiopatia sottostante) hanno dimensioni e funzione del ventricolo destro
normali, risultati che possono aiutare a distinguere tali soggetti da quelli con

displasia aritmogena ventricolare.

e
.«V__Y / 7
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Fig. 14 Fig. 15
Reperto accidentale di grasso ventricolare in un Paziente senza storia di
ARVC. Le immagini RM assiali con sp#cho senza saturazione del tessuto
adiposo (Fig 14) e pesate in T2 (Fig. 15) con spicho assiale mostrano
grasso mediastinico prominenteif fig 14), grasso pericardicdrécce e

grasso epicardic@punte di frecci@a.Si noti che il grasso epicardico si estende

nella parete libera del RV. Il grassi presenta come tessuto ad alta intensita
del segnale sulle immagini pesate in T1 (a) e come tessuto a bassa intensita
del segnale nelle immagini saturate di grasso (b). Si noti che il subendocardio

e risparmiato e la dimensione del ventricolo sinistrmrmale.

4.4.2 Fascia di tessuto connettivo pericardico

La comparsa di una fascia di tessuto connettivo pericardico che unisce la
parete libera anteriore del ventricolo destro alla parete posteriore dello sterno
puo essere osservata in alcuni soggettmali, un reperto che si traduce in

un aspettéi | eg ad e | ventricolo destro.
Questo risultato pud essere interpretatboneamentecome movimento
discinetico della parete libera del ventricolo destro correlato alla displasia
aritmogena ventricolare.

Poiché questa anomalia non é correlata alla disfunzione miocardica

intrinseca, ma piuttosto € una variante anatomiman deve essere

interpretata erroneamente come un‘anomalia del movimento della parete del
ventricolo destroTali soggetti hanno una parete libera del ventricolo destro
di forma triangolare, con l'apice del triangolo diretto verso la porzione

posteriore dello sterno che peste anche persiste sulle immagini sistoliche.
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Non di rado si puo0 identificare un'area localizzata di ispessimento

pericardico.

Fig. 11 Fig. 12
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4.4 3 Pectus excavatum
Nel pectus excavatum, la distanza tra lo sterno e la colonna vertebrale

toracica  ridott a, per | a cui di agno

descritto precedentemente

Normal cross section
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Tale aspetto dello sterno pud determinare spostamento del mediastino a
sinistra, causandmmpressione distorsionedel ventricolo destro altrimenti
normale, che puo essere potenzialmente scambiato per displasia aritmogena
del ventricolo destro. Poiché i pazienti valutati per la displasia aritmogena

del ventricolo destro sono spesso giovani e per il resto sani, alcanna
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un pectus excavatum non diagnosticato al momento della risonanza
magnetica cardiaca.

Il pectus excavatum, che si valuta rappreseriD#o dei casi di deformita
congenita della parete toracica, provoca un movimento limitato delle pareti
basolaterke e inferolaterale del ventricolo destro.

Il pectus excavatuiprovoca anche il restringiento della basgel ventricolo

destro, il relativaallargamento dell'apiceel ventricolo destre del tratto di

efflussodel ventricolo destrggortando potenzialmmge a una diagnosi errata
di displasiaaritmogena del ventricolo destro

Il ventricolo assume una forma allungata, che chiamiamo "ventricolo destro

a forma di banana”
Inoltre, la distorsione della base del ventricolo destro sulle immagini dell'asse
corto pud comportare un'analisi funzionale quantitativa erra®a.
raccomanda pertanto un'attenta valutazione della base del ventestio d

nei pazienti con pectus excavatuniagparente ipocinesian questa sede

dovrebbe essere scontata se il movimento e ovviamente limitato dallo sterno.
L'analisi quantitativa delle immagini dell'asse corto deve essere eseguita
utilizzando sezioni driferimento dall'asse lungo orizzontale e dai piani di
afflussedeflusso del ventricolo destro per garantire che le sezioni dell'atrio

destro non siano incluse nel volume del ventricolo destro.
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Fig. 13 Fig. 14
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Fig. 16
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Fig. 18

Fig. 19 Fig. 20

4.4 4Rigonfiamento apicdaterale

La valutazione soggettiva del movimento o cinesi della parete del ventricolo
destro € impegnativa a causa della variabilita della sua forma.

Il riscontro di anomalie della cinesi del ventricolo destppresentaina
componente necessaria per la diagnosi di displasia aritmogena del ventricolo
destro, come emerge dai criteri aggiornati (criteri di Padova 2020).

Posizioni frequenti delle anomalie di movimento della parete del ventricolo
destro nei quaddi displasia aritmogena includono i segmenti basale e medio
della parete libera, la parete inferiore, compreso I'angolo acuto del ventricolo

destro, e il tratto di efflusso.
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Tuttavia, i risultati degli studi condotti da Sievers et al. e Fritz et al. hanno
mostrato un'elevata prevalenza di anomalia soggettiva del movimento della
parete del ventricolo destro all'imaging RM cardiaco in soggetti volontari

sani.

La sede piu fregente di apparente anomalia, che e stata osservata nel 79%

dei volontari sani, era nel sito di inserimento déeleda del moderatore

nella parete apicolaterale.

Riflessione del pericardio — & o Arteria polmonare

Aorta seno trasverso del pericardio

Valvola semilunare anteriore

uuuuu

Muscolo papillare anteriore

Trabecole carnee

Descriviamo questo risultato come il "rigonfiamento apaterale".
Anomalie di movimento della parete nella porzione apicolaterale del
ventricolo destro non si verificano come un reperto isolato di displasia

aritmogena.
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Tuttavia, a causa dell'elevateacidenza del rigonfiamento apicolaterale, puo
essere visto in alcuni pazienti con displasia aritmogena che hanno anche aree
aggiuntive di anomalie del movimento della parete.

La presenza di un rigonfiamento apieterale isolata dovrebbe quindi essere

considerata una variante normale.

Fig. 21
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4.4.5Aneuisma apicale

A volte, la prominenza insolita dell'apice del ventricolo destro, denominata
@apice a puoaeasdera | eirran@amente chiamata discinetica o
aneurismatica.

Tuttavia nelladisplasiar i t mo g edelaentriadla gestro ed i segmenti
apicolaterali non sono tipicamente coinvolti in maniera isolata. Inoltre,
I'apice della farfalla pud essere distinto da un segmento discinetico o
aneurismatico perché avra un normale movimento della parestatesi

- con lo stesso ispessimento sistolico e

- assottigliamento diastolico

che si osservano nei segmenti normali di ventricolo destro adiacenti.
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Fig. 22 apice del ventricolo destro a farfalla Fig. 23

Fig 24 ventricolo destro normale

4.4.6 Seni valvolari polmonari

Le anomalie del tratto di efflusso del ventricolo destro sono comuni nei
pazienti con displasia aritmogena del ventricolo destro: se ne osservano
frequentemem dilatazione e discinesia. Quando vengono ripresi nell'asse
corto o nei piani di afflussdeflusso del ventricolo destro, i seni valvolari
polmonari possono dare l'aspetto di un movimento discinetico della parete
sistolica nella regione del tratto di effiso.Questi seni si riempiono di
sangue durante la sistole, il che si traduce in un normale rigonfiamento
sistolico.l lembi della valvola polmonare spesso non sono ben visibili nelle
immagini cine SSFP (sangue Iuminoso), il che rende difficile
linterpreazione dei risultati in questa regiofie. meglio evitare
interpretazioni errate valutando da vicino il sito esatto della discinesia con il
piano di imaging afflussdeflusso del ventricolo destrSe il segmento
sporgente si trova sopra l'anulus dellaveé polmonare, al di sopra del tratto

di efflusso, allora rappresenta il normale outpouching dei seni della valvola

polmonare, mentre le anomalie del movimento della parete nella displasia
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aritmogena si verificano al di sotto di questo livellonovimerto normale
del tratto di efflusso del ventricolo destro deve essere confermato sulle
immagini assialiAnche la disfunzione regionale nel tratto di efflusso e

raramente un reperto isolato nella displasia aritmogena.

Fig. 24

Fig. 25

87



Fig. 26

Fig. 27
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