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aguda: cuando sospechar una

miocardiopatia familiar.
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Objetivo docente:

Exponer la reciente conexidon encontrada entre la miocarditis

aguda y varias miocardiopatias familiares, y presentar los

hallazgos tipicos en cardiorresonancia que llevan a sospechar

esta asociacion.

Revision del tema:

La miocarditis se define como la inflamacion del musculo

cardiaco, que puede estar causada por distintos agentes
etiologicos, siendo la infeccion por virus la causa mas frecuente.
(1)

Toxicos

Reaccion

Farmacos : :
inmunomediada

Infeccidn virica Miocarditis Lesidn mecanica
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Diagnostico de la miocarditis

El diagnostico de la miocarditis se realiza integrando la
historia del paciente, su evaluacion clinica y los
resultados de las pruebas no invasivas, ya que ningun
hallazgo clinico o de imagen confirma con absoluta
certeza su diagnostico.

No obstante, la cardiorresonancia se considera la
tecnica de eleccion para confirmar el diagnostico de
miocarditis en fase aguda de la enfermedad,
proponiéndose en la actualidad los criterios de Lake-
Louis modificados. (1)

Tabla 1. Criterios de Lake Louise modificados (1)

Criterios principales Edema miocardico Mapeo T2 o imagenes
ponderas en T2
Lesion miocardica noT1l anormal, I VEC o
IsquUémica RTG
Criterios de apoyo Pericarditis Derrame 0
anormalidades en RTG,
Tl1oT2
Disfuncion sistolica del{Trastornos de F
VI contractilidad global o
regional del VI

VEC: volumen extracelular. RTG: realce tardio de gadolinio. VI: ventriculo izquierdo.
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CardioRM en la miocarditis

Anomalias morfoldgicas =2 secuencias de cine

Las secuencias de cine SSFP (steady state free
precesion) en las distintas proyecciones son utiles
para valorar la contractilidad segmentaria del VI vy
para la medicidon de los volumenes y la funcion de

ambos ventriculos. (1,2)
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CardioRM en la miocarditis

Caracterizacion tisular =2 Edema

Las imagenes ponderadas en T2 son utiles a la hora de detectar el

edema tisular, que se indentifica como alta intensidad de senal del

tejido edematoso. (1,2)

En la imagen se aprecia una
secuencia T2- STIR (Short Tau
Inversion Recovery) en eje
corto de un paciente con una
miocarditis aguda y senal
hiperintesa en la pared lateral

(flecha) en relacion a edema.
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CardioRM en la miocarditis

Caracterizacion tisular =2 Realce tardio de gadolinio (RTG)

El RTG miocardico refleja lesion miocardica. Este tipo de imagenes utiliza un
pulso de inversion para disminuir la respuesta de la senal del miocardio
normal, que se vera negro, de manera que resalten las areas patoldgicas, en las

que habra una mayor acumulacion de gadolinio, que se veran blancas. (1,2)

El patron caracteristico de RTG
en los pacientes con una
miocarditis aguda sera de
distribucion subepicardica y que
caracteristicamente afecta a la
cara lateral del ventriculo
izquierdo, como se observa en

la imagen (flechas).
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CardioRM en la miocarditis

Valoracion del pericardio

Las secuencias de cine y las secuencias T1, T2 y de RTG nos ayudan
a valorar el pericardio, que también puede estar afectado en
algunos pacientes con pericarditis.

En las secuencias de cine
podremos valorar la existencia
de derrame pericardico.

En las secuencias T1
evaluaremos S| existe
engrosamiento pericardico
(figura A).

En las secuencias T2-STIR
(figura B) y de RTG (figura C)
podemos Vvalorar si existe
inflamacion del pericardio.

En estos casos veremos que el pericardio muestra una senal
hiperintensa en ambas secuencias, tal y como se muestra en las
imagenes (By C).
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Recientemente se ha observado que hasta en el 8-22% de los
ninos vy los adultos con miocarditis aguda se pueden identificar
mutaciones en genes implicados en el desarrollo de distintas
miocardiopatias familiares, como la miocardiopatia dilatada, |la
miocardiopatia no dilatada del ventriculo izquierdo o |Ia

miocardiopatia arritmogeénica. (3,4)

Presentamos una serie de casos de pacientes con miocarditis
aguda en los que se identifico mediante un estudio genético la
presencia de mutaciones genéticas asociadas al desarrollo de

distintas miocardiopatias.

Se repasaran los hallazgos en cardiorresonancia que llevaron a
sospechar la presencia de una miocardiopatia familiar

subyacente.



3'7 Congreso — Barcelona

Nacional

CENTRO DE 2 2 / 2 5
CONVENCIONES

INTERNACIONALES MAYO 2024

Caso 1.

ANTECEDENTES FAMILIARES:
- Hermano con miocarditis de repeticion.

- Sin antecedentes de muerte subita ni de cardiopatias en familiares de primer
grado.

ANTECEDENTES PERSONALES:
- No presentaba alergias medicamentosas conocidas.
- Niega habitos toxicos.

- No presentaba factores de riesgo cardiovascular ni antecedentes médicos o
quirurgicos de interés.

ANAMNESIS:

Varon de 36 anos que consulto por dolor centrotoracico. Antecedente de fiebre y
dolor faringeo 48 horas antes del inicio del cuadro.
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Secuencias de RTG en 4 y en 2 camaras, en la que se observa
la presencia de fibrosis extensa de distribucion
principalmente subepicardica en los segmentos inferior

basal y medio, anterior medio vy en todos los segmentos

apicales.
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Secuencias de RTG de los segmentos basales y medio en eje
corto: se observa la presencia de fibrosis extensa de
distribucidon subepicardica en los segmentos inferior basal
medio y menos extensa en los segmentos inferolateral

anterior medio.

RADIOLEGS
DE CATALUNYA
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El paciente fue diaghosticado de miocarditis aguda vy, tras una
evolucion favorable, fue dado de alta.

Cuatro meses después ingresa por un nuevo episodio de
miocarditis aguda y se realiza una nueva cardioRM.

La imagen corresponde a la secuencia STIR de |la segunda RM, en la
gue se observa importante senal hiperintensa en el septo
interventricular, correspondiente a edema.
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Secuencia de RTG en eje corto de la segunda RM en la que se
observa la progresion de la fibrosis, principalmente en los
segmentos  inferoseptales y  anteroseptales basales vy
medios, donde dicha fibrosis es de distribucion intramiocardica vy
extensa. Persiste la fibrosis extensa de distribucion subepicardica
en los segmentos inferior basal y medio e inferolateral y anterior
medio que ya presentaba en el estudio previo.
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Secuencias de realce tardio en 4 y en 2 camaras, en las que destaca
la progresion de la fibrosis con distribucion intramocardica a nivel

del septo.

Debido a la presencia de dos episodios de miocarditis en pocos
meses, con un patron de RTG extenso y los antecedentes familiares
de un hermano con miocarditis de repeticion, se decidio solicitar
un estudio genético ante la sospecha de miocardiopatia familiar de

base.

El estudio genético fue positivo y el paciente resulto ser portador
de una mutacion en el gen de la desmoplaquina que se asocia a
miocardiopatia arritmogénica con afectacion predominantemente

izquierda.
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Caso 2.

ANTECEDENTES FAMILIARES:

- Abuela con miocardiopatia dilatada.

ANTECEDENTES PERSONALES:
- No presentaba alergias medicamentosas conocidas.

- Sin antecedentes medicos de interes.

ANAMNESIS:

Varon de 15 anos que consultd por dolor centrotoracico. Antecedente de fiebre
no termometrada 2 semanas antes.
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Hallazgos de la CardioRM

En la secuencia T2-STIR se objetivo la
presencia de senal hiperintensa en relacion

a edema subepicardico en la cara lateral del

ventriculo izquierdo.

Secuencia de RTG proyeccion eje largo en la que se observa la

presencia de RTG con patron epicardico en anillo afectando al

ventriculo izquierdo.




3'7 Congreso  Barcelona

Nacional

AR T S

CONVENCIONES
INTERNACIONALES MAYO 2024

FUNDACION ESPAROLA DE RADIOLOGIA MEDICA

Secuencia de RTG 4 camaras con
fibrosis epicardica afectando a
toda la cara lateral del ventriculo

izquierdo y al septo.

El patron de RTG en anillo
hallado en este paciente se ha
descrito en pacientes con
miocardiopatia por mutaciones
en l0S genes de 1a
desmoplaquina, filamina Y
desmina.

Ante la presencia del antecedente familiar de miocardiopatia
dilatada junto con el patron de RTG extenso y con
distribucion en anillo, se solicitd un estudio genético que
mostro una mutacion tipo truncamiento en el gen de la
desmoplaquina, por lo que el paciente fue diagnhosticado de
miocardiopatia arritmogénica del ventriculo izquierdo.
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Caso 3.

ANTECEDENTES FAMILIARES:

- No.

ANTECEDENTES PERSONALES:

- Extrasistoles ventriculares de varios focos.
- Sincope cardiogénico.

- Infarto de miocardio con coronarias normales (MINOCA).

ANAMNESIS:

Mujer de 60 anos que ingresa por cuadro de dolor toracico compatible con
MINOCA tras un cuadro de gastroenteritis aguda, sospechandose una miocarditis
COmMoO causa subyacente.

Tras descartar enfermedad arterial coronaria mediante una coronariografia, se
solicita una cardioRM para completar el estudio.
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En la CardioRM presentaba un ventriculo derecho no
dilatado pero con disfuncion ventricular (VTDVD 143 ml; 78
ml/m2. FEVI 40%) y “signo del acordeon” (contraccion

disincronica de la pared libre del ventriculo derecho).
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En la secuencia de RTG se observaba
RTG en la pared libre del ventriculo

derecho (flechas blancas)

En la secuencia STIR presentaba senal hipointensa a nivel de la cara

inferior del ventriculo izquierdo (flecha roja), en relacion a infiltracion

grasa. En esa misma zona presentaba RTG (flecha azul).

La paciente finalmente fue diagnosticada de una miocardiopatia

arritmogeénica biventricular con afectacion predominante del ventriculo

derecho.
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Conclusiones

i0JO CON LAS MIOCARDITIS AGUDAS!

-d& 22 afios. -C 3600s. | ~ -d 15 aiios.
-Dolor toracico y -2 episodios de miocarditis -2 episodios de miocarditis
movilizacion de MDM en 3 meses. -AF: abuela con MCD

-AF: 1 hermano con
miocarditis recidivante

gen DSP, NP_004406.2:p.lle276del variante frameshift en DSP
(NP_004406.2:p.GIn2765Alafs*23)

tras amigdalitis
-No AP ni AF previos

4

Miocarditis
aguda
origen virico

Miocardiopatias arritmogéenica por mutacion
desmoplaquina

- Antecedentes familiares

- Miocarditis de repeticion

- RTG extenso, patrones en anillo

- Arritmias ventriculares

» 8-22% variantes genéticas relacionadas con miocardiopatias familiares
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