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Objetivos Docentes

- Describir los hallazgos mas representativos de la miocardiopatia hipertréfica mediante RM cardiaca.

-Ensefiar a diferenciar entre los distintos fenotipos de MCH sefialando los aspectos mas caracteristicos
de cada uno.

- Mostrar los diagnoésticos diferenciales mas frecuentes, y como distinguirlos correctamente de una
MCH.

Revision del tema

Introduccion

La miocardiopatia hipertrofica (MCH) es la enfermedad genética cardiaca mas frecuente, asi como la 1*
causa de muerte subita en pacientes jovenes. Presenta una prevalencia de 1:500, y tiene un claro
componente genético, afectando fundamentalmente a genes encargados de la codificacion de proteinas
sarcoméricas. El diagnostico genético es complejo, habiéndose descrito >1400 mutaciones distintas, con
patrones tanto autosémicos dominantes, como recesivos, mitocondriales, y ligados al X, presentando
ademas una penetrancia incompleta.

Histoldgicamente, se caracteriza por una desorganizacion (disarray) de las fibras en los segmentos
hipertrofiados, ademas de hipertrofia intimal en las arterias coronarias intramurales, con areas de
isquemia, necrosis y fibrosis.

(FIGURA 1)
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El diagndstico se realiza por criterios de imagen, definiéndose como una hipertrofia segmentaria o difusa
del miocardio del ventriculo izquierdo, no dilatado, en ausencia de otra causa sistémica o cardiaca que Ic
justifique.

Aunque es frecuente el debut en la adolescencia, la edad de presentacion es variable, pudiendo
manifestarse a cualquier edad en la vida. Existen pacientes asintomaticos, y los que presentan sintomas,
varian desde disnea, dolor toracico o sincope, hasta muerte stbita, por una variedad de mecanismos, que
incluyen arritmias ventriculares, arritmias supraventriculares que producen colapso circulatorio,
bradicardias e isquemia severa.

Evaluacion mediante RM cardiaca

Para diagnosticar una MHC, necesitamos observar un grosor del miocardio del ventriculo izquierdo >15
mm en teledidstole en caso de ser global, o un ratio grosor septo/grosor pared lateral >1,3 en caso de ser
asimétrica, en ausencia de una causa que lo justifique. Ademas, hay muchos parametros utiles para el
diagndstico y prondstico, tanto morfoldgicos como funcionales y de caracterizaion de tejido, que
discutiremos a continuacion.

De entre todas las técnicas disponibles (fundamentalmente cardio-TC, ecocardiograma y RMC), la
Resonancia Magnética Cardiaca (RMC) presenta una mayor resolucion espacial y menor variabilidad
interobservador, es el estandar de referencia en la determinacion de la masa miocardica, y es la unica que
nos permite valorar en el mismo estudio todos los parametros con relevancia clinica que debemos
proporcionar en un paciente con miocardiopatia hipertrofica.

Grosor miocardico

El aumento del grosor miocéardico es uno de los hallazgos mas notorios en estos pacientes, siendo
necesario para el diagnostico un grosor >15 mm en caso de hipertrofia global, o un ratio con el
miocardio no engrosado >1,3 en el caso de hipertrofias asimétricas. Ademas, un grosor septal >30 mm es
un factor predictor independiente de muerte subita, por lo que esta medicion tiene implicaciones
pronosticas. (FIGURA 2)
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Masa miocardica

La masa miocérdica esta aumentada en estos pacientes, y se puede considerar un requerimiento para el
diagnodstico. Ademas, un mayor aumento de la masa miocardica se asocia a un peor prondstico clinico,
debido al aumento del riesgo de obstruccion al flujo y mayor grado de insuficiencia cardiaca.

Obstruccion al tracto de salida del ventriculo izquierdo

En la hipertorfia septal con contorno sigmoideo, la disminucion del area transversal del tracto de salida
del ventriculo izquierdo, produce un aumento de la velocidad de eyeccidn, y por el efecto Ventruri la
valva anterior de la valvula mitral es succionada hacia el tracto de salida (Movimiento sistolico anterior,
también conocido como SAM/systolic anterior movement), condicionando una obstruccion subaoértica al
flujo y regurgitacion mitral en direccion posterior. La presencia o ausencia de obstruccion, y el grado de
la misma, son importantes factores pronosticos en estos pacientes, y aumentan la necesidad de
procedimientos terapéuticos invasivos. (FIGURA 3)

Funcion ventricular
Los pacientes con MCH suelen tener una fraccion de eyeccion aumentada o normal, y disfuncion
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diastolica en mayor o menor grado. La disfuncion diastolica puede evolucionar a un grado en el que se
asocia paradodjicamente a dilatacion y adelgazamiento ventricular, representando un estadio avanzado
que no responde a tratamientos médicos, siendo el trasplante cardiaco la inica opcion

terapéutica. (FIGURA 4)

La RM permite valorar el volumen/latido, volumen telesistélico y telediastolico, fraccion de eyeccion y
gasto cardiaco con gran fiabilidad, pardmetros utiles tanto en la evaluacion inicial de la funcidn cardiaca
de estos pacientes, como en el seguimiento a largo plazo.

Defectos de perfusion

La perfusion de primer paso de gadolinio nos permite identificar defectos relativos en la perfusion de las
areas hipertrofiadas, representando isquemia y disminucion de la vascularizacion, tanto en reposo como
tras estrés farmacoldgico. (FIGURA 5)

[

Realce tardio de gadolinio
La presencia de cicatrices/fibrosis en el miocardio en pacientes con MHC, se asocia con mayor riesgo de
muerte subita. de taquicardia ventricular no sostenida. v de disfuncion diastolica.
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Se puede detectar por RM mediante el realce tardio de gadolinio, pues el gadolinio es un medio de
contraste que se distribuye por el medio extracelular, sin penetrar en las células, y dado que en la fibrosis
existe un aumento del volumen extracelular, se produce un mayor acimulo del medio de contraste en las
zonas con fibrosis. Para identificar este realce empleamos secuencias de inversion-recuperacion
obtenidas a partir de los 10 minutos de la administracion, cuando calculamos que el gadolinio se ha
lavado del miocardio no patologico, para obtener el maximo contraste entre miocardio sano y fibrotico.
El patron de realce en la MCH no es especifico, sigue una distribucion no coronaria, y es mas frecuente
en el septo interventricular y en la pared libre del VI. Se ha observado en ocasiones realce en los puntos
de insercion del ventriculo derecho, aunque es un hallazgo muy inespecifico observado en numerosas
condiciones cardiacas. La morfologia mas habitual es la de focos parcheados de realce medioventricular
en las zonas hipertrofiadas.

(FIGURA 6)

Cuantificacion de la fibrosis miocardica difusa: Mapeo T1

Con el realce tardio de gadolinio podemos visualmente diferenciar fibrosis de miocardio sano, pero
cuando es todo el miocardio el que tiene una fibrosis sutil difusa, perdemos ese contraste, y puede ser
muy dificil de diagnosticar.

Es aqui cuando entran las secuencias de mapeo T1 o “T1 mapping”.

Estas secuencias generan mapas paramétricos a partir de imagenes adquiridas con diferente potenciacion
en T1, para conseguir asignar a cada pixel un valor de T1. Los mapas se pueden mostrar con una escala
de colores para facilitar el analisis visual, pero su mayor valor radica en la capacidad de cuantificar,
puesto que podemos colocar un ROI (region of interest) en cualquier punto del mapa y obtener valores
concretos.

Se obtienen mapas antes y después de la administracion de gadolinio, lo que nos permite, ademas de
obtener valores de T1 nativo de cada tejido, calcular la fraccion de volumen extracelular, (Extracellular
volume, ECV), empleando la siguiente formula. (FIGURA 7)

1 T |
T1imyo post T myo pre

ECV = (1 — hematocrit)
1 1
('m;:ﬁ - m,..f,m)
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El aumento del volumen extracelular se correlaciona con el grado de fibrosis miocardica, y en pacientes
con MCH incipiente un aumento difuso del ECV podria ser la tinica manifestacion objetivable, por lo
que las técnicas de mapeo T1 tienen un gran valor en estos pacientes.

(FIGURA 8)

Identificacion del fenotipo morfologico
La MHC es una enfermedad compleja y variable en su presentacion, y se ha dividido en varias variantes
morfologicas de acuerdo con los hallazgos encontrados en las técnicas de imagen.

(FIGURA 9)
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Septal (asimétrica)

La variante septal de la MCH es con diferencia la mas frecuente, llegando a representar 2/3 del total. En
funcion de la morfologia de la hipertrofia a su vez se subdivide en obstructiva o no obstructiva, en
funcién de la presencia de obstruccion al flujo en el tracto de salida del V1.

Septal (asimétrica) con obstruccion al flujo

En el caso de una hipertrofia septal con morfologia "sigmoidea", se puede producir una obstruccion al
flujo de salida del VI, por los mecanismos ya explicados, lo que agrava la clinica y empeora el
prondstico con respecto a otros fenotipos. (FIGURA 10)

Septal (asimétrica) sin obstruccion al flujo.
Cuando la hipertrofia septal adquiere una morfologia de "S invertida", no se produce obstruccion al flujo
en el tracto de salida, siendo una variante con menor gravedad de los sintomas.(FIGURA 11)

La diferencia entre estas dos variantes es de gran importancia clinica, y se puede realizar facilmente
mediante RM, pudiendo observar ademas de la morfologia septal, el movimiento anterior sistolico y el
jet sistolico aumentado de velocidad en en tiempo real con secuencias CINE. (FIGURA 3)

Focal

En determinados pacientes, la hipertrofia consiste en un engrosamiento focal miocéardico, en ocasiones
de aspecto pseudotumoral.

Disponemos de dos signos diagnésticos fundamentales por RM para distinguir las hipertrofias focales de
verdaderas masas en caso de que planteen dudas: Contractilidad: presente en mayor o menor grado en la
MCH focal, y nunca en las masas, y comportamiento tras contraste intravenoso: tanto en el estudio de
perfusion como en el realce tardio, los engrosamientos focales tienden a comportarse como el miocardio
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adyacente, mientras que los tumores suelen ser mas heterogéneos, y presentar un comportamiento
particular tras contraste paramagnético. (FIGURA 12)

Medioventricular

La hipertrofia miocardica medioventricular es una variante atipica, caracterizada por una hipertrofia en
los segmentos miocardicos medios, como su nombre indica, provocando una obstruccion al flujo a este
nivel. Dicha obstruccion al flujo incrementa la presion sistolica en el apice, por lo que la asociacién con
aneurismas apicales es frecuente. (FIGURA 13)

Apical

Existe un fenotipo de MCH en el que la hipertrofia se confina al apice del ventriculo izquierdo,
adquiriendo el corazon una morfologia en "pica". Estos pacientes suelen tener riesgo de hipertension
arterial, aunque el riesgo de muerte subita es habitualmente menor, y el pronodstico mas favorable que en
otros subtipos. Es una variante infrecuente en nuestro medio, aunque en pacientes asidticos puede
representar hasta 1/4 del total.

En este fenotipo la RM brilla especialmente como técnica diagnodstica, debido a la baja rentabilidad de la
ecocardiografia a la hora de evaluar patologias apicales. (FIGURA 14)
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Concéntrica.

La miocardiopatia hipertrofica concéntrica es una variante muy frecuente (entre un 40% y un 50% del
total de casos), que se caracteriza por presentar un grosor miocardico globalmente aumentado (> 15
mm), en ausencia de otra causa que lo justifique. (FIGURA 15)

Es la variante que mas dudas diagnosticas plantea en cuanto a sus diagnosticos diferenciales, puesto que
no tiene una alteracion morfoldgica Unica, sino que se trata de un diagnostico por descarte. Las entidades
patologicas que hay que descartar fundamentalmente antes de realizar el diagndstico de MHC
concéntrica son:

Corazon del atleta

Los cambios morfolégicos sufridos en el corazon de un paciente sano sometido a actividad fisica intensa,
especialmente en el contexto del deporte de competicion, pueden remedar los hallazgos encontrados en
casos leves de MCH.

Disponemos de varios datos que nos pueden dar el diagnostico correcto:

Los pacientes con corazdn de atleta tienen mayor diametro telediastolico, y un mayor didmetro auricular
que los pacientes con MHC. En concreto, un DTD mayor de 55 mm mostrd una sensibilidad y
especificidad del 100% a la hora de diferenciar corazon de atleta de MHC, en un estudio que comparaba
atletas olimpicos con pacientes de su misma edad y sexo con MHC conocida (FIGURA 16)
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Amiloidosis

La presencia de un ventriculo engrosado con disfuncion diastolica son hallazgos comunes a la
amiloidosis y a la MHC, aunque la amiolidosis es mas frecuente simétrica, y tiene habitualmente peor
contractilidad, més incidencia de derrame pericéardico y voltajes mas bajos en el ECG. Ademas de estos
datos orientativos, existen parametros de imagen que nos ayudan a distinguir ambas entidades en la
mayoria de los casos, sin tener que recurrir a la biopsia. El realce tardio de gadolinio suele ser
subendocardico, con una distribucién no coronaria, y difuso, en lugar de parcheado. Otro dato muy
caracteristico es la dificultad a la hora de encontrar un tiempo de inversion adecuado para anular el
miocardio para la secuencia de realce tardio en pacientes con amiloidosis, debido al rapido lavado de
contraste del miocardio y de la sangre.

(FIGURA 17)

Enfermedad de Fabry

La enfermedad de Fabry es una tesaurismosis rara ligada al X, autosdmica recesiva, cusada por el déficit
de a-galactosidasa A lisosomal, provocando el acimulo de esfingolipidos en diversos tejidos.

Estos pacientes suelen presentar afectacion cardiaca en la forma de hipertrofia concéntrica ventricular,
con realce tardio de gadolinio en la mitad de los casos. El patron de realce es muy caracteristico, y nos
ayuda a distinguirlo de la MCH, puesto que hasta en el 92% de los pacientes se trata de un realce
medioventricular inferolateral basal, un patrén muy infrecuente en la MCH. (FIGURA 18)
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Causas hemodinamicas (hipertension arterial y estenosis aortica)

La sobrecarga del VI tanto en el caso de la HTA como en el de la cardiopatia hipertensiva conlleva una
hipertrofia concéntrica secundaria del VI. La historia clinica de HTA orientara el diagnodstico hacia una
causa hipertensiva de la hipertrofia, mientras que la patologia valvular adrtica se evalua rutinariamente
en los estudios de RMC, permitiendo valorar la presencia de estenosis y su grado, en caso de haberla.
(FIGURA 19)

Imagenes en esta seccion:
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Fig. 1: Dibujo esquematico de un corte transversal de un corazéon con miocardiopatia hipertrofica
(izquierda) comparado con uno sano (derecha)

3
T 4

1 Distanee’: 3.43 eém
* = 1 Min/Max:.90/10%
1 Pli( Icount. 18

Fig. 2: Grosor miocardico septal claramente aumentado (34 mm) en un paciente con MHC. Este
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paciente, por tener un grosor septal >30 mm se considera que tiene mayor riesgo de padecer una muerte
subita.

Fig. 3: Imagen CINE de un plano tres cdmaras en un paciente con MCH septal con obstruccion al flujo.
Se aprecian en el mismo paciente: 1. Hipertrofia septal. 2. Obstruccion al flujo en el tracto de salida del
ventriculo izquierdo (jet adrtico secundario al aumento de velocidad resultado de la disminucién del area
de salida. 3. Movimiento anterior sistolico: durante la sistole el velo anterior mitral es succionado hacia
el tracto de salida. 4. Regurgitacion mitral. 5. Regurgitacion aortica.
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Fig. 4: Estadio avanzado de una MCH en el que se aprecia una camara ventricular izquierda dilatada,
con adelgazamiento miocardico y disfuncion sistélica. Es un hallazgo de muy mal prondstico cuya unica
alternativa terapéutica es el trasplante cardiaco.

Fig. S: Estudio de perfusion estrés/reposo (arriba)/(abajo). Defecto de perfusion en las imagenes en
estrés (farmacologico con adenosina) con respecto a las imagenes en reposo, en este paciente con
miocardiopatia hipertrofica concéntrica.
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Fig. 6: Realce tardio de gadolinio en el miocardio de un paciente con MCH. Se observa un realce
parcheado e irregular de predominio claramente septal, que no sigue la distribucién de ningln territorio
coronario.

Lo &
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ECV = (1 — hematocrit)

Fig. 7: Formula matematica que nos permite calcular la proporcion de volumen extracelular (ECV)
gracias a los valores de T1 obtenidos antes y después de la administracion de contraste, y al hematocrito.
El valor de ECV normal para pacientes sanos esta entre el 21% y el 27%
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Fig. 8: Imagenes de mapeo T1 en un paciente con miocardiopatia hipertréfica medioventricular, con la
caracteristica morfologia en reloj de arena. La fraccion de volumen extracelular en el miocardio de este
paciente estaba aumentada (33%, valores nomales 21-27%)
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Fig. 9: Fenotipos de MCH. A, normal. B, septal obstructiva con movimiento anterior sistolico. C, septal
sin obstruccion al flujo. D, medioventricular. E, apical. F, concéntrica
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Fig. 10: Miocardipatia hipertrofica septal obstructiva (con contorno septal sigmoide), en la que se
aprecia realce tardio de gadolinio en el tabique hipertrofico.

Fig. 11: MCH septal no obstructiva, en la que se aprecia un aumento significativo del grosor miocardico
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septal, con contorno en S invertida .

Fig. 12: Miocardiopatia focal anterior. Marcado engrosamiento anterior del ventriculo izquierdo, con
respeto del resto del miocardio.

Fig. 13: Imagenes del tracto de salida del ventriculo izquierdo en didstole (izquierda) y sistole (derecha),
en un paciente con miocardiopatia hipertrofica medioventricular, con la forma caracteristica en reloj de
arena del ventriculo izquierdo
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Fig. 14: MCH apical, con la morfologia de corazon en pica, con una marcada fibrosis en el apex.
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Fig. 15: MHC concéntrica. Paciente con una hipertrofia miocardica global y un marcado aumento de la
masa miocardica, que fue diagnosticado de miocardiopatia hipertrofica concéntrica.

Fig. 16: Corazdn de atleta. Paciente joven y deportista que presentaba un miocardio del ventriculo
izquierdo ligeramente engrosado, especialmente en su pared lateral, sin disfuncion diastélica ni
sintomatologia asociada.
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Fig. 17: Amiloidosis. Paciente que presenta un engrosamiento significativo del miocardio del ventriculo
izquierdo, ademas de realce subendocardico global, el patron tipico de realce tardio en la amilodosis

Fig. 18: Enfermedad de Fabry. Imagen de un paciente con enfemedad de Fabry en el que se puede
observar el ralce tardio de gadolinio inferolateral, muy caracteristico de esta entidad, y poco frecuente en
la MCH
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Fig. 19: Cardiopatia hipertensiva. Engrosamiento miocardico difuso del ventriculo izquierdo similar al
que se puede observar en un paciente con MCH concéntrica, en un sujeto con HTA severa mal
controlada de varios afios de evolucion.

Conclusiones

-La miocardiopatia hipertrofica es una cardiomiopatia frecuente, potencialmente letal, en la que el
radidlogo juega un papel fundamental, puesto que el diagndstico se realiza por criterios de imagen, sin
necesidad de métodos invasivos, y ademas porque los datos obtenidos tales como el grosor miocardico,
la masa ventricular, la presencia o no de obstruccion al flujo en el tracto de salida del ventriculo
izquierdo etc. tienen valor pronostico puesto que son importantes factores predictores en el curso clinico
de estos pacientes.
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-De entre todas las técnicas diagnoésticas disponibles, la RM cardiaca es la que nos proporciona mas
datos en un mismo estudio, de manera reproducible, con el valor afiadido de ser el inico método de
valorar (y cuantificar) la fibrosis miocéardica, gracias a las secuencias de realce tardio de gadolinio y a las
técnicas de mapeo T1.

-El diagnéstico diferencial se ha de realizar fundamentalmente con corazén del atleta, la cardiopatia
hipertensiva y las cardiomiopatias infiltrativas tales como la amiloidosis o la enfermedad de Fabry, lo
que se puede lograr en casi todos los casos de manera no mediante RM cardiaca.
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