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Objetivos Docentes

Revisar el protocolo realizado en nuestro centro para el diagndstico de la miocardiopatia hipertréfica (MCH) por Resonancia
Magnética (RM), incidiendo en la utilidad clinica de cada una de las secuencias.
Describir los principales hallazgos de esta patologia en RM.

Revision del tema

1. INTRODUCCION.

La miocardiopatia hipertrofica (MCH) es una afeccion cardiaca caracterizada por engrosamiento focal o
difuso del miocardio del ventriculo izquierdo, del ventriculo derecho o de ambos, sin dilatacioén de
cavidades cardiacas, en ausencia de una causa sistémica o cardiaca que lo justifique (como hipertension
arterial o valvulopatias cardiacas).

Es causada por una mutacion de los genes que codifican para proteinas sarcoméricas cardiacas, con una
transmision autosomica dominante y penetrancia variable.

Dentro de la tltima clasificacion de miocardiopatias primarias (genéticas, mixtas o adquiridas) Fig. 2, es
la miocardiopatia primaria genética mas frecuente, con una prevalencia del 0,2-0,5% de la poblacion.

La presentacion clinica de la MCH es inespecifica. Puede ser asintomatica y ser un hallazgo casual, o
manifestarse con disnea, palpitaciones por arritmias, sincopes...Es importante la asociaciéon de un mayor
riesgo de muerte stibita cardiaca en estos pacientes, fundamentalmente en gente joven.

Desde el punto de vista clinico se clasifica hemodindmicamente la MCH en obstructiva y no obstructiva
en funcion de que exista o no obstruccion al tracto de salida del ventriculo izquierdo (OTSVI) por
movimiento sistolico anterior de la valva anterior mitral. Los pacientes con obstrucciones significativas
presentan mayor progresion de los sintomas, insuficiencia cardiaca y muerte subita. La OTSVI puede
darse en reposo o ser provocable con maniobras de valsalva o con ejercicio.

La expresion morfologica de la miocardiopatia hipertrofica es variable. El criterio diagnostico por RM
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para la MCH es un espesor miocardico al final de la didstole mayor de 15 mm, si bien esta afectacion
puede ocurrir en cualquier parte del ventriculo; la hipertrofia asimétrica septal es la forma mas frecuente,
otros tipos son la hipertrofia apical, concéntrica, medioventricular, en pseudomasa o segmentaria.

H. medio-ventricular

De las pruebas de imagen empleadas la radiografia de térax: puede ser normal o presentar signos
indirectos de hipertrofia miocardica como el borde cardiaco izquierdo elevado y redondeado. En fases
avanzadas de la enfermedad se puede ver aumento del indice cardiotoracico y signos de insuficiencia
cardiaca.

La ecocardiografia es la técnica mas extendida en el estudio primario de la MCH, se emplea como
método de screening en la evaluacion de la hipertrofia de VI. Es capaz de determinar la presencia de
hipertrofia y su distribucion, no obstante es una técnica operador-dependiente, se ve influenciada por la
ventana acustica, y tiene limitaciones en la evaluacion del dpex, la pared posterolateral del VIy de la
pared libre del VD por su localizacion.

Mientras la ecocardiografia supone casi siempre el métodos de estudio inical, la RM es la técnica de
referencia para la evaluacion de la MCH. Es superior a la ecografia en el estudio morfolégico y de la
distribucion de la enfermedad, y ademas permite calcular la masa del VI, detectar fibrosis / necrosis
miocérdicas y realizar monitorizacion post tratamiento.

La TC permite estudiar la funcion y contractilidad cardiaca, aunque en la actualidad no tiene una
indicacion clara.

Radiografia de térax PA. indice cardiotoracico
aumentado.

RM (plano 4C). Severa hipertrofia
asimétrica septal

2. DIAGNOSTICO POR RM DE LA MCH.

PROTOCOLO DE ESTUDIO

El protocolo de estudio de la miocardiopatia hipertrofica incluye la obtencion de las siguientes
secuencias:
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Secuencias localizadoras en los tres planos anatomicos naturales (axial, sagital y coronal). Son
secuencias de baja resolucion y rapida adquisicion obtenidas con sincronizacion cardiaca y en apnea.

Secuencia FIESTA (SSFP) en plano axial incluyendo desde tronco supraadrticos hasta ctipulas
diafragmaticas. Permite determinar la posicion del corazén para poder planificar el estudio, ademas de la
visualizacion de las estructuras toracicas extra cardiacas.

Estudio funcional del corazon.

UTILIDAD: Las secuencias cine multiplanares permiten:

- Caracterizar adecuadamente la distribucion de la hipertrofia,
- Obtener informacion sobre la estructura y funcion ventricular
- Valorar la contractilidad regional.

OBTENCION: Se emplean secuencias cine Steady State Free Precession (SSFP), con buena relacion
sefial/ruido. La adquisicion se realiza con sincronizacion cardiaca y en apnea.

Se obtienen en distintos planos intrinsecos al corazon: eje corto, eje largo vertical o 2C, eje largo
horizontal 0 4C, 3C y TSVI.

El estudio funcional comienza con la adquisicion de distintos localizadores de los planos anatomicos del
corazon con obtencion de un corte planificados sobre una Uinica imagen.

Axial FIESTA

Localizador 4C Localizador eje corto

A partir de este punto podemos obtener las secuencias cine SSFP en los planos cardiacos “corregidos” a
partir de los localizadores y programando varios cortes sobre dos planos distintos. En las siguientes
diapositivas mostramos la programacion de las distintas secuencias y las estructuras anatomicas que se
estudian en ellas:

Cine 4C: se obtiene programando sobre imagen del localizador 2C (plano que pasa por dpex VIy
punto medio del plano mitral) y sobre imagen del localizador del eje corto (plano que pasa por musculo
papilar antero-lateral y pared libre del VC.

Es util para:

Determinar tamafio y morfologia de ambos ventriculos y auriculas

Valorar cara septal y lateral del VI, apex cardiaco, pared libre del VD, y valvulas mitral y tricuspide.
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ESTRUCTURAS
ANATOMICAS:
VD: ventriculo
derecho
VI ventriculo
izquierdo
- Licara lateral VI
(antero-lateral)
S: septo
interventricular
(inferior)
AD: auricula derecha
- Al: auricula izquierda
- M: vélvula auriculo-
ventricular izquierda
(mitral)

s

4C corregido

| Localizador 2¢ |

Cine 2C de VI: se obtiene programando sobre imagen del 4C corregido (plano que pasa por apex
V1 y punto medio de la valvula mitral) y sobre imagen del localizador del eje corto (plano paralelo al
septo interventricular que pasa por caras anterior e inferior del VI).
Es util para:

Valorar relaciones anatomicas superoinferiores y anterosuperiores del VI

Valorar contractilidad caras inferior y anterior del VI y de apex cardiaco.

ESTRUCTURAS
ANATOMICAS:
VI: ventriculo
izquierdo
- Al auricula izquierda
A: cara anterior VI
I: cara inferior VI
- M: vélvula auriculo-
ventricular izquierda
(mitral)

2C corregido

[ Localizador eje corto |

Cine eje corto: se obtiene programando multiples cortes que cubran toda la extension de los
ventriculos sobre imagen del cine 4C (plano perpendicular al septo IV a nivel medio-ventricular) y sobre
imagen del cine 2C (plano paralelo a la valvula mitral y perpendicular al eje del VI).

Es util para:

Valorar la contractilidad regional

Cuantificar la funcion de ambos ventriculos (volumenes cardiacos, fraccion de eyeccion, engrosamiento
sistolico, masa miocardica) mediante el trazo de los contornos epicardicos y endocardicos.
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ESTRUCTURAS
ANATOMICAS:
- Vi ventriculo
izquierdo
VD: ventriculo
derecho
A: cara anterior VI
L: cara lateral VI
Iz cara inferior VI
- S:septo
interventricular
PP: musculo papilar
posterior
PA: musculo papilar
anterior

Eje corto corregido

[ cinezc |

Cine eje 3C: se obtiene programando sobre el eje corto basal un plano perpendicular al eje corto
que pase a través del tracto de salida del ventriculo izquierdo (TSVI).

Es util para:

Valorar estenosis del TSVI, valvulares, supra e infravalvulares
Analizar la contractilidad de las caras anteroseptal e inferolateral del VI
Valorar morfologia y grosor de la cara anteroseptal.

ESTRUCTURAS
ANATOMICAS:
VI: ventriculo
izquierdo
- Al auricula izquierda
- SA:septo anterior
- IL: cara infero-lateral
vi
- TSVI: Tracto de salida
del Vi
VAo: vilvula adrtica
AA: Jorta ascendente
- TSVD: tracto de salida
del VD

Cine TSVI modificado: se obtiene programa sobre el 3C con un plano que pasa por la aorta

ascendente y el centro de la valvula adrtica.

Es 1til para valorar la valvula adrtica, raiz adrtica, union sino-tubular y el segmento proximal de la aorta

ascendente.
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ESTRUCTURAS
ANATOMICAS:
- VI ventriculo

izquierdo

- VAo: vélvula adrtica
RA: raiz adrtica

- AA: aorta ascendente

Estudio de cuantificacion de flujo

UTILIDAD: Secuencia empleada para obtener un mapa de las velocidades del flujo en un determinado
vaso, y asi poder calcular los volumenes anterogrado y retrégrado (si existiese).

OBTENCION: el corte se establece 1 cm por encima de la valvula adrtica, en un plano perpendicular al
vaso, planificado sobre el plano TSVI y ajustando la velocidad de codificacion a la velocidad real del
flujo (la velocidad en la aorta es habitualmente 200 cm/s). Se obtienen imagenes en multiples fases de un
ciclo cardiaco en dos series distintas, una anatomica y una de fase, a partir de las cuales se genera una
curva velocidad-tiempo o de flujo-tiempo que permiten cuantificar la velocidad del flujo, lo que permite
calcular el volumen anterdgrado y el volumen retrogrado (si existe), y los gradientes de presion en los

vasos.

Estudio de cuantificacién de
flujo en la vélvula aértica

- Plano perpendicularal flujo 1 cm por
encima de la valvula adrtica

- Velocidad de codificacion sobre 200 cm/s

- Series de imagenes anatomicasy de fase
para obtener curva de flujo y calcular
G anterogradoy retrégrado (si

existiese)

Estudio de perfusion miocardica

UTILIDAD: Secuencia empleada para estudiar la irrigacion del miocardio y detectar posibles areas de
hiposeinal por hipoperfusion miocardica

OBTENCION: Se emplean secuencias EG potenciadas en T1 con tiempos de adquisicion muy cortos cor
alta resolucion espacial. Se programan tres cortes paralelos orientados en el eje corto (centrados
aproximadamente en segmentos basales, medios y apicales) y se adquieren simultdneamente con una
inyeccion rapida de gadolinio I'V (dosis 0,1 mmol/kg). La adquisicion se realiza en apnea durante los
primeros segundos seguido de respiracion suave y superficial.
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Secuencia de
Perfusion

* hip ;

zona de hiposeial en contraste
con el miocardio que realza
normal

Estudio de realce tardio

UTILIDAD: secuencias empleadas para detectar areas de tejido miocardico en el que existe una
retencion anormal de contraste por una alteracion de la cinética de distribucion de este (por ejemplo en la
fibrosis), lo que se traduce en un aumento de la sefial del miocardio.

OBTENCION: se emplea una secuencia EG potenciada en T1 modificada mediante la emision de un
pulso de inversion de la magnetizacion en cada excitacion y la adquisicion se realiza en un tiempo
concreto en el que, durante el proceso de recuperacion de la magnetizacion, la sefial del miocardio
atraviesa la linea de 0, siendo nula.

Tras la adquisicion de la secuencia de perfusion se administra segundo bolo de gadolinio IV a una dosis
de 0,1 mmol / kg, y tras 10 min de espera se lanzan tests para ajustar el tiempo de inversion (TI) (se
comienza por 225 mseg y se va incrementando) y seleccionar el optimo (en el que mas se anula la sefial
del miocardio). Posteriormente adquirimos la secuencia IR-TFE con el TI elegido en los planos eje corto.
2Cy4C.

El miocardio normal es hipointenso en esta secuencia. Las areas de miocardio anormal hiperintenso
representan zonas de fibrosis.

Secuencias de Realce Tardio

- IRTFE con tiempo ‘
para anular la secuencia del miocardio

- Se obtienen en planos 4C, 2C y eje corto
~ El miocardio se ve negro, la presencia de

fibrosis se veria como zona de hipersefal (o
realce tardio) intramiocardico

HALLAZGOS RADIOLOGICOS

Hipertrofia miocardica: La cuantificacion del grosor miocardico > 15 mm. es el hallazgo morfolégico
mas importante para el diagnostico de la MCH y el seguimiento post tratamiento. La localizacion de la
hipertrofia es muy variable. El fenotipo mas habitual es la hipertrofia asimétrica septal, seguida en
frecuencia por la apical. También puede ser simétrica, medio-ventricular y/o biventricular.
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Para la cuantificacion del espesor miocardico se emplean las secuencias cine en planos eje corto, 2C o
eje largo vertical y 4C o eje largo horizontal.

pex>15 d .
segmentos medios con colapso
- Relacién espesor miocardico de cavidad en sistole.
apical / basal > 1,3. - Frecuentemente se forman
- Mejor prondstico, menor aneurismas apicales
asociacion con muerte stbita - Alta asociacion con arritmias,

'mboli sistémico.
Plano 4C - didstole Plano 4C - sistole Gl LS C

Plano 4C- didstole Plano eje corto - sistole

Incremento de la masa cardiaca. La cuantificacion de la masa miocardica en pacientes con MCH se
emplea como parametro para definir la severidad de la hipertrofia. La RM es la técnica de referencia pare
calcular la masa miocardica.

Para la cuantificacion de la masa miocardica se emplean las secuencias cine en plano eje corto; la masa
se obtiene a partir de delimitar los bordes endocardicos y epicardicos del VI.

oo e e

I a

- Espesores miocdrdicos
dentro de la normalidad: <
15 mm.

- Masa miocardica: 85g..

Plano 4C

Alteraciones de la contractilidad segmentaria de origen multifactorial ya que son atribuidas a focos de
fibrosis, isquemia miocardica, alteraciones en las proteinas contractiles... La alteracion de la
contractilidad segmentaria es proporcional al grado de hipertrofia. No se altera la contractilidad global,
por lo que la fraccion de eyeccion es normal.

Para la evaluacion de la contractilidad segmentaria se emplean fundamentalmente la secuencias cine el
plano eje corto, aunque también son utiles las secuencias cine 2C o 4C.

Disfuncion diastélica: existe restriccion de la distensibilidad miocardica debido a la desorganizacion de
los haces musculares.

Obstrucciéon dinamica del tracto de salida del VI (TSVI): secundario al movimiento sistolico anterior
de la valvula mitral. Es uno de los hallazgos més importantes de la MCH ya que determina la
presentacion clinica del proceso e implica un manejo terapéutico diferente a la MCH no obstructiva.
Para la evaluacion de la obstruccion del TSVI se emplean fundamentalmente la secuencia cine en el
plano 3C. Si existe movimiento sistolico anterior de la valvula mitral y obstruccion al TSVI se observa
un chorro hipointenso en el tracto de salida.
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Se puede cuantificar mediante secuencias cine RM con codificacion de la velocidad, que también
permiten cuantificar el volumen y fraccion de regurgitacion de la insuficiencia mitral.

P 3c- disic

obstruccién dindmica en el
VI

- Puede existir obstruccion
latente (no existe en situacion
basal pero se puede inducir
con farmacos o ejercicio)

Plano 3C~ didstole Plano 3C- sistole

Insuficiencia mitral, por distorsion de las valvas mitrales con crecimiento de la valva anterior. Para la
evaluacion de la insuficiencia mitral se estudian las secuencias cine en planos 2C y 4C, observando un
jet de flujo turbulento como vacio de sefial desde el VI hacia la Al durante la sistole. Para su
cuantificacion se emplea la secuencia de cuantificacion de flujo.

seffa
insuficiencia adrtica (cabeza de
flecha)

Realce tardio intramiocardico: secundario a fibrosis y necrosis, mas frecuente en los segmentos
hipertroficos aunque también puede verse en segmentos no engrosados. Se corresponde con los defectos
de perfusion y con las alteraciones segmentarias de la contractilidad.

Para su caracterizacion se emplean las secuencias de realce tardio tras la administracion de gadolinio, en
las que las areas de fibrosis se corresponden con hipersenal en el miocardio.
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)

Realce Tardio Realce Tardio

Hipoperfusion regional por isquemia miocardica. La isquemia es un hallazgo importante en estos
pacientes por ser uno de los marcadores de muerte subita. Existen estudios que demuestran que la
severidad de la isquemia miocardica se correlaciona con el grado de hipertrofia.

e /

Perfusién 4C RT eje corto

Disminucion del volumen sistolico. Puede existir disminucion del volumen sistdlico, no obstante este
suele estar conservado hasta estadios finales.

3. DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

El diagnostico diferencial de la MCH debe hacerse con otras causas de engrosamiento focal / difuso del
miocardio como la amiloidosis, la sarcoidosis, la hipertrofia secundaria, o el corazon del atleta. Esta
diferenciacion se establece mejor en los estudios de RM.

Los criterios empleados son la distribucion, la sefial y contractilidad del segmento afectado, y el patron
de realce tardio.
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DIAGNOSTICO DIFERENCIAL MCH

MCH Variable, predominio
vi

Corazén del atleta Engrosamiento
circunferencial < 15
mm

Hipertrofia Ligero engrosamiento

dari i fe ial del

miocardio

Amiloidosi Hip fia difusa +

Mesocardico

No
No

Difuso subendocardico

musculo papilar

Sarcoidosis + frec hipertrofia
septo basal

onTi: p
amiloidealargael T1
Nodulary parcheado
Transmural en fases
crénicas

Imagenes en esta seccion:

Sefial similar al
miocardio

Alt contractilidad
segmentaria

AP: ejercicio intenso

Contractilidad
conservada

AP: HTA, estenosis
adrtica

Hiposefalen T1y
T2

Hiperseiial en T2
Frec afectacion
multisistémica

M

SauaVaora

SeRam e

Sociedad Espafola de Radiologia Médica Radiodiagnostico

Fig. 1: Portada
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Clasificacion de las miocardiopatias de
la American Heart Association (AHA

Miocardiopatia Tako Tsubo

Periparto

Taquicardia inducida

Niflos de madre diabética insulino-dependiente

Fig. 2: Clasificacion de las miocardiopatias de la American Heart Association (AHA)
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H. medio-ventricular

Fig. 3: Principales fenotipos de la MCH
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Radiografia de térax PA. [ndice cardiotoracico
aumentado.

RM (plano 4C). Severa hipertrofia
asimétrica septal

Fig. 4: Pruebas de imagen en la MCH
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Axial FIESTA Localizador 2C

A partr de localusdor 4C e
traza corte anico perpendicular
al eje def VI a nivel medio
ventricular

)

Localizador 4C Localizador eje corto

Fig. 5: Protocolo estudio MCH. Adquisicion de secuencias localizadoras de los planos anatomicos del
corazon .
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Locallzador eje corto

ESTRUCTURAS
ANATOMICAS:

4C corregido

VD: ventriculo
derecho

- VI ventriculo

1zqueerdo

- L:cara lateral VI

(antero-lateral)

- S:septo

interventricular
(inferior)
AD: auricula derecha

- Al: auricula izquierda.
- M: vélvula auriculo-

ventricular izquierda
(mitral)

,r Localizador 2C

Fig. 6: Protocolo estudio MCH. Adquisicion del cine 4C
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| Localizador eje corto ‘

ESTRUCTURAS
NATOMICAS:

- Al auricula izquierda
- A:cara anterior Vi

- M: vélvula auriculo-

VI: ventriculo
izquierdo

I; cara inferior VI

ventricular izquierda
(mitral)

2C corregido

Fig. 7: Protocolo estudio MCH. Adquisicion del cine 2C
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ESTRUCTURAS

ANATOMICAS:

- VI ventriculo
izquierdo
VD: ventriculo
derecho

- A:cara anterior VI

- L: cara lateral VI

- b cara inferior VI

- S:septo
interventricular

- PP: musculo papilar

posterior

PA: musculo papilar

anterior

Eje corto corregido

[ Cine 2€ |

Fig. 8: Protocolo estudio MCH. Adquisicion del cine eje corto
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Eje corto basal

ESTRUCTURAS
ANATOMICAS:

Eje 3C

VI: ventriculo
izquierdo

- Al auricula izquierda
- SA: septo anterior
- IL: cara infero-lateral

Vi

- TSVI: Tracto de salida

del VI

- VAo: valvula adrtica

AA: aorta ascendente

- TSVD: tracto de salida

del VD

Fig. 9: Protocolo estudio MCH. Adquisicion del cine 3C
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ESTRUCTURAS

ANATOMICAS:

- VI ventriculo
izquierdo

- VAo: valvula adrtica

- RA:raiz adrtica

- AA: aorta ascendente

TSVI

Fig. 10: Protocolo estudio MCH. Adquisicion del cine TSVI
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Estudio de cuantificacion de
flujo en la valvula adrtica

encima de la v
- Velocidad de codificacién sobre 200 cm/s

- Series de imagenes anatomicasy de fase
para obtener curva de flujo y calcular
volimenes anterogradoy retrogrado (si
existiese)

Fig. 11: Protocolo estudio MCH. Adquisicion de secuencia de contraste de fase.
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Secuencia de
Perfusion

vod r'f ]
como

Cadn ir el

)
o

zona de hiposefial en contraste
con el miocardio que realza
normal

Fig. 12: Protocolo de estudio MCH. Adquisicion de secuencia de perfusion.
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Secuencias de Realce Tardio

‘para anular la secuencia del miocardio

- Se obtienen en planos 4C, 2C y eje corto
- El miocardio se ve negro, la presencia de

fibrosis se veria como zona de hipersenal (o
realce tardio) intramiocardico

Fig. 13: Protocolo estudio MCH. Adquisicion de secuencias RT
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Plano eje corto

mm.

- Relacion espesor miocdrdico
apical / basal > 1,3,

- Mejor prondstico, menor
asociacidon con muerte subita

Plano 4C - didstole Plano 4C - sistole

Fig. 14: Tipos de MCH: asimétrica septal y asimétrica apical
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- Frecuentemente se forman
aneurismas apicales

- Alta asociacion con arritmias,
embolismo sistémico.

Plano 4C - didstole Plano eje corto - sistole

Fig. 15: Tipos de MCH: concéntrica y medioventricular.
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- Espesores miocdrdicos
dentro de la normalidad: <
15 mm.

- Masa miocardica: 85g..

Fig. 16: Incremento de la masa miocardica.
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-

Plano 3C~ didstole Plano 3C- sistole

- Puede existir obstruccion
latente (no existe en situacion
basal pero se puede inducir
con farmacos o ejercicio)

Plano 3C~ didstole | Plano 3C- sistole

Fig. 17: Obstruccion dinamica del TSVI
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~EIRT se debe a retencion de
gadolinio secundario a
fibrosis / necrosis.

Realce Tardio

Realce Tardio ’

Fig. 18: Realce tardio intramiocardico
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insuficiencia adrtica (cabeza de
flecha)

Fig. 19: Insuficiencia valvula mitral
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Perfusién 4C RT eje corto

Fig. 20: Hipoperfusion regional
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DIAGNOSTICO DIFERENCIAL MCH

o e L I e T et O oy

MCH Variable, predominio Mesocardico Senal similar al

Vi miocardio
Alt contractilidad
segmentaria
Corazén del atleta Engrosamiento No AP: ejercicio intenso
circunferencial < 15 Contractilidad
mm conservada
Hipertrofia Ligero engrosamiento No AP: HTA, estenosis
secundaria circunferencial del aortica
miocardio
Amiloidosis Hipertrofia difusa £ Difuso subendocardico HiposenfalenTly
engrosamiento Seleccion TI: proteina T2
musculo papilar amiloidealargael T1
Sarcoidosis + frec hipertrofia Nodulary parcheado Hipersefal en T2
septo basal Transmural en fases Frec afectacion
cronicas multisistémica

Fig. 21: Diagnostico diferencial de la MCH

Conclusiones

La RM es la técnica de referencia para el diagndstico y seguimiento de la MCH. Un buen manejo del
protocolo de estudio y el conocimiento de los principales hallazgos de esta patologia permite un correcto
diagnéstico y tipificacion de la patologia, ademas de una adecuada estratificacion pronostica.
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