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Objetivos Docentes

* Describir el protocolo de RM empleado en nuestro centro para el estudio de los pacientes con sosp
miocardiopatia no compactada.

* Describir los hallazgos por RM en la miocardiopatia no compactada (criterios morfoldgicos),
ejemplificando con casos recogidos en nuestro hospital.

» Valorar la utilidad de la RM en el estudio de la miocardiopatia no compactada.

Revision del tema

Las miocardiopatias son un amplio grupo de enfermedades que afectan al miocardio. El musculo mioc&
estructural y funcionalmente anormal, en ausencia de enfermedad coronaria, hipertension arterial, valvulc
enfermedad congénita suficiente para causar la anomalia miocardica observada.

La American Heart Association (AHA) public6é un documento de consenso en el 2006 con una nueva
clasificacion basada en la genética molecular, definiendo las miocardiopatias como “un grupo heterogéne
enfermedades del miocardio asociadas a disfuncion mecanica y/o eléctrica que generalmente (pero no de
invariable) presentan hipertrofia ventricular inadecuada o dilatacion y que son debidas a una variedad de
que frecuentemente son genéticas. Las miocardiopatias pueden estar confinadas al corazon o ser parte de
desorden sistémico generalizado, conduciendo a menudo a la muerte cardiovascular o a la insuficiencia ¢
progresiva® (Maron BJ, 2006).

Existen varias clasificaciones de las miocardiopatias; la AHA (2006) las divide en:

1. Miocardiopatias primarias: confinadas exclusiva o predominantemente al musculo cardiaco. Se div
genéticas, adquiridas y mixtas.

2. Miocardiopatias secundarias: en las que la afectacion del misculo cardiaco forma parte de un deso
sistémico y multiorganico. En clasificaciones anteriores eran las denominadas “miocardiopatias es]
o enfermedades especificas del musculo cardiaco”.

Miocardiopatia no compactada (MCNC):
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También denominada no compactacion del ventriculo izquierdo, no compactacion aislada del ventri
izquierdo o miocardiopatia “espongiforme”.

Se clasifica como:

* Miocardiopatia primaria (Organizacién Mundial de la Salud).

* Miocardiopatia “no clasificada™: no esta claro si la compactacion del ventriculo izquierdo es una
miocardiopatia separada o meramente un rasgo morfoldgico congénito o adquirido compatible con
miocardiopatias fenotipicamente distintas (Sociedad Europea de Cardiologia).

* Miocardiopatia genética (AHA).

Se trata de una patologia con una prevalencia baja (0.014-0.17%).

Se define por los hallazgos morfologicos:

» Miocardio engrosado con dos capas:
° Endocérdica no compactada
o Epicardica compactada
» Prominentes trabeculaciones y recesos endomiocardicos profundos intertrabeculares en el miocard
comunican con la cavidad del ventriculo izquierdo, tipicamente localizados en el 4pex y las parede
inferior medial y lateral.

Fisiopatologia:

La compactacion de la malla trabecular del miocardio se produce entre las semanas 5%-8* de gestacion y s
caracteriza por la progresiva desaparicion de los espacios intertrabeculares de aspecto sinusoidal del mio
embrionario, que se transforman en capilares intramiocardicos y que participan en la circulacién coronari
desarrolla desde el epicardio al endocardio, de la base al apex y del septo a la pared lateral, lo que explice
localizaciones més frecuentes del miocardio no compactado.

Fig. 1

Se cree que la MCNC es secundaria a una alteracion de la maduracion del miocardio durante la embriogé
por el cese precoz de la compactacion debido a una mutacidon genética aleatoria o a un trastorno genético
(transmision autosémica dominante).

Clinica:

La MCNC puede darse en cualquier rango de edad y presenta una expresion fenotipica variable:
* Pacientes asintomaticos
 Fallo cardiaco, arritmias, eventos tromboembodlicos

» Muerte subita

No hay un tratamiento especifico para la MCNC, por lo que el manejo de estos pacientes dependera de la
existencia de disfuncion cardiaca o arritmias. El diagndstico precoz y preciso es obligatorio para descarta
diagndsticos subyacentes y prevenir complicaciones mayores.

Diagnostico diferencial:

» Miocardiopatia dilatada, miocardiopatia hipertréfica apical, fibroelastosis endocérdica, trombo apic
ventriculo izquierdo.

Pagina 2 de 16 www.seram.es




* Hipertrabeculacién con miocardio compactado normal: se da en atletas de é€lite, anemia de células
falciformes, embarazo.

Diagnostico:

* Pruebas de imagen:
o Ecocardiografia transtoracica
o RM cardiaca
» Test genéticos: es una enfermedad heterogénea genéticamente, habitualmente con herencia AD, au
también se han descrito casos ligados al cromosoma X.
* Valoracion neurologica: ocasionalmente se asocial otras malformaciones congénitas.
+ Estudio electrofisiologico: en caso de arritmias sintomaticas, sincope.
* Cribado en familiares de primer grado: ecocardiografia + test genéticos.

Pruebas de imagen en la MCNC:

El diagndstico de la MCNC es complejo, ya que se trata de una entidad que comparte hallazgos con otras
miocardiopatias.

1. Ecocardiografia:

* Prueba de diagnostico inicial

 Alta sensibilidad (falsos positivos elevados)

* Existen varias definiciones de la enfermedad y muchos criterios diagndsticos, por lo que es dificil ¢
cuales son los mejores para un buen diagnostico

Operador dependiente, paciente dependiente

Fig. 2
2. RM cardiaca:

Se emplea para confirmar el diagndstico ante la sospecha por ecocardiografia.
Permite valorar:

* Anatomia y morfologia

* Funciéon

* Caracterizacion tisular

* Viabilidad miocardica (tras la inyeccion de contraste intravenoso)

Requerimientos para la realizacién de un estudio de RM cardiaca:

* Equipode 1.5T
» Antena de superficie (phased array)
* Sincronizacién ECG y respiratoria

El protocolo basico de estudio ante la sospecha de MCNC en nuestro centro consta de:

* Localizadores en los tres planos
» Secuencia FIESTA axial de torax
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* Localizadores SSFP

» Secuencias cine SSFP (“sangre blanca”)

» Secuencias potenciadas en T2 doble IR STIR (“sangre negra™)
» Secuencias de realce tardio: T1 GRE

1. Secuencias morfolégicas:

» Secuencias en “sangre blanca”: son secuencias eco de gradiente (EG). El interior del corazon y d
vasos aparece hiperintenso por el T2 relativamente largo de la sangre y por el flujo que entra en el
la imagen y que contrasta con la pérdida de sefial por saturacion de los tejidos estacionarios.

FIESTA axial: valorar la anatomia del térax, el corazon y el parénquima pulmonar.
Cine SSFP (steady-state free precession) en planos 4 camaras (4C), eje corto, 2 camaras (2C) y 3 camara
del ventriculo izquierdo (VI).

Fig. 3 Fig. 4 Fig. 5

* Secuencias en “sangre negra”: son secuencias espin eco (SE). Se obtienen con pulsos de radiofre
selectivos para cada corte, de manera que la sangre que fluye a través del plano durante la obtenci6
imagen no proporcionara sefal, es decir, el interior del corazon y de los vasos aparece hipointenso.
potenciarse en T1 (informacion anatémica) o T2 (caracterizacion tisular). Para obtener imagenes di
mas rapida se han conseguido las secuencias FSE.

T2 FSE doble IR STIR en planos 4C, eje corto, 2¢ y 3C del VI: consiguen una supresion efectiva de la sei
sangre con una muy buena delineacion de los limites sangre-miocardio, con alta intensidad de sefal de
endocardio, lo que permite diferencial el miocardio no compactado cuando hay dudas en el resto de secuc

Fig. 6
2. Funcion:
 Secuencias cine SSFP en planos 4C, eje corto, 2C y 3C del VI.

Fig. 3 Fig. 4 Fig. 5

3. Viabilidad miocardica:

» Secuencia potenciada en T1 GRE para la valoracion del realce tardio en planos 4C, eje corto, 2C y
VI. El gadolinio es un agente extracelular que se acumula en las areas de expansion intersticial (fil
edema o infiltracion). Se suprime la sefial de miocardio sano y el realce corresponder a las zonas
patologicas.

Fig. 7

Hallazgos por RM en la MCNC:

La RM proporciona gran resolucion espacial y buen contraste entre la trabeculacion y la sangre que rodes:
Permite valorar:

1. Miocardio engrosado y con dos capas:
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* Endocardica no compactada:

Presencia de trabéculas
Recesos intertrabeculares profundos comunicados con la cavidad ventricular

* Epicardica compactada

Fig. 8

2. Ausencia de musculos papilares
3. Otros:

* Disfuncidn sistolica o diastolica: suele ser frecuente la disfuncion sistolica, por defectos de la reser
flujo coronario y defectos de la microcirculacion. La disfuncion diastolica es tipica, atribuida en pa
relajacion anormal por la excesiva trabeculacion.

* No compactacion del ventriculo derecho: es muy rara en el adulto. Con frecuencia, coexiste con la
compactacion del ventriculo izquierdo.

* Fibrosis miocardica: es un marcador pronostico independiente en diferentes tipos de miocardiopati

Criterios diagnosticos de MCNC por RM:

* Criterios de Petersen: son los que empleamos en nuestro centro para establecer el diagndstico de

Medida de la ratio miocardio no compactado (MNC): miocardio compactado (MC) mayor de 2,3.
La medicion se realiza en telediastole y en el eje largo.

* Criterios de Jacquier:

Medida de la masa de miocardio trabeculado mayor del 20% de la masa total del ventriculo izquierdo.
La medicion se realiza en telediastole y en el eje corto.

Fig. 9

Se ha observado que los criterios de Petersen pueden resultar en un sobrediagnostico en poblaciones con
probabilidad pretest y los criterios de Jaquier tienen baja reproducibilidad para la medida del porcentaje ¢
masa trabecular.

Las figuras Fig. 10 Fig. 11 Fig. 12 Fig. 13 Fig. 14 corresponden a casos de pacientes con MCNC.
Las figuras Fig. 15 Fig. 16 Fig. 17 Fig. 18 corresponden a otras alteraciones del miocardio, diagnostico
diferencial con la MCNC. La RM cardiaca ayuda establecer un diagndstico definitivo.

Ventajas de la RM cardiaca:

* Permite la valoracion del corazon en cualquier plano
* Es independiente del morfotipo del paciente

* Caracterizacion tisular sin contraste intravenoso

* No radiacion ionizante

+ Relativa seguridad del gadolinio intravenosos

Es la prueba de eleccion para:
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» Seguimiento de pacientes
* Cribado familiar
* Estratificacion del riesgo

Imagenes en esta seccion:
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Fig. 1: Desarrollo del miocardio. El miocardio aparece como una red de fibras que regresa entre la 5*-8%
de gestacion para formar el miocardio compactado externo y la capa interna de musculo liso (A). Enla M
hay un retraso en la morfogénesis con persistencia de la red trabecular (B).
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Criterios ecocardiograficos para el diagnésticode MCNC

Chin et al (criterios de California):
*MCNC es definida como la ratio X/Y20.5
*Planos eje corto paraesternal y apical, pared libre del VI en telediastole

Jenniet al (criterios de Zurich):

*Miocardio en dos capas: compactado (C) y no compactado {NC) con recesos endomiocardicos profundos:
NC/C>2

*Localizacion predominante en segmentos medio lateral, medio inferior y apical

*Evidencia de recesos intertrabeculares llenos de sangre de la cavidad del VI

*Plano eje corto en telesistole

Stollberger et al (criterios de Viena):

*24 trabeculaciones gue protruyen desde |la pared del VI, apical a los mm papilares y visibles en un plano
*Trabeculaciones con la misma ecogenicidad que el miocardio y movimiento sincronico con las contracciones
ventriculares

*Perfusion de los recesos intertrabeculares desde la cavidad del VI

*Plano 4C

Paterick et al (criterios de Milwaukee):

*Evaluacion del tamano de las trabeculaciones (NC) en relacion con el espesor del miocardio compactado (C)
en muiltiples planos y diferentes niveles del ventriculo

*Miocardio en dos capas, en planos eje cortoy niveles medio y apical, 2C y 4C

*El grosor de las dos capas del miocardio se mide mejor en plano eje corto en teledidstole, con ratio NC/C>2
siendo diagnostico de MCNC

*Funcion ventricular y movimiento miocardico anormal con diagnaéstico de MCNC

Fig. 2: Criterios por ecocardiografia para el diagndstico de MCNC.

2Cde VI ACde VI 3Cde VI

Fig. 3: Paciente con MCNC. Imagenes correspondientes a secuencias cine SSFP en planos 2C de VI (a),
3C de VI (c).
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Fig. 4: Paciente con MCNC. Imagenes que corresponden a la secuencia cine SSFP en plano eje corto.

Fig. 5: Paciente con MCNC. Secuencia cine SSFP en plano eje corto.
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3Cde VI Eje corto

Fig. 6: Paciente con MCNC. Secuencia potenciada en T2 doble IR STIR en planos 2C de VI (a), 4C (b),
VI (¢) y eje corto (d). Se diferencia claramente el miocardio no compactado (hiperintenso) del miocardio
compactado (intensidad de sefial intermedia).
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Eje corto
2Cde VI

3Cde Vi

Fig. 7: Secuencia T1 GRE tras la administracion de gadolinio iv (realce tardio) en planos eje corto (a-e),
2C de VI (g) y 3C de VI (h). En este paciente con MCNC no se aprecia retencion patologica de gadolinic

Fig. 8: MCNC. Medida del miocardio no compactado o MCN (linea roja) y del miocardio compactado o
(linea azul) en planos 3C de VI (a) y eje corto (b).
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Petersen et al (S=86%y E=99%)
RatioMCN:MC>2,3:1"*

Telediastole y eje largo

Jacquieret al (Sy E=93,7%)

Masa miocardio trabeculado
> 20 % masa total del VI

Telediastole y eje corto

* MCN: miocardio no compactado
MC: miocardio compactado

17,8/ 3,8=4,68

Fig. 9: Criterios por RM para el diagndstico de MCNC. Paciente con MCNC por criterios de Petersen, lo
utilizamos en nuestro centro, con una ratio MNC/MC de 4.68.

Miocardiopatia no compactada

Fig. 10: Paciente con MCNC. Se visualiza un miocardio engrosado y con dos capas diferenciadas, con m
predominio de la capa endocardica no compactada, que cumple los criterios de Petersen. Imagenes de sec
cine SSFP en planos 2C de VI (a), eje corto (b), 4c (c) y 3C de VI (d).
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Criterios de MCNC y hallazgos
compatibles con DAVD

Fig. 11: Paciente con hallazgos sugerentes de displasia arritmogénica del ventriculo derecho (DAVD) y |
Secuencias cine SSFP en planos (a) 2C de VI (criterios de MCNC), (b) 4C (dilatacion del VD vy criterios
MCNC) y (¢) TSVD (dilatacion aneurismatica del TSVD). (d) Secuencia potenciada en T1 axial, con infi
grasa del VD (en la actualidad no es criterio de DAVD).

Fig. 12: Secuencia cine SSFP en plano paralelo al TSVD que corresponde al paciente de la figura 11. Se
irregularidades / microaneurismas de la pared libre anterior del VD, en relacion con la displasia arritmog:
VD (DAVD).
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MCNC con VI severamente dilatado, asincronia y disfuncion sistélica muy severa, presencia
de realce tardio

Fig. 13: Paciente con MCNC y VI severamente dilatado, con realce tardio tras la administracion de gado
Imagenes de secuencias cine SSFP en planos (a) eje corto, (b) 4C y (d) 3C del VI. Secuencia T1 tras gadc
planos (d) 4C, (e) 2C del VI y (f) eje corto, donde se aprecia retencion patologica de gadolinio mesocérdi
segmentos inferior e inferolateral y lateral.

Fig. 14: Secuencia cine SSFP en plano 4C que corresponde al caso de la fugura 13. VI severamente dilat:
hipocontractilidad severa y asincronia; disfuncion sistolica muy severa.

i
} Insercion dispersa de los musculos papilares

Fig. 15: Secuencia cine SSFP en plano eje corto. Insercion dispersa de los musculos papilares.
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Musculo papilar prominente

Fig. 16: Musculo papilar prominente. Secuencias cine SSFP en planos (a) eje corto, donde se visualiza wi
musculo papilar posteromedial aumentado de tamafio, y (b) 3C del VI, sin criterios de no compactacion.

Hipertrabeculacion apical sin criterios de no
compactacion

Fig. 17: Hipertrabeculacion apical sin criterios de no compactacion. Secuencias cine SSFP en planos (a) -
2C del VI, (¢) y (d) eje corto.
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’ Miocardiopatia hipertréofica apical

Fig. 18: Paciente con miocardiopatia hipertréfica. Secuencias cine SSFP en planos (a) 4C, (b) 3C del VI
corto.

Conclusiones

La RM cardiaca desempena un papel relevante en el diagnostico de la MCNC, ya que presenta gran resol
espacial (técnica multiplanar) y permite la valoracion de la funcion cardiaca y la caracterizacion del tejids
secuencias sin y con contraste intravenoso).

Es de utilidad para valorar el prondstico en la MCNC, ya que permite identificar la presencia de disfuncic
ventricular y fibrosis (parametro de severidad clinica).

Ademas, la RM cardiaca es la prueba de eleccion en el seguimiento de pacientes y en el cribado familiar.
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