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Objetivos

* Revision de los principales
hallazgos clinicos,
epidemiologicos y en RM de
las miocardiopatias
hipertrofica y dilatada.

* Hallazgos RM de la
miocardiopatia no compacta.

* Resumen de las
manifestaciones de la
discinesia apical transitoria.
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Introduccion

* Las miocardiopatias son un grupo de
enfermedades miocardicas en las que el
musculo cardiaco es anormal, sin que se
demuestre una causa coronaria, hipertensiva,
valvular, o congénita que la justifique™.

* En 2008, la European Society of Cardiology
(ESC)* realizd una clasificaciéon basada en
fenotipos morfoldgicos y funcionales de |as
miocardiopatias, incluyendo los siguientes
fenotipos: Miocardiopatia dilatada (MCD),
hipertrofica (MCH), restrictiva (MCR),
arritmogeénica (MCA) y miocardiopatias no
clasificadas.



Protocolo RM

1.- Localizador.

2.- Secuencias cine sangre blanca Multicorte-
multifase en 4 planos: eje corto (ambos
ventriculos), eje largo (auricula y ventriculo
ipsilaterales), 4 camaras, 3 camaras (con
tracto de salida).

— Puede hacerse también dirigido a |a
valoracion del VD.

3.- Secuencia STIR. Si sospecha de edema
miocardico.

4.- Secuencias con contraste. Gadolinio 0,1
mmol/Kg de peso. Caudal: 4 mL/seg, seguido
de fisiologico.

— Realce tardio. A los 5-10 min de |3
inyeccion de contraste.
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Imagenes 1-6. Protocolo RM. Eje largo
(Imagen 1, superior izquierda), 3 camaras
(Imagen 2, superior media), eje corto (Imagen
3, superior derecha), 4 camaras (Imagen 4,
medio izquierda). Secuencia STIR (Imagen 5,
medio derecha) y secuencia de realce tardio
(Imagen 6, inferior).




Miocardiopatia dllatada
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 Enfermedad miocardica en la que se

demuestra una dilatacion del ventriculo
izquierdo (VI) y/o derecho con disminucion de
la contractilidad cardiaca en ausencia de
condiciones de sobrecarga anomala o
enfermedad coronaria significativa. La
dilatacion ventricular suele ser importante y
se puede acompanar de hipertrofia®. En 30-
50% de los casos hay antecedentes familiares.

Prevalencia: 1 cada 2500 adultos.

Se puede clasificar como primaria (genética,
adquirida o mixta), secundaria (infiltrativa o
autoinmune) e idiopatica-.



Miocardiopatia dilatada

Entre las causas de miocardiopatia dilatada,
debemos distinguir entre reversibles
(alcohdlica, periparto...) e irreversibles
(isquémica).

Conocer la etiologia de este tipo de
miocardiopatia es crucial, pues implica, en los
Casos en que es reversible, la posibilidad de
Instaurar un tratamiento.

Otra de las cosas a detectar es el posible
sustrato isquémico que puede asentar en
ellas, siendo de vital importancia
diagnosticarlo precozmente.
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Miocardiopatia dllatada

* Tiene una morbilidad y mortalidad
significativa, especialmente en adultos
jovenes. Es mas frecuente en hombres entre

20y 60 anos de edad-.

* Su curso clinico es impredecible, pues la
gravedad es variable, desde casos leves hasta
otros que progresan a insuficiencia cardiacay
hasta muerte subita, pero se considera un
pronostico general malo.

* Este pronostico parece que se relaciona con la
fraccion de eyeccion'?. La muerte subita (MS)
por taquicardia ventricular sostenida y
fibrilacion ventricular puede ser la primera
manifestacion de la MCD.
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Miocardiopatia dllatada

* Conla RM somos capaces de detectar la
dilatacion ventricular con grosor miocardico
normal, y el aumento de la masa cardiaca

total, hallazgos que constituyen el diagnostico
de la MCD.

* Otros hallazgos: calculo de la fraccion de
eyeccion (interviene en el prondstico), aparte
de servir para seguimiento y monitorizacion
del tratamiento.

 Es una técnica reproducible y objetiva.

* Funcionalmente la MCD se caracteriza por
disfuncion sistolica, disminucion del volumen
latido y aumento de los volumenes
telediastdlico y telesistdlico3.
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Miocardiopatia dllatada

* Adicionalmente, con el empleo de contraste
endovenoso, podemos detectar un posible
sustrato isquémico subyacente, y diferenciar
de otras causas secundarias potencialmente
tratables (hemocromatosis, Sarcoidosis...). Las
secuencias de realce tardio con gadolinio
(RTG) sirven para detectar areas de
necrosis/fibrosis del miocardio y pueden
ayudar a definir el pronodstico de |a
enfermedad®.

 Elvolumeny la masa del VI, ambos calculados
de forma objetiva, son predictores
independientes de mortalidad y morbilidad.

* Ladilatacion auricular se relaciona con la
insuficiencia valvular mitral (incompetente por
la dilatacion) y con el aumento de la presion
de llenado del VI =2 también existe cierto
componente de disfuncion diastdlica, que
podemos calcular.
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Miocardiopatia dllatada

* Esimprescindible, ante toda miocardiopatia
dilatada, diferenciar entre causa isquémica y
no isquemica, pues la primera puede
beneficiarse de un tratamiento de
revascularizacion y de tratamiento
farmacologico de prevencion secundaria. En
los casos de MCD idiopatica o primaria, el
tratamiento es de soporte, quedando el
trasplante como ultima estacion”.

* Elrealce tardio en la dilatacion ventricular de
causa isquémica es subendocardico y afecta a
l0s segmentos cardiacos segun |a
vascularizacion coronaria, con extension
transmural variable. En la MCD primaria o
idiopatica, aunque la mayoria de los pacientes
no presentan realce, lo mas frecuente es que
sea un realce lineal o mesocardico parcheado,
que afecta preferentemente al septo, sin
distribucion coronaria, y puede llegar hasta
epicardio o al VD~.
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Miocardiopatia dllatada

* Estratificacion del riesgo.

— FEVI. Relacion con la posibilidad de
muerte subita > necesidad de
marcapasos/DAl.

— Pero la mayoria de los pacientes con
muerte subita no tienen una alteracion
significativa de la FEVI.

— Realce tardio: Para deteccion de isquemia
v fibrosis.

* Fibrosis se relaciona con menor
contractilidad y como origen de
posibles arritmias.

* Sobre la isquémica es posible realizar
tratamientos especificos de
revascularizacion.

* Posible realce mesocardico en
pacientes con MCD no isquémica 2>
aumento del riesgo de taquicardia
ventricular®’
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Imagenes 7-10: Miocardiopatia dilatada.
Imagenes en eje 4 camaras (Imagen 7, superior
izquierda) y eje corto (Imagen 8, medio
izquierda). Imagen de realce tardio (Imagen 9,
inferior izquierda), donde se observa realce
subendocardico basal. Tabla resumen (Imagen
10, derecha), para valores de fraccion de
eyeccion, volumenes cardiacos, y masa
cardiaca.
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Miocardiopatia hipertrofica.

Aumento del grosor de la pared del ventriculo
izquierdo (VI) no condicionado por una
situacion de sobrecarga andmala'?®.

Miocardiopatia mas comun (prevalencia
0,2%)1%. Edad de diagndstico: entre 14-35
anos!Y. Si se desarrolla antes, suele ser factor
de mal prondstico'S.

Causa mas frecuente de muerte subita en
jovenes'’.

Herencia generalmente autosomica
dominante (60%).

Evolucion variable: Desde asintomatica hasta
sighos de obstruccion al flujo de salida del VI,
disfuncion sistolica y diastolica del VI,
arritmias auriculares y ventriculares e incluso
muerte subital®.
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Miocardiopatia hipertrofica.

 Papel de la RM: Diagnostico, localizacion de |a
hipertrofia, evaluacion de la severidad, calculo
del riesgo de muerte subita, cribado en
familiares, modificacion del tratamiento?!.

 Mutaciones mas frecuentes en pacientes con
MCH: de los genes MYBPC3 y MYH7°.

* Diagnostico por RM:

— Aumento del grosor de la pared (>15 mm y
> 2 desviaciones estandar de la media
poblacional en ninos) en uno o0 Mas
segmentos del miocardio del VI*S.

— En familiares de primer grado de un
enfermo con MCH, se considera patologico
un grosor = 13 mm?.
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Miocardiopatia hipertrofica.

 Hallazgos predictores del desarrollo de MCH
en pacientes asintomaticos**?:

— Criptas miocardicas.

— Elongacion de la valva anterior de |a
mitral.

— Aumento de la trabeculacion del VI en
segmentos apicales.

— Ventriculo izquierdo hiperdinamico.
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Imagenes 11-14. Miocardiopatia
hipertrofica. Eje corto (Imagen 11,
superior izquierda), 4 camaras (Imagen
12, superior derecha) y 2 camaras
(Imagen 13, medio izquierda), de
paciente con MCH difusa. Imagen de
MCH focal mediolateral (Imagen 14,
inferior izquierda).
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Imagenes 15-17. Miocardiopatia
hipertrofica. Eje largo (Imagen 15,
superior izquierda) y corto (Imagen 16,
superior derecha) de MCH. Tabla
resumen (Imagen 17, inferior izquierda
de parametros en paciente con MCH.




Imagenes 18-20. MCH, realce tardio. Eje corto (Imagen 18, superior izquierda) que
muestra realce intramiocardico anterobasal y septal. Eje largo (Imagen 19, superior
derecha), con realce intramiocardico en apex. Eje largo (Imagen 20, inferior derecha), con
realce intramiocardico en la superficie basal cardiaca.
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MCH. Fenotipos.
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VI hipertrofico no dilatado es el fenotipo clasico
(75%), siendo el remodelado adverso (5-15%) vy |la
MCH en fase terminal (5%) menos frecuentes?>.

1 Fenotipo clasico

* Hipertrofia ventricular. Suele detectarse en la
adolescencia y evolucionar hasta la edad de
adulto joveni14,

* Localizacion: Suele ser asimétricay
segmentaria, afectando con mas frecuencia a
l0s segmentos anteroseptal y anterior basales
(70%), pero también puede verse en los
segmentos apicales (10%), ser concéntrica y
difusa (5%), en el tercio medio del ventriculo
o ser focal*3.

 Masa ventricular. Aumentada (80%), pero
puede ser normal hasta en el 20% de los
pacientes'?.
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MCH. Fenotipos.

Puede detectarse tambien: Anomalias
morfologicas y funcionales en el aparato valvular
mitral (elongacion de la valva anterior y/o
posterior, prolapso o insuficiencia) y en los
musculos papilares (hipertrofia, alteracion en el
numero, morfologia, posicion e insercion*3.

Anomalias funcionales cardiacas =2 por ser un
ventriculo con cavidad pequena, con contractilidad
aumentada (fraccion de eyeccion > 65%):
Obstruccion en el tracto de salida del VI (OTSVI;
70%), disfuncion diastolica del VI, dilatacion de la
auricula izquierda, disfuncion microvascular y
fibrosis intersticial>.

La mayoria de los pacientes con fenotipo clasico de
MCH presentan OTSVI (70%) en reposo o latente!3.
La fibrosis miocardica es un hallazgo frecuente en
la MCH y su magnitud se correlaciona la severidad
de la disfuncion y del remodelado del VI*3.
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MCH. Fenotipos.

* Elrealce del miocardio por fibrosis esta
presente en casi el 50% de los pacientes y es
mas comun en los segmentos con mayor
hipertrofia.

* Elriesgo de muerte subita en el fenotipo
clasico es bajo (0,5-1%/ano), pero muy
variable en funcion de la etiologia genética y
factores personales. Factores pronosticos:
Grado de hipertrofia miocardica y OTSVI, el
tamano de la Al y la presencia y grado de
realce tardio (RTG)*3.
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MCH. Fenotipos.

2 Remodelado adverso

Hipertrofia evidente, pero existe disminucion
progresiva del grosor miocardico.

Anomalias funcionales: FEVI normal o

ligeramente deprimida. No suele existir mucha
OTSVI. Dilatacién moderada de Al*3.

Realce tardio presente, subendocardico, por
disfuncion microvascular. También puede ser
mesocardico y transmural por fibrosis (> 50%),
mas extenso que en el fenotipo clasico.

Existe relacion directa entre la extension de la
fibrosis y la dilatacion ventricular progresiva e
inversa con la funcion sistolica del VIL-.
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MCH. Fenotipos

3 Fase final

Condiciona disfuncion sistolica (fraccion de
eyeccion £ 50%).

Hasta ella evolucionan el 5-10% de los
pacientes.

Puede simular una miocardiopatia dilatada
con adelgazamiento difuso del miocardio,
dilatacion del VI, ausencia de OTSVI y
disfuncion microvascular severa.

En ocasiones simula una miocardiopatia
restrictiva con un VI de pequeno tamano vy
dilatacion severa de ambas auriculas.

Los defectos de perfusion subendocardicos
son frecuentes y el RTG mesocardico o

transmural es extenso y muy frecuente (75-
100%)*3.
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MCH. Estratificacic')h
del riesgo.

* Suele tener evolucidon benigna. El riesgo de muerte
subita es del 1-4%, vy suele ser la causa mas
frecuente de ésta en jovenes’®.

=

* Se ha propuesto el modelo matematico “HCM Risk-
SCD model” para el calculo del riesgo, que incluye:

— Edad.
— Antecedente de sincope de causa desconocida.

— G@Gradiente de OTSVI.

— Antecedentes de muerte subita en familiares
de primer grado.

— Presencia de taquicardia ventricular no
sostenida.

— Diametro de Al.
— Hipertrofia del VI (>30 mm).

* La presencia de realce tardio RTG por fibrosis en |la
RM, la isqguemia miocardica o las alteraciones
genéticas no se incluyeron en el analisis del
riesgo™.
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Miocardiopatia no
compacta.

 Miocardiopatia caracterizada por una region de
miocardio no compactado, con trabéculas
prominentes separadas por recesos profundos que
comunican con la cavidad del VI pero no con |a
circulaciéon coronariat®.
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 Base genética. Tipica de hombres de raza negra. Su
prevalencia es desconocida.

* Fisiopatologia:

— Hipotesis embrionaria. Interrupcion de la
compactacidon miocdardica normal. Esta
progresa desde la base hacia el apex, y podria
explicar por que las proximidades del apex son
las regiones en las que se detecta el miocardio
no compactado con mayor frecuencia*®.

— Hipotesis no embrionaria. Se basa en la posible
deteccion de hipertrabeculacion ventricular en
determinados pacientes en la edad adulta,
como mecahismo adaptativo a condiciones
anormales de elevada pre y postcarga del VI*/
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Miocardiopatia no
compacta.

Criterios de Petersen et al para el diagnostico por
RM18: Punto de corte para la relaciéon entre el
miocardio No compactado y compactado (NC/C) >

2,3 en diastole.

RM: Técnica superior al resto para valorar
extension, cuantificar la fraccion de eyeccion,
detectar areas de hipoperfusion y fibrosis, asi
como deteccion de trombos intraventriculares.

El patron de realce tardio con gadolinio (RTG)
pueden ser mesocardico, transmural,
subendocardico, o detectarse en la trabéculas, por
fibrosis. Incluso puede existir realce en areas
donde la relacion miocardio NC/C es normal (por la
distribucidon de la fibrosis)

Diagnostico diferencial: Todas aquellas
enfermedades que condiciones aumento de |a
precarga y de la postcarga (MCD, MCH, embarazo,
corazon del atleta, cardiopatia hipertensiva...)’.
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Imagenes 21-23. Eje 4 camaras (Imagen
21, superior izquierda), eje corto
(Imagen 21, superior derecha), y 3
camaras (Imagen 22, inferior derecha),
de Miocardiopatia no compacta, que
afecta a la region apico lateral del VL.
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Discinesia apical
transitoria

También conocido como sindrome de Tako-Tsubo
(STT), sindrome de disfuncion transitoria del
ventriculo izquierdo (VI)*° o abalonamiento apical.

Reversible. Buen pronostico.

Tipico de mujeres de mediana edad (entre 50y 70
anos). Desencadenado generalmente por estrés
fisico o psicoldgico severo>.

Patologia infradiagnosticada.

Caracteristico: Hipo/acinesia de segmentos medio-
apicales del VI con preservacion de los basales, en
ausencia de lesiones coronarias obstructivas.

No esta exento de complicaciones graves, siendo |a
mas frecuente la insuficiencia cardiaca (IC).
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Discinesia apical
transitoria

* No se conoce claramente su fisiopatologia =
diversas teorias:

— Aturdimiento miocardico. Por aumento de
catecolaminas.

— Vasoespasmo coronario multiple.
— QOclusion transitoria de una coronaria.
— Disfuncion de la microvascularizacion.

— Teoria de la descendente anterior
recurrente. Parece que estos pacientes
tienen una arteria DA mas larga que |a
media.

Asociaciones: Hepatopatia cronica, drogadiccion,
ansiedad, alteraciones emocionales, tumores,
hipertiroidismo, accidentes cerebrovascularesy
sepsis?’
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Discinesia apical
transitoria

* Presentacion clinica “atipica”: 33% de
pacientes. Alteracion de la contractilidad en |a
porcion media del VI, estando la del apex
respetada, lo que se conoce como “Tako-
Tsubo invertido”.

* En esta variante se ha detectado siempre un
evento estresante, cosa que no siempre se
consigue en el STT?°.

* Diagnostico.
— Comienzo agudo e induccion por estrés (65-80%). Mas frecuente

por la tarde.

— ECG. Elevacion del ST en precordiales, sin descenso reciproco. Es
frecuente inversion de la onda T que se autorresuelve.

— Troponinas. Ligera elevacion inicial.

— Coronarias normales. Suele realizarse un cateterismo ante la
sospecha de sindrome coronario agudo.

— Morfologia del VI: Abalonado. Las alteraciones de la contractilidad
no siguen un territorio coronario.

— Mejoria de la funcion cardiaca, hasta la recuperacion en torno al
mes™.
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Discinesia apical
transitoria.

Diagnostico por RM.

Alteracion de la contractilidad cardiaca, reversible,
sin distribucion vascular.

Morfologia abalonada del VI.
Caida de la Fraccion de Eyeccion.
Posible OTSVI por la hipercinesia basal.

En ocasiones se puede detectar SAM (movimiento
sistolico anomalo de la valvula mitral) del velo
anterior, similar a la que aparece en la
miocardiopatia hipertrofica obstructiva.

Puede formarse trombo apical por la acinesia.

El VD tambien se encuentra afectado con
frecuencia.

Secuencia STIR: Edema miocardico difuso o
transmural sin territorio de distribucion vascular.

Puede existir realce tardio.



magenes 24-27. Discinesia apical transitoria. Imagenes en eje corto (Imagenes 24 y
5, superiores) y eje 4 camaras (Imagenes 26, 27, inferiores), obtenidas en sistole
zquierda) vy diastole (derecha). Notese |la ausencia de contractilidad del segmento
pical en ambos estudios, en ausencia de causa isquémica que lo justifique.
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Conclusiones

* El conocimiento basico de las
miocardiopatias puede
ayudarnos a la hora de realizar
un diagnostico sencillo de las

MISMas.

La estratificacion del riesgo, v
conocer su pronostico son
datos imprescindibles a
conocer para transmitir una
mejor informacion al clinico
solicitante.
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