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Utilidad de l1a RM en el diagnostico v clasificacion de
las miocardiopatias no isquéemicas.

José Antonio Gonzalez Nieto, Andrés Adolfo Painel Seguel, Estefania Gonzalez
Montpetit, Rodrigo Blanco Salado, Ruth de las Nieves Exposito Diaz, Jose
Vizuete del Rio. Hospital Universitario Doctor Peset. Valencia, Espana.

INDICE DE CONTENIDOS:

Objetivos docentes

Revision del tema

Introduccion: Definicion, clasificacion, desafios, protocolos.

RM en miocardiopatia:
— Hipertrofica:
e Fenocopias: Amiloidosis, enfermedad de Fabry, sarcoidosis.
- Dilatada: idiopatica, Chagas.
— Miocarditis.
- Displasia arritmogenica del VD.
— Restrictiva e hipereosinofilica.
— Miocardiopatia no compactada.

— Tako-Tsubo.
- Otras: distrofias neuromusculares, periparto, toxicas.

Conclusiones

Bibliogratia
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OBJETIVOS DOCENTES

1. Revisar la clasificacion actual de las miocardiopatias no isquéemicas.
2. Revisar los protocolos de estudio mediante RM.

3. Presentar los principales hallazgos en RM de las miocardiopatias no
isquemicas.

REVISION DEL TEMA

Las miocardiopatias (MCP) no isquémicas engloban un grupo heterogéneo de
enfermedades, tanto geneticas como adquiridas, con caracteristicas clinicas,
morfologicas, electrofisiologicas y funcionales dispares, que asocian
disfuncion cardiaca por afectacion del miocardio. La AHA las clasifica en
primarias (afectacion cardiaca exclusiva o predominante) y secundarias
(afectacion cardiaca como parte de un proceso sistemico). Dentro de esta
clasificacion también se pueden clasificar como MCP dilatada, MCP
hipertrofica, MCP restrictiva, MCP arritmogénica del ventriculo derecho, MCP
no compactada y MCP no clasificable.

Miocardiopatias

HIPERTROFICA DILATADA DAVD RESTRICT. No Clasificadas

Familiar/Geneética No familiar/No genetica

Defecto genetico
no identificado

Subtipo enfermedad idiopatica Subtipo enfermedad

Clasificacion Miocardiopatias segun SEC
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REVISION DEL TEMA

La resonancia magnética cardiaca se ha convertido en una técnica de imagen
importante para el diagnostico y seguimiento de CMP. De hecho, la
ecocardiografia, generalmente el primer paso en la evaluacion de CMP, tiene
algunos inconvenientes, principalmente su limitada ventana acustica. Por el
contrario, la resonancia magnética cardiaca permite una evaluacion
reproducible y precisa de la morfologia, funcion, perfusion y dano tisular del
miocardio de una manera no invasiva. Por estas razones, la resonancia
magnetica cardiaca se ha convertido en una importante herramienta de
diagnostico para MCP y es el nuevo estandar de referencia para la evaluacion
de la funcion cardiaca.

Ejemplos del uso de la RM cardiaca son la evaluacion pre y post-tratamiento
de las MCP hipertroficas y dilatadas, el diagndstico diferencial entre la MCP
restrictiva y la pericarditis constrictiva, la evaluacion del dano miocardico en
la MCP aguda y cronica y la evaluacion de la afectacion miocardica en
enfermedades sistemicas como amiloidosis y sarcoidosis.

DESAFIOS:

e La prevalencia es incierta.

e Sintomas inespecificos o asintomaticos (reto diagnostico).
e [dentificacion base genetica o patologia subyacente.

e Pronostico muy variable.

e Tratamientos poco efectivos.

PROTOCOLOS:

Varian segun sospecha clinica y suelen incluir:

— Secuencias cine sangre blanca

— Secuencias de realce tardio de gadolinio (RTG)

— Secuencias de cuantificacion de flujo (contraste de fase)
- Secuencias STIR o triple IR

— Secuencias morfologicas T1 sin y con supresion grasa
- Mapeode T1ly T2
— Secuencias de perfusion miocardica
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MIOCARDIOPATIA HIPERTROFICA:

e La miocardiopatia hipertrofica (MCH) es mas comun (0,2%) y causa mas
frecuente de muerte subita en jovenes. 60% AD.

e Mas de 800 mutaciones con heterogeneidad genética con diferentes
manifestaciones fenotipicas.

e Afectacion de proteinas del sarcomero con desorganizacion y fibrosis del
espacio extracelular.

e Aumento grosor miocardico.

e Evolucion enfermedad: desde benigno a obstruccion TSVI, disfuncion
diastolica o sistdlica, arritmias o muerte subita.

e Técnicas de imagen fundamentales.

e La ecocardiografia es la primera técnica para la deteccion de esta patologia.

e Diagnostico preclinico:

- Portadores de mutaciones genéticas.

- Hendiduras o criptas miocardicas, elongacion de la valva

anterior, hipertrabeculacion apical, ventriculo hiperdinamico son
biomarcadores.

e Diagnostico clinico:

- Aumento grosor miocardico mayor a 15 mm en adultos y mas de 2
desviaciones estandar de la media poblacional en ninos. Familiares 1 grado,
grosor mayor a 13 mm.



MIOCARDIOPATIA HIPERTROFICA:

FENOTIPO CLASICO:

e Hipertrofia asimétrica y segmentaria. Masa ventricular aumentada (80%).

Figura 1y 2: Hipertrofia asimétrica de VI.

» Anomalias del aparato valvular mitral y musculos papilares.

Figura 3: Prolapso de valvula mitral e hipertrofia de musculo papilar (flecha).
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MIOCARDIOPATIA HIPERTROFICA:

FENOTIPO CLASICO:

e (Cavidad ventricular pequena con contractilidad normal o aumentada,
obstruccion en TSVI, distuncion diastdlica del VI, dilatacion
auricula izquierda.

Figura 4 y 5: Hipertrofia de VI con cavidad ventricular pequena y obstruccion en el tracto de salida de VI con jet de
insuficiencia mitral (flechas).

e Disfuncion microvascular y fibrosis intersticial que se mide por la presencia
de realce tardio.
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Figura 6: Realce tardio miocardico en relacion con fibrosis intersticial.

Los factores pronosticos mas importantes en la MCH son la severidad de
hipertrofia miocardica, grado de obstruccion dinamica, tamano de Al y
presencia y severidad del realce tardio.
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MIOCARDIOPATIA HIPERTROFICA:

FENOCOPIAS DE LA MCH:

Existe varias patologias (o variantes fisiologicas) que pueden simular una
MCH, entre las que se encuentran:

Hipertension arterial
Estenosis valvular adrtica

Hi fia del miocardio Corazon del
PO s CNemdudpann, - |

Amiicidosis familiar, adguinda
Enfermedades Infiltrativas
Sarcoldosis

Glucogenosis
En

Causas frecuentes

Enfermedades metabdlicas

Trastomos de metabolismo acidos grasos
Déficit de carnitina

Sindromes: Leigh, MELAS, MERFF

Ataxja de Friedreich
e e LR e Miocardiopatia no compactada

enfermedades mitocondriales
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MIOCARDIOPATIA HIPERTROFICA:

AMILOIDOSIS:

e Enfermedad sistémica, deposito amiloide en intersticio miocardico. Mas
frecuente en sistémica primaria y senil.

e Engrosamiento concentrico miocardico con disfuncion ventricular vy
evolucion a miocardiopatia restrictiva. Asocia fibrosis con disfuncion
diastolica. Auriculas dilatadas.

e El diagnostico definitivo es mediante biopsia, aunque el ECG,

la ecocardiografia y la RM puede orientar el diagnostico de sospecha y valorar
la afectacion ventricular.

e HALLAZGOS EN RM
— Hipertrofia concentrica y simétrica biventricular (59%).
— Disfuncion sistolica y diastolica con patron restrictivo.

- Engrosamiento de septo interauricular (>6mm) y pared posterior auricular.
- Derrame pleural y ascitis en fases avanzadas.
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Figura 7 y 8: Hipertrofia concentrica con derrame pericardico y pleural (flechas).

CARACTERIZACION TISULAR

- Realce tardio de GD: acortamiento global y difuso del T1 con
T1 postcontraste mas corto. Dificultad para calcular valor de inversion
T1 (rapido lavado).

- Mapa T1: mide senal intrinseca, aumentado en amiloidosis por aumento de
agua asociado a amiloide. Alta precision, detecta enfermedad antes que RTG y

biomarcadores, sirve para seguimiento. No existen valores estandarizados.
— Calculo del volumen extracelular postcontraste:

VEC = (1 - Hematocrito) x (AR1miocardio / AR1sangre) donde AR1 es (1/T1
precontraste — 1/T1 postcontraste).
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MIOCARDIOPATIA HIPERTROFICA:

ENFERMEDAD DE FABRY:

Es una enfermedad sistémica causada por el deficit de alfa-galactosidasa A
con afectacion cardiaca, renal y SNC.

L.as manifestaciones cardiacas incluyen:

e Clinica: fallo cardiaco congestivo, arritmias y angor.

e ECG: signos hipertrofia, alteraciones repolarizacion, bloqueos av, arritmias,
FA, flutter, muerte subita.

e Ecocardiografia: remodelado concéntrico con evolucion a hipertrofia.

Strain: reduccion contraccion longitudinal.

e RM:

- Hipertrofia concéntrica por encima de 16 mm sin OTSVI. FE normal con
aumento de VTd sin patron restrictivo. Puede hacerse asimetrica, prominencia
de papilares.

— Fibrosis miocardica: RTG tipico en cara lateral basal. (Control anual para
monitorizar respuesta). Reduccion de valor de T1 nativo.

Figura 9 y 10: Hipertrofia de VI y realce tardio en cara lateral (flecha).
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MIOCARDIOPATIA HIPERTROFICA:

SARCOIDOSIS:

Es una enfermedad granulomatosa  sistémica con  afectacion
fundamentalmente pulmonar pero con capacidad de afectar a practicamente a

todos los sistemas, incluyendo al cardiovascular.
L.as manifestaciones cardiacas incluyen:
e Clinica: arritmias, miocardiopatia o afectacion pericardica.

e Criterios diagnosticos: respuesta a tratamiento, funcionales, captacion PET

parcheda, RTG tipico.

Diagnostico histologico basado en el tejido miocardico: presencia de granulomas

no caseificantes en el miocardio sin que se identifique otra causa alternativa

- Diagnaostico clinico basado en estudios invasivos y no invasivos
- Diagnéstico histolégico de sarcoidosis extracardiaca

Ademas del diagnostico histologico, uno 0 mas de los siguientes:

e Miocardiopatia 0 blogqueo cardiaco que responde a esteroides y/o inmunosupresores

e Reduccion de la fraccion de eyeccion ventricular izquierda (<40%) de causa no explicada
e Taquicardia ventricular sostenida (espontanea o inducida) sin causa conocida

* Bloqueo de segundo o tercer grado Mobitz |l

e (Captacion parcheada en el PET (con un patron compatible con sarcoidosis cardiaca)

e RTG (con un patron compatible con sarcoidosis cardiaca)

e (Captacion positiva de galio 67 (67Ga) (con un patron compatible con sarcoldosis cardiaca)

cardiacas.

RT1G: realce tardio con gadolinio, PET. tomografia de emision de positrones.

e RM:

- Ademas, deben de haberse excluido otras causas razonables de las manifestaciones

- Engrosamiento miocardico focal o difuso con signos de edema miocardico

(hiperintensidad en STIR).

- Realce tardio: predominio en pared libre de VI y septo basal. Lesiones
parcheadas, subepicardicas o mesocardicas. En la fase cronica fibrosis y
cicatriz con adelgazamiento focal, alteraciones contractilidad y aneurismas.

Predictor eventos adversos.
- Mapeo T2 para detectar fase inflamatoria.
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MIOCARDIOPATIA DILATADA:

Se caracteriza por la dilatacion de VI y/o VD en ausencia de isquemia o
sobrecarga.

e Primaria (genética, adquirida o mixta), secundaria (infiltrativa o
autoinmune) e idiopatica.
e Morbimortalidad significativa en adultos jovenes. Curso clinico impredecible

con pronostico malo (mortalidad 45% a los 5 anos). IC, fibrilacion ventricular,
muerte subita, eventos embolicos.

El diagnostico es fundamentalmente ecocardiografico caracterizado por

diametro telediastolico del VI>117% del valor tedrico indexado, FE menor del
459 o fraccion de acortamiento <25%.

Figura 11: Dilatacion de VI en ecocardiografia.

El papel de la RM en esta patologia es:

e [dentificar alteraciones morfoldgicas: grosor miocardico, funcion ventricular,
volumenes, etc.

e Severidad, seguimiento y monitorizar tratamiento.
e Caracterizacion tisular para valorar fibrosis y diferenciar de otras causas.
e Valoracion flujos, IM, etc.

Figura 12 y 13: Dilatacion de VI con homogeneidad del miocardio.
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MIOCARDIOPATIA DILATADA: DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Miocardiopatia dilatada isquémica vs origen no isquémico:

— Realce tardio subendocardico y de distribucion coronaria vs no realce o
realce lineal-parcheado mesocardico de predominio en septo.

— Mapa T1 mas preciso para valorar fibrosis intersticial difusa.

Figura 14 y 15: Dilatacion de VI con asimetria del grosor miocardico con adelgazamiento de la porcion apical y
presencia de realce tardio (flechas) como signos de MCP dilatada de origen isquémico

e Valorar si es secundario a deposito de hierro (mapa T2*) o a miocarditis
(RTG especifico).

Enfermedad de Chagas:
Enfermedad infecciosa producida por Trypanosoma cruzi (sobretodo

endémica en varios paises de Sudamerica y Centroamerica), de curso bifasico
(agudo y cronico) y caracterizada por dilatacion de cavidades cardiacas, colon
y esofago.

e RM:

— Secuencias T2: edema miocardico en fase aguda

- Cine: en fase inicial alteraciones segmentarias de contractilidad que pueden
evolucionar a disfuncion global biventricular con adelgazamiento parietal,
aneurismas y trombos. Aneurismas apicales. Dilatacion de las 4 camaras.

- Perfusion: alteraciones en reposo y en estres reversibles por alteraciones de
la microcirculacion.

- RTG: clave para evaluar fibrosis, diagnostico mas precoz. Puede simular
infarto u otras miocardiopatias.

— Mapas T1 nativo y postcontraste.
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MIOCARDITIS
Protocolo:

RM entre 72 dia hasta 32-42 semana

e Secuencias:

- Cine RM

- T2-STIR

— Perfusion

- Realce tardio de gadolinio

Hallazgos en RM:

e Disfuncion ventricular:

- Engrosamiento de pared ventricular, disfuncion y derrame pericardico.
e Signos de edema:

— Aumento de senal en T2 (comparar con musculo) y STIR. Transitorio.

— RTG (focal, multifocal o difuso). Mesocardico o transmural en pared septal y

parcheado subepicardico en pared lateral del VI son los dos patrones
predominantes. Persistencia: mal pronostico.

Figuras 16-21: Edema en miocardico difuso con predominio con predomio lateral y apical (flechas) y realce tardio
parcheado subepicardico en pared lateral de VI (cabeza de flecha).



’." Congreso Nacmnal
0 se RAM 3427

s0ciedad Espanola de Hadnologla Mpd ca

T 5 A

DISPLASIA ARRITMOGENICA DE VENTRICULO DERECHO

e Se manifiesta en 22-42 década, hasta 20% muertes subitas en <35.

e Esporadico o familiar AD (1/3).

e Reemplazamiento miocardio por tejido fibroadiposo que predispone a
arritmias ventriculares y distuncion ventricular.

e Fase precoz oculta - arritmias y anomalias morfologicas - disfuncion
ventricular - fallo sistolico biventricular.
e La asociacion europea de cardiologia establece unos criterios para el
diagnostico por imagen de la displasia arritmogenica de VD que en el caso de
la RM incluye visualizar acinesia o discinesia regionales del VD o contraccion
disincronica del VD y 1 de las siguientes:

- Cociente de volumen telediastolico del VD respecto a area de supertficie
corporal 2 110 ml/m2 (varones) o 2 100 ml/m2 (mujeres).

- Disminucion de la fraccion de eyeccion de VD menor o igual a 40%

Protocolo:

e Axial y eje corto T1 sangre negra sin y con supresion grasa.
e Cines en eje corto, eje largo, 4 camaras y TSVD.

e Secuencias de realce tardio.

Hallazgos en RM:
e Reemplazamiento graso del miocardio.

»

Figura 22: Reemplazamiento graso del miocardio de VD (flecha).
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DISPLASIA ARRITMOGENICA DE VENTRICULO DERECHO

Hallazgos en RM:
e Dilatacion con disfuncion del VD.

Figura 23 y 24: Dilatacion de VD.

e Presencia de realce tardio miocardico.

ﬁv ——
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Figura 25: Estudio dinamico de contraste que muestra realce tardio miocardico biventricular.
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DISPLASIA ARRITMOGENICA DE VENTRICULO DERECHO

Hallazgos en RM:
e Afectacion biventricular.

Figura 26: Estudio dinamico de contraste que muestra realce tardio miocardico biventricular.

Diagndstico diferencial:
e Pectus excavatum.

e Abultamiento apical de la pared libre del VD a nivel de la banda moderadora.
e Apex en mariposa o adherencia esternal.

Figura 27: Pectus excavatum.
Figura 28 Apex en mariposa.



MIOCARDIOPATIA RESTRICTIVA
e Primaria
e Secundaria:
- Endomiocardica: sindromes hiperosinofilicos, carcinoide, antraciciclinas,
radiacion, serotonina, metisergida..
— Miocardica

e Infiltrativa: amiloidosis, Fabry, Hurler;...

e No infiltrativa: Hipertrofica, diabética,..

Hallazgos en RM:
e Ventriculos de tamano normal o pequeno y dilatacion biauricular.

e Contorno de las cavidades ventriculares conservado.

e El estudio de realce tardio con gadolinio no muestra areas de
hipercaptacion.

e De existir derrame pericardico, este se encuentra libre no loculado.

Diagnostico diferencial:
La entidad con la que debe plantearse el diagnostico diferencial es con la

pericarditis constrictiva que puede dar hallazgos clinicos y ecocardiograficos
similares a la miocardiopatia restrictiva (MCR) pero con diferencias en los
estudios de RM:

e Cavidades ventriculares tienen una apariencia tubular o indentada debido al
engrosamiento, adherencias y rigidez del pericardio.

e Engrosamiento global o segmentario del pericardio (normal en MCR)

e Las auriculas son normales o discretamente dilatadas (de menor tamano
que en la MCR)

e Movimiento anomalo del septo (hacia la izquierda) con la inspiracion
profunda en las secuencias cine.

e Calcificacion pericardica (menos sensible que el TC).
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SINDROME HIPEREOSINOFILO

L.os sindromes hipereosinofilicos son un grupo heterogéneo de trastornos

caracterizados por la presencia de eosinofilia persistente y lesion organica
atribuible a la hipereosinofilia. Pueden ser primaria o secundaria.

Hallazgos en RM:
e Puede detectar la enfermedad en estadios precoces (inflamacion/necrosis),

cuando la ecocardiografia puede ser normal.

e La secuencia de RTG revela la presencia de fibrosis con el patron tipico de

realce subendocardico, que se extiende desde la region subvalvular al apex,
donde la afectacion es mas prominente.

e Las secuencias de cine SSFP (steady-state free-precession) muestran las
alteraciones morfologicas y funcionales por la infiltracion eosinofilica.

e Los hallazgos son similares a los presentes en la MCR con unos ventriculos
no dilatados o de reducido tamano y con dilatacion auricular.

™ |
\ | \ | P
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Figura 29: Estudio dinamico con contraste que muestra realce tardio de predominio apical, caracteristico del

sindrome hipereosinofilico.
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MIOCARDIOPATIA NO COMPACTADA

e Miocardiopatia primaria geneética (AHA 2006) vs no clasificada (ESC).

e Esporadica o familiar AD o ligada al sexo, tambien asociada a trastornos
neuromusculares o cardiopatias congeénitas.

e Fisiopatologia: embrionaria? Adquirida?

e Clinica inespecifica (IC, arritmias, embolismo).

e Diagnostico por tecnicas de imagen.

e Ecocardiografia: En ausencia de otra cardiopatia, multiples trabeculaciones
y recesos profundos, comunicacion entre recesos y cavidad ventricular

mediante doppler con cociente no compactado/compactado = 2 al final de la
sistole.

Hallazgos en RM:

e RM: Superior para valorar extension, detectar trombos intracavitarios,
funcion, hipoperfusion y fibrosis.

e Relacion miocardio NC/C = 2,3 en diastole. (controversias)

e Realce tardio para valorar fibrosis y fibroelastosis que se relacionan con
severidad de la disfuncion sistolica y son sustrato de arritmias.

Figuras 30 y 31: Imagenes de ecocardiografia y RM que muestran presencia miocardio no compactado (flecha) que
supera al compactado con un ratio > 2,3.
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SINDROME DE TAKO-TSUBO

- Disquinesia apical transitoria: aumento catecolaminas vs disfuncion
microvascular. Factor estresante: 65-80%.

- Clinica: Sindrome coronario agudo con coronarias normales. Alteracion
contractilidad de los segmentos medioapicales.

- Diagnostico: Alteraciones contractilidad segmentos medios de VI con
alteracion ECG y/o elevacion de biomarcadores cardiacos.

- Ausencia de coronariopatia, TCE, hemorragia intracraneal, miocarditis o
MCH.

Hallazgos en RM:
e Cine-RM: acinesia medioapical con hipercinesia basal (disfuncion sistolica).

Puede ocasionar obstruccion del tracto de salida de VI con movimiento
anterior sistolico (SAM) de la valvula mitral. El VD puede verse afectado.

e Secuencias T2 y STIR: edema miocardico que no sigue territorio vascular.
e Perfusion: Generalmente normal

e RTG: Generalmente ausente pero puede verse realce tenue y
también transmural en algunos casos.

Figuras 32 (ventriculografia mediante cateterismo cardiaco) y 33-35(RM): Sindrome de Tako-Tsubo con morfologia
caracteristica, edema miocardico en STIR (flecha) y realce tardio tenue transmural apical (cabeza de flecha).
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DISTROFIAS MUSCULARES:
e Multiples patologias (Duchenne, Becker, Danon...). La deteccion precoz de
miocardiopatia es importante.

e La RM es mas sensible y precoz que el resto de pruebas para detectar
fibrosis en las fases precoces.

e Hallazgos: disfuncion ventricular, realce tardio parcheado.

MIOCARDIOPATIA PERIPARTO:
e Etiologia desconocida: infeccioso, inmunoldgico, hormonal...

e Diagnostico dificil.
e RM: valorar funcion, volumenes y prondstico con el realce tardio.

— Dilatacion de VI, disminucion FE, realce tardio parcheado mesocardico o
subepicardico.

MIOCARDIOPATIA POR TOXICOS:
e Cocaina, alcohol, opioides...

e Dano endotelial, fibrosis, evolucion a miocardiopatia dilatada con mala
funcion.
e Cardiotoxicidad inducida por farmacos. La RM aporta una mejor valoracion

de la fraccion de eyeccion y ademas valora la fibrosis. De momento, no esta en
las gulas como técnica de eleccion por disponibilidad y coste.
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CONCLUSIONES:

e Las miocardiopatias son un grupo heterogeneo de enfermedades donde la RM
tiene un papel clave.

e La RM es la técnica de referencia para funcion ventricular sistolica asi como
mediciones de engrosamiento y volumenes.

e El realce tardio es muy util para diagnostico diferencial, pronostico y
seguimiento.

e Existen nuevas secuencias de mapeo T1 y T2 para estadios subclinicos y mayor
objetivacion de patologia.
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