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Objetivos:

« Describir los hallazgos radiologicos Mmas frecuentes en la

amiloldosis cardiaca.

« Resaltar la importancia de la resonancia magnética como téecnico

oara el diagnostico precoz de la amiloidosis cardiaca.

e Presentar los hallazgos caracteristicos en los casos diagnosticados
en nuestro centro, haciendo especial hincapié en el papel de la

RM en el algoritmo diagnostico y en la valoracion del diagndstico

diferencial.
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Revision del tema:

Infroduccion ;1.2 3, 4

La amiloidosis cardiaca (AC) es una enfermedad rara que causada por la
deposicion extracelular de material proteinadceo fibrilar insoluble en el
miocardio que ftiene la propiedad histoldgica patognomonica de
birrefringencia verde tras tenir la muestra con rojo Congo cuando se observa
bajo luz polarizada cruzada (Figura 1).

Se considera una patologia con una prevalencia infraestimada debido al
escaso conocimiento de la enfermedad y a una presentacion clinica
inespecifica que suele conllevar importante comorbilidad y mortalidad, por |o
que su diagnostico precoz debe ser una prioridad.

De todos los fipos conocidos de proteinas precursoras con potencial
amiloidogeno, dos destacan en la mayoria de los casos de AC: la transtiretina
amiloide (ATTIR) que puede ser adquirida en individuos de edad avanzada ©
heredada en pacientes mas jovenes, o la de cadena ligera amiloide de
Inmunoglobulina monoclonal (AL) adquirida en pacientes con discrasia de
células plasmaticas.

Figura 1. Cortes de biopsia endomiocdrdica de paciente con AC analizados al
MICroscopio, con finciones hematoxilina-eosina, rojo Congo y rojo Congo tras lo
exposicion a luz polarizada (de derecha a izquierda), donde se observa el depdsito
de amiloide (*). Cortesia de la Dra. Clara Salas del §. de Anatomia Patologica H.U.
Puerta de Hierro.
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Tradicionalmente, el diagndstico de la AC se ha basado en pruebas
histologicas, demostrando depdsito de amiloide mediante procedimientos
iINvasivos como |la biopsia extracardiaca o endomiocardica.

Recientemente, se ha adoptado un enfoque no invasivo para €l
diagnostico de la amiloidosis cardiaca basado en una mezcla de un alto
grado de sospecha clinica, alteraciones analiticas, mutaciones genéticas,
ECG tipico y caracteristicas de imagen cardiaca.

En la actualidad, la importancia peso de la resonancia magneética en el
diagnostico de la AC es mayor, llegando a establecerse criterios
diagnosticos. Segun la reciente declaracion “Position statement on CA from
the European Society of Cardiology (ESC) Working group on myocardial and
oericardial diseases”, el diagnostico de la AC basado en dichos criterios de
RM podria realizarse si incluyen la presencia de realce tardio de gadolinio
difuso subendocardico o transmural junto con una cinética de gadolinio
alterada y, opcionalmente, un aumento del volumen extracelular (VEC) >

0,4%. [5]
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Recuerdo anatomico del corazon por
iImagen: planos cardiacos

EJE LARGO EJE CORTO

Al: auricula izguierda; AD: auricula derecha; VI:
ventriculo izquierdo; VD: ventriculo derecho; Ao: aorta
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Recuerdo anatomico del corazon por imagen:
segmentacion del ventriculo izquierdo segun
anatomia coronaria

Basal

Medio

Apical

1.Basal anterior
2.Basal anteroseptal
3.Basal inferoseptal
4 Basal inferior
5.Basal inferolateral
6.Basal anterolateral

7.Medio anterior

3.Medio anteroseptal
9 .Medio inferoseptal
10.Medio Iinferior
11.Medio inferolateral
12.Medio anterolateral

13.Apical anterior
14.Apical septal
15.Apical inferior
16.Apical lateral
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Protocolo de estudio de
amiloidosis cardiaca

A continuacion se resume de forma sencilla el protocolo habitual de RM
utilizado para el estudio de [a AC:

Imagenes Cine [¢]

Adquisicion en multiples puntos en el tiempo a lo largo del ciclo cardiaco
gracias a la sincronizacion con el ECG, que requiere tecnicas rapidas
que usen tiempos de repeticion y de eco muy cortos; en nuestro centro
se utiliza la secuencia Balanced FFE con reconstruccion retrospectiva.

Aporta informacion morfologica y funcional segmentaria cardiaca.

PSIR (phase sensitive inversion recovery) [7]

Secuencia de pulsos de recuperacion de inversion que tiene en cuento
las polaridades positivas y negativas preservando la informacion de |o
Mmagnetizacion del tejido durante la recuperacion del pulso de inversion
inicial de 180° y duplica el rango dinadmico.

Los tejidos con magnetizaciones longitudinales mas negativas aparecen
MAs 0scuros que los que tienen magnetizaciones mas positivas.

Se realiza entre 10-15 min tras la administracion de gadolinio. Utilizada
oara adquirir:

- Secuencia Look-Locker = valoracion de cinetica de gadolinio
utiizando una secuencia cine de eco de gradiente con un
oulso de inversion no selectivo después de una onda R seguido
de una adquisicion de eco de gradiente segmentado.

- Realce precoz y tardio = valorar realce de gadolinio, que es &l
resultado de las diferencias en el volumen extracelular en los
segmentos del miocardio y de los diferentes patrones de
captacion y lavado dentro del espacio extracelular.
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Mapeo T1 [8]

Tecnica usada para calcular el tiempo T1 de un determinado tejido vy
mostrar 10s voxeles en un mapa parameétrico. Refleja los cambios en los
compartimentos intra y extracelulares, viendose afectado por el aguaq,
el colageno, las proteinas, |os lipidos y el hierro.

El T1 nativo corresponde con el tliempo Tl medido en ausencia de
contraste Infravenoso y el Tl postcontraste medido tras o
administracion de gadolinio se utiliza para calcular el volumen
exiracelular.

Puede realizarse con varios metodos de adquisicion diferentes basados
en secuencias SSFP, que en nuestro caso es la secuencia MOLLI. Tras
una inversion, se adquieren las imagenes corregidas en diferentes
tiempos de recuperacion de T1.

Mapeo T2 [9]

Es una técnica que se uliliza para calcular los tiempos T2 de un
determinado tejido y mostrar los voxeles en un mapa parameétrico. Se
ha utilizado para la caracterizacion tisular del miocardio.

Los valores T2 reflejan el contenido de agua en el tejildo a estudio, en €|
caso del miocardio sirven principalmente para la evaluacion del
edema miocardico. También se ha descrifo su uso para valorar
hemorragias miocardicas o sobrecarga ferrica en el miocardio.

En nuestro centro el mapeo de 12 se lleva a cabo mediante secuencias
de mapeo de eco de espin de gradiente T2 (T2-GraSE).

El protocolo de RM utilizado vy los valores de referencia usados en nuestro
centro habitualmente se resumen en las tablas 1 vy 2.
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Tabla 1. Resumen del protocolo de RM cardiaca utilizado en nuestro

centro

Imagenes Cine
Balanced FFE en 4 cdmaras, 3 camaras, 2 camaras en ejes corto y
largo.
Informacion morfoldgica y funcional cardiaca.
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PSIR
4 camaras, 3 camaras y 2 camaras en ejes corto y largo tras 8-15 min
de la administracion de gadolinio.
Utilizada para valorar el realce tardio.

Mapeo T1
1T nativo y T1 con realce en dos camaras eje corto.
Usada para cdlculo de valores T1 nativo y volumen extracelular del
miocardio.

Mapeo T2
Secuencia GrasSe.
Utillizada para valorar edema

Tabla 2. Resumen de los valores estandar* basicos a considerar en

un estudio de RM para el estudio de amiloidosis cardiaca

Veniriculo Grosor miocdardico: 0,7-1,2 cm

izquierdo |Diametro telediastolico: 3,7-5,3 cm
FEVI: 50-70 %

Avuricula Didmetro 1,9-4,0 cm

izquierda Volumen indexado (depende del sexo, el peso vy la
talla)

Valor T1

hativo Media de valores normales: 250 £t 21 msen RMde 1.5T

VEC Valor normal: 25,3 + 3,5 %
Valor T2 Valor normal: 52 msen RMde 1.5 T

* Valores de referencia en nuestro centro realizados en RM 1,6 T Phillips Achievo
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Hallazgos tipicos de la
amiloidosis cardiaca en

RMW
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Hallazgos morfologicos y funcionales |10, 11]
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En términos generales, la infiltracion del miocardio por amiloide conduce a un
aumento de la masa miocdrdica lo que produce una disminucion de la
relajacion ventricular, es decir, una disfuncion diastolica. Con el tiempo, se
desarrolla una disfuncion sistdolica gue conlleva una reduccion del volumen
sistolico y finalmente de la fraccidon de eyeccion del VI (FEVI).

« Grosor ventriculo izguierdo

La alteracion mds frecuente en pacientes con AC es la hipertrofia conceéntrica
del VI (Figura 3) aungque en ocasiones puede existir una hipertrofia asimétrica
siendo importante en esos casos un  diagnostico diferencial con la
miocardiopatia hipertrofica. Se considera el hallazgo mas precoz.

Puede asociar tambiéen engrosamiento de las paredes del ventriculo derecho y
las auriculas.

« Didmetro telediastolico del ventriculo dzquierdo

En fases Iniciales de la enfermedad puede no estar alterado, mientras que
cuando evoluciona suele existir una restriccion al llenado diastolico. La
disfuncion diastolica es el hallazgo por excelencia que nos debe hacer pensar
en AC.

e FEVI

En las primeras fases de |a enfermedad suele conservarse |a funcion en rangos
normales (FEVI 50-80%). La disfuncion sistolica (FEVI <60%) aparece en fases
avanzadas de la enfermedad.

Hay evidencia gue recomienda el uso del volumen del VI, que suele estar muy
reducido, como una mejor medida de la funcion sistolica frente a la fraccion

de eyeccion.

Engrosamiento Vi

Figura 2. Imagen extraida de las
secuencias Cine en cuatro cadmaras
donde se Identifican hallazgos
morfologicos asociados a AC.

Dilatacion Al

Derrame pericardico
Derrame pleural
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Tamano auricula izguierda

Frecuentemente esta dilatada, de forma secundaria a la sobrecarga de
volumen producida por la miocardiopatia hipertrofica causada por la
AC, Incluso en fases iniciales de |la enfermedad. Se muestra un ejemplo
en |la Figura 5.

« Derrame pericardico

Suele estar presente, generalmente debido a la propia enfermedad y en
algunos casos secundario a la disfuncion cardiaca que produce la AC.
También es comun la presencia de derrame pleural.

Figura 3. Varon de 79 anos con amiloidosis ATTR. Presenta un engrosamiento
miocardico del VI con un grosor maximo anteroseptal de 1,9 cm (linea
amarilla).
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Ventriculo 1zquierdo: resumen de resultados

Volumen endoscopico Valores normales

Fraccion de expulsion

Volumen sistolico

Rendimiento cardiaco

Indice sistolico
Indice cardiaco
Volumen telediastolico
Volumen telesistolico |
Volumen ED / BSA 49 2 mi/m? de 90.0 ml/m*
Volumen ES / BSA
Tempo telediastolico 0.0 ms NSA
Tiempo telesistolico 255 4 ms NTA
Densidad cardiaca 1.05 g/ml N/A
Masa de |la pared telediastdlica 94.7 g 2 (
Pared telediastdlica + masa papilar | 1181 g
Masa de la pared ED / BSA | 21.0 g¢/m*
Pared telediastolica (ED) + masa papilar / BSA b3.6 g/m*
Masa de la pared telesistalica 117.0 g

Pared telesistolica + masa papilar 1:1'[] g
Masa de |la pared ES / BSA 3.0 g¢/m®
Pared telesistdlica (ES) + masa papilar / BSA T:. 8 g.- m?
oA | 1.0b m* (Mostellar]

Frecuencia cardiaca | b3 bpm

Figura 4. Varon de 75 anos con amiloidosis AL. Cdlculo de FEVI y volumenes
mediante la técnica de Simpson. Se observa una funcion sistolica
disminuida.
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Figura 5. Mujer de 76 anos con amiloidosis AL. Presenta dilatacion biauricular,
Minimo derrame pericardico y derrame pleural.
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Hallazgos de caracterizacion tisular

Las alteraciones mas frecuentes en pacientes con AC incluyen
habitualmente una alteracion de la cinetica del gadolinio, un realce tardio
tras la administracion de gadolinio de tipo subendocardico difuso y valores
elevados de T1 nativo y de volumen extracelular (VEC).

Cinética del gadolinio [11, 12]

En el caso de la AC la cinética de gadolinio esta alterada, identificando
fiempos de inversion de la sangre y el miocardio similares, por el deposito del
contraste en tejidos infilfrados por amiloide que condiciona una rapida
desaparcion del contraste circulante en la sangre.

‘Realce tardio tras la administracion de gadolinio [11, 12]

La mayoria de pacientes con AC presentan realce tardio tras lo
administracion de gadolinio, siendo el patron subendocardico difuso el mds
frecuente, seguido del transmural. Los realces atipicos/parcheados vy
pacientes que No presentan realce son pPoco frecuentes.

El realce tardio suele ser mas extenso en pacientes con AC-ATIR. De hecho,
estos paciente suelen presentar con mayor frecuencia realce de Ilas
oparedes del ventriculo derecho, un patron transmural de realce del VI y un
gradiente de realce basal-apical. Se muestran ejemplos en la Figura 6.

Tipos de realce tardio:

» Subendocadrdico (verde)
» Transmural (naranja)

» Parcheado/atipico (rosa)
> En “rail de tren” (azul)




3

Nacional

~W 25728 MAYO 2022

| Paﬁ&%ﬂe Ferlas y Congresos

' A 24 MAYO
JLURSO PRECONGRESO

Y e

_——

‘Mapeo T1 vy volumen extracelular (VEC) [12, 13]

El TT nativo se considera una variable que indica la carga de amiloide vy
edema miocardico.

El VEC se considera una variable diagnostica superior en la AC, estando
aumentado en todos los pacientes mientras que el Tl nativo puede
presentar valores normales.

Sin embargo, estudios afirman que los valores de T1 nativo tienen una alta
sensibilidad (92%) y especificidad (?1%) para establecer el diagndstico de
AC en el contexto clinico adecuado, lo que resulta especialmente util en
oacientes con contraindicacion a la administracion de contraste
infravenoso.

Los valores de T1 nativo y VEC se asocian a la extension del realce tardio
tras la administracion de gadolinio valorado en la secuencia PSIR.

‘Mapeo T2 [14]

El valor T2 es mas especifico para el edema, demostrando que existe un
mecanismo diferente de dano miocdrdico ademds del depodsito de
amiloide.

Puede utilizarse en pacientes con insuficiencia rendl ya que no requiere de
la administracion de contraste intfravenoso.

Se demuestra la presencia de elevacion T2 tfanto en pacientes con
amiloidosis cardiaca ATIR como AL, sin embargo los pacientes con
amiloidosis cardiaca AL presentan mayor aumento del T2, siendo un valor
predictivo del pronodstico de la enfermedad.

Esto explica la paradoja por la que la amiloidosis ATIR suele considerarse
MAs grave por la presencia de una mayor infiltracion por amiloide, sin
embargo la amiloidosis AL presenta mayor mortalidad.
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Figura 6. Tipos de realces. Imdagenes PSIR en eje corto-dos camaras de diferentes
pacientes con AC que presentan: a) realce subendocdrdico, que se identifica a
ambos lados del septo interventricular produciendo el «signo de rail de treny (circulo
rojo) b) realce tfransmural. c) realce parcheado atipico. d) sin realce.
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T1 mejorada: Resultado regional-2901, N.° corte: 1

Segment... | Segment... | Segment... | Segment... | Segment... | Segment... fResumen

——— ) P ——— el . . e R SR — . — e o -~ - —— g

~ Tpatva | 1001272 1003459 J18450 1029+62....| 1150£/1....| 1107192 104248

" Rinatva | 1.00:0.0..|1.00£0.0..|099+00.|098+00. |087+00..|091+00.|0.97+0

342+433.27 366+39.9. .. | 356135

T R | mplgrada 377+33 350434 5. | 350429 5...1359+37.1... | 342+33.2
R1 mejorada 268+0.2.. |289+03... | 2086+02 .. |2062403... 1295202 |2.77:0.2... | 2.84%(0
& | 454 % 51.1 % 515 % 49 6 % 56.3 % 50.2 % 506 %
Area nativa de la ROI 3B0mm? | 412 mm? | 542 mm2 | 262 mm? | 273 mm? | 271 mm? 2111 mm?

e — - — — e | — o | e e | e e | o e

Area mejoradade IaROl| 350 mm* | 412 mm* | 542 mm® | 262 mm* | 272 mm? | 272 mm? |2111 mmY
Hematocnto 47.0 % 47.0 % 47.0 % 47.0 % 47.0 % 47.0 % 470 %

Su 1.5 Su

.

Intensidad del campo 1.5 Su 1.5 Su 1.5 Su 1.5 Su 1.5 Su 3

Figura 7. Paciente varon de 80 anos con amiloidosis ATTIR. a) Mapa T1 con
imagenes de T1 nativo y T1 tras la administracion de gadolinio. b) Tabla con
valores donde se objetiva un T1 nativo y VEC elevados (rectadngulos rojos).
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Segmento1 || Segmento2 | Segmento3 || Segm Segmento 5 | Segmento 6 l Resumen

|2 59 3+7/09ms | 5314630 ms | 57/.94646ms | 66./88.0bms | 608103 ms | 56.246.15 ms [56.6+8.47 ms
RZ | 17/.1+2.05 Hz 19122 .42 Hz 17.5+1.97/ Hz 15 16.9+2.76 Hz 180191 Hz | 1742247 Hz

— 4 ."ﬂ 4 ,—, -
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Area ROI 245 mm~* U7 mmy* 321 mm? 211 mm? 263 mm? 262 mm?

Intensidad del campo | 1.5 Su 1.5 Su 1.5 Su 1.5 Su 1.5 Su 1.5 Su

Figura 8. Varon de 88 anos con amiloidosis AL. a) Imagen de secuencia GraSe vy
tabla con valores resumen con un valor T2 medio de 58,6 ms, elevado (rectadngulo
rojo).
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Nuevos criterios de diagnostico
de la AC s

Segun el reciente “Position statement on CA from the European Society of
Cardiology (ESC) Working group on myocardial and pericardial diseases”, el
diagnostico de la AC mediante requisitos de RM debe incluir los dos primeros
criterios, y opcionalmente el tercero:

« La presencia de realce tardio de gadolinio difuso subendocdrdico o
fransmural

« Alteracion de la cinética de gadolinio

« Un aumento del VEC > 0,4%

De este modo, proponen un algoritmo diagnostico que parte de la realizacion
de una gammagrafia cardiaca (GGC), generalmente positiva en AC-ATIR, vy
un andlisis para detectar proteinas monoclonales (PM) en sangre, asociado o
AC-AL.

En caso de que ambas pruebas resulten negativas, la probabilidad de AC es
Muy baja, pero sila sospecha persiste se recomienda la realizacion de RM.

Sin embargo si la goammagrafia resulta positiva, se podria proceder con el
diagnostico de AC-ATIR.

En caso de que se encuentren proteinas monoclonales en sangre, se
recomienda realizar una RM para confirmar la afectacion cardiaca de lo
amiloidosis AL.

Sl las dos pruebas resultaran positivas, tanto la AC fipo ATTR como la AL son
orobables, por lo que el diagnostico final serd histologico tomando una
muestra por biopsia endomiocardica.
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Baja probabilidad
AC. Si persiste
sospecha = RM

GGC+y PM -

Determinacion de Diagnostico AC-ATTR

GGCy PM

Diagnostico AC-AL.
GGC—-y PM +
Y I R para confirmar

afectacion cardiaca

GGC+YyPM+ Diagnostico

histologico

Algoritmo resumen del proceso de diagnostico en la AC segun la “Position
statement on CA from the European Society of Cardiology (ESC) Working
group on myocardial and pericardial diseases” [5]
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Dificultades diagnosticas y pitfalls (15

Aungue la resonancia magnética cardiaca pueda detectar hallazgos
especificos de AC, la presencia de alteraciones atipicas como un realce
tardio con gadolinio con anulacion suboptima de la senal miocardica o
un readlce tardio parcheado tras la administracion de gadolinio puede
presentarse en algunos pacientes con AC.

La presencia de anulacion subdoptima de la senal miocdardica puede
deberse a un uso de un tiempo de inversion incorrecto o a problemas
técnicos en el momento de la realizacidon de la pruebaq, sin embargo
debemos tener en cuenta que una dificultad para lograr una anulacion
adecuad de la senal miocardica bajo los correctos estdndares tecnicos
debe hacernos plantear la posibilidad de amiloidosis aungue no este
siendo estudiado especificamente por amiloidosis, en especial si la
sangre es muy oscura.

El realce focal tras la administracion de gadolinio, especialmente si es
atipico para la AC o el paciente no presenta datos clinicos/radiologicos
que apoyen esta sospecha, debe plantear un diagnostico diferencial
con otras patologias cardiacas que cursen con fibrosis y cambios
INnflamatorios.
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Principales diagnosticos diferenciales (14

Debido a la complejidad y a la afectacion multisistemica de la amiloidosis
cardiaca, se debe tener un alto indice de sospecha de esta enfermedad,
especialmente en los pacientes que presentan insuficiencia cardiaca vy
fraccion de eyeccion preservada.

Deben excluirse ofras causas comunes de miocardiopatia, y debe
considerarse la amiloidosis cardiaca en pacientes con insuficiencia
cardiaca congestiva sin antecedentes de valvulopatia, hipertension de
larga duracion o isquemia miocardica.

La AC debe diferenciarse de otfras patologias con afectacion miocdrdica
COMO:

« Miocardiopatias por deposito (Enf. de Fabry, Enf. de Danon)
« Miocardiopatia hipertensiva

« Miocardiopatia hipertrofica

« Sarcoidosis cardiaca

El principal diagnostico diferencial debe establecerse con la miocardiopatia
hipertensiva, ya que su prevalencia es mucho mayor, especialmente en
pacientes ancianos.

La cardiopatia hipertensiva (CH) es el resultfado de una hipertension
arterial de larga duracion que produce una remodelacion
estructural del miocardio. Esto produce el desarrollo de hipertrofia

‘ ventricular izquierda con FEVI disminuida y volumenes cardiacos

aumentados asi como fibrosis intersticial difusa que produce lo
aparicion de un realce tardio fras la administracion de gadolinio
parcheado generalmente en el segmento basal del septo
INnterventricular. [17]

Lo miocardiopatia hipertrofica (MCH) es una enfermedad
hereditaria aufosdomica dominantfe que se define como unad
hipertrofia miocdrdica (215 mm), generalmente asimétrica, que
surge sobre un VI no dilatado. Muestra habitualmente una funcion
hiperdindmica con FEVI conservada y un realce tardio en los sitios
de insercion septal del VD y un realce parcheado que involucra Ias
regiones de mayor hipertrofia. [16, 18]
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La sarcoidosis cardiaca (SC) [19] es una manifestacion de |o
sarcoidosis, una enfermedad sistémica caracterizada por Ia
oresencia de granulomas no caseificantes. Las anomalias de
funcion son inespecificas y pueden variar. Presenta dos fases:

- Fase Inflamatoria: en la que puede objetfivarse un aumento en
la Intensidad de senal T2 o un aumento del realce precoz en
los tejidos Inflamados.

- Fase tardia: caracterizada por la presencia de dano
miocardico (necrosis y fibrosis) en la que se observa un
adelgazamiento parietal y la presencia de realce tardio de
gadolinio generalmente parcheado y mulfifocal que respeta
el borde endocdrdico y suele localizarse en los segmentos
basales del septo y la pared lateral, aungue también puede
ser transmural o aparecer en el VD/musculos papilares.

Miocardiopatias por deposito infrecuentes, incluyendo Ia
enfermedad de Fabry (EF) vy la enfermedad de Danon (ED), son
enfermedades hereditarias ligadas al X caracterizadas por un
almacenamiento lisosomal andmalo.

Las alteraciones cardiocas mas frecuentes en la EF de esta
enfermedad incluyen la hipertrofia del VI y un realce tardio
fipicamente basal inferolateral con valores de T1 nativos mas bajos
en comparacion con sujetos sanos. [16, 20]

En la ED se produce frecuentemente una hipertrofia del ventriculo
izquierdo simétrica con un realce tardio de gadolinio (indicativo de
filbrosis) variable, aungue con mayor frecuencia subendocardico,
con afectacion tipicamente de la pared lateral, sobre todo a nivel
apical, respetando la porcion basal del septo. [21, 22, 23]
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Tabla 3. Resumen del diagnostico diferencial de las miocardiopatias con hipertrofia del
ventriculo izquierdo que debemos distinguir de la AC.

Funcion y morfologia
ventricular

Amiloldosis
cardiacao

+ frecuente
hipertrofia
conceéntrica
-ATTR: mas
septal
-AL: mas difusa

Tipico disfuncion
diastolica

MC.
hipertensiva

Hipertrofio
difusq, fanto
concentrico

COoOmo
excenftrica

FEVI disminuido
y volumenes
cardiacos
aumentados

MC.
hipertrofica

Hipertrofio
septal, apical,
focal o difuso

Funcion
hiperdindmica
habltualmente

Sarcoldosis
cardiaca

Hipertrofia septal
> difuso

Las anomalias de
funcion son
inespecificas y
pueden variar

Enfermedades por
depodsito

EF: + frecuente
hipertrofia
conceéntrica con
musculos papilares
hipertroficos

ED: + frecuente
hipertrofia simetrica

Subendocardico

Parcheado en

En los sitios de

Parcheado vy

EF: Basal inferolateral

fempranas

en fases tardias con

O difuso el segmento | insercion septal | multifocal en

2 basal del septfo del VD y segmentos

'g oparcheado |basales del septo @

= @ Involucrando las v la pared

Xe. | £| regiones de | lateral. Tambien | ED: subendocardico;
S Mayor puede ser sobre tfodo apical.
O hipertrofia fransmural o Puede respetar el
-g aparecer en el septo.

- VD/musculos

8 @ oapilares

O |

'2 Q) =0
'3 O T nat: 111 T nat: 1 T nat: 1 Tipico 111 12 con | Inicialmente T1 nat ||
g_ § VEC: 111 VEC: 1 VEC: T 1 nat | en fases | por depdsito lipidico,
g >

filbrosis 11
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Ejemplos de diagnostico
diferencial de la AC, incluyendo
ofras causas de hipertrofia de
ventriculo izquierdo.

Se exponen secuencias Cine y de
realce tardio tfras [e
administracion de gadolinio.

Se muestran diferentes patrones
de realce miocdardico ftras la
administracion  de  contraste

INfravenoso (flechas)
correspondientes ® cada
enfermedad.

 CH: realce parcheado en el
segmento basal del sepfo
INnferventricular.

« MCH: readlce transmural en
segmento lateral basal en zona
de grosor maximo.

« SC: realce medioventricular
que recorre de forma anular los
segmentos basales
oracticamente de forma
circunferencial.

« EF: realce medioventricular
fransmural Inferolateral Y,
anterior.

« ED: realce medioventricular
fransmural que es de mayor
extension en segmentos
INnferolaterales, respeta septo.
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Miocardiopatia
hipertensiva

Miocardiopatia
hipertrofica

Sarcoidosis
cardiacao

Enfermedad de
Falbry

Enfermedad de
Danon
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Conclusiones:

La amiloidosis es una enfermedad sistémica con importante
morbimortalidad cuyo diagndstico requiere un conjunto de items
iNncluyendo una alta sospecha clinica, alteraciones analiticas y
diferentes hallazgos en pruebas de imagen.

La afectacion cardiaca por amiloidosis debe sugerirse si oS
hallozgos de RM muestran engrosamiento miocdardico con
funcion sistolica preservada, aumento del volumen auricular y
alteracion de la cinética de gadolinio con presencia de realce
tardio con un patron subendocardico/transmural.

Hay que considerar la posibilidad de diagnostico de amiloidosis
cardiaca por criterios de RM si el patron de realce tardio es
claramente especifico, considerando evitar  pruebas
confirmatorias ulteriores si el resto del caso clinico lo apoya.

Aun asl, debemos tener en cuenta que un patron de realce
fardio sin depodsito de gadolinio puede ser un hallozgo en
excepclionales amioloidosis cardiacas.

Debemos recordar los diagnosticos diferenciales mas habituales
de la AC en todo paciente que se presente con hipertrofia del
ventriculo izquierdo.

S€Ram
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