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Resumen La miocardiopatia hipertrofica es un desorden genético, caracterizado por la hiper-
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trofia del ventriculo izquierdo no explicada por causas secundarias, entre las que se encuentra
ventriculo no dilatado y fraccion de eyeccién preservada o aumentada'. Desde el punto de
vista histologico se observan miocitos cardiacos hipertrofiados, desorganizados, perdiendo el
alineamiento paralelo por una orientacion al azar y separados por amplias areas de fibrosis.
Se estima una prevalencia en poblacion adulta de 1:625 - 1:344, no se observan patrones
étnicos, geograficos o de distribucion por sexo?. La hipertrofia ventricular es la piedra angular en
el diagnostico de la miocardiopatia hipertrofica. La presencia de una pared ventricular mayor a
15 mm, es inicialmente suficiente para considerar la posibilidad de miocardiopatia hipertrofica.
Las diferentes modalidades de imagen en cardiologia como el ecocardiograma y la resonancia
cardiaca son fundamentales en el diagnostico de la entidad, asi como también al momento de
establecer el prondstico y evaluar la respuesta al tratamiento.
© 2019 Sociedad Colombiana de Cardiologia y Cirugia Cardiovascular. Publicado por Else-
vier Espafia, S.L.U. Este es un articulo Open Access bajo la licencia CC BY-NC-ND (http://
creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/).

Diagnosis and study of rare heart diseases: multimodality - hypertrophic
cardiomyopathy

Abstract Hypertrophic cardiomyopathy is a genetic disorder, characterised by left ventricular
hypertrophy not explained by secondary causes, including non-dilated ventricle and preserved
or augmented ejection fraction.! Histologically, hypertrophic cardiac myocytes are observed
that are disorganised, losing parallel alignment due to random orientation, and separated by
wide areas of fibrosis.

The estimated prevalence in the adult population is 1:625 - 1:344, no ethic, geographic or
sex distribution patterns have been observed.? Ventricular hypertrophy is the cornerstone in
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the diagnosis of hypertrophic cardiomyopathy. The presence of a ventricular wall greater than
15 mm, suffices initially to consider the possibility of hypertrophic cardiomyopathy.

The different imaging modalities in cardiology such as echocardiogram and cardiac resonance
are fundamental in the diagnosis of the entity, and when determining prognosis and assessing

response to treatment.

© 2019 Sociedad Colombiana de Cardiologia y Cirugia Cardiovascular. Published by Else-
vier Espana, S.L.U. This is an open access article under the CC BY-NC-ND license (http://
creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/).

Introduccion

La miocardiopatia hipertrofica es un desorden genético,
caracterizado por hipertrofia del ventriculo izquierdo no
explicada por causas secundarias, entre las que se encuentra
un ventriculo no dilatado, con fraccion de eyeccion pre-
servada o aumentada'. Cominmente, involucra al septum
en la porcion basal, pero pueden encontrarse diferentes
fenotipos. Desde el punto de vista histoldgico, se obser-
van miocitos cardiacos hipertrofiados y desorganizados, que
pierden el alineamiento paralelo por una orientacion al azar,
y separados por amplias areas de fibrosis. La extension de
esta Ultima tiene un valor pronostico ya que esta relacionada
con eventos clinicos adversos como falla cardiaca, muerte
sUbita y arritmias no fatales. Las arterias coronarias tienen
paredes gruesas y lumenes delgados embebidos en la porcion
fibrosa, caracteristica que puede contribuir a la posibilidad
de isquemia miocardica®. A nivel bioquimico se ha docu-
mentado gran cantidad de productos de degradacion del
metabolismo del colageno y niveles elevados de citoquinas,
troponina cardiaca T y biomarcadores de inflamacion que
son reflejo de la necrosis y la fibrosis miocardica.

Generalidades

En la poblacion adulta, la miocardiopatia hipertrofica tiene
una prevalencia alrededor de 1:625 a 1:344, pero no se ha
documentado una distribucion por etnia, relacion geografica
o género de los pacientes’. Se ha establecido que casi el
60% de los casos tienen una expresion familiar, consideran-
dolo un desorden genético, en la mayoria con compromiso
de un Unico gen y un patréon de penetracion autosomico
dominante. Independiente de la presentacion genética la
variabilidad en la presentacion fenotipica se debe a, que la
mutacion actla en concierto con otros factores”.

Los pacientes con miocardiopatia hipertrofica pue-
den estar asintomaticos durante largos periodos de
tiempo y posteriormente presentar sintomas secundarios a
disfuncion ventricular diastélica, obstruccion dinamica a
nivel del tracto de salida del ventriculo izquierdo y arrit-
mias. Los sintomas principales son disnea de esfuerzo,
intolerancia al ejercicio, ortopnea, edema periférico y falla
cardiaca con fraccion de eyeccion conservada. Algunos
pueden debutar con sincope, secundario a la obstruc-
cion dinamica a nivel del tracto de salida del ventriculo
izquierdo, en ausencia de arritmias. Otra causa comin de
consulta es el dolor toracico que puede ser explicado por un
disbalance entre la oferta y la demanda de oxigeno. Cabe
anotar también las palpitaciones, el presincope y el sincope

debido a arritmias que en su mayoria pueden obedecer a
taquicardia ventricular no sostenida®.

Ecocardiografia

Es el método de estudio inicial en los pacientes con sos-
pecha de miocardiopatia hipertrofica, dada su capacidad
para obtener imagenes no invasivas del corazon batiente
en tiempo real y con alta resolucion temporal-espacial. Es,
ademas, un estudio costo-efectivo, ampliamente disponible,
portatil y de facil adquisicion que proporciona excelente
informacion acerca de la estructura y funcion del corazon®.

Un grosor de pared localizado o generalizado, mayor a
15mm, en ausencia de hipertension u otra causa de sobre-
carga de presion sobre el ventriculo, debe hacer sospechar
la posibilidad de miocardiopatia hipertrofica, una vez se des-
carte también la posibilidad de enfermedades infiltrativas’.
El uso de medio de contraste intracavitario ayuda a iden-
tificar aun mejor el reborde subendocardico, permitiendo
asi una mejor medicion del espesor de la pared. Adicio-
nalmente, el contraste puede facilitar la visualizacion del
compromiso de los segmentos apicales en la miocardiopatia
hipertrofica apical, asi como también permitir el diagnostico
de aneurismas apicales y trombos que pueden presentarse
en estos pacientes®.

En la variedad mas comun, que es la septal asimétrica, se
afecta principalmente el septum anterior, con una relacion
de grosor de este respecto a la pared libre del ventriculo
(medidas tomadas en diastole) > 1,3:1,0%. En ocasiones se
compromete solo el apex y se le denomina miocardiopatia
hipertrofica apical (fig. 1). En esta ultima, un diametro de
13mm de pared apical es un claro indicador de la enfer-
medad, mas aun si hay relacién familiar, genotipificacién o
caracteristicas electrocardiograficas tipicas asociadas.

En ocasiones menos frecuentes se evidencia compromiso
de la pared posterior y lateral. Como hallazgo cominmente
asociado se observa elongacion de la valva anterior de la
valvula mitral, que podria estar acompanada de una implan-
tacion anormal de los musculos papilares. De manera infre-
cuente se puede ver comprometido el ventriculo derecho.

El volumen de fin de diastole de los pacientes con mio-
cardiopatia hipertréfica es usualmente normal con fraccion
de eyeccion normal o elevada y volumen de fin de sistole
disminuido. El tracto de salida del ventriculo izquierdo esta
invadido por la porcién basal del septum interventricular. Se
puede observar un movimiento sistélico anterior de la valva
anterior de la valvula mitral (SAM) o de su aparato subvalvu-
lar, que puede estar favorecido por diferentes mecanismos,
dentro de los que se encuentran la hipertrofia del septum,
la implantacion anterior y apical de los mUsculos papilares,
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Figura1 Ecocardiografia: proyecciones apicales (4 camaras y
3 camaras) de paciente con miocardiopatia hipertrofica apical.

los musculos papilares bifurcados y superumerarios, entre
otros. Este movimiento sistdlico anterior de la valvula mitral
produce aceleracion en las velocidades de flujo a nivel del
tracto de salida del ventriculo izquierdo y asi, un gradiente
dinamico que en reposo se puede observar hasta en un tercio
de los pacientes’.

La disfuncion diastolica es frecuente y se debe a la fibrosis
que produce alteracion en la relajacion del ventriculo y dis-
minucion de su compliance. El volumen auricular izquierdo,
por tanto, como marcador indirecto de la presion de fin de
diastole del ventriculo, esta aumentado y se considera como
predictor de fibrilacion auricular y falla cardiaca'®.

De otro lado, se deben tener en cuenta diagndsticos
diferenciales como hipertension arterial, estenosis val-
vular aortica, enfermedad renal crénica (especialmente
en dialisis), amiloidosis, corazon de atleta, enfermedades
metabdlicas (sindrome de Hurler y Hunter) y otras cardiopa-
tias infiltrativas (Anderson-Fabry o enfermedad de Pompe).
Se ha descrito miocardiopatia hipertrofica como parte del
sindrome de Noonan y su variante, el sindrome de Leopard,
y la ataxia de Friedreich? (tabla 1).

La ecocardiografia 3D es (til en la medicién de los
volumenes del ventriculo izquierdo, asi como en la mejor
cuantificacion de la masa del ventricular. En fases avanzadas
de la enfermedad, puede presentarse deterioro de la funcién
sistolica del ventriculo izquierdo con fraccion de eyeccion
menor del 50%, aunque esto es infrecuente y solo ocurre en
un 2% a un 5% de los pacientes, empeorando el prondstico.

Ecocardiografia espectral y de doppler tisular

La evaluacion hemodinamica por ecocardiografia es indis-
pensable e incluye la evaluacion de la funcidn diastélica y
la presion de la arteria pulmonar y de la auricula derecha
e izquierda, todo esto adicional a la evaluacion morfoldgica

Tabla 1 Evaluacion por ecocardiografia de pacientes con
miocardiopatia hipertrofica

Hipertrofia y distribucion (incluyendo las dimensiones
del ventriculo izquierdo y paredes ventriculo)

Fraccion de eyeccion del ventriculo del izquierdo

Hipertrofia del ventriculo derecho y obstruccion

Volumen auricular izquierdo indexado a la superficie
corporal

Funcion diastolica

Estimacion de la presion de la arteria pulmonar

Obstruccion dinamica en reposo y con maniobra de
Valsalva en el tracto de salida del ventriculo
izquierdo, reportando el sitio de la obstruccion.

Evaluacion de la valvula mitral y del aparato
subvalvular, incluyendo la direccion, el mecanismo y
la severidad de la insuficiencia mitral.

Consideracion de eco trasesofagico como guia de la
miectomia o ablacion septal.

Como pesquisa en familiares de pacientes con
miocardiopatia hipertrofica.

Adaptada de: American Society of Echocardiography. Clinical
recomendations for multimodality cardiovascular imaging of
patients with hypertrophic cardiomyopathy. J Am Soc Echocar-
diogr. 2011;24:473-98.

con eco 2D y 3D. A través del Doppler tisular se miden las
velocidades del movimiento miocardico en sistole (reflejo
del acortamiento miocardico longitudinal) y diastole, encon-
trando que incluso antes de que se haga manifiesta la
hipertrofia se puede observar disminucion tanto en la velo-
cidad sistolica como en la velocidad e’ diastolica. La
alteracion en los patrones de llenado vy, por ende, la dis-
funcion diastolica asociada, tienen valor prondstico en la
aparicion de sintomas, la tolerabilidad al ejercicio y la apa-
ricién de desenlaces fuertes como falla cardiaca y muerte®.
Asi mismo, el seguimiento y la valoracion de las presiones de
llenado son Utiles para evaluar la respuesta al tratamiento.

El doppler continuo a través del tracto de salida del ven-
triculo izquierdo, permite identificar el gradiente dinamico
que se produce a ese nivel como consecuencia del movi-
miento sistolico anterior de la valvula mitral. La aceleracion
de las velocidades de flujo comienza hacia la mitad de la
sistole y alcanza su maxima expresion al finalizar esta fase
del ciclo cardiaco, con una concavidad a la izquierda del
espectro doppler, cominmente en forma de daga (fig. 2). La

+ Vol 333cmis
_GP 44 mmHg

Figura 2 Doppler continuo: gradiente dinamico a nivel del
TSVI secundario a movimiento sistolico anterior de la valvula
mitral (espectro en forma de daga).
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severidad del gradiente dinamico a través del tracto de
salida del ventriculo izquierdo define a la miocardiopatia
hipertrofica como obstructiva cuando este es mayor a
30mm Hg y es considerado como marcador de riesgo de
muerte subita.

Cuando hay obstruccion medio-ventricular se observa un
patron doppler caracteristico, producido por una pequeia
cantidad de sangre atrapada a nivel del apex, que se hace
evidente solo hasta que comienza la diastole y se relaja
el ventriculo, con un flujo en direccion hacia la mitral en
diastole, conocido como flujo paradédjico.

Valvula mitral

La insuficiencia mitral que cominmente se observa en la
miocardiopatia hipertroéfica se debe al movimiento sistolico
anterior de la valva anterior de la valvula mitral, que pro-
duce un defecto de coaptacion y, secundario a eso, un jet
de insuficiencia que es excéntrico y se dirige hacia la pared
posterior y lateral de la auricula izquierda®, especialmente
hacia el tercio medio y final de la sistole®. La severidad
de la insuficiencia dependera de las caracteristicas de la
valva posterior. Si la valva posterior es redundante y movil,
acompanara a la valva anterior hacia el tracto de salida del
ventriculo izquierdo, y por consiguiente, la insuficiencia sera
menor’. La ecocardiografia 2D ayuda a descartar cambios
propios de la valvula y del aparato subvalvular que podrian
contribuir al mecanismo de la insuficiencia mitral y generar
jets con una direccion diferente.

Strain - deformidad miocardica

El strain permite diferenciar la miocardiopatia hipertro-
fica de la hipertrofia inducida por hipertension arterial, las
miocardiopatias infiltrativas (amiloidosis) y otras de depé-
sito. En la miocardiopatia hipertrofica, particularmente, se
evidencia disminucion en el strain longitudinal y un strain
circunferencial reforzado que esta en relacion con la exten-
sion de la hipertrofia y el desarreglo de las fibras miocardicas
en la capa mas interna del miocardio’ (fig. 3).

ne VariaciéndeFC >10%
Amarillo: Aceptada :
Aceptacién pendiente

Deform. pico
*FC (Prom.) =77 lpm
VTD (Bi-plan:

*A3C Deform. long.

A4C Deform. long.

*A2C Deform. long.=-134 %
Global Deform. long.=-11.8 %

Figura 3  Strain global longitudinal disminuido en paciente
con miocardiopatia hipertrofica.

Figura4 Imagen en 4 camaras en secuencia cine steady-state
free precession (SFFP). Se observa patron hipertrofico asimé-
trico focal a nivel del septo interventricular. Grosor del septo
medial: 20 mm.

Imagenes de torsién

Debido a la composicion del miocardio en fibras miocardi-
cas organizadas en hélices, con fibras subendocardicas con
hélice hacia la derecha y fibras subepicardicas en hélice
hacia la izquierda, durante la sistole se observa superpo-
sicion de movimiento y acumulacion de energia liberada
abruptamente en diastole, traduciéndose en un movimiento
resultante de torsion. La velocidad de torsion se calculan
a nivel apical y basal de ventriculo, asi como también la
direccion absoluta, la tasa y la magnitud de la torsion ven-
tricular. En los pacientes con miocardiopatia hipertrofica la
torsion dependera del sitio y la extension de la hipertrofia
y la presencia o ausencia de obstruccion al flujo. La torsion
esta atenuada en estados tempranos de la miocardiopatia
hipertrofica no obstructiva y claramente reducida cuando
se acompafia de obstruccion® (figs. 4-7).

Miocardiopatia hipertrofica, resonancia cardiaca y
tomografia de corazén

Debido a la complejidad y las limitaciones de la evalua-
cion clinica de la miocardiopatia hipertrofica, las técnicas de
imagen multimodal adicionales a la ecocardiografia, como lo
son la resonancia cardiaca magnética (CMR) y la tomografia
computarizada de corazén (CCT), proveen un rango de infor-
macion amplia, que va desde el diagnostico inicial, hasta
informacion util en la estratificacion de riesgo de muerte
subita'".

Aunque el diagnéstico de la miocardiopatia hipertrofica
se puede establecer inicialmente por ecocardiografia 2 D, en
los Ultimos anos el uso adicional de la resonancia magnética
cardiaca ha venido en aumento, dado que es una modalidad
de imagen avanzada 3 D tomografica, que provee imagenes
con alta resolucion espacial y temporal en cualquier plano,
y sin la utilizacion de radiacion ionizante, capaz de proveer
informacion precisa del espesor de pared, estimacion de
volumenes y funcién de ambos ventriculos, asi como tam-
bién caracterizacion tisular, que permite la deteccion de
fibrosis'?.
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Figura 5 A. Imagen en 2. B. 3 camaras en secuencia cine
steady-state free precession (SFFP), en la que se observa patron
fenotipico apical con un espesor de pared de 17 mm.

La resonancia magnética cardiaca esta recomendada
en pacientes con sospecha de miocardiopatia hipertrofica,
con una ventana acuUstica ecocardiografica inadecuada que
impida confirmar el diagndstico (Recomendacion IB)'3'4,
También en aquellos que ya tengan diagndstico confirmado
de miocardiopatia hipertrofica, en quienes se requiera infor-
macion adicional que pueda impactar el manejo o la decision
de intervencion invasiva, como la distribucion de la hiper-
trofia y la anatomia del aparato valvular mitral y de los
musculos papilares. El estudio con resonancia es razona-
ble en aquellos pacientes con miocardiopatia hipertrofica
conocida cuando la estratificacion de muerte sibita no
esté bien definida con los factores de riesgo convencionales
(Recomendacion Ilb c)'314,

Antes de realizar la CMR, es de suma importancia obte-
ner informacion clinica sobre las condiciones y evolucion del
paciente, teniendo en cuenta que estos elementos pueden
cambiar considerablemente el protocolo del estudio. Por
ejemplo, conocer la presencia de alteraciones en el electro-
cardiograma (EKG) como complejos QRS de baja amplitud,
que sugieran enfermedad infiltrativa (amiloidosis especifica-

Figura 6 A. Imagen en eje corto en secuencia cine steady-
state free precession (SFFP). B. Secuencia de realce tardio a
los 10 minutos donde se observa hipertrofia focal asimétrica
septal con deposito focal de gadolinio a nivel del septum.

Figura7 Imagen eje corto apical secuencia cine steady-state
free precession (SFFP), que muestra hipertrofia del musculo
papilar anteroseptal (flecha).
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mente), puede facilitar la interpretacion de las secuencias
de realce tardio con hallazgos que son usuales en esa enfer-
medad, asi como también definir la necesidad de secuencias
de mapeo T1y T2 (cuando esté disponible) que pueden ser
Gtiles en esos casos. En situaciones menos frecuentes, como
en casos con un eje izquierdo extremo y fenotipo facial
que sugiera sindrome de Noonan, sera necesario evaluar con
mucha precaucion el tracto de salida del ventriculo derecho
y la valvula pulmonar'?.

Técnicas utilizadas durante resonancia magnética
cardiaca en miocardiopatia hipertroéfica

Cine SSFP (steady-state free precession)

La secuencia de cine se usa para la evaluacion de la fun-
cion cardiaca y la morfologia por su alto contraste entre
el miocardio y la sangre, al igual que por su alta resolu-
cion temporal'®. Esta secuencia es capaz de definir todos los
fenotipos de la miocardiopatia hipertréfica porque no tiene
limitacion visual, como aquellas miocardiopatias hipertrofi-
cas apicales o localizadas (inferior o lateral) que pueden no
ser identificadas por ecocardiografia’®. En CMR el hallazgo
de grosor de la pared mayor a 30 mm es un factor de riesgo
para muerte subita, por lo cual este hallazgo, sumado a los
factores de riesgo, puede ser (til en la estratificacion de
estos pacientes'”.

La resonancia cardiaca es el patron de oro para la eva-
luacion del grosor del ventriculo izquierdo y la medicion de
los volumenes cardiacos, por su alta resolucion espacial y
temporal. Detecta con mayor frecuencia la hipertrofia ven-
tricular que el ecocardiograma'®, ya que el este subestima
el grosor de la pared, en un 20%'"°.

La extension de la hipertrofia ventricular izquierda se
define como: focal (1-2 segmentos hipertrofiados), interme-
dia (3-7 segmentos hipertrofiados) y difusa (8-16 segmentos
hipertrofiados)'?.

Realce tardio con gadolinio

Es la secuencia mas valiosa de la CMR, porque identifica
la fibrosis miocardica como marcador prondstico en este
grupo de pacientes, ya que existe una relacion entre fibrosis
y taquicardia ventricular y muerte sUbita asociada a mio-
cardiopatia hipertrofica?®. También el realce tardio es (til
en la diferenciacion de miocardiopatia hipertrofica de otras
miocardiopatias con similares sintomas, como lo son la ami-
loidosis cardiaca, la enfermedad de Fabry, la cardiopatia
hipertensiva o la estenosis adrtica'.

Secuencias potenciadas en T2

Evidencia edema miocardico, que puede estar en relacion
con dolor toracico, sincope o elevacion de biomarcado-
res. El edema puede estar en la misma zona en la que se
identifica el realce tardio; sin embargo, no es un hallazgo
frecuente'.

Contraste de fase

La secuencia cine de fase de contraste puede usarse para
cuantificar la velocidad de flujo del gradiente dinamico
a través del tracto de salida del ventriculo izquierdo; no
obstante, por dificultad técnica que requiere experticia en
la codificacion de velocidad y posicionamiento, no la hacen

Tabla 2 Rol de la imagen en la estratificacion de riesgo en
miocardiopatia hipertréfica?!

Factor de riesgo Indicador prondstico

Grosor de pared del
ventriculo izquierdo
Gradiente a través de

Mayor o igual de 30 mm

Mayor o igual a 30 mm Hg

LVOT

Realce tardio de Fibrosis

gadolinio

Fraccion de eyeccion Menor al 50%

Otros Aneurisma apical del

ventriculo izquierdo

una herramienta util en la rutina clinica, siendo superior la
evaluacion por ecocardiografia' (tabla 2).

La caracterizacion precisa de la morfologia de la mio-
cardiopatia hipertroéfica es valiosa para establecer la mejor
opcion de terapia invasiva, la cual incluye la miectomia sep-
tal o la ablacion septal con alcohol. Los fenotipos permiten
definir la localizacion y la magnitud de la hipertrofia y la
caracterizacion del aparato mitral y submitral, asi como de
los musculos papilares (tabla 3).

Herramientas en investigacion

Actualmente existen nuevas secuencias y aplicaciones que
estan usandose ampliamente en investigacion y se encuen-
tran en validacion. Una de ellas es la marcacion (tagging),
la cual evallua el strain de manera cuantitativa, que se
halla disminuido en zonas con realce tardio. Otra técnica
es el mapeo (mapping) T1y T2, que permite la identifica-
cion de fibrosis y edema, sin la necesidad de administrar
medio de contraste. Pese e ello, la correlacion clinica de
esta Ultima técnica aun no se ha confirmado con estudios
actuales’.

Criptas miocardicas

Son anormalidades en la fibra miocardica descritas en
adultos sanos y también asociadas a pacientes con miocar-
diopatia hipertrofica en menos del 5% de los casos. Estas
invaginaciones se encuentran perpendiculares al endocar-
dio del ventriculo izquierdo y penetran mas del 50% del
miocardio compacto al final de la diastole, generalmente
localizadas en la cara inferior o basal inferoseptal??.

Elongacién de las valvas mitrales

Multiples estudios han reportado la elongacion de los folletos
de la valvula mitral, particularmente en la forma obstruc-
tiva. Se ha observado en pacientes sin hipertrofia, pero
portadores de la mutacion genética, como marcador pre-
clinico fenotipico?’.

Estratificacion de riesgo

La muerte subita en miocardiopatia hipertréfica es infre-
cuente (0,5-1% al ano)??; pese a ello, es necesaria una
estratificacion de riesgo que permita definir qué pacientes
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Tabla 3 Espectro de fenotipos en miocardiopatia hipertréfica'®
Fenotipo Sintomas Fraccion de Obstruccion de Realce tardio Descripcion
eyeccion LvoT
Preclinica No Normal No No -
Asimétrica Variable de leve a  Normal a 20-30% de los Casi siempre Mas com(n
severo supranormal casos (60-70%, SAM,
insuficiencia
mitral, aumento
de gradientes de
LVOT.
Concéntrica Variable de leve a Normal a Comun Variable Segunda mas
moderado supranormal comun
Apical Variable; angina Normal a No Usual Aneurisma apical
supranormal
Medioventricular Variable de leve a  Normal a Obstruccion y Se puede observar  Aneurisma apical,
severo supranormal gradientes puede presentar
elevados medio trombo apical
ventriculares
Masa Variable Normal a Solo si el Se puede observar Diferenciales con
supranormal engrosamiento es neoplasias
basal
Burned-out Falla cardiaca Disminuida Disminuido Presente Dilatada, con
funcion sistdlica
disminuida
Tabla 4 Ventajas y desventajas de la cardiorresonancia en miocardiopatia hipertrofica'?
Indicaciones Ventajas Desventajas
Fibrosis Excelente resolucion Dispositivos médicos

espacial

Evaluacion anatomica

previa a terapia de temporal
reduccion invasiva

Diagnosticos Contraste
diferenciales

Complementarias a Fibrosis

ecocardiograma

Excelente resolucion

implantados que
contraindiquen.

La claustrofobia puede
limitar su uso

Reacciones adversas a
medios de contraste

se beneficiaran del implante de un cardiodesfibrilador como
prevencion primaria. Los modelos actuales de estratifi-
cacion son muy eficaces para identificar a los pacientes
que mas se benefician; sin embargo, ninguna de las esca-
las actuales incluye realce tardio, el cual ha demostrado
en multiples publicaciones, ser el sustrato arritmogé-
nico de las taquiarritmias ventriculares’*?>, considerandose
especialmente relevante cuando su extension es mayor al
15% de la masa del ventriculo izquierdo?®?’.

La tomografia computarizada cardiaca (CCT) debe con-
siderarse en pacientes con limitaciones en la ventana
ecocardiografica y que tengan contraindicacion para la rea-
lizacion de resonancia cardiaca (Recomendacion lla C)'2.
Asi mismo, se recomienda en la deteccion de enfermedad
coronaria en pacientes con miocardiopatia hipertrofica y
dolor toracico con probabilidad intermedia/alta, cuando el
diagndstico de la misma cambie las estrategias de manejo
(Recomendacion | C)'3.

Tabla 5 Ventajas y desventajas de la tomografia cardiaca en miocardiopatia hipertréfica'?

Indicaciones

Ventajas

Desventajas

Arterias epicardicas

Puentes miocardicos

Arterias septales preprocedimiento

Imagenes suboptimas en ecocardiograma y cardiorresonancia.

Resolucion espacial
Arterias coronarias

Radiacion

Baja resolucion temporal

No hay protocolos

Uso de medios de contraste ionizantes




Diagnostico y estudio de cardiopatias infrecuentes: multimodalidad - miocardiopatia 53

Conclusiones

La ecocardiografia y la resonancia magnética cardiaca
desempeiian un rol complementario. La ecocardiografia es
la modalidad inicial utilizada en el estudio de los pacientes
con sospecha de miocardiopatia hipertrofica, es de facil rea-
lizacion, accesibilidad y bajo costo. La resonancia cardiaca
estima mejor el espesor de las paredes, especialmente en
casos en los que la visualizacion del reborde subendocar-
dico no es adecuado. De igual forma, permite caracterizar
el tejido para asi poder hacer el diagnostico diferencial con
otras enfermedades que también pueden aumentar el espe-
sor del miocardio, como la amiloidosis. Las secuencias de
realce tardio permiten identificar fibrosis, importante en
la estratificacion del riesgo de muerte slbita. La tomogra-
fia cardiaca se reserva solo en aquellos casos en los que el
ecocardiograma no permite estimar de manera adecuada el
espesor de las paredes y cuando el paciente tenga alguna
contraindicacion para la resonancia cardiaca (tablas 4 y 5).
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