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Objetivos Docentes

» Conocer los diferentes fenotipos de la miocardiopatia hipertrofica (MCH) y su significado.

» Reconocer los hallazgos en RM que permiten establecer el diagndstico diferencial entre
la MCH y sus fenocopias.

Revision del tema

La miocardiopatia hipertréfica (MCH) es una enfermedad del miocardio caracterizada por el
aumento del grosor de la pared del ventriculo izquierdo (VI) que no se puede explicar
unicamente por condiciones de carga anomalas.

Es la miocardiopatia mas comun, con una prevalencia estimada de 0,2% de la poblacioén, y la
principal causa de muerte subita (MS) en adultos jévenes.

Los hallazgos microscopicos son caracteristicos, con hipertrofia de las fibras miocéardicas,
desorganizacion de los haces musculares, fibrosis intersticial y reduccién del calibre de las
arterias coronarias intramiocardicas por engrosamiento de su pared.

La evolucion de la enfermedad varia desde un curso totalmente benigno a sintomas de
obstruccion dinamica del VI (OTSVI), disfuncién sistdlica y/o diastdlica del VI y arritmias
auriculares e incluso muerte subita.

La variabilidad fenotipica de la MCH no se limita solo a la hipertrofia del miocardio sino que
incluye un conjunto de manifestaciones morfolégicas y funcionales, desde anomalias sutiles
hasta el remodelado del VI con dilatacion progresiva y adelgazamiento de su pared que
evoluciona a insuficiencia cardiaca simulando una miocardiopatia restrictiva o dilatada.
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Es importante buscar cada una de esas expresiones fenotipicas para establecer el diagndstico
y definir la importancia de la enfermedad.

En ocasiones el diagnéstico diferencial entre los fenotipos de la MCH y fenocopias como el
corazon de deportista, la miocardiopatia no compactada, la miocardiopatia por sobrecarga de
presién (cardiopatia hipertensiva, estenosis valvular aértica), la amiloidosis cardiaca, la
enfermedad endomiocardica y algunos tumores cardiacos puede ser muy dificil.

Presentamos iconograficamente, los hallazgos en RM de las diferentes expresiones
fenotipicas de la MCH y definimos las claves para diferenciarlos de sus fenocopias.

DIAGNOSTICO CLINICO

El diagndstico clinico de la MCH se basa en la deteccién de un aumento del grosor de la pared
en uno o0 mas segmentos del miocardio del VI mediante cualquier técnica de imagen.

» Para su diagnéstico, el grosor maximo del miocardio del VI en diastole debe ser:
o Adultos: = 15 mm.
> Nifios: 2 de 2 desviaciones estandar de la media poblacional.
> Familiares de primer grado con enfermedad inequivoca: = 13 mm.

DIAGNOSTICO PRECLINICO

El diagndstico preclinico se refiere a la deteccion de pacientes portadores de mutaciones
genéticas relacionadas con la MCH, antes del desarrollo de hipertrofia e incluso sin hipertrofia
evidente (genotipo positivo, fenotipo negativo). En estos pacientes, el riesgo de muerte subita
es excepcional.

Las hendiduras o criptas miocardicas, la elongacion de la valva anterior de la valvula mitral, la
fibrosis miocardica, el aumento de la trabeculacién del miocardio del VI en los segmentos
apicales y el ventriculo hiperdinamico son biomarcadores sugeridos como predictores del
desarrollo de MCH.

Hendiduras o criptas miocardicas
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Son invaginaciones unicas o multiples en forma de “V” o “U” perpendiculares al borde
endocardico del VI (Figura 1).

- Penetran mas del 50% del miocardio compacto

- No sobrepasan el epicardio

- Se colapsan en sistole

- Mas frecuentes en los segmentos inferoseptales del tercio medio y apex y en la pared libre
del VI.

» Pacientes genotipo positivo, fenotipo negativo (> 50%) (Figura 1).

» Pacientes con diagnéstico inequivoco de MCH (< 5%) (Figura 2).

» Pueden detectarse en el segmentos basal inferior en la miocardiopatia hipertensiva
(13%), miocarditis y en pacientes sanos (8%).

.
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- La fraccion de eyeccion del VI es normal o ligeramente elevada.
Significado

- Desconocido
- Pacientes con MCH o genotipo positivo, fenotipo negativo

+ Se relacionan con isquemia miocardica por disfuncion microvascular y desorganizacion
de haces musculares

Diagnoéstico diferencial
- Trabeculaciones de la miocardiopatia no compactada (Figura 3)

» No penetran el miocardio compactado
» Paralelas al borde endocardico
» Localizacidon en seamentos apicales
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» Disminucién de la fraccidon de eyeccion y dilatacion del VI

- Defectos del septo interventricular (Figura 4)

+ Comunican con ambas cavidades ventriculares

Elongacién de la valva anterior de la valvula mitral

La elongacién de la valva anterior y posterior de la valvula mitral puede ser una expresion
fenotipica de pacientes con MCH

La elongacion de la valva anterior ( > 2 desviaciones estandar del valor medio de la poblacion
normal) y no de la posterior es un hallazgo que puede detectarse en pacientes genotipo
positivo, fenotipo negativo (Figura 5)

- Se relaciona con mutaciones en genes sarcoméricos
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Fibrosis miocardica

La fibrosis del miocardio es un paso importante en el proceso del remodelado ventricular
después de la desorganizacion celular

- Pueden detectase areas de realce tardio por fibrosis miocardica en pacientes genotipo
positivo, fenotipo negativo

» Se relaciona probablemente con episodios repetidos de isquemia de pequefo vaso que
provocan muerte de miocitos y sustitucion por fibrosis

- Estudios de RM con nuevas secuencias de cuantificacion del tiempo T1 (mapas T1) han
demostrado un aumento del volumen extracelular en pacientes genotipo positivo con fenotipo
positivo 0 negativo, pero no en pacientes genotipo negativo.

Aumento de la trabeculacion del miocardio del VI

Pueden detectarse trabeculaciones en el apex del VI en pacientes portadores de mutaciones
genéticas sin hipertrofia evidente (Figura 6).

- Se cree que son secundarias a una interrupcién del proceso de compactacion normal del
miocardio durante el desarrollo embrionario
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- Ambas entidades, la MCH y la miocardiopatia no compactada, pueden coexistir y se han
descrito asociadas a mutaciones en diferentes genes sarcoméricos (Figura 7)
.= —i _ T~
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Ventriculo hiperdinamico

Los portadores de mutaciones genéticas pueden asociarse con un aumento de la funcién
contractil del miocardio (fraccion de eyeccion = 68%), incluso antes del desarrollo de la

hipertrofia (Figura 1).

FENOTIPOS

El VI hipertréfico y no dilatado es el fenotipo clasico de la MCH (75%), el remodelado adverso
(5-15%) y la MCH en fase terminal (5%) son fenotipos menos frecuentes.

FENOTIPO CLASICO (75%)
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La hipertrofia del miocardio del VI suele iniciarse durante la adolescencia y ser completa en el
adulto joven
- Pero puede demostrase a cualquier edad, desde el feto hasta en mayores de 60 afios.

Distribucién de la hipertrofia
- Suele ser asimétrica y segmentaria y mas frecuente en los segmentos anteroseptal y anterior
de la base (70%) (Figuras 8a, 8b).

» Extension a los segmentos apicales (10%) (Figuras 8c, 8d)

- Aislada en los segmentos apicales (< 10%) (Figura 8e)
- Concéntrica y difusa (5%) (Figura 8f)
- Tercio medio del ventriculo (medioventricular) (Figura 8g)

» Seudomasa (Figura 8h, 8i)

- Engrosamiento focal del miocardio que puede simular una masa

Masa del miocardio del VI
- Suele estar aumentada (80%)
- Puede ser normal (20%)

Anomalias en el aparato valvular mitral
- Elongacioén de la valva anterior y/o posterior (Figura 9a)
- Engrosamiento fibrético de la valva anterior (Figura 9b)

- Prolapso (Figura 9c¢)
- Insuficiencia valvular (Figura 9d)
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Anomalias en los musculos papilares

- Hipertrofia (Figuras 10a, 10b, 10c)

- Alteracion en el numero, morfologia (bifido) y posicion (desplazamiento antero apical) (Figuras
10d y 10e

- Insercion anormal (cuerdas tendinosas cortas o insercion directa en las valvas) (Figuras 10e y

Anomalias funcionales
Cavidad ventricular pequena con aumento de la contractilidad (Figuras 11ay 11b)

- Fraccién de eyeccion normal o elevada (> 65%)

Obstruction dinamica en el tracto de salida del VI (OTSVI) (70%)
- Formas no apicales (Figuras 12 y 13)
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- Relacionada con la elongacion de la valva anterior (Figuras 12a y 13a)

* Movimiento sistélico anterior de la valvula mitral (systolic anterior motion of the mitral
valve:SAM), caracterizado por el desplazamiento de la punta de la valva anterior en el
tracto de salida del VI durante la sistole y fallo en la coaptacion durante la diastole con
insuficiencia valvular secundaria (Figuras 12b, 12¢, 12d)

* Insercion andmala del musculo papilar anterior

 Hipertrofia medioventricular o del musculo papilar
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severidad de la obstruccion

- Cuantificacion de la
» La ecocardiografia es mas precisa que la RM para la cuantificacion del gradiente

* Enla RM el area sistdlica del tracto de salida del VI < 2,7 cm? obtenida por planimetria
(Figura 13) es diagnéstica de MCH obstructiva (sensibilidad y especificidad del 100%)

Insuficiencia mitral (Figura 12)
- Relacionada con la OTSVI, el movimiento sistolico anterior de la valvula mitral y con
afectacion primaria de la valvula

Disfuncidn diastdlica del VI en todos los pacientes (Figura 14)

- Disminucion de la distensibilidad del VI por disminucién de las propiedades elasticas del
miocardio, alteraciones en los miocitos y fibrosis intersticial

- Puede aparecer incluso antes que la hipertrofia

- Provoca aumento de los diametros y volumenes maximos y minimos de la Al

» Los diametros y volumenes minimos se correlacionan mejor con la presencia y
cronicidad de a disfuncion diastdlica
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Dilatacion de la Al (Figuras 8d v 8e)
- Leve o moderada

» Relacionada con la disfuncién diastoélica del VI
- Severa

» Relacionada con insuficiencia mitral asociada a la OTSVI

Isquemia miocardica

- Atribuida a disfunciéon microvascular

- Responsable de la progresién de la enfermedad, de la disfuncién del VI y probablemente del
desarrollo de arritmias ventriculares

- Defectos de perfusion subendocardicos o0 mesocardicos en secuencias de perfusion en
reposo y tras stress farmacoldgico (Figura 15)

» Mas frecuente en portadores de mutaciones genéticas
* Mas extensa en segmentos hipertréficos

Fibrosis intersticial
- Se relaciona con la disfuncién y remodelado del VI
- Realce tardio del miocardio (40%) en secuencias de miocardio negro

» Se puede ver en segmentos hipertréficos (mas frecuente) y no hipertréficos
+ Localizacion predominantemente mesocardica y en la union anterior de la pared libre del
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VD con el septo interventricular (Figura 16)
» Extension: 2% de la masa del miocardio
» Las secuencias de realce tardio no detectan fibrosis intersticial difusa
> Las secuencias de cuantificacién del tiempo T1 (mapas T1) detectan la fibrosis
intersticial y se espera que puedan aportar informacion tisular significativa del gradc
de fibrosis en pacientes con MCH

Riesgo de muerte subita
Bajo (0,5-1%/afio) pero muy variable en funcién de la etiologia genética y de factores
personales.

» Severidad de la hipertrofia miocardica, grado de OTSVI, tamafio de la Al y presencia y
severidad de realce tardio

REMODELADO ADVERSO (5-15%)

Anomalias morfolégicas
Hipertrofia del miocardio (Figura 17)
- Evidente pero con adelgazamiento progresivo del miocardio

Aneurismas apicales mas frecuentes
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Anomalias funcionales

Fraccion de eyeccion normal o ligeramente disminuida OTSVI
- Menos frecuente

- Disminucion progresiva de la obstruccién

Dilatacion de la Al
- Moderada o severa

Disfuncién microvascular moderada o severa
- Defectos de perfusion subendocardica
- Segmentos hipertroficos

Fibrosis intersticial
- Realce tardio del miocardio frecuente (> 50%)

* Extension: 10-15% de la masa del miocardio
* Mesocardico y transmural

Riesgo de muerte subita
Intermedio

FASE FINAL (5-10%)

Anomalias morfoldégicas
Adelgazamiento del miocardio (Figura 18)

Anomalias funcionales
Fraccion de eyeccion disminuida (< 50%)

Obstruccion del tracto de salida del VI
- Ausente

Ventriculo izquierdo
- Dilatado (similar a una miocardiopatia dilatada) (Figuras 18c y 18d)
- Pequefio con dilatacion severa de ambas auriculas (similar a una miocardiopatia restrictiva)

Disfuncidn microvascular severa
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- Defectos de perfusion

Fibrosis intersticial
- Realce tardio del miocardio muy frecuente (75-100%)

» Extension: > 25% de la masa del miocardio
* Mesocardico y transmural (Figuras 18e y 18f)

Riesgo de muerte subita
Intermedio

FENOCOPIAS

Existen una serie de enfermedades congénitas y adquiridas, denominadas copias fenotipicas
o fenocopias, que pueden simular una MCH porque se manifiestan con un fenotipo igual o
similar a la MCH por mutaciones en genes sarcoméricos, pero con otra causa (Tabla 1-Figura

19).

El corazon de deportista, enfermedades con aumento de la precarga del VI, la miocardiopatia
no compactada, la amiloidosis, la enfermedad endomiocardica y la sarcoidosis cardiaca son
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las fenocopias mas frecuentes de la MCH.

La RM es la técnica de imagen mas util para caracterizar y establecer el diagndstico diferencial
de las fenocopias de la MCH. Las secuencias de realce tardio son fundamentales no solo en Ig
caracterizacion sino que ademas su presencia y extension del realce tardio se relaciona con el
prondstico.

CORAZON DE DEPORTISTA

El ejercicio regular e intenso puede provocar un remodelado fisiolégico del VI caracterizado
P Clirr.ecuencia cardiaca baja
- Hipertrofia del miocardio
* Leve (13-15 mm) y concéntrica (Figura 20)
- Dilatacion y aumento del volumen diastolico del VI
» Diametro anteroposterior diastolico del VI > 55 mm

- Funcién diastélica normal o supranormal

- Relacion entre el grosor del miocardio y el volumen diastélico del VI < 0,15 mm/m2/ml

» Sensibilidad: 80%, especificad 99%

Claves diagnodsticas que sugieren MCH

- Relacion entre el grosor del miocardio y el volumen diastélico del VI > 0,15 mm/m2/ml
- Realce tardio del miocardio

- La ausencia de realce tardio del miocardio no excluye MCH

- Disfuncién diastélica del VI

Si persisten dudas diagnésticas, se recomienda:
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- Periodo de desentrenamiento, con suspension de toda actividad fisica de al menos 3 meses
- RM para demostrar una regresion al menos parcial de los hallazgos

- Reduccion significativa de las arritmias ventriculares para ser consideradas fisiolégicas.

- Estudio familiar, para descartar MCH en sus familiares, lo que confirmaria el diagndstico de
enfermedad en el deportista

AUMENTO DE LA PRECARGA DEL VI

Las situaciones de aumento de la precarga del VI (estenosis aortica, cardiopatia hipertensiva)
pueden provocar hipertrofia del miocardio como mecanismo compensador para disminuir la
tension de la pared y mantener la funcién del ventriculo.

- Hipertrofia leve (< 17 mm) (Figura 21)

» Concéntrica
» En la cardiopatia hipertensiva puede ser asimétrica y regresar con farmacos
antihipertensivos

- Funcioén sistdélica normal o disminuida

» Fraccion de eyeccion < 50% es uno de los criterios de cirugia en la estenosis adrtica

(Figura 21d)

- Realce tardio por fibrosis del miocardio

» Poco frecuente en la cardiopatia hipertensiva
» Subendocardico en segmentos basales en la estenosis aodrtica
> Marcador independiente de mortalidad y de peor pronéstico tras la cirugia

- Estenosis aodrtica

* Area valvular aértica por planimetria en cine-RM < 3 cm? (
+ Velocidad pico en cine-RM codificada con la velocidad

Figura 21c¢)
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Ejection fraction:
Stroke volume:

ml

Cardiac output:
1/min

LvSa ED mass:

gram

End-diastolic volume:
ml

ED phase:

7.46 ms)

End-systolic volume:
ml
ES phase:

d 260.58 ms)

Claves diagnésticas que sugieren MCH

- Historia familiar de MCH

- Elongacion de las valvas mitrales

- Ventriculo hiperdinamico (Fraccion de eyeccion > 65%)
- Motilidad segmentaria mas heterogénea

- Realce tardio

» Mesocardico y en la union anterior de la pared libre del VD con el septo interventricular
» Raro subendocardico

MIOCARDIOPATIA NO COMPACTADA

La miocardiopatia no compactada es una enfermedad relativamente rara con o sin disfuncion
del VI, caracterizada por una capa fina de miocardio compactado y trabeculaciones
prominentes separadas por recesos intertrabeculares profundos que comunican con la cavidad
del VI pero no con la circulacién coronaria.

Etiologia multiple y controvertida

- La Asociacion Americana del Corazén (American Heart Association, AHA) la clasifico en el
afo 2006 como una miocardiopatia primaria de causa genética y mas tarde, la Sociedad
Europea de Cardiologia (SEC) la incluyd dentro de las miocardiopatias no clasificadas porque
no esta claro si es una entidad separada ya que comparte hallazgos morfolégicos de otras
miocardiopatias como la hipertrofica y la dilatada. Recientemente se han descrito formas
adquiridas y reversibles

- Familiar (autosdbmica dominante o ligada al sexo) o esporadica

» Mutaciones de genes sarcoméricos que también se asocian con miocardiopatia
hipertrofica, dilatada y restrictiva
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» La esporadica puede ser adquirida y reversible (atletas de competicion, anemia de
células falciformes, embarazo)

- Aislada o asociada con otras miocardiopatias (hipertrofica, dilatada, restrictiva,
arritmogénica), cardiopatias congénitas y sindromes que afectan a multiples érganos y tejidos

Localizacion

- Segmentos apicales (mas frecuente)
- Segmentos inferior y lateral el tercio medio

Significado clinico

- Asintomatica

- Funcioén sistdélica VI normal

- Dolor toracico, insuficiencia cardiaca, arritmias, embolismo sistémico de trombos entre las
trabéculas, muerte subita

- Disfuncion sistolica VI

Criterios diagnosticos
- En la actualidad, tanto los criterios ecocardiograficos como los de RM, estan en discusién ya
que probablemente se esté sobrediagnosticando la enfermedad.

» Existe una gran variabilidad inter e intraobservador en la aplicacidon de los actuales
criterios de imagen

- Ecocardiografia
* Relacién miocardio no compactado/compactado > 2 al final de la sistole

-RM

» Relacién miocardio no compactado/compactado > 2,3 al final de la diastole (criterios de
Petersen) (Figura 22)

* Masa del miocardio trabeculado al final de la diastole > 20% de la masa global del VI

» Oftros hallazgos: Hipersefal endocardica en secuencias potenciadas en T2,
hipoperfusion subendocardica, realce tardio subendocardico y en las trabéculas (Figura

22¢)

Diagnéstico diferencial
- Pueden coexistir los diagnosticos de MCH septal y miocardiopatia no compactada

* La no compactacién es excepcional en el septo interventricular

- Puede simular una MCH apical

Pagina 17 de 44 www.seram.es




» Las secuencias cine RM de precesion libre en estado estacionario (Steady State Free
Precession: SSFP) permiten diferenciar el engrosamiento apical del miocardio y la
superficie lisa del endocardio en la MCH, de la no compactacion

ENFERMEDADES DE DEPOSITO

AMILOIDOSIS

La amiloidosis cardiaca es una fenocopia importante de la MCH caracterizada por hipertrofia
del miocardio con disfuncién diastélica severa del VI y disminucion de los voltajes en el
electrocardiograma. La severidad de la afectacion condiciona el prondstico de la enfermedad.

Hipertrofia del miocardio de ambos ventriculos
- Concéntrica (Figuras 23a, 23b)

Engrosamiento

- Pared libre de la auricula derecha (Figura 23b)
- Septo interauricular (> 6 mm) (Figura 23a)

- Valvas mitrales

Funcion sistdlica normal o disminuida
Disfuncién diastolica restrictiva

Realce tardio
- Subendocardico global, parcheado o difuso (Figuras 23¢ y 23d)
- Lavado rapido (dificulta la seleccién correcta del tiempo de inversion del miocardio)

Derrame pericardico y pleural (50%)

Diagnéstico definitivo
- Biopsia del miocardio
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Claves diagnosticas que sugieren MCH
- Engrosamiento asimétrico del miocardio del VI

» Simétrico y concéntrico (42%)

- El engrosamiento del miocardio del VD suele ser apical

- No afecta a las paredes de las auriculas ni al septo interauricular
- Funciodn sistolica normal o supranormal

- Elongacién de las valvas mitrales

- Realce tardio sin lavado rapido del contraste

» Mesocardico y en la union anterior de la pared libre del VD con el septo interventricular

ENFERMEDAD ENDOMIOCARDICA

La enfermedad endomiocardica es una forma de miocardiopatia restrictiva que incluye la
endocarditis de Loffler asociada a hipereosinofilia y la fibrosis endomiocardica, en la que la
hipereosinofilia suele estar ausente. Ambas pueden simular MCH

Engrosamiento fibroso del endocardio con obliteracion del apex de uno o ambos ventriculos
(Figuras 24a y 24b)
- Hipoperfusion y realce tardio subendocardico apical

Inflamacion del miocardio
- Hipersefial subendocardica en secuencias potenciadas en T2 (Figura 24c)

Disfuncion diastolica restrictiva
- Ventriculos de tamarfio normal o disminuido con dilatacion de ambas auriculas
- Funcioén sistoélica normal

Insuficiencia valvular atrioventricular
Trombo mural apical

Cuando la fibrosis apical oblitera la cavidad ventricular y se asocia con trombo mural, los
hallazgos en la RM pueden simular una MCH apical

/}"/

Claves diagnésticas que sugieren MCH

- Ausencia de trombo mural en las imagenes de realce tardio
- Ausencia de realce tardio subendocardico

- El realce tardio subendocardico en la MCH es raro

SARCOIDOSIS CARDIACA

La sarcoidosis es una enfermedad multisistémica de etiologia desconocida que afecta al
corazon en 20-30% de los casos, caracterizada por la acumulacion de granulomas no
caseificantes.
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Fase inflamatoria con infiltracion granulomatosa, inflamacion y edema

- Engrosamiento focal del miocardio (Figura 25a y 25b)

- Hipersenal del miocardio en secuencias potenciadas en T2

- Realce tardio transmural, subepicardico o mesocardico de ambos ventriculos (Figura 25¢)
- Alteraciones en la motilidad segmentaria

Fase cronica con fibrosis del miocardio

- Adelgazamiento focal o difuso del miocardio

- Realce tardio parcheado y nodular, de distribucion epicardica (Figura 25d)
- Alteraciones en la motilidad segmentaria

- Disfuncion sistdlica del VI

- Dilatacion del VI o de ambos ventriculos

- Aneurismas del VI

r

Claves diagnésticas que sugieren MCH

- Ausencia de realce tardio subepicardico

- El realce tardio subepicardico en la MCH es raro

- Ausencia de hiperseinal del miocardio en secuencias potenciadas en T2

Imagenes en esta seccion:
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Fig. 1: Criptas miocérdicas y ventriculo hiperdindmico sin hipertrofia evidente. Imagenes cine RM SSFP
diastolicas (a) 2 camaras y (b) eje corto y sistolicas (c) 2 camaras y (d) eje corto. Hendiduras en forma de
U perpendiculares al borde endocardico en la pared inferior de la base (flechas) con colapso durante la
sistole (puntas de flechas). En las imagenes sistolicas (c y d) se ve el marcado engrosamiento del
miocardio (asteriscos) por el ventriculo hiperdinamico (fraccion eyeccion = 70%).
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Fig. 2: Criptas miocardicas con MCH evidente. Imagenes (a) diastolica y (b) sistolica cine RM SSFP en
el plano 2 camaras. Multiples hendiduras miocardicas en la pared inferior de la base y tercio medio
(flechas) que se colapsan en sistole e hipertrofia del segmento anterior de la base (punta de flecha). (c)
La imagen diastolica cine RM SSFP en eje corto muestra hipertrofia del segmento inferior del tercio
medio (puntas de flechas).

Fig. 3: Miocardiopatia no compactada. Iméagenes (a) diastélica y (b) sistolica cine RM SSFP 4 camaras.
Trabeculaciones miocardicas prominentes (asteriscos) paralelas al borde endocardico en los segmentos
apicales y del tercio medio que no se colapsan en sistole. La relacion entre el miocardio no compactado y
compactado era de 3,5.
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Fig. 4: Comunicacion interventricular multiple. Imagen diastélica cine RM SSFP en eje largo horizontal.
Multiples defectos del miocardio del septo interventricular (flechas) que comunican con la luz de ambos
ventriculos (septo en queso suizo).
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Fig. 5: Elongacion de la valva anterior de la valvula mitral sin hipertrofia del miocardio. Imagen
diastolica cine RM SSFP en eje largo horizontal. Valva anterior de la valvula mitral elongada (flecha) y
valva posterior de longitud normal (punta de flecha).
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Fig. 6: Trabeculaciones apicales prominentes sin hipertrofia evidente. Imagen diastélica cine RM SSFP
en el plano cuatro cdmaras. Trabeculaciones miocardicas profundas (flechas) paralelas al borde
endocardico en los segmentos apicales en un paciente genotipo positivo con grosor del miocardio
normal.
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Fig. 7: Trabeculaciones apicales prominentes en la MCH. (a) Imagen diastolica cine RM SSFP eje largo
horizontal. Hipertrofia basal septal (punta de flecha) con trabeculaciones apicales prominentes
(asterisco). Iméagenes diastolicas cine RM SSFP (b) 4 cdmaras y (¢) eje corto. Hipertrofia difusa del septc
interventricular (asterisco) en un paciente con trabeculaciones miocardicas prominentes (flechas)
paralelas al borde endocardico en los segmentos apicales y en el segmento lateral del tercio medio.
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Fig. 8: Fenotipo clésico. Distribucion de la hipertrofia. Imagenes diastolicas cine RM SSFP (a-h) y (i)
con marcaje del miocardio. MCH basal (a) anterior (asterisco) y (b) anteroseptal (asteriscos), (c) septal
(asterisco) con extension apical (flecha), (d, e) apical (puntas de flechas), (f) concéntrica difusa, (g)
medioventricular (asteriscos) y (h, 1) seudotumoral (flechas) basal anterior. (i) La deformidad de la rejilla
(puntas de flechas) en sistole sugiere engrosamiento no tumoral.
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Fig. 9: Fenotipo clasico. Anomalias en el aparato valvular mitral. Imégenes cine RM SSFP. MCH basal
septal (asterisco) con elongacion de la valva anterior de la valvula mitral (flecha). (b) MCH concéntrica
difusa con engrosamiento fibrdtico hipointenso (puntas de flechas) de ambas valvas mitrales. (c) MCH
concéntrica difusa con prolapso de la valva mitral anterior durante la sistole (flecha). (d) MCH septal
asimétrica con insuficiencia valvular mitral (puntas de flechas).
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Fig. 10: Fenotipo clasico. Anomalias en los musculos papilares. Imdgenes cine RM SSFP. (a-c) MCH
septal apical (flechas) con hipertrofia del musculo papilar posterior (asteriscos), una hendidura
miocardica (punta de flecha) y trabeculaciones prominentes. (d) MCH basal con musculo papilar
posterior bifido (punta de flecha). (e, f) MCH concéntrica con musculo papilar accesorio (flechas) y

bifido (punta de flecha) e insercion directa de la valva anterior de la valvula mitral en el musculo papilar
(flecha).
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Fig. 11: Fenotipo clasico. Cavidad ventricular pequena. Imagenes cine RM SSFP (a) diastdlica y (b)
sistolica en eje corto. MCH concéntrica difusa (asteriscos) con colapso casi completo de la cavidad
ventricular (flecha) durante la sistole.

Fig. 12: Fenotipo clasico. SAM positivo y obstruccion dindmica en el tracto de salida del VI. Iméagenes
cine RM SSFP. MCH obstructiva basal septal con (a) elongacion de la valva mitral anterior (punta de
flecha), (b, c)desplazamiento anterior (puntas de flechas) al inicio de la sistole (SAM positivo),
turbulencias de flujo en el tracto de salida del VI (flecha corta) secundarias y (d) turbulencias de flujo en
la Al (flechas largas) por fallo en la coaptacion de las valvas mitrales.

Pagina 30 de 44 www.seram.es




Fig. 13: Fenotipo clasico. SAM positivo y obstruccion dindmica en el tracto de salida del VI. Iméagenes
cine RM SSFP. MCH obstructiva con (a) elongacion de la valva mitral anterior (punta de flecha) y (b)
turbulencias de flujo en el tracto de salida del VI (flecha) por desplazamiento anterior de la valva durante
la sistole (SAM positivo). (d, e) Ejemplo de cuantificacion de la severidad de la obstruccion (puntas de
flechas) mediante planimetria (area sistdlica = 1,9 cm2).
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Fig. 14: Fenotipo clasico. Disfuncion diastdlica del VI. Imagenes cine RM SSFP en (a) eje largo
horizontal y (b) eje corto. Curvas de flujo (c) transmitral y (d) en las venas pulmonares. (a, b) MCH
septal (asteriscos) con funcidn sistolica normal. El andlisis del flujo (¢) transmitral y (d) de las venas
pulmonares muestra una relacion de las ondas mitrales E/A <1 y u descenso de la onda D de las venas
pulmonares indicativas de una disfuncion diastodlica tipo I (alteracion de la relajacion ventricular).

Pagina 32 de 44 www.seram.es




Fig. 15: Fenotipo clasico. Isquemia miocardica. Imagenes (a) cine RM SSFP diastolica en eje largo
horizontal y (b) perfusion de primer paso en eje corto. MCH medioventricular (asteriscos) con defecto de
perfusion mesocardico (flecha) y subendocardico (punta de flecha).
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Fig. 16: Fenotipo clasico. Realce tardio del miocardio. Imégenes cine RM SSFP y de realce tardio. (a, b)
MCH septal y anterior (asteriscos) con realce tardio mesocardico (flechas) y en la union de la pared libre
del VD con el septo interventricular (punta de flecha). (c, d) MCH septal (asterisco) con realce tardio
mesocardico (flecha) y transmural (puntas de flechas). (e, f) MCH septal (asterisco) con extension apical
(flecha) y realce tardio transmural en los segmentos apicales (puntas de flechas).

Fig. 17: Remodelado adverso. Imagenes (a) cine RM SSFP diastolica en eje largo horizontal y (b) realce
tardio en eje corto. Hipertrofia del miocardio en los segmentos septales de la base y tercio medio e
inferolateral de la base (asteriscos) con adelgazamiento del miocardio en los segmentos apicales
(flechas), un pequefios aneurisma apical (punta de flecha) y realce tardio mesocardico en el segmento
anterior del tercio medio (flecha).

Pagina 34 de 44 www.seram.es




gina 35 de 44




Pagina 36 de 44 www.seram.es




Fig. 18: Fase final. Imagenes cine RM SSFP. (a) MCH difusa (asteriscos) con (b) adelgazamiento del
miocardio (flechas), dilatacion de cdmaras cardiacas derechas y disfuncion sistolica y diastélica severa 3
afios mas tarde. Imagenes (c, d) cine RM SSFP y (e, f) de realce tardio. MCH en fase final con
adelgazamiento del miocardio (flechas), dilatacion severa del VI (asteriscos) y realce tardio del
miocardio, difuso, transmural y mesocardico (puntas de flechas).

Causas frecuentes

Enfermedades inliltrativas

Hipertension arterial
Estenosis adrtica

Corazén de deportista
Afﬁalbi&bsis fém-iliar; r;dquirida

Sarcoidosis

Enfermedades metabdlicas

Enfermedades mitocondriales

Glucogeneosis

Enfermedades por depdsitos lisosomales
Trastormnos de metabolismo acidos grasos
Déficit de carnitina

Sindromes: Leigh, MELAS, MERFF
Ataxia de Friedreich

Amiloidosis

Familiar, hereditaria
Adquinda

Miocardiopatia no clasificada

Miocardiopatia no compactada

Tbl. 19: Copias fenotipicas de la MCH, congénitas y adquiridas.
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Fig. 20: Corazdn de deportista. Imagenes diastolicas cine RM SSFP en (a) eje largo horizontal y (b) eje
corto y de realce tardio en (c) eje corto y (d) eje largo horizontal. Leve hipertrofia del miocardio
concéntrica (grosor maximo 14 mm) con diametro anteroposterior diastdlico de 60 mm (flecha doble).
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Ejection fraction:
Stroke volume:

Cardiac output:
1/min

LvSa ED mass:
gram

End-diastolic volume:
ml

ED phase:

7.46 ms)

End-systolic volume:
ml
ES phase:

d 260.58 ms)

Fig. 21: Estenosis adrtica. Imagenes (a-c) cine RM SSFP y (d) resumen de los volimenes y de la masa
del miocardio del VI. Leve hipertrofia concéntrica del miocardio (grosor méximo 16 mm) (asteriscos),
turbulencias de flujo en la aorta ascendente durante la sistole (flechas) por engrosamiento de las valvas
de la valvula aortica (puntas de flechas). El area valvular aodrtica obtenida por planimetria era de 1,5 cm2
la fraccion de eyeccion del VI de 43,9%.
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Fig. 22: Miocardiopatia no compactada. Imagenes diastolicas cine RM SSFP (a) 2 cdmaras y (b) 4
camaras y (c) realce tardio en el plano 4 cdmaras. Trabeculaciones miocardicas profundas (flechas)
paralelas al borde endocardico en los segmentos apicales y laterales del tercio medio y de la base, con
realce tardio de las trabéculas apicales (puntas de flechas). La relacion entre el miocardio no compactado
y compactado al final de la didstole era de 3.
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Fig. 23: Amiloidosis cardiaca. Imagenes diastélicas cine RM SSFP en los planos (a) 4 camaras y (b) eje
largo horizontal y realce tardio en (c) eje corto y (d) 2 camaras. Hipertrofia concéntrica del miocardio de
ambos ventriculos, engrosamiento de la pared libra de la auricula derecha (flecha) y del septo
interauricular (punta de flecha), insuficiencia valvular mitral, pequefio derrame pericardico y realce
tardio del miocardio, subendocardico y subepicéardico difuso (flechas).
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Fig. 24: Enfermedad endomiocérdica. Imagenes diastolicas cine RM SSFP (a) 4 camaras y (b) eje corto
y (c) 4 camaras STIR potenciada en T2 (d). Obliteracion del dpex de ambos ventriculos (flechas) con
dilatacion severa de la auricula derecha (asterisco) hipersefial subendocardica del VI en la secuencia
potenciada en T2 (puntas de flechas).

'
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Fig. 25: Sarcoidosis cardiaca. Imagenes diastolicas cine RM SSFP en (a) eje corto y (b) axial y realce
tardio en (c) eje corto y (d) 2 camaras. Sarcoidosis cardiaca con engrosamiento del septo interventricular
en la base y tercio medio (asteriscos) y realce tardio transmural (flechas) y subepicardico (punta de
flecha).

Conclusiones

* Conocer las diferentes expresiones fenotipicas de la MCH en RM es importante para
establecer el diagndstico y definir la gravedad de la expresion de la enfermedad.

* La RM permite ademas, la caracterizacion de los ventriculos con engrosamiento del
miocardio y diferenciar las fenocopias de los fenotipos de la MCH.
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