COMENTARIO AL CASO 2

Diagnéstico final

Miocardiopatia hipertréfica focal.

Hallazgos radiolégicos

Se objetiva una marcada hipertrofia del miocardio en los segmen-
tos medial anterior y medial anteroseptal (figs. 1A, 1By 1C).

En el estudio de contraste tardio se demuestra un realce nodular
intramiocardico en el espesor del area de mayor hipertrofia del sep-
to en los segmentos medial anterior y medial anteroseptal (figs. 1B
y 1C), no visible en segmentos basales (fig. 1A).

Comentario

La miocardiopatia hipertréfica (MCH) se caracteriza por un engro-
samiento andémalo del miocardio del ventriculo izquierdo sin que
se asocien otras alteraciones cardiovasculares como hipertension,
enfermedades valvulares, infecciones miocardicas o tumores. La
distribucion del engrosamiento es variable, siendo el septo inter-
ventricular y la pared lateral las areas mas frecuentemente afecta-
das, seguidas por el septo basal, la hipertrofia concéntrica com-
pleta y el dpex, si bien el mayor uso de la resonancia magnética
(RM) en la ultima década ha demostrado que la afectacion de los
segmentos apicales o el ventriculo derecho es mas frecuente de lo
descrito clasicamente.

En la mayoria de los casos se trata de un proceso familiar, con
una herencia autosémica dominante, pero con grados variables de
penetrancia y de expresion. La enfermedad suele hacerse evidente
después de la adolescencia, y es la causa mas frecuente de muer-
te subita de origen cardiaco en los adultos jévenes y en los atletas.
Algunos casos son esporadicos, probablemente debidos a muta-
ciones espontaneas.

Fisiopatolégicamente se caracteriza por una disminucién de la
distensibilidad miocéardica con deficiente funcion diastdlica, dismi-
nucién de la reserva de flujo coronario y arritmias ventriculares.
Ademas de la disfuncion diastolica, en el 25% de los casos existe
una obstruccién dinamica en el tracto de salida del ventriculo iz-
quierdo secundaria al movimiento sistélico anterior de la valva mi-
tral anterior contra el tabique. EI movimiento sistélico anterior no
es patognomaénico de la MCH, pero existe siempre que en esta en-
fermedad hay obstruccién en la salida del ventriculo izquierdo. La
histologia de la miocardiopatia hipertréfica consiste en hipertrofia,
desorganizacién de las fibras musculares, pequefas lesiones fibro-
ticas conocidas como fibrosis plexiforme y lesiones microvascula-
res en el miocardio.

La resonancia magnética (RM) puede utilizarse para el estudio de
la morfologia de las anomalias miocérdicas, para la valoracion de la
funcion ventricular global y regional, para determinar el grado de
obstruccion al flujo, asi como para el estudio del movimiento ante-
rior sistolico de la valva mitral y de la reserva de flujo coronario.

El diagnéstico en RM requiere la deteccién y cuantificacion del
engrosamiento miocardico, si bien algunas formas de MCH pue-
den cursar sin hipertrofia del miocardio. Para ello se utilizan se-
cuencias cine eco de gradiente en los tres planos: eje corto desde
la base hasta el apex, eje largo (dos camaras) y 4 cdmaras.

La RM se utiliza como técnica de referencia para la cuantifica-
cién de la masa miocardica, que es un parametro independiente
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de severidad de la enfermedad porque refleja el grosor del miocar-
dio, y de forma indirecta su distensibilidad, que suele estar dismi-
nuida. La disfuncién diastélica se pone de manifiesto también por
la prolongacion de la fase de llenado precoz del ventriculo izquier-
do mediante secuencias cine-RM.

Las secuencias cine-RM en plano eje largo horizontal (tres ca-
maras) permiten demostrar:

1. El flujo turbulento en el tracto de salida del ventriculo izquier-
do, caracteristico de la miocardiopatia hipertréfica obstructiva, de
manejo terapéutico distinto de la miocardiopatia hipertréfica no
obstructiva.

2. El movimiento sistélico anterior de la valva mitral.

3. La regurgitacion en la auricula izquierda por la insuficiencia
mitral que en ocasiones se asocia.

El gradiente a través del tracto de salida en las MCH obstructivas
y el volumen y fraccion de regurgitacion de la insuficiencia mitral
pueden cuantificarse mediante secuencias de codificacion de fase.

La utilizacién de contrastes paramagnéticos demuestra un real-
ce intramiocardico tipicamente parcheado, aunque puede ser ho-
mogéneo, en los estudios de perfusion de primer paso que se
mantiene en los estudios de contraste tardios. Para los estudios de
realce tardio se realizan secuencias en plano de eje corto desde la
base hasta el 4pex, y en eje largo vertical 2 camaras y eje largo ho-
rizontal 4 camaras, con un pulso de inversién que anula la sefal
del tejido miocéardico normal, obteniendo asi mayor contraste con
el miocardio afecto que presentara una marcada hipersefial debido al
gadolinio acumulado. Estas areas parcheadas de realce tardio se
corresponden al tejido conectivo fibrético que se localiza en el es-
pacio intersticial entre las fibras musculares. La fibrosis miocéardica
ha sido asociada con una mayor incidencia de arritmias letales y
de disfuncién diastdélica. Considerando la importancia de la fibro-
sis, la RM se puede utilizar como técnica no invasiva para la eva-
luacién clinica de los pacientes con MCH.
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