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Resumen

Objetivo docente: Revisar |os pacientes con miocardiopatia hipertrofica (MCH) estudiados en nuestro
hospital entre enero del 2011 y agosto del 2015. Evaluar el genotipo y la expresion fenotipica centrandonos
en |os pacientes que asocian ho compactacion miocardica. Describir |os hallazgos en resonancia magnética
(RM) para caracterizar |as diversas manifestaciones fenotipicas de esta entidad.

Revision del tema: LaMCH es una afeccion primaria del miocardio, heterogénea en sus manifestaciones
genéticas, morfolégicas y clinicas. En un 50% de los casos, se trata de formas familiares y, generalmente,
presenta transmision autosdémica dominante con penetrancia variable. Un 45% son formas idiopéticasy un
5% esporéadicas. En lamayoria de |os casos, 1a hipertrofia es asimétricay afecta a méas del 50% de lamasa
del ventriculo izquierdo (V1). Las mas frecuentes son las septales con afectacion de |os segmentos
anteroseptales y anteriores. Existen algunos fenotipos poco frecuentes en 10s que coexisten segmentos
hipertréficos y miocardio no compactado. Todos los pacientes con este fenotipo presentaron hipertrofia septal
asimétricay no compactacion miocardica en los segmentos laterales, con funcion sistolica global normal y
disfuncion diastélicaleve. Ademés, en las secuencias de realce tardio de gadolinio (RTG) identificamos
extensafibrosis intramiocérdica, marcador del pronéstico y clave en el manejo del paciente.

Conclusiones: LaMCH con no compactacion del miocardio es una expresion fenotipica poco frecuente, de
peor pronostico y mayor riesgo de muerte stbita, que |os radiélogos deberiamos conocer y ser capaces de
diferenciar de otras miocardiopatias no sarcoméricas que cursan con hipertrofia ventricular (fenocopias).
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