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Caracteristicas morfolagicas de la
miocardiopatia hipertrofica en la
resonancia magnética

RESUMEN

Objetivo: conocer las caracteristicas morfoldgicas de la miocardiopatia
hipertréfica evaluada por resonancia magnética cardiaca y analizar la
asociacion entre éstas y los eventos cardiovasculares.

Metodologia: estudio de cohorte histérica de una poblacién mexicana
con miocardiopatia hipertréfica evaluada por resonancia magnética
cardiaca en el Instituto Nacional de Cardiologia Ignacio Chavez (Mé-
xico D.F.) desde agosto de 2007 hasta octubre de 2013. Se efectuaron
mediciones cardiovasculares y valoracion del reforzamiento tardio
posgadolinio. Se analizé la supervivencia para predecir: sincope, arrit-
mias ventriculares malignas, implantacién de desfibrilador automatico,
hospitalizacion por insuficiencia cardiaca y muerte por cualquier causa
durante un seguimiento de 36 meses.

Resultados: se incluyeron 124 pacientes con edad de 40.1 + 21.9
afos, 55% hombres. La poblacién presenté mediana de 5 segmentos
hipertréficos por paciente con grosor maximo de 24.3 + 6.8 mm. El
reforzamiento tardio se observé en 85% de los pacientes y 35% presen-
t6 obstruccién de la via de salida del ventriculo izquierdo; el primero
resulté mejor para la prediccion de la supervivencia libre de eventos.
Existié correlacion directa entre el nimero de segmentos con reforza-
miento tardio y la masa miocardica (p < 0.05), el grosor maximo de
la pared ventricular (p < 0.05) y el nimero de segmentos hipertréficos
(p <0.05), pero no con la fraccién de expulsion del ventriculo izquierdo.

Conclusion: el reforzamiento tardio indica tendencia a eventos adversos,
lo que no se observa con los factores tradicionales como el grado de
obstruccién de la via de salida del ventriculo izquierdo y los anteceden-
tes familiares de muerte sdbita. La extension del reforzamiento tardio
se correlaciona con el grosor y la masa ventriculares.

Palabras clave: cardiomiopatia hipertréfica, espectroscopia de resonan-
cia magnética, obstruccion del flujo ventricular de salida.
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at Instituto Nacional de Cardiologia Ignacio Chavez (Mexico City) from
August 2007 through October 2013. Cardiovascular measurements and
postgadolinium delayed enhancement evaluations were conducted.
An analysis of survival was conducted to predict: syncope, malignant
ventricular arrhythmias, implantation of automatic defibrillator, hos-
pitalization due to heart failure, and death from any cause during a
36-month follow-up period.

Results: 124 patients with ages of 40.1 + 21.9 years, 55% men, were
included. The population presented a median of 5 hypertrophic seg-
ments per patient with maximum thickness of 24.3 + 6.8 mm. Delayed
enhancement was observed in 85% of the patients and 35% presented
obstruction of the left ventricular outflow tract; the former proved better
for predicting event-free survival. There was a direct correlation between
the number of segments with delayed enhancement and myocardial
mass (p < 0.05), maximum ventricular wall thickness (p < 0.05) and
number of hypertrophic segments (p < 0.05), but not with the left ven-
tricular ejection fraction.

Conclusion: delayed enhancement indicates a tendency to adverse
events, which is not observed with traditional factors such as degree
of obstruction of the left ventricular outflow tract and family history of
sudden death. The extent of delayed enhancement is correlated with
ventricular thickness and mass.

Key words: hypertrophic cardiomiopathy, magnetic resonance spec-
troscopy, obstruction of ventricular output flow.

ANTECEDENTES

Tradicionalmente, la miocardiopatia hipertro-
fica (MCH) se define como el engrosamiento
(mayor de 13 mm) sin dilatacion del ventriculo
izquierdo (V1) y en ausencia de otra condicion
cardiaca o sistémica. Es la cardiopatia de origen
genético mas comin con tasas de hasta 1:500
habitantes. Ademads, es la causa mas comdn de
muerte stbita en jovenes y atletas (hasta 35%).’
Estudios previos han demostrado una supervi-
vencia muy similar entre la poblacién general;?
sin embargo, la obstruccién de la via de salida
del ventriculo izquierdo (TSVI) se asocia con
mayor mortalidad de manera significativa.® Por
lo tanto, las complicaciones hemodinamicas
han sido las tradicionalmente usadas para la
estratificacion de riesgo de los pacientes con
esta afeccion.

La resonancia magnética cardiaca (RMC) ha
emergido como una herramienta (til para eva-
luar la anatomia cardiaca. Las secuencias de
cine proporcionan iméagenes de alta resolucion,
con muy buena delimitacién de los bordes
endocardicos, lo que facilita la evaluacion de
todos los segmentos del corazén. Esto permite
también reconocer diferentes fenotipos de MCH
en los que el anteroseptal y el septal son los mas
frecuentemente reportados en la literatura.* No
obstante, otros fenotipos como el focal, apical
y segmentario, subvalorados previamente por
los estudios tradicionales de diagndstico, ad-
quieren mayor importancia en la actualidad. Se
ha reportado que la RMC diagnostica 12% de
los casos no detectados con ecocardiograma.®
Ademas, se ha reportado una mejor evaluacion
del ventriculo derecho, musculos papilares,
valvula mitral, etcétera.*
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La RMC aporta informacién adicional a la estrati-
ficacién de riesgo por MCH. La cuantificacion de
masa miocdrdica®y el reforzamiento tardio (RT), y
su correlacion con éreas de fibrosis miocardica,”
se asocian con mayor riesgo de muerte cardiaca,
muerte por cualquier causa y muerte por insufi-
ciencia cardiaca, todas de manera significativa.t

En este trabajo, con una poblacién con variacion
amplia de edades, se analiz6 la correlacién
entre los factores morfolégicos (incluyendo el
reforzamiento tardio) obtenidos por RMC vy el
desenlace de eventos cardiovasculares adversos.

MATERIAL Y METODOS

Estudio de cohorte histérica que incluyé pa-
cientes de cualquier edad, de ambos géneros,
referidos al Departamento de Resonancia
Magnética Cardiaca del Instituto Nacional de
Cardiologia Ignacio Chavez (México, DF) de
agosto de 2007 hasta octubre de 2013. Se ex-
cluyeron los pacientes con seguimiento en otra
institucién, pacientes con cualquier otra causa
de hipertrofia o sin seguimiento. Se recolecta-
ron las caracteristicas clinicas, las mediciones
cardiovasculares y de reforzamiento tardio, asi
como su asociacién con la supervivencia libre
de un conjunto de factores que incluyé: sincope,
arritmias ventriculares malignas, necesidad de
desfibrilador automatico, hospitalizacién por
insuficiencia cardiaca y muerte por cualquier
causa; el seguimiento fue de 36 meses.

Las imagenes se adquirieron por resonancia mag-
nética con equipo de 1.5 T (Magneton Avanto,
Siemens® Medical System; Erlangen, Alemania).
A todos los pacientes se les practicd el mismo
protocolo estandarizado de corazén-perfusién
que incluy6 imagenes T1 HASTE axial, ciney
reforzamiento tardio.

Las imagenes de T1 HASTE axial fueron adqui-
ridas en orientaciones ortogonales a intervalos
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de 8 mm (grosor de corte de 8 mm, intervalo
aproximado de 0.8 mm, tiempo de eco [TE] de
40 ms, tiempo de repeticion [TR] de 700 ms). La
imagenes de cine fueron desarrolladas usando
una secuencia de pulso basada en SSFP (Steady
State Free Precession) en imagenes de ejes cortos
desde el anillo atrioventricular hasta el apex, con
intervalos de 8 mm y en las orientaciones de 4,
3 y 2 cdmaras con pardmetros tipicos (grosor
de corte de 8 mm, intervalo de 2 mm, TE de
1.22 ms, TR de 62.92 ms). Se administré medio
de contraste (gadolinio) en dosis de 0.2 mmol/kg
(Magnevist de Gadovist, Bayer®; Toronto, Cana-
dd). Se adquirieron imagenes de reforzamiento
tardio en una orientacién de cortes ajustados a
las imagenes de cine con secuencias de pulso de
inversion-recuperacion, gradiente echo (grosor
de corto de 8 mm, intervalo de 2 mm, TR de
880 ms, TE de 1.18 ms) con ajuste manual del
tiempo de inversion.

Las imagenes fueron interpretadas por dos exper-
tos en imagen cardiovascular. El reforzamiento
tardio se evalué de forma cualitativa compa-
rando el miocardio afectado con el miocardio
remoto en los diferentes cortes adquiridos.

Se efectuaron andlisis univariado, bivariado y
multivariado. El univariado consistié en la eva-
luacién de normalidad de los datos. Se utilizé
media y desviacion estandar, o mediana, minimo
y maximo para resumir las variables numéricas,
segln su distribucion. Las variables categéricas
se expresaron como valor absoluto y porcentaje.
Para el analisis bivariado se realizaron curvas de
Kaplan Meier y Log rank, asi como correlaciones
de Pearson. Se utiliz6 el programa SPSS® Statis-
tics versién 20.0 para los analisis.

RESULTADOS

Se incluyeron 124 pacientes. En el cuadro 1 se
resumen las caracteristicas generales y las me-
diciones por resonancia magnética cardiaca de
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Cuadro 1. Caracteristicas generales

Caracteristica Frecuencia
(n=124)
Edad en afios (M y DE) 40.1 £21.9
Sexo masculino (n, %) 68 (54.8%)
Diametro diastélico del VI, mm (M y DE) 423 +6.8
Diametro sistlico del VI, mm (M y DE) 23.9+53
Diametro diast6lico del VD, mm (M y DE) 28+7.2
Diametro sistélico del VD, mm (M y DE) 18.6 £ 6
Pared del VD, mm (M y DE) 5.6 +2
Didametro mayor de la auricula derecha, 45.4+9.8
mm (M y DE)
Didmetro mayor de la auricula izquierda, 57 £ 11.5
mm (M y DE)

Fraccién de expulsion del VI, % (My DE)  67.4 +10.2
Masa del VI, g (mediana, minimo y maximo) 146 (19, 526)
Volumen diastélico final del VI, mL (My DE)  94.5 + 34
Volumen sistélico final del VI, mL (My DE) 30.3 + 14.3
Volumen latido, mL (M y DE) 64.3 +25.5

DE: desviacion estandar; M: media; VI: ventriculo izquierdo;
VD: ventriculo derecho.

la poblacién. La edad promedio fue 40.1 +21.9
afnos, con ligero predominio masculino. Los
didmetros ventriculares izquierdo y derecho se
encontraron normales. En 16% de los casos la
pared libre del ventriculo derecho (VD) presen-
t6 ligera hipertrofia (grosor > 8 mm). La masa
miocdrdica indexada fue > 124 g/m? en 18%
de la poblacion.

En las figuras Ta-d se puede observar el grosor
de las paredes del ventriculo izquierdo (VI) y
los fenotipos mas frecuentes. Los segmentos
con mayor hipertrofia son anterior y septal,
con predominio en el tercio medio. La po-
blacién presenté mediana de 5 segmentos
hipertréficos por paciente con grosor maximo
de 24.3 £ 6.8 mm. En cuanto al fenotipo 69
(55%) presentaron hipertrofia septal/anterior,
34 (27%) Gnicamente septal, 17 (14%) apical
y 5 (4%) septal/inferior.

En el cuadro 2 se enlistan las caracteristicas
funcionales cardiacas. La poblacién presenta
hipertensiéon pulmonar ligera, con mediana

Figura 1. Resonancia magnética cardiaca. Image-
nes de cine spin echo. A) Diagrama de ventriculo
izquierdo, con la media y la desviacién estandar
del grosor por segmento; se observa mayor grosor
en los segmentos septales y anteriores. B) Ventriculo
izquierdo en eje corto con hipertrofia septal/anterior
(fenotipo mds frecuente). C) Ventriculo izquierdo en
4 camaras con hipertrofia septal y lateral (diagnéstico
dificil por ecocardiograma). D) Hipertrofia septal y del
ventriculo derecho.

de gradiente maximo de la via de salida del
ventriculo izquierdo (TSVI) de 12.5 mmHg. El
reforzamiento tardio (RT) se observé en 85%
de los pacientes; 35% con obstruccion del TSVI
(gradiente mayor a 30 mmHg por ecocardiogra-
ma) (figuras 2a-b).

Refirié sincope como sintoma de consulta 8%
de los pacientes y 11% de nuestra poblacién
tuvo antecedente familiar de muerte sibita. Se
le coloco desfibrilador automatico implantable
a 10%. La hospitalizacién por insuficiencia
cardiaca se observé en 3 pacientes y sélo hubo
dos muertes en un seguimiento de 36 meses.
Se efectud ablacién septal con alcohol a 15
pacientes (12%) y miomectomia de Morrow a 3
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Cuadro 2. Caracteristicas funcionales

Frecuencia
(n=124)

Caracteristica

Reforzamiento tardio posgadolinio (n, %) 107 (85.6%)
Insuficiencia mitral: (n, %)

e No se observd 32 (25.6%)
e Leve 52 (41.6%)
* Moderada 18 (14.4%)
e Grave 5 (4%)
Insuficiencia tricuspidea: (n, %)
e No se observd 43 (34.4%)
e Leve 46 (36.8%)
* Moderada 7 (5.6%)
e Grave 0
PSAP, mmHg (media y DE)* 32.4+10.8
Gradiente méaximo de TSVI, mmHg 12.5 (0, 260)
(mediana, minimo y maximo)*
MSA de valva septal mitral (n, %)* 37 (29.6%)

* Medidas adquiridas por ecocardiograma. DE: desviacién
estandar, MSA: movimiento sistélico anterior; PSAP: pre-
sion sistdlica de la arteria pulmonar; TSVI: via de salida del
ventriculo izquierdo.

Figura 2. Recuperacién-inversién de resonancia
magnética cardiaca. A) Paciente de 24 afios con
miocardiopatia hipertréfica, muerte stbita abortada,
extenso reforzamiento tardio en el septum y la pared.
B) Paciente con reforzamiento tardio localizado solo
en el septum basal y medio, sin eventos reportados.
Ambos pacientes presentaron miocardiopatia hiper-
trofica obstructiva por ecocardiograma.

(2.4%). No se observé significacion estadistica
por Log rank para las curvas de supervivencia
libre de eventos al analizar por RT u obstruccion
deTSVI. Sin embargo, el RT parece ser un mejor
discriminador (figuras 3a-b).
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Efectuamos correlaciones de Pearson y encontra-
mos correlacién directa entre masa miocardica y
ndmero de segmentos con RT (p < 0.05), maximo
grosor de pared ventricular y nimero de seg-
mentos con RT (p < 0.05), nimero de segmentos
hipertréficos y nlimero de segmentos con RT
(p < 0.05), pero no entre segmentos con RT y
fraccion de eyeccién ventricular izquierda (FEVI)
(p = NS) (figuras 4a-d).

DISCUSION

La miocardiopatia hipertréfica (MCH) es produc-
to de una alteracién genética y posee fenotipos
de expresion clinica variables. Tradicionalmente,
la variante obstructiva se asocia con pronéstico
menos favorable comparada con las condiciones
en las que no existen alteraciones en el flujo de
salida del ventriculo izquierdo. Sin embargo, la
pérdida intrinseca en la arquitectura tisular y la
fibrosis, en grado variable, son los factores res-
ponsables del mayor riesgo de muerte asociada
con esta enfermedad, aln sin coexistir con al-
teraciones hemodinamicas. Histéricamente, los
antecedentes familiares de muerte stbita, el gro-
sor de la pared septal y la inestabilidad eléctrica
espontanea en el curso natural de la enfermedad
han sido identificados como factores de riesgo
para un desenlace clinico adverso. La pérdida
en la arquitectura mural se ha propuesto como
favorecedora de arritmias ventriculares malignas
por mecanismo de reentrada. La fibrosis intersti-
cial o por sustitucion serfan el sustrato anatémico
para este desbalance eléctrico. La resonancia
magnética cardiaca (RMC) ha demostrado buen
desempefio al caracterizar a la fibrosis tisular en
esta cardiopatia.

La obstruccion de la via de salida del ventriculo
izquierdo (TSVI) se observé en 35% de la pobla-
cién, valor similar al reportado en la bibliografia
(23%).> Sin embargo, a diferencia de los reportes
previos, esta alteracién hemodindmica no se
asoci6 con desenlace adverso.
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Figura 3. Curvas de Kaplan-Meier para supervivencia libre de eventos por reforzamiento tardio (A, p:NS) y
obstruccién de la via de salida del ventriculo izquierdo (B, p:NS).

En cuanto a la valoracién del ventriculo de-
recho (VD) se observé hipertrofia de la pared
libre en 16% de los casos. Otros estudios con
RMC han demostrado que hasta un tercio de
los pacientes con MCH presenta, ademads, al-
teraciones del VD entre las que se mencionan
hipertrofia de pared libre, hipertrofia de cresta
supraventricular y obstruccién de la via de
salida del VD.* Estos hallazgos no se habian
reportado previamente con otras modalidades
diagnésticas y todavia no se conoce su valor
prondstico real.

El reforzamiento tardio (RT) es producto del
retraso del drenaje de gadolinio en tejidos con
aumento de la matriz extracelular, lo que se
ha correlacionado con éreas de fibrosis mio-

cardica.® Encontramos RT en 85% de nuestra
poblacién, proporcién mayor a la reportada
previamente (50%).* Ademas, observamos co-
rrelacién directa entre el nimero de segmentos
con RT y la masa miocdrdica, el maximo grosor
del VI y el nimero de segmentos hipertréficos.
Existen varios reportes que mencionan que el
RT se asocia con taquiarritmias en el Holter, asi
como con muerte subita cardiaca y descargas
apropiadas de desfibrilador automatico implan-
table (DAI). En 2012 se publicé una revisién
sistematica con metanalisis que incluyo 4 estu-
dios y a mds de 1 000 pacientes con MCH. Entre
las conclusiones se menciona que el RT se asocia
con mayor riesgo de muerte cardiaca, muerte
por cualquier causa y muerte por insuficiencia
cardiaca, de forma significativa. Sin embargo, la
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Figura 4. Correlaciones de Pearson. A) A mayor masa miocdrdica mas segmentos con reforzamiento tardio
B) A mayor grosor maximo de paredes del ventriculo izquierdo mds segmentos con reforzamiento tardio. C) A
mayor nimero de segmentos hipertréficos mas segmentos con reforzamiento tardio. D) La fraccion de eyeccion
ventricular izquierda no presenté correlacién significativa, pero si una tendencia: a mayor niimero de segmentos
con reforzamiento tardio menor fraccién de eyeccién ventricular izquierda.

asociacion con muerte subita abortada y muerte
stbita cardiaca no fue significativa.”

Uno de los tratamientos que ha aumentado la su-
pervivencia de estos pacientes es el desfibrilador
automatico implantable (DAI); las indicaciones

de éste incluyen: antecedente familiar de muer-
te subita, sincope, taquiarritmias ventriculares
repetidas, respuesta hipotensora al ejercicio o
hipertrofia ventricular masiva (= 30 mm). Sin
embargo, la mayoria de los pacientes no cumple
estos criterios a cabalidad, por lo que se posi-
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cionan en una categoria de riesgo intermedio en
la que la colocacién del DAI no estd muy clara.
En estos pacientes la evaluacion del RT podria
ayudar a diferenciar a los que son aptos para
estos tratamientos.

Son varios los factores que en determinadas oca-
siones condicionan un rendimiento subdptimo
de la ecocardiografia en la valoracién de esta
miocardiopatia: dificultad en la delineacion de
margenes por pobre ventana acustica, sobre-
dimensién condicionada por la distancia del
transductor o por marcada oblicuidad de ejes
cortos, la variable reproducibilidad de medi-
ciones sujetas a la experiencia del operador, la
secuencia de corte empleada para el analisis o
el segmento ventricular medido. En este sentido,
la correlacién en septum anterior posee una
dispersion de -1.5 a +1.5 entre el modo M y
RMC, pero esta diferencia aumenta aiin mas si
las mediciones por ecografia se realizan en otros
segmentos o en cortes seccionales del eje corto.
Si se decide un seguimiento con ecocardiografia
seriada, una progresién anteroseptal > 3 mm
deberia ser ratificada por RMC comparativa.® Las
actuales secuencias empleadas en RMC permiten
una adecuada delimitacion de los bordes del
miocardio, lo que promueve mediciones mas
precisas del grosor de la pared en cualquier seg-
mento del VI, independiente del observador o de
la ventana de adquisicion. Hasta en un tercio de
los casos estas limitaciones del ecocardiograma
contrastan con la informacién morfolégica mas
general que proporciona la RMC.°

Existe alguna evidencia que interrelaciona los
hallazgos morfolégicos y funcionales adquiridos
en un estudio de RMC contrastada convencio-
nal. Los segmentos de mayor hipertrofia poseen
alteraciones en su mecanica segmentaria'®y, en
algunos casos, se asocian también con defectos
en la perfusién de primer paso.'" El reforzamiento
tardio (RT) del gadolinio se ha posicionado como
el procedimiento de eleccion para la evalua-

cion de la fibrosis miocérdica in vivo; ha sido
bien descrito en MCH asimétrica y apical. No
s6lo es frecuente encontrar RT en las zonas de
hipertrofia sino también en segmentos de pared
con grosor normal."? Esta caracteristica también
se ha observado en nuestra poblacién. El com-
promiso fibrético difuso que se desencadena en
esta miocardiopatia es, con alta probabilidad, la
explicacion a este hallazgo.®

En conclusion, la resonancia magnética cardiaca
es una herramienta Gtil para el diagnéstico y la
estratificacién del riesgo de miocardiopatia hi-
pertréfica. El reforzamiento tardio posgadolinio
condiciona la tendencia a eventos adversos que
no se observa con los factores tradicionales,
como el grado de obstruccion de la via de salida
del ventriculo izquierdo o con los antecedentes
familiares de muerte subita. La extension del re-
forzamiento tardio se correlaciona con el grosor
y con la masa ventricular.
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