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HISTORIA

• Historia De La Resonancia Magnética
Cardíaca

1946. Felix Bloch y Edward M Purcell demostraron que al situar

determinado tipo de níicleos en campos magnéticos potentes, estos

ní^cleos podían absorber energía de radiofrecuencia (R.F^ y

posteriormente liberarla, también en forma de energía de RF, y ser

captada por una antena. Denominaron a este fenómeno físico

^
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resonancia nuclear magnética y a la frecuencia se le denominó

frecuencia de resonancia.

1966. Richard R Ernst y Weston Anderson introducen una modificación en

el fenómeno de la resonancia magnética (RM) que consiste en

aplicar la RF no de una forma continua, sino mediante pulsos de RF

(1)•

1971. Damadian publica un trabajo sobre la posibilidad de discriminar

tejidos según las diferencias en los tiempos de relajación de éstos
.

(2)•

1973. Lateurburg publica el primer experimento de tomografía por RM

sobre unos tubos llenos de agua.

1979. RC Hawkes obtiene las primeras imágenes de tomografía por RM.

1981. Se instala el primer prototipo de RM para uso clínico en el Hospital

Hammersmith de Londres.

1982. Se inician las primeras descripciones de la utilidad de la RM para la

evaluación de las estructuras cardiovasculares (3).

1983. Las limitaciones que inicialmente habían existido para la realización

de estudios cardíacos debidas al movimiento constante de este

órgano, fueron superadas al conseguir un sistema de sincronización

mediante el cual, cada pulso de radiofrecuencia (Rl^ se acoplaba a

un instante concreto del ciclo cardíaco. De este modo se consigue

^



I.- Introducción

que las estructuras cardíacas se vean con nitidez como

"instantáneas" tomadas en diferentes inomentos del ciclo cardíaco, y

se publican las primeras descripciones de los hallazgos anatóinicos y

patológicos (4-5). ^ ^

1984. Los prilneros estudios clínicos de RM cardíaca se realizaron en

planos ortogonales al cuerpo. Sin embargo, Dinsmore et al (6) en

1984 consideraron que muchas de las estructuras y anomalías

cardíacas no se podían evaluar bien inediante planos ortogonales al

cuerpo. Dado que la posición del corazón en el interior del tórax

varía de unos pacientes a otros, los planos ortogonales al cuerpo no

son óptimos para medir con precisión el tamaño de las cáinaras

cardíacas, que, por el contrario, sí se puede analizar bien en

iinágenes obtenidas siguiendo los ejes intrínsecos del corazón. Las

imágenes de RM siguiendo los planos intrínsecos cardíacos se

obtenían inicialinente cambiando la posición del paciente, según

ángulos predefinidos o cambiando la posición del paciente y la

dirección de uno de los ejes del imári (6).

1985. Farmer et al publican el primer trabaj o sobre la utilidad de la RM en

el estudio de la miocardiopatía hipertrófica (MCH) (7).

Posterionnente, mediante un sistema de angulación electrónica de

los cainpos magnéticos, se pudo obtener un número prácticamente

infinito de proyecciones, capaz de reproducir o siinular cualquier

plano que se pueda obtener con otras técnicas de imagen como la

ventriculografia o la ecografía (8). En este mismo año, Dinsmore et

al (9) deinostraron que utilizando planos orientados según los ejes
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intrínsecos cardíacos se obtenían medidas de las cámaras cardíacas

que se pueden correlacionar directamente con las obtenidas

inediante ECO bidimensional y se publicaron los valores de las

dimensiones de las cavidades izquierdas en planos intrínsecos

cardíacos siguiendo el eje largo y el eje corto en fase telediastólica y

telesistólica coinparándolas con las medidas obtenidas en los

inisinos planos y fases del ciclo cardíaco en ECO bidilnensional

(10).

1987. Los estudios de RM cardíaca fueron iniciallnente morfológicos, pero

el desarrollo constante de la técnica perinitió que inlnediatamente se

iniciaran estudios de función cardíaca (11), cat-acterización tisular,

- valoración de alteraciones valvulares, cálculos de masa iniocárdica y

volúmenes, realización de mapas de velocidad de fase, y estudios

angiográficos. La ^ZM se convierte entonces en una técnica de uso

clínico en múltiples patologías cardíacas (12).

1992. Con obj eto de facilitar la interpretación y comparación entre las

diferentes técnicas de imagen cardíaca, sociedades científicas

a.inericanas de cardiología y medicina nuclear, publican las

recoinendaciones sobre la noinenclatura que se debe utilizar en los

estudios de RM cardíaca y la forma en que se deben inostrar las

imágenes (13 ). .

1997. Nuevos desarrollos técnicos, con secuencias lnás rápidas y uso de

contraste intravenoso, han auinentado en los últilnos años la utilidad

de la RM en la clínica y, sin duda, auinentará más en los próximos

4



I.- Introducción

años el papel de la RM en la investigación y clínica cardiovascular

(14).

• Historia De La MCH

1869. Henri Liouville (15) y M. Hallopeau (16) describieron, algunos casos

en los que el corazón presentaba una hipertrofia llamativa que

. afectaba al tabique ventricular y que hizo pensar a estos autores que

esa era la causa responsable de . la obstrucción a la eyección del

ventrículo izquierdo (VI).

1907. A. Schmincke (17) describió la existencia de hipertrofia severa del

miocardio del tabique interventricular en dos muj eres de 5 0 y 5 6

años, que él consideró de origen congénito.

1952. Davies describió (18) una familia con anomalías cardíacas que

afectaba a 5 de 9 hermanos y uno de sus hij os. La afectación familiar

sugería una alteración cardíaca hereditaria caracterizada por

cardiomegalia, soplos sistólicos audibles en el área situada entre el

ápex y el esternón, y defectos de la conducción visibles en el

electrocardiograma. Tres de las hermanas fallecieron por muerte

súbita a los 3 8, 29 y 16 años. En la necropsia de dos de las hermanas

se demostró cierto grado de estenosis subaórtica.

1957. Sir Russell Brock (19) describe el caso de una inujer de 58 años

intervenida por sospecha de estenosis aórtica severa. En la

s
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intervención quirúrgica la aorta ascendente estaba marcadamente

dilatada y el anillo valvular aórtico era normal, sin evidencia de

calcificación. Durante la intervención, ante- la probabilidad de una

estenosis subvalvular, se realizó un registro de presiones en el VI y

se delnostró que existía estenosis a 2,5 cm por debajo de la válvula

- aórtica. En la autopsia se demostró una severa hipertrofia del

iniocardio del VI que alcanzaba su mayor grosor a una distancia de

2,5 cm por debajo de la válvula aórtica donde el miocardio

hipertrofiado protruía hacia la luz del ventrículo. Posterionnente

describe el caso de una mujer de 63 años, con hallazgos similares a

la anterior paciente, en la que tainbién se demuestra en la autopsia

una válvula aórtica nonnal y una severa hipertrofia concéntrica del

VI que se extendía hasta la región subvalvular aórtica.

1958. Donald Teare (20) describe los hallazgos anatóinicos en 8 pacientes

con hipertrofia asimétrica de VI y cavidades ventriculares no

dilatadas. Teare creyó que los hallazgos correspondían a una

tuinoración benigna que histológicainente se caracterizaba por una

alteración en la alineación de los haces inusculares que adoptaban

una disposición bizarrra y variedad en el tamaño de las células

miocárdicas y de sus riúcleos.

1968-73. Se realizan las primeras descripciones de series de pacientes con

MCH incidiendo en la fisiopatología, clínica e historia natural de la

enfermedad (21-22).

6



I.- Introducción

1980-90. El desarrollo durante los años ochenta de la ecocardiografía (ECO)

permite realizar una valoración no invasiva de las alteraciones

inorfológicas de la MCH determinando los patrones de distribución

de los segmentos hipertróficos y las alteraciones funcionales

cardíacas (23). Durante estos años, se profundiza, además, en el

conocimiento de los mecanismos de arritmogenia, isquemia ^ y

muerte súbita y se empiezan a definir pautas de tratamiento médico

o quirúrgico para distintas formas clínico - morfológicas de MCH.

1990. Se describen casos de familias con muerte súbita en las que no se

detecta hipertrofia macroscópica en las necropsias pero en las que se

identifican trastornos histológicos del iniocardio. Se empieza a

hablar de MCH sin hipertrofia (24).

1991-97. La aplicación de técnicas de biología molecular al estudio de la

MCH demuestran la existencia de diferentes alteraciones

cromosómicas en pacientes con MCH, tanto en la forma familiar,

como en los casos esporádicos con diversos grados de

manifestaciones clínicas (25). En la actualidad se llega a considerar

que la MCH puede ser, de hecho, una enfermedad genética del

sarcómero (26).
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ANATOMÍA DEL CORAZQN

• Anatomía Descriptiva

El corazón se encuentra situado en el mediastino medio. Aproximadamente

dos tercios del corazón están situados a la izquierda de la línea inedia y su

cara inferior se apoya sobre la superficie del diafragma, con la punta

dirigida hacia abaj o y hacia adelante. El esternón y los arcos costocondrales

tercero a quinto se encuentran cubriendo la parte anterior del corazón.

Externainente se puede distinguir en el corazón el surco coronaYio 0

atrioventYiculaY que rodea todo el corazón entre las aurículas y los

ventrículos. Por el lado derecho del surco auriculoventricular, entre la

aurícula y el ventrículo derecho, circula la arteria coronaria derecha; del

Inismo modo, entre la aurícula izquierda y el ventrículo izquierdo se sitúa la

arteria circunflej a.

Enti-e ambos ventrículos se puede también delimitar la presencia del suYCo

inteYVentYiculaY, que desciende desde el surco auriculoventricular hacia el

ápex. En el surco interventricular anterior se sitúa la arteria coronaria

descendente anterior izquierda, que se dirige por delante del septo

interventricular, entre el ventrículo derecho e izquierdo, hacia el ápex

cardíaco; al alcanzar el ápex, lo rodea y se dirige hacia el surco

interventricular posterior sobre la superficie diafraginática del corazón. Por

el surco interventricular posterior discurre la arteria coronaria posterior

descendente. Las superficie posterior de las aurículas está externamente
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delimitada por una hendidura entre las venas pulmonares derechas y la vena

cava.

Internamente el corazón está constituido por 4 cámaras, aurícula derecha,

ventrículo ^erecho, aurícula izquier^la y ventrículo izquierdo que se

encuentran anatómica y funcionalmente relacionadas con las venas y

arterias que drenan y parten de las cámaras cardíacas. En este recuerdo

anatóinico incluiré, por tanto, no sólo las cuatro cámaras cardíacas, sino

también las estructuras centrales vasculares torácicas en relación directa con

las cámaras cardíacas, siguiendo la misma secuencia que el flujo sanguíneo:

venas cava superioY e infeYior, auYícula derecha, ventrículo derecho,

arterias pulmonares, venas pulmonares, aurícula izquieY^la, ventYículo

izquierdo y aorta.

^ Venas Sistémicas Torácicas

3Vena Cava Superior

La vena cava superior se forma por la confluencia del sistema venoso qúe

drena la sangre de las extremidades superiores, la cabeza y el cuello. El

tronco venoso braquiocefálico izquierdo formado por la unión de la vena

subclavia y la yugular izquierda, cruzan el inediastino superior por delante

de la vía aérea. En el lado derecho del mediastino superior, la vena cava

superior se origina de la unión del tronco venoso braquiocefálico izquierdo,

la vena yugular y la vena subclavia derecha.

9
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La vena cava superior desciende verticalmente por la derecha del

mediastino hasta desembocar en la aurícula derecha (Figura 1).

3Vena Cava Inferior

La vena cava inferior drena la sangre de las extremidades inferiores y del

abdomen. Entra en el tórax a través de un orificio en el hemidiafragma

derecho inmediatainente después de que en ella deselnboquen las venas

suprahepáticas e inmediatamente desemboca en la aurícula derecha (Figura

1).

^ Aurícula Derecha

La aurícula derecha está constituida por dos partes: (i) una parte posterioi•

que deriva del seno venoso embriológico, de paredes lisas, que se conoce

coino cueYpo de la auYícula derecha o seno ve^ZOSO que está situado

posteriormente entre la desembocadura de la vena cava superior, vena cava

inferior y el plano aurículoventricular y(ii) otra parte trabeculada y muy

delgada que deriva de la aurícula derecha embriológica.

La sangre venosa de la mitad superior del cuerpo alcanza la aurícula derecha

a través de la vena cava superior que entra en la aurícula por un orificio que

no tiene válvula; el orificio en el que desemboca la vena cava superior

dirige directamente el flujo hacia abajo y adelante, a la región

atrioventricular. En un núlnero pequeño de personas parte de la sangre de la

mitad superior del cuerpo puede ser drenada también por una vena cava

superior izquierda persistente que desemboca en el seno coronario; aunque

^o
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este puede ser un hallazgo normal, existe una mayor incidencia de

persistencia de vena cava superior izquierda en pacientes con cardiopatía

congénita. ^

. ^..::::
\^-^/^^Á'LVULA DEL SENO CORONARIO

^'^"^ "Válvula de Tebesio"

Figura 1: Aurícula derecha.

La vena cava inferior desemboca en la aurícula derecha a través de una

pequeña válvula - la válvula cle Eustaquio - que está constituida por un

pliegue de la capa membranosa de la aurícula en forma de semiluna y

algunas fibras musculares (Figura 1). Este pliegue está anclado a la pared

anterior e izquierda de la vena cava inferior. Durante la vida embrionaria la

valva de Eustaquio tiene un papel importante en dirigir la sangre hacia la

parte de la aurícula en la que se encuentra el foramen oval; sin embargo,

durante la vida adulta la importancia funcional de la válvula de Eustaquio es

inenor y con frecuencia la válvula está perforada, es muy pequeña e incluso

11
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no existe. Cuando la válvula de Eustaquio es muy grande está perforada por

múltiples aberturas formando una estructura en "encaje" conocida como red

de Chiari.

El seno coronario drena la sangre venosa procedente de las venas cardíacas

hacia la aurícula derecha a través de un orificio situado entre la

deseinbocadura de la vena cava superior y la válvula aurículoventricular. El

orificio de desetnbocadura del seno coronario tiene también una pequeña

válvula, denoininado válvula del seno coronario o válvula de Tebesio

(Figura 1); ésta válvula se encuentra constituida por un pliegue semicircular

inembranoso, extensión de la capa meinbranosa de la aurícula derecha.

La aurícula derecha comunica con el ventrículo derecho a través de la zona

aurículoventricular, situada en la parte anteromedial de la aurícula. La zona

aurículoventricular esta formada por la válvula tricúspide con sus tres hojas:

septal, anterior y posterior y el anillo fibroso que rodea al orificio valvular.

La crista te^minalis (Figura 1) es un puente lnuscular proininente que se

extiende a lo largo de la parte posterior de la aurícula derecha entre el

orificio de la vena cava superior e inferior. La crista terminalis marca la

división einbriológica entre la parte de la aurícula derecha que deriva del

seno venoso y la parte que deriva de la aurícula embriológica. En su

extreino inferior la crista terminalis se une con la válvula de Eustaquio y la

válvula de Tebesio. Desde la cara lateral de la crista terminalis se extienden

hacia la pared libre de la aurícula derecha los músculos pectíneos (Figura

1).

i^
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El septo interauricular constituye la pared posterior media de. la aurícula

derecha. En la parte inferior del septo interauricular se encuentra la fosa

oval (Figura 1), remanente del foramen oval que conecta durante la vida.

fetal, la aurícula derecha y la izquierda.

^ Ventrículo Derecho

El ventrículo derecho está localizado anterior e inferior a la aurícula

derecha. Constituye la mayor parte de la superficie anterior del corazón.

El ventrículo derecho se puede dividir lnorfo .- funcionalmente en dos ,

partes: (i) una parte posteroinferior o cáma^a de ent^ada que contiene la

válvula tricúspide y(ii) una parte anterosuperior o cámara de salida en la

que se origina el cono de la arteria pulmonar. El límite entre^ estas dos ^partes ^

está definido por unas bandas musculares prominentes: la banda parietal, la

cYesta supraventricular, la banda septal, y la banda moderadoYa, ^qúe

juntas forman prácticamente un orificio casi circular.

La cámara de entrada del ventrículo derecho está muy trabeculada, una

serie irregular de bandas y haces musculares conocidos como trabeculae

carnae se proyecta desde la superficie interna del ventrículo (Figura ^ 2). ^

Algunas trabeculae carnae están completamente ancladas a la superficie ^

interna del ventrículo y forman pequeñas elevaciones o puerites en su pared.

Una de estas trabeculae carnae, llamada cresta supraventricular, se dirige a

lo largo de la pared ventricular posterior desde la cúspide de la valva

tricúspide anterior hacia el tronco de la pulmonar, otra trabeculae carnae

está fija a ainbos extremos de la pared ventricular pero protruye hacia el
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interior de la cavidad, es la banda moderadora o haz septomarginal que

está localizada en la parte central o apical del ventrículo derecho, ^

generalmente es gruesa y atraviesa la cavidad ventricular desde la base del

músculo papilar anterior hasta el septo interventricular; el haz septomarginal

fonna la rama derecha del haz de His donde se encuentran las fibras de

Purkinj e.

Los mícsculos papilares son extensiones de forma cónica del músculo

ventricular que se insertan en las cúspides de la válvula tricúspide, a través

de unas cuerdas fibrosas denominadas Chordae tendinae. Dos de estos

músculos papilares, el anterior y el medio son bastante constantes en

posición aunque varían mucho de _-tainaño y fonna; los otros músculos

papilares son muy variables. Él músculo papilai• anterior tiene su origen en

la banda moderadora y está fijo a la pared anterior y septal del ventrículo

derecho, se conecta a través de las cuerdas tendinosas, con las cúspides

anterior y posterior de la válvula tricúspide. El músculo papilar del

infundíbulo (también llamado medio o conal), localizado cerca de la cresta

supraventricular, está conectado a las cúspides anterior y septal. Existen,

además, múltiples músculos papilares septales que se originan en el septo

interventricular y conectan con muchas cuerdas tendinosas.

La cámara de salida, también conocida como tracto ^le salida o infundíbulo

del ventrículo deYecho (Figura 2), por el contrario, está poco trabeculada.

En la parte superior del infundíbulo se encuentra la comunicación entre el

ventrículo derecho y el tronco de la pulmonar, a través de la válvula

pulmonar. El piano de la válvula pulmonar se encuentra superior y a la

izquierda del p^lano valvular aurículoventricular. La válvula pulinonar está

14



I.- Introducción

compuesta por tres cúspides semilunares: anterior, derecha e izquierda, fijas

a un anillo fibroso, ^El extremo libre de las valvas se dirige superiormente

hacia el tronco de la pulmonar y tiene sus cúspides ancladas a la pared del

tronco de la pulmonar. ^

- . I:I^i /̂

Figura 2: Ventrículo derecho.

* Arteria Pulmonar

La arteria pulmonar principal originada en el ventrículo derecho sigue una

dirección hacia arriba y ligeramente hacia la izquierda, entre ambas
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aurículas y anterior a la arteria aorta. Por detrás de la arteria pulmonar

principal en su primer segmento cruza la arteria coronaria izquierda. La

arteria pulmonar principal sigue ascendiendo por delante de la aurícula

izquierda, y se curva dorsalmente al plano de la aorta ascendente. A una

altura aproxiinada entre la Sa y 6a vértebra dorsal, la arteria pulmonat•

principal se divide en dos ramas: arteria pulmonar principal derecha y

arteria pulinonar principal izquierda. Los diámetros aproximados al final de

diástole son: arteria pulmonar principal = 1,8 cm, ai-teria pulmonar derecha

= 1,2 cm y arteria pulmonar izquierda = l,1 cm.

^ Venas Pulmonares

Las venas pulmonares llevan la sangre, oxigenada en los pulmones, a la

aurícula izquierda. Habitualmente hay cuatro venas pulmonares - superior e

inferior dei•echa y superior e inferior izquierda -, aunque en ocasiones hay

tres venas derechas - superior, media e inferior - y una o dos izquierdas. Las

venas pulinonares desembocan en la parte posterior de la aurícula izquierda,

a través de un orificio sin válvulas.

^ Aurícula Izquierda

La aurícula izquierda fonna gran parte de la superficie dorsal y basal del

corazón. La aurícula izquierda es más pequeña que la derecha, pero su pared

es l^ás gr;^°s^ ,.
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La superficie interna de la aurícula izquierda es lisa. Tan sólo en la pared

interauricular hay una pequeña depresión delimitada inferiormente por una

pequeña elevación en forma de semiluna, que es el remanente cle la válvula

^el foYamen oval (Figura 3).

Figura 3: Aurícula izquierda.

La orejuela izquierda es un apéndice de la aurícula izquierda, continuación

de su parte izquierda y anterior, que tiene una forma variable, =generalmente

alargada y estrecha y que constituye el borde superior izquierdo del corazón.

La superficie interna de la orejuela es algo rugosa debido a que está
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compuesta por pequeños músculos pectineos. Frecuentemente, la orejuela

cubre anteriormente el tronco de la pulmonar y la parte proximal del origen

de l^ arteria coronaria izquierda.

^ Ventrículo Izquierdo

El ventrículo izquierdo, que tiene forma de elipse con la base truncada, está

situado anterior e inferior a la aurícula izquierda. Su base está constituida

por el plano aurículoventricular donde se encuentra la válvula mitral y,

adyacente a ella, en el misino plano, la válvula aórtica. El contorno

izquierdo del corazón lo constituye en su mayor parte el VI, el ápex del VI

fonna la punta del corazón y sú ^ pared anteroinferior cónstituyen . la pared

diafragmática y esternocostal del ^ ĉorazón. ^ ^ ^

La luz del VI está trabeculada, fundamentalmente en su tercio distal, debido

a la presencia de tYabeculae carnae. Estas trabeculas son inenos gruesas

que las del ventrículo derecho y, de hecho, algunas son prácticamente

cuerdas tendinosas (Figura 4).

Existen, además, conformando esa superficie interna irregular, dos

músculos papilares, anterior y posterior, que reciben las cuerdas tendinosas

de las dos hojas de la válvula mitral, la cúspide anterior de mayor tamaño y

la cúspide menor situada posteriormente.

El septo interventricular está formado por dos partes, una pequeña parte

superior, situada inmediatamente por debaj o de las cúspides derecha y

posterior de la válvula aórtica que es muy delgada y meinbranosa^ (Figura 4)
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y una parte inferior que constituye la mayor parte del septo interventricular

y que es de tejido muscular. El septo interventricular tiene un grosor similar

a la pared libre del VI. En la base del VI se encuentra la válvula mitral con

sus dos cúspides fijas a un anillo fibroso que se continúa con el anillo

fibroso que rodea a la válvula aórtica. La válvula aórtica está formada por

tres cúspides anterior, posterolateral izquierda y posterolateral derecha.

_....,.. ^^`^s``3s."4^F,^^jr,^
'':4t}.^.r+.^. ' r,i a 5:^,•,+ĵ•`

t i^f^ rZ4̀ j..3^1[.P.'?f.f^.^

V^:^I7S^

-^ !^ái:^^ ^^^
.^. •t

Figura 4: Ventrículo izquierdo.

^ Aorta

La sangre que sale del VI pasa a través de la válvula aórtica para alcanzar la

aorta. En su origen la aorta ascendente está en contacto con el tronco de la

arteria pullnonar y la aurícula derecha. Posteriormente, tras dar origen a las
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arterias coronarias, la aorta se dirige hacia arriba en contacto a su

derecha con la aurícula derecha y la vena cava superior y a la izquierda el

cono de la pulmonar y la aurícula izquierda.

En la región de los senos de Valsalva, la aorta mide aproximadamente 2,8

cm. y en el tercio inedio de la aorta ascendente el calibre normal es de 2,6

cm. ^

a Anatomía Del Corazón Por Resona^cia

1Vlagnét^ccu

La anatoinía del corazón y de los grandes vasos mediastínicos se define

nítidainente en estudios de resonancia magnética en virtud del contraste que

se produce entre la pared de los vasos y de las cámaras cardíacas y la sangre

que fluye en su interior.

Las iinágenes obtenidas en secuencias espín - eco potenciadas en T 1(SE-

T 1) proporcionan información anatóinica de las estructuras torácicas. En las

imágenes SE-T1 la grasa mediastínica es muy hiperintensa, los tejidos

blandos como el miocardio, tienen una intensidad de señal intermedia y el

aire de la vía aérea y del espacio aéreo periférico es hipointenso. La sangre

que fluye en el interior de los vasos y de las cavidades cardíacas, que

típicainente tiene un flujo con velocidad alta, se ve hipointensa en las

secuencias SE-T 1.
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El corazón se encuentra situado en la caja torácica con su eje largo a

aproximadamente 45° del plano medio sagital de la .columna dorsal.

Los planos en los que podemos analizar la anatomía cardíaca pueden

orientarse ortogonales al cuerpo (axial, coronal o sagital) o según los ejes

intrínsecos cardíacos. Se considera que los planos que siguen los ejes

intrínsecos cardiacos (ej e largo, ej e corto o cuatro cámaras) evalúan mej or

las estructuras cardíacas.

^ Planos Ortogonales AI Cuerpo

3 Plan® Axial.

Las iinágenes axiales a través de la base del corazón muestran la relaĉión dé

los grandes vasos con la raíz de la aorta situada a la derecha y posterior al

tracto de salida del ventrículo derecho. El grosor del miocardio del

ventrículo derecho a la altura del tracto de salida es inferior a 5 mm. En este

plano puede verse en ocasiones la válvula aórtica, la válvula tricúspide, y la

orejuela de la aurícula izquierda situada a la derecha y anterior a la raíz de la

aorta.

En el plano siguiente, en dirección caudal, se identifica eI cuerpo de ^la

aurícula izquierda situado detrás de la raíz de la aorta.

En planos consecutivos se ven las venas pullnonares superiores e inferiores

entrando en la aurícula izquierda.
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En los siguientes planos en sentido caudal se delimitarán las cámaras

cardíacas, el septo interauricular, el septo interventricular, las válvulas

tricúspide y mitral, el seno coronario y el extremo proximal de las arterias

coronarias.

Los eleinentos fibromusculares de la aurícula derecha: la crista terminalis,

red de Chiari y la válvula de Eustaquio se ven en RM como un

engrosainiento nodular de tamaño variable en la parte posterior de la pared

auricular que puede incluso llegar a confundirse con una masa (27), aunque

algunos autoi•es consideran poco probable esta confusión dada la nitidez con

la que en los equipos actuales de RM se puede delimitar el interior de las

cámaras cardíacas y establecer la conexión anatólnica entre los elelnentos

fibi-oinusculares y las prominencias intraauriculares (28).

3 ^Plano Coronal

El tracto de salida del ventrículo derecho se ve con claridad en los planos

coronales anteriores. En los planos coronales medios la relación entre el VI,

el tracto de salida de la aorta y la aorta ascendente suele deliinitarse

adecuadainente. En los planos más posteriores se puede identificar la

aurícula izquierda con las cuatro venas pulmonares desembocando en ella.

3 Plano S agital

La relación entre vena cava superior, aurícula derecha y vena cava inferior

queda clarainente demostrado en los planos parasagitales derechos.
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En un plano sagital medial se ^ identifica, en posición retroesternal, el tracto

de salida del ventrículo derecho y el origen de la arteria .pulmonar principal

y se demuestra la relación entre estas estructuras y la aorta ascendente que

se encuentra situada inmediatamente por detrás. ^

* Planos Intrínsecos Cardíacos

3 Plano Eje Largo Ventrículo Izquierdo

Es el plano que se extiende desde la punta hasta la base del ventrículo (el

punto medio de la válvula aórtica).

El eje largo del VI puede ser perpendicular o paralelo al plano del septo

interventricular, así pues se podrá obtener, un eje largo horizontal

(perpendicular al septo), y un eje largo vertical (paralelo al septo).

Para obtener imágenes en plano eje largo es necesario marcar la orientación

exacta del corazón sobre un plano ortogonal al cuerpo previamerite

obtenido, en el que se vea la punta del ventrículo y la base ventricular.

Plano Eje Largo Del Uentrículo Izquierdo Horizontal

Las imágenes en plano ej e largo horizontal del VI se obtienen a partir de

imágenes en plano coronal. Se selecciona la imagen coronal en la que se vea

, ,
la punta ventricular y la valvula aortica. El plano ej e largo horizontal del VI

será aquel que pasa por la punta del VI hasta el punto medio de la válvula

aórtica (Figura 5 a).
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En este plano se puede ver la pared septal, la pared lateral y la región apical

del VI, la válvula aórtica y la raíz aórtica (Figura 5 b). Posterior a la raíz de

la aorta, se encuentra la aurícula izquierda y, posterior al plano valvular

aórtico, se identifica la válvula mitral.

Figura 5(a, b): (a). Plano localizador coronal a partir del cual se programa la orientación
del eje largo horizontal del VI. (b). Imagen SE - T1 en eje largo horizontal del VI.
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Plano Eje Largo Del Ventrículo Izquierdo Vertical o Coronal

En este plano se ve la pared anterior y posterior (o superior e inferior) y la

región apical del VI, la válvula aórtica y raíz aórtica. Por detrás y a la

derecha de la raíz de la aorta se suele ver la aurícula izquierda.

Para obtener una imagen en plano ej e largo vertical se necesita programar

sobre un plano localizador axial obtenido previamente; se programa el plano

eje largo horizontal del VI pasando por la parte anteroapical del VI y la

parte media de la válvula aórtica.

3 Plano E j e C orto

Para obtener una imagen en plano eje corto se debe realizar una doble

angulación que siga la dirección del VI; sobre un plano coronal y uno axial
^

o bien sobre un plano coronal y el otro sagital, se programara ^un plano que

en ambas imágenes preliminares sea perpendicular al éj e, largo ' del VI

(Figura 6 a).

Tiene como objetivo ver los ventrículos desde la base hasta el ápex de

frente, es decir, desde un plano perpendicular al septo. En las imágenes en

plano ej e corto se puede ver el VI como un círculo y se puede analizar su

pared septal, lateral, anterior y posterior. Por delante del VI se ve el

ventrículo derecho, la pared libre y el tracto de salida del ventrículo derecho

(Figura 6 b).
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Figura 6 (a, b): (a). Eje corto del VI obtenido a partir de una doble angulación sobre un
plano coronal y eje largo horizontal de VI. (b). Imagen EG en plano eje corto.

3Plano Dos Cámaras

De Cavidades Izquierdas

El plano dos cámaras de cavidades izquierdas se obtiene desde una imagen

axial en la que se vea la punta del ventrículo y la válvula mitral sobre la que

se programa la inclinación de modo que el plano pase por ambas puntos

(Figura 7 a).
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El plano dos cámaras de cavidades izquierdas permite ver en una imagen

coronal oblicua la pared anterior y posterior (o superior e inferior) de la AI

y del VI y el plano valvular mitral (Figura 7 b).

Figura 7 (a, b): (a). Localizador axial sobre el que se programa un plano coronal -
oblicuo que pase por la punta del ventrículo y el punto medio de la válvula
auriculoventricular. (b). Imagen EG dos cámaras de cavidades izquierdas.
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De Cavidádes Derechas

El plano dos cámaras aurícula ^y ventrículo derecho permite ver en una

imagen coronal oblicua la .pared súperior e inferior de ambas cámaras y la

válvula tricúspide.

Se obtiene desde una imagen axial en la que se vea la punta del ventrículo

derecho y la válvula tricúspide sobre la que se programa la inclinación de

modo que el plano coronal - oblicuo pase por ambas puntos.

3 Plano Cuatro Cámaras

Para obtener específicamente imágenes en plano cuatro cámaras se

selecciona la imagen central del plano 2 cámaras izquierda y se programa un

plano axial oblicuo qúe paŝe por la punta del VI y la parte media de la

válvula mitral (Fiĝura 8 á).

El plano cuatro cámaras es un plano en el que sé ve la aurícula derecha,

aurícula izquierda, ventrículo derecho y VI y, el plano valvular

aurículoventricular. En algunas ocasiones, dependiendo de la posición del

corazón, al programar el plano axial al cuerpo la imagén cardíaca resultante

es igual a un plano cuatro cámaras (Figura 8 b).
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Figura 8(a, b): (a). Sobre una imagen central en proyección dos cámaras AI-VI se

programa un plano angulado que pase por la punta del VI y el punto medio de la válvula

mitral para obtener un plano cuatro cámaras (b). Imagen SE - T1 en plano cuatro

cámaras.

RESONANCIA MAGNÉTICA CARDÍACA

La resonancia magnética es una técnica de imagen no invasiva que permite

analizar el sistema cardiovascular en base a unas principios físicos

diferentes a las técnicas de imagen previamente utilizadas, que le confiere
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ciertas ventajas y limitaciones frente a los clásicos estudios de imagen

cardíacos mediante cateterismo y ECO.

Inicialmente el estudio con técnicas de imagen de la patología cardíaca se

había basado durante décadas en la angiocardiografía. Posteriormente la

ECO bidimensional unida al estudio doppler del flujo sanguíneo

cardiovascular permitió realizar una valoración morfológica y funcional no

invasiva de la patología cardíaca. Sin embargo, la ECO puede no ser

concluyente, por el pequeño tamaño del campo de visión, por factores

dependientes del hábito corporal del paciente (mala ventana) y por ser una

técnica muy dependiente del explorador. La angiografía sigue siendo un

procedimiento ampliamente utilizado en el diagnóstico y tratamiento de la

patología cardíaca pero se trata de un procedimiento invasivo que requiere

la utilización^ de radiación ionizante, introducción de catéteres arteriales o

venosos, y la inyección de contraste yodado para opacificar la luz de las

estructuras cardíacas.

La utilidad de la RM en el estudio de la anatomía y de las alteraciones

morfológicas cardiovasculares ha sido ampliamente demostrada en la

literatura (29). Sin embargo, el objetivo de la RM no es tan sólo ver la

morfología cardíaca, sino también analizar la función, la caracterización

tisular del miocardio y de las masas cardíacas y analizar el metabolismo

miocárdico (30-32).

La RM es una técnica de imagen óptima para demostrar la anatomía interna

de las cavidades cardiacas, el miocardio, el pericardio y las estructuras
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mediastínicas adyacentes. Su superioridad respecto a otras técnicas de

imagen se basa fundamentalmente en tres puntos:

l. Campos de visión amplios, de hasta 450 mm, que permiten ver en un sólo
t

plano todo el tórax.

2. Posibilidad de obtener imágenes en múltiples planos del espacio

(ortogonales e intrínsecos cardíacos).

3. No limitaciones para obtener imágenes de RM que dependan del hábito

corporal del paciente, de la interposición de aire pulmonar, o del esqueleto

óseo de la caj a torácica. ^

La nuevas secuencias rápidas de cine - RM proporcionan la posibilidad de

estudiar la función del corazón y, en consecuencia, la posibilidad de realizar

una valoración no invasiva del flujo y sus posibles alteraciones así como de

realizar valoraciones cuantitativas y semicuantitativas de los volúmenes

cardíacos (33). Se han desarrollado recientemente técnicas de l^M que

permiten inedir el flujo y obtener inedidas cualitativas y cuantitativas del

volumen y velocidad del fluj o en los vasos de mayor calibre. Estas técnicas

están siendo actualmente aplicadas satisfactoriamente al sistema

cardiovascular para cuantificar función ventricular global y parcial,

enfei-medad valvular cardiaca, enfennedad arterial pulmonar, enfermedad

torácica aórtica, enfermedades cardíacas congénitas y enfermedad isquémica

miocárdica (34, 35). Actualmente se acepta que la RM cardíaca puede

complementar la información obtenida mediante ECO, cuando ésta presenta
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limitaciones en situaciones clínicas concretas y puede, en algunos casos,

remplazar a la angiografía (3 6-3 9). ^

• Esgudios Morfológicos Cardíacos

Los estudios morfológicos cardíacos se realizan mediante secuencias espín -

eco (SE) con sincronización electrocardiográfica. E1 tiempo de repetición

.(TR) tiene que ser igual al intervalo entre dos ondas R del ECG del

paciente, por lo que la potenciación que se obtiene en estas secuencias SE es

variable, según la duración del R-R de cada paciente y según el tiempo de

eco (TE) elegido. Con el sincronismo cardíaco todos los datos de cada corte

se adquieren en la misma fase del ciclo cardíaco, pero cada una de las

iinágenes estará en un moinento diferente del ciclo cardiaco. Por tanto, en

las secuencias SE multicorte no se puede comparar el grosor de las paredes

cárdíacas ni el tamaño de las cálnaras en cortes adyacentes.

En las secuencias SE los pulsos de radiofrecuencia son selectivos para cada

corte. Para generar una señal, los protones deben ser excitados por un pulso

de radiofrecuencia de 90° y un segundo pulso de reenfocamiento de los

protones de 180°. Si los protones no permanecen en el plano de corte en el

molnento de recibir estos dos pulsos se produce una pérdida de señal y en

consecuencia, como la sangre fluye fuera del plano de corte en el intervalo

entre sucesivos pulsos de RF, el resultado es la ausencia de señal llamada

también vacío de señal. E1 flujo, por tanto, será marcadamente hipointenso.

Sin einbargo, pueden aparecer señales intravasculares como consecuen ĉia

de fenómenos que son inherentes a la velocidad y dirección del fluj o y a la

32



I.- Introducción

técnica de imagen. Así, podemos ver señales intravasculares como

consecuencia de:

^ Fenómeno de entrada: la sangre que fluye hacia dentro del plano de

imagen está completamente magnetizada y proporciona una señal

hiperintensa en los planos extremos de una secuencia multicorte.

b Flujo lento: durante la sístole, la velocidad de la sangre es rápida y

existirá vacío de señal, pero durante la diástole, la velocidad de la sangre

es muy lenta y los protones circulantes provocan una señal fisiológica.en

el interior de los vasos y cámaras cardíacas (40).

Para analizar el interior de las cámaras cardíacas en secuencias SE, es

importante que en las imágenes obtenidas el flujo sea los más hipointenso

posible para que se pueda definir con precisión el borde endocárdico. Para

conseguir este obj etivo, existen algunos recursos técnicos que aumentan la

hipointensidad intracardiovascular coino son: disminuir el grosor de corte,

usar pulsos de RF más largos y utilizar pulsos de presaturación.

• Estudios Funcionales Cardíacos

Los estudios funcionales cardíacos se basan en la utilización de secuencias

eco de gradiente (EG). Las secuencias EG tienen una resolución temporal

inuy alta y permiten obtener entre 15 . y 40 iinágenes durante cada ciclo

cardíaco (en el equipo utilizado en este trabaj o), dependiendo del tiempo R-

R. Esta elevada resolución temporal permite estudiar dinámicamente el

33



Apórtación De La Resonancia Magnética Al Estudio De La Miocai•diopatía Hipertrófica

movimiento cardíaco y sus alteraciones, así como analizar las estructuras

cardíacas en las diferentes fases del ciclo cardíaco.

En las secuencias EG el fluj o es completamente hiperintenso. La sangre que

fluye no había sido previamente excitada por pulsos de RF (ya que se

encontraban fuera del plano de corte) y, como consecuencia, produce una

señal muy hiperintensa que contrasta con la señal baj a de los tej idos

estacionarios. La adecuada valoración de las cáinaras cardíacas en

secuencias EG requiere que el fluj o sea lo más hiperintenso posible para

poder diferenciarlo bien del límite endocárdico o de las posibles masas o

troinbos intracardíacos. Existen algunos recursos técnicos para conseguir la

máxima hiperseñal intracardíaca que son: obtener cortes lo más delgados

pósible, aplicar la técnica de compensación de fluj o y utilizar un TR y un

ángulo de inclinación con una relación adecuada entre ainbos (TR corto

entre 30 y 60 mseg. y ángulo intennedio, entre 30° y 60°). Por último,

aunque no se han utilizado en este trabajo, existen estudios que deinuestran

que la utilización de contrastes de quelatos de gadolinio acortan el tiempo

de relaj ación longitudinal (T 1) de la sangre y aumentan la señal

intravascular (41-42).

La hiperintensidad del flujo intravascular normal contrasta intensamente con

la hipointensidad que se produce en las zonas de flujo turbulento. Así, en los

estudios funcionales cardíacos se podrán ver como áreas hipointensas el

fluj o turbulento retrógrado que entra en una cáinara cardíaca debido a

insuficiencia valvular y el fluj o turbulento que se produce al atravesar una

zona estenótica.
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Los estudios funcionales cardíacos pueden obtenerse en secuencias unicorte

- multifase o secuencias multicorte - multifase. La imágenes unicorte-

multifase pueden verse en movimiento y es lo que se conoce como cine -

RM. Estas imágenes en movimiento son muy útiles para identificar los

líinites ^del endocardio y para definir la fase del ciclo cardíaco en la- que se

encueñtra una imagen y de esta manera, realizar las medidas necésarias en la

fase apropiada del ciclo cardíaco. Con esta técnica de cine - RM se puede

ver la apertura y cierre de las válvulas aurículoventriculares; la última

imagen obtenida antes del cierre de las válvulas aurículoventriculares

corresponde a la imagen de final de diástole, que generalmente es la imagen ^

de máximo volumen ventricular; la imagen al final de la diástole es, además, ^

la priinera imagen obtenida después de la onda R. Lá imagen obtenida en

fase sistólica es la inmediatainente previ^a a la apertura de la válvula mitral; ^

que es también aquella en la que la luz del ventrículo es la más pequeña. ^ ^^

Técnica Espín - Eco (SE) Eco ^le Gradiente (EG)

Sincronismo Cardíaco Si S1

Tiempo de repetición (TR) Según frecuencia cardíaca Según frecuencia cardíaca

Tiempo de Eco (TE) Corto (25 - 35 mseg.) Corto (25 - 35 mseg.)

Ángulo de inclinación - Intermedio (35° - 45°)

Campo de visión 250 - 450 mm 250 - 450 mm

Flujo Negro (vacío de señal) Blanco (hiperintenso)

Contraste tisular Grasa hiperintensa (+++) Grasa intermedia (±+)

Miocardio intermedio (+) Miocardio intermedio (+)

Tabla 1: Diferencias entre las secuencias espín - eco y eco de gradiente.

En la Tabla 1 se resumen las principales diferencias entre las secuencias

espín - eco y eco de gradiente. Las secuencias EG tienen algunos
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inconvenientes inherentes a la técnica como son: la gran sensibilidad a los

artefactos por susceptibilidad magnética, la insensibilidad al fluj o que lleva

la misina dirección que el plano en el que se está obteniendo la imagen y la

alta sensibilidad para las turbulencias, inconvenientes que deben tenerse en

consideración en el momento de interpretar las imágenes.

• Grosor Y Con^racció^ Del Miocarciio

^ Grosor Del Miocardio

La resonancia inagnética delilnita con nitidez los bordes endo y epicárdico

del iniocardio. En secuencias SE el borde endocárdico se define como el

punto de interfase entre el vacío de señal en la cavidad ventr•icular

provocado por el flujo en movimiento y la señal intermedia del iniocardio.

El líinite epicárdico del miocardio en las secuencias SE está definido por la

interfase entre la señal intennedia del iniocardio y la hiperseñal de la grasa
,

epicárdica. En las secuencias SE inulticorte, la iinagen obtenida en cada

corte corresponde a una fase diferente del ciclo cardíaco y, por tanto, no

permiten obtener inedidas del iniocardio que deben adquirirse en

deterlninadas fases del ciclo cardíaco.

En las secuencias EG el borde endocárdico del miocardio queda definido

por la interfase existente entre la hiperseñal provocada por el fluj o

sanguíneo intracavitario y la señal intermedia del miocardio, mientras que el

borde epicárdico se deliinita por la señal intermedia del miocardio y la

señal, ligeramente más intensa, de la grasa epicárdica. En secuencias EG se
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pueden obtener imágenes en un corte multifase o multicorte - multifase; de

este inodo podemos ver el miocardio en diversas fases del ciclo cardíaco y

medirlo en las fases telediastólica y telesistólica.

Los valores del grosor miocárdico en diástole medido por RM en sujetos

adultos normales oscilan entre 10 ^ 0,1 mm y 11 ^ 2 mm en el segmento

basal del septo interventricular y 10,2 ^ 1,3 mm y 11 ^ 1 mm en la pared

posterior basal del VI (10, 43-48) (Tabla 2).

Autor, c^ño, (referencia)

Byrd, 1985, (43)

Higgins, 1985, (44)

Friedman, 1985, (45)

I^aul, 1986, (10)

Park, 1992, (46)

Sardanelli, 1993, (47)

Arrivé, 1994, (48)

Septo interventricular Pared posterior

11,0 ^ 2,0 11,0 ^ 1,0

10,2 ^ 0,4 10,8 ^ 0,5

10,0 ^ 0,1 11,0 ^ 0,1

10,3 ^ 0,5 10,2 ^ 0,5

10,4 ^ 2,7 10,2 ^ 1,3

10,1 ^ l, l 10,5 ^ 0,6

10,6 ^ 1,1 10,4 = 1,1

Tabla 2: Grosor diastólico (milímetros) del miocardio del VI en sujetos adultos normales.

^ Valoración De La Contracción Miocárdica

Se han utilizado muchas técnicas para obtener información cuantitativa

sobre los cambios en el grosor de la pared miocárdica durante el ciclo

cardíaco. La ECO se considera el método ideal para evaluar la dinámica del

engrosainiento de la pared miocárdica; sin embargo, en la práctica, la

delimitación de los bordes endo y epicárdico en la circunferencia de todo el

ventrículo es un problema en muchos pacientes por limitaciones de la

ventana aĉústica. La valoración de la contracción dé cada segmento del

miocardio mediante RM se basa en obtener imágenes multicorte - multifase
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y comparar las imágenes obtenidas en plano ej e c.orto de los ventrículos,

desde la base al ápex, al final de la diástole. y al final de la sístole. Sin

embargo, el acortamiento fisiológico que se produce en el VI a lo largo de

su ej e largo durante la sístole puede provocar que la imagen obtenida como

correspondiente al mismo plano en diástole y sístole pudiera, de hecho,

corresponder a dos planos diferentes del ventrículo. Esta limitación de la

valoración de la inotilidad miocárdica a lo largo del ciclo cardíaco es común

a cualquier técnica de sección como son la ECO y la RM.

Dada la iinportancia que las alteraciones de la contractilidad del iniocardio

tienen en inúltiples patologías cardíacas, ya desde el inicio de la RM

cardíaca se realizaron estudios sobre la capacidad de esta técnica para

evaluar alteraciones de la contractilidad. Inicialmente los estudios se

basaron en comparar los hallazgos de RM con los de la ECO y/o la

ventriculografía, como técnicas de referencia. Así, Fisher et al en 1985 (49)

realizaron un estudio en individuos sanos en el que demostraron que la RM

era capaz de mostrar la pared del ventrículo y determinar el grado de

engrosainiento que se producía durante diversas fases del ciclo cardíaco.

Obtuvieron medidas del gro ŝor del miocardio del VI en el septo, pared

lateral y pared anterior, en diástole y sístole y detectaron un aumento del

grosor del miocardio de, al menos, un 20%, aunque oscilaba entre 40% en el

septo, 59% la pared posterior y el 73% la anterior. Las medidas del grosor

del miocardio eran superponibles a las obtenidas con ECO. Sin embargo,

estos autores ya indicaron que una limitación de su estudio con RM era que

las medidas se habían realizado sobre imágenes obtenidas en plano axial y

no siguiendo los ejes intrínsecos cardíacos. Por este motivo, los valores

normales del miocardio en diástole y el tanto por ciento de engrosamiento
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durante el^ ciclo cardíaco que se recogen en este estudio, no se pueden

uti^lizar como referencia, por no ser perpendiculares al miocardio.

Posteriormente, Pfugfelder et al (50) realizaron un estudio con cine RM en

13 sujetos normales y 15 pacientes con enfermedad isquémica que tenían

anomalías de la contractilidad detectadas por ECO y/o ventriculografía. En

su trabajo obtuvieron imágenes en dos o tres planos a través de los

ventrículos en diversas fases del ciclo cardíaco seleccionando un plano

inedio ventricular para evaluar lós hallazgos. Analizaron cualitativamente la

motilidad miocárdica como normal, hipocinética, discinética y no

interpretable y midieron el grosor del miocardio al final de la diástole y al

final de la sístole en valores absolutos y el tanto por ciento de

engrosamiento demostrando que este se producía de forma heterogénea en

diferentes segmentos de la pared ventricular y que la correlación entre la

valoración cualitativa de la motilidad miocárdica comparada con la

valoración realizada mediante ECO y ventriculografia era muy buena. ^

Se sabe que, debido al acortamiento del VI a través de su eje largo, las

imágenes que se obtienen en plano axial en distintas fases del ciclo cardíaco

no corresponden exactamente al inismo segmento miocárdico. Algunos

autores han considerado que, como consecuencia de este movimiento, no es

suficiente obtener imágenes en plano ej e corto sino que hay que obtener

iinágenes también en ej e largo para poder analizar adecuadamente la

inotilidad y contractilidad del VI (51). Sin embargo otros autores consideran

que, a pesar de las limitaciones de las técnicas de sección como la RM,

desde un punto de vista de la aplicación clínica, estos estudios son
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valorables porque todas las medidas tomadas están sometidas al mismo

error sistemátiĉo (52). ^

^^
Lo que ha supuesto un avan ĉé muy significativo en el estudio no invasivo

de la contracción iniocárdica, ha sido el desarrollo de la técnica de marcaj e

miocárdico, aplicando pulsos de presaturación (53-54). El marcaje

miocárdico permite conocer con exactitud la posición de cada segmento del

iniocardio en la diversas fases del ciclo y así se ha podido recientemente

analizar el grosor del iniocardio y el tanto por ciento de engrosainiento en

las diferentes fases del ciclo cardíaco sin las liinitaciones derivadas de los

inoviinientos intrínsecos car•díacos (55-56). Se han obtenido medidas

tridiinensionales del moviiniento miocárdico inediante el uso combinado de

iinágenes con técnica de respiración - contenida (breath - hold), marcaj e

miocárdico y mapas de fase codificados con la velocidad con las que ha sido

posible cuantificar la severidad y extensión de los trastornos de la inotilidad

miocárdica en reposo y tras estrés (57).

o Masa Miocárc^ica Y Cálcu los ^e Vo lúrnenes

La cuantificación de la masa miocárdica, de los volúmenes ventriculares, -

volumen telediastólico, telesistólico, volumen latido, gasto cardíaco y

fracción de eyección - y los volúmenes auriculares, son parámetros inuy

importantes del estado morfológico y funcional del corazón.

Los métodos de imagen habitualmente utilizados en la clínica. como

ultrasonidos, ventriculografía y gammagrafía isotópica se basan en obtener

un cálculo a partir de una aproximación geométrica a la forma del VI,
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asumiendo que el ventrículo es una elipse y aplicando fórmulas matemáticas

para deducir el `volumen y masa miocárdica; estos métodos indirectos son, por

tanto, inexactos, fundamentalmente cuando nos encontramos ante pacientes

con patologías que alteran la morfología del ventrículo.

La determinación de la masa y volúmenes del ventrículo derecho es mucho

más limitada que los cálculos del VI con la mayoría de las técnicas de imagen;

La forma complej a del ventrículo derecho no se adapta a la de ninguna figura

geométrica y, por tanto, las aproximaciones por fórmulas matemáticas a los

cálculos de volúmenes son menos fiables que las realizadas para el VI.

La RM permite ver directamente las cámaras ĉardiacas en eje largo o eje

corto, desde la base de los ventrículos hasta el ápex y delimitár el borde

endocárdico y epicárdico de cada cámara. Esta posibilidad. permite utilizar

diversos métodos para me.dir volúmenes y masa ventriculares y que.

esencialmente podemos agrupar en dos tipos: .

^ Métodos indirectos que aplican diversas fórmulas matemáticas.

^ Método tridimensional.

Los métodos indirectos asumen que la forma del ventrículo es elíptica. Con

estos métodos, a partir de algunas medidas ^ del ^ ventrículo, se calcula

matemáticamente el volumen y la masa. Estos métodos indirectos són los ^

utilizados habitualmente en la práctica clínica en los estudios

ecocardiográficos y en las ventriculografías. En los estudios con RM

pueden también utilizarse métodos indirectos calculando la masa y el
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volumen ventricular a partir de los mismos datos ventriculares y de la

aplicación de las mismas fórmulas clásicamente utilizadas en ECO. Estos

métodos indirectos son, entre otros, los conocidos como: la regla de

Simpson modificada, el método biplano de la elipse (método área / longitud

biplano), en la que el eje mayor y menor de la elipse son determinados en

dos imágenes ortogonales y el método área - longitud (Figura 9) que

consiste en dibuj ar en un plano ej e largo horizontal o en una imagen oblicua

anterior derecha (similar a la de la ventriculografía) el borde endocárdico

del VI y se traza el eje larĝo del ventrículo; el volumen final será el

resultado de la siguiente fórmula: Volumen (ml) = 0'85 x[(área VI)2 / Eje

largo VI] .

Figura 9: Cálculo del volumen del VI por el método área / longitud.
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El método tridimensional se basa en la aplicación de la regla de Simpson.

Consiste en obtener una serie de imágenes paralelas de todo el ventrículo -

desde la base hasta el ápex - y de cada una de ellas varias imágenes en

diversas fases del ciclo cardíaco (Figura 10).

Figura 10: Cálculo del volumen mediante el método tridimensional. Volumen
(ml) _(área 1+ área 2+..... área x) x grosor de corte x intervalo de corte.
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Las medidas de los volúmenes y de la masa se conseguirán delineando el

contorno endocárdico y epicárdico del ventrículo que se está estudiando.

Cada plano dibuj ado contendrá en su interior el área de cada sección. La

suma de todas las áreas dibuj adas, multiplicada por el grosor de corte e

intervalo entre cortes proporcionará el volumen del ventrículo. Así pues con

el método trid.imensional no se asumen fórmulas según la geometría del

ventrículo y se puede medir directamente tanto el ventrículo izquierdo como

el derecho (Figura 10).

^ Ventrículo Izquierdo

La determinación de la masa miocárdica y de los volúmenes del VI son muy

importantes en diversas situaciones clinicas, fundamentalmente en

miocardiopatías, hipertensión y enfermedad valvular.

La hipertrofia del VI es un mecanismo cardíaco importante de adaptación al

aumento de las resistencias o a las sobrecargas de volumen y la masa del VI

es uno de los determinantes de la distensibilidad del ventrículo, de modo que

un incremento en 1a masa ventricular frecuentemente implica disfunción

diastólica.

Estudios con RM realizados a voluntarios sanos demostraron que, aplicando

la regla de Simpson (método tridimensional), los valores medios de la masa

del VI eran de 146 ± 23,1 gr. (rango: 92,3 - 190,4 gr.) (58).

Estudios experimentales realizados con animales demostraron que los

valores de la masa, obtenidos aplicando la regla de Simpson, eran más
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exactos cuando las imágenes del corazón se obtenían en plano ej e corto y

demostraron que el error estándar de la masa del VI obtenida por este

método, es tan sólo de 3,1 gr. (59).

Estudios de RM realizados en secuencias SE multicorte multifase en ej e

corto a 40 pacientes con diversas patologías cardíacas y a 10 corazones de

autopsia fij ados en formalina, con las cavidades cardíacas distendidas y

orientados en la posición del ej e corto cardíaco, demostraron que, aplicando

el método de Simpson, se obtiene la masa iniocárdica con gran precisión y

reproducibilidad (60).

Gennain et al en 1992 (61) realizaron un estudio prospectivo de la masa del

VI obtenida por ECO modo M y por RM a 20 pacientes; seleccionaron

pacientes con buena ventana acústica y excluyeron aquellos que tenían

enfermedad coronaria y enfermedades con alteración focal del grosor del

miocardio, como pacientes con MCH. Para obtener la masa del VI por ECO

medían el grosor del tabique interventricular (GTIVD) y de la pared

posterior del VI en diástole (GPPVID) y el diámetro diastólico del VI

(DDVI); a partir de estos datos obtenían la masa del VI (MVI) aplicando el

inétodo de Devereux (62) (fórmula Penn - Cube), en la que MVI = 1,04 x

[(GTIVD + DDVI + GPPVID)3 - DDVI3] - 13,6. Para medir la lnasa en los

estudios de RM utilizaron el método tridimensional y aplicaron la regla de

Simpson. A partir de los datos obtenidos con ambas técnicas, los autores

concluyen que las diferencias intra e interobservador son menores en los

estudios con RM por el método tridimensional que en los estudios por ECO.
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Los estudios de los volúmenes del VI con técnica de cine RM realizados por

Sechtem et al (63 ) demostraron una correlación muy bŭena con los datos

obtenidos por ECO. Los volúmenes ventriculares medidos por ECO se

realizaron incluyendo los músculos papilares de la cavidad del VI; por el

contrario, en los estudios de RM se delineaba la cavidad ventricular,

excluyendo de la cavidad del VI el espacio ocupado por los músculos

papilares; coino consecuencia de esta diferencia metodológica podría

esperarse que los volúmenes determinados mediante ECO fueran mayores

que los obtenidos mediante cine - RM y sin embargo, los valores obtenidos

por ainbos inétodos son inuy superponibles. Los autores suponen que

probableinente se deba a que la cine - RM pennite delimitar bien la cavidad

ventricular en la región apical que, con frecuencia, no se ve en ECO. Por el

contrario, los valores medios del volumen al final de la sístole y al final de

la diástole del VI en cine - RM son menores que los valores obtenidos por

ventriculografía debido probablemente a una sobreestimación de la

ventriculografía porque los músculos papilares generalinente se incluyen en

el volumen de la cavidad.

Semelka et al (64) analizaron por primera vez la reproducibilidad de las

medidas de la masa y volumen del VI con cine - RM en pacientes con

miocardiopatía dilatada (n = 11) y con miocardiopatía hipertrófica (n = 10).

Dos observadores, independientemente, obtuvieron datos de masa, volumen

al final de la sístole, volumen al final de la diástole, fracción de eyeccióri,

voluinen latido, gasto cardíaco y diáinetro diastólico del VI en dos estudios

reálizados en . un intervalo corto de tiempo. La reproducibilidad de las

medidas de la inasa y del volumen del VI era muy buena; las diferencias

entre ambos observadores en las medidas de la rnasa, tanto en la
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miocar.diopatía hipertrófica como en la dilatada, eran inferiores a 6%, las

diferencias en los cálculos de volúmenes al final de diástole y de la fracción _

de eyección eran menores de 5%, la variabilidad en el volumen al final de la

sístole era de 4,3 - 4,5% en las miocardiopatías dilatadas y de 8,4% en las

miocardiopatías hipertróficas.

Las limitaciones que inicialmente se atribuían a la RM, como la duración de

las exploraciones, el tiempo necesario para realizar el postprocesado de

imágenes que permitiera valorar masa y volúmenes, y la presencia de

señales intracavitarias que, en ocasiones, dificultaba la delimitación del

contorno endocárdico, han sido subsanadas con las técnicas actuales. Se ha

deinostrado que los estudios de RM con las técnicas actuales son seguros y

fiables para realizar cálculos de masa y volumen ventricular y que se pueden

obtener imágenes con buena relación señal / ruido, sin artefactos

intracavitarios y con un adecuado contraste endo y epicárdico en tiempos

inferiores a 5 ininutos (65-67).

^ Ventrículo Derecho

La determinación de los volúmenes y de la masa del ventrículo derecho son

inuy difíciles y limitadas con la mayoría de las técnicas de imagen y, en

concreto, con la ECO. Esto se debe fundamentalmente a dos motivos: la

compleja geometría del ventrículo derecho y la posición inmediatamente

retroesternal que limita la visión ecográfica de la pared libre del ventrículo

derecho. Utilizando el mismo sistema que para obtener la masa y el volumen

del VI, se han realizado estudios en los que se demuestra la utilidad de la
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RM para el estudio de la masa y el volumen del ventrículo derecho (63, 68-

69).

Boxt et al. (70) demostraron una excelente correlación entre los estudios in

vivo y los estudios con un modelo experimental y obj etivaron muy baj a

variabilidad intra e interobservador en la deter-minación de los volúmenes

del ventrículo derecho e izquierdo en sujetos sanos y en pacientes con

hipertensión pullnonar. Por el contrario, recienteinente Pattynaina et al (71),

aunque coinciden en que la RM es la única técnica de imagen capaz de

determinar in vivo la masa del ventrículo derecho tanto en sujetos sanos

como en diversas patologías, consideran que la variabilidad intraobservador

e interobservador es grande, probablemente debido a la inarcada

trabeculación de la cavidad del ventrículo derecho que dificulta y hace

subjetiva la delimitación de su borde endocárdico.

• Frcxcción ^e ^^, ección Ventricu tar

La fracción de eyección ventricular es una medida importante de la función

cardíaca con valor pronóstico en pacientes con enfermedad coronaria,

insuficiencia cardiaca y miocardiopatías y en la valoración del riesgo

preoperatorio.

Estudios de correlación entre la fracción de eyección obtenida mediante RM

y las obtenidas con ventriculografía y EC^ han demostrado la validez de la

RM y la fiabilidad de esta técnica. Se aplicó el método de área - longitud,

[que se basa en la fórmula: FE (%) _[(Volumen Final Diástole - Volumen

Final Sístole / Volumen Final Diástole) x 100], a imágenes de RM en plano
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eje largo del VI (72) y en plano coronal oblicuo anterior derecho, paralelo al

septo interventricular (73) y en ámbos se demostró la validez de la RM.

Se obtuvieron también los valores de la fracción de eyección mediante cine

- RM multicorte - multifase delineando todo el ventrículo (aplicando la

regla de Simpson) y se demostró la fiabilidad del método coinparándolo con

los valores obtenidos por cateterismo cardíaco (74). ,

• Medidas De Tamaño Y Votúmenes

Auricutares

El talnaño de las aurículas es un índice de la existencia y severidad de

algunas enfermedades cardíacas. Pueden existir alteraciones en el tamaño y:

función de la AI en sujetos con enfermedad valvular mitral, estenosis

aórtica, enfermedad pericárdica, fibrilación auricular, dilatación del VI,

hipertrofia del VI y enfermedad cardíaca isquémica. El tamaño auricular

puede estudiarse por inúltiples métodos, aunque lo más habitual es medir

ecográfícamente uno de los ejes de la AI.

La RM permite medir los tres ejes de ambas aurículas, los volúmenes

diastólico, sistólico y la fracción de eyección auricular; Mohiaddin et al (75)

inidieron los valores normáles del volumen al final de diástole y sístole y la

fracción de eyección de las aurículas derecha e izquierda y de ainbos

ventrículos (Tabla 3) y estudiaron la alteración de estos valores en pacientes

con infarto de miocardio previo, probablemente secundarios a la alteración

de la dinámica del ej e largo del VI. Además, estos autores obj etivaron con
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RM que el diámetro máximo de las aurículas se alcanza durante el finál de

la sístole ventricular y creen que probablemente esto se deba a que durante

la eyección ventricular normal, las válvulas aurículoventriculares son

empuj adas de forma activa hacia abaj o por el iniocardio ventricular que se

está conti•ayendo, lo que conlleva un aumento en el tainaño de la aurícula y

una disminución de la presión auricular qúe induce el llenado de la aurícula

desde laŝ grandes venas.

Recientemente se ha desarrollado un método simplificado para deterlninar el

tamaño y los volúinenes auriculares con RM, que se basa en el análisis del

área de la aui•ícula y la aplicación de fórmulas mateináticas asumiendo la

geoinetría de ésta. Aunque este inétodo es fácil y fiable, el más exacto sigue

siéndo el inétodo volumétrico tridimensional (76).

,
CAMARA

Aurícula Izquierda

Aurícula Derecha

Ventrículo Izquierdo

Ventrículo Derecho

VAI,ORES NORMALES

VFD (ml) VFS (ml) FE (%)

36 ± 1 1 62 ± 16 42 ± 0,9

35 ^ 12 74 ^ l 5 52 ^ 13

124 ± 23 48 ± l4 62 ± 0,8

^ 129 ± 34 45 ± 14 65 ± 0,7

Tábla 3: ^ Volúmenes de las cuatro cámaras cardíacas VFD: volumen al final de la diástole. VFS:
volumen al final de la sístole. FE: fracción de eyección de las cuatro cámaras cardíacas (75).
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^ ^ Caracterización Tisu lar

La RM permite diferenciar los tejidos con una elevada resolución de

contraste en base a las características de los tiempos de relaj ación y la

cantidad de protones , de cada tejido. Las características tisulares de los

tejidos estaciónarios vendrán definidos por el tiempo de relajación

longitudinal (T 1), la densidad protónica y del tiempo de relaj ación

transversal (T2). En las imágenes obtenidas en RM, las diferencias en la

escala de grises debidas a las diferencias en la composición tisular, permiten

diferenciar nítidamente la grasa epi y pericárdica, el pericardio, el iniocardio _

y éste de neoplasias o de trombos. . .

^
El iniocardio tiene típicamente una intensidad de señal intennedia en

secuencias potenciadas en T1 y baja de intensidad en secuencias

potenciadas en T2. Las modificaciones de la intensidad de señal del

miocardio que se pueden producir en diferentes enfermedades cardíacas son,

en esencia, el reflejo del aumento en la cantidad de agua, el desarrollo de

áreas de fibrosis, y el depósito de sustancias que modifican los tiempos de

relaj ación.

La espectroscopía por RM pennite, adeinás, lnedir no invasivamente el

metabolismo del fósforo3' y cuañtificar las concentraciones de fosfocreatina

(PCr) y adenosin trifosfato (ATP) y las alteraciones en la relación entre

ambas, como expresión de distintos estados patológicos del miocardio.

Recienteinente se han empezado a estudiar las posibilidades de la

espectroscopía cardíaca con otros núcleos diferentes del fósforo31 que son

prolnetedoras (77).

^ 1--^



Aportación De La Resonancia Magnética Al Estudio De La Miocardiopatía Hipertrófica

• Nuevas Técnicas En RM Cardíaca

El desarrollo de las técnicas en RM es constante y en los últimos años se

han desarrollado múltiples secuencias que permiten obtener imágenes en

menos tiempo, y por tanto con menos artefactos respiratorios, evaluar la

perfusión miocárdica y valorar permeabilidad vascular, velocidades de fluj o

y gradientes. Simplemente citaré algunos datos de interés para el

conociiniento de la situación actual del teina, sin profundizar, ya que

ninguna de ellas está disponible en el equipo en el que se ha realizado este

trabaj o.

^ Cine - RM Con Respiración - Contenida (Breath - Hold)

Es un método de cine - RM con el que se consiguen obtener secuencias

ultrarrápidas (15 a 30 seg.) durante un período de apnea y

consiguientemente suprimir los artefactos derivados de los inovimientos

respiratorios.

^ Imágenes De Eco - Planar (EPI) De Un Disparo

En este método el tiempo total de adquisición de la imagen está en torno a

100 mseg. Requiere un equipo especial y tiene poca resolución espacial.

^ Imágenes Eco - Planar Multidisparo

Es una variación del método EPI de un disparo. En el método EPI

multidisparo se utilizan varios pulsos de RF, entre 4 y 16. Se consigue así
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una ilnagen con mayor resolución espacial y con tiempos muy rápidos que

permiten también obtener imágenes durante una apnea.

* Valoración De La Velocidad Del Flujo Por Cartografía De

Fase

Las imágenes de fase se basan en el principio según el cual cuando los

protones se mueven a lo largo de un campo magnético (con gradientes de

calnpo) se produce un cambio en la dirección de la fase que es proporcional

a la velocidad y a la intensidad del gradiente del campo. Sólo las estructuras

en inoviiniento tendrán, por tanto, modificación de su fase durante la

obtención de una secuencia y, se podrán ver como señales hiperintensas o

hipointensas. Por el contrario, todos los tejidos estacionarios que no sufren

inodificaciones de su fase durante la obtención de las iinágenes serán grises

en las imágenes de codificación de fase.

Las técnicas de contraste de fase o técnicas codificadas con la velocidad

periniten determinar la velocidad y dirección del flujo sanguíneo (78, 79).

MIOCARDIOPATÍA HIPERTRÓFICA

Las miocardiopatías son enfermedades en las que se produce una alteración

priinaria del miocardio. Según criterios morfológicos y funcionáles, las

miocardiopatías se dividen en hipertróficas, dilatadas y restrictivas:
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La miocardiopatía hipertrófica es una alteración primaria del miocardio de

etiología desconocida, caracterizada por la existencia de un VI hipertrófico,

no dilatado, en ausencia de enfermedad cardíaca o sistémica coexistente,

capaz de producir hipertrofia del VI (tal como hipertensión arterial y

estenosis valvular aórtica) (80).

La MCH es la enfermedad cardíaca hereditaria más frecuente, con una

herencia autosómica doininante, pero con patrones de distribución de la

hipertrofia diferentes entre los distintos miembros de una misina familia. La

variante apical de la MCH es, por el contrario, generalmente esporádica

aunque se han descrito familias con MCH apical con un patrón de herencia

autosómica dominante que presentaban una distribución de la hipertrofia

siinilar en todos los miembros afectados (81).

Análisis genéticos de familias con MCH han demostrado alteraciones en los

genes de los cromosomas l, 11, 14 y 15 y se han descrito, al menos 17 tipos

de inutaciones. Se han detectado alteraciones en los genes de la cadena

pesada de la (3 miosina, a tropomiosina y troponina cardíaca T(82).

Publicaciones recientes han descrito una relación entre determinadas

mutaciones y el pronóstico en familias con MCH de modo que la

profundización en el conocimiento de la asociación entre diferentes

genotipos y fenotipos de la MCH puede ser en el futuro utilizado para

proporcionar consejo genético (83). Así pues se ha observado, por ejemplo,

que la mutación en el gen a tropomiosina, que supone aproximadamente el

5% de los casos de MCH, está caracterizádo por la existencia de hipertrofia
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del VI que progresa a dilatación y a una alta incidencia de muerte súbita

(84). . ,

Todos estos hallazgos en los estudios de genética molecular han permitido

determinar que la MCH es, de hecho, una enfermedad de las proteínas del

sarcómero y que probablemente la hipertrofia es un mecanismo secundario

coinpensador al bajo rendimiento contráctil del sarcómero (85, 86).

La prevalencia exacta de la MCH es desconocida, aunque en general se

considera infrecuente, con una incidencia aproximada de 0,02 a 0,2 %.

Inicialinente diagnosticada en Japón, se consideraba infrecuente en

occidente, sin embargo, cada vez hay más publicaciones de diferentes

procedencias que indican que la MCH ocurre en todo el mundo.

Morfológicamente la MCH pueden presentarse con formas muy variadas

que van desde la hipertrofia del miocardio, asociada o no a alteración de la

inotilidad de la válvula mitral, a casos con ausencia total de hipertrofia.

La distribución y localización de los segmentos hipertróficos es muy

heterogénea. Con frecuencia existe engrosamiento de segmentos no

contiguos dél VI y áreas de grosor normal entre ellos (80). La forma más

frecuente de MCH es la asimétrica que afecta, según las series, hasta un

95% de los pacientes; en estos casos el engrosamiento suele afectar

predominantemente al septo interventricular, con una relación entre el septo

y la pared libre del VI >_ 1,3. La MCH siinétrica, con afectación similar de

todos los segmentos del iniocardio se considera rara (2% de los casos)

aunque en algunas series la han identificado con mayor frecuencia (20% de

s^
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los casos) (23, 87). La MCH de predominio apical se caracteriza por una

hipertrofia desproporcionada de las regiones apicales del VI (88-91). Se

describió inicialmente en Japón en 1976 asociada a inversión "gigante" de la

onda T y una apariencia en "as de picas" en la ventriculografía, obtenida en

plano oblicuo anterior izquierdo al final de la diástole. Este subtipo de MCH

representa el 25% de las MCH en pacientes orientales (92), y tienen en

general mejor pronóstico (93). Sin embargo, la MCH apical representa tan

sólo el 2%-3% de las MCH en occidente e incluso cuando se observa no

está invariablemente asociada con ondas T gigantes invertidas (89-91).

Uno de los aspectos que genera más confusión en la MCH es que el

fenotipo de la enfermedad es muy variable de unos pacientes a otros y

además puede cambiar con el paso del tiempo. Así, aunque la característica

morfológica típica de la MCH es la hipertrofia asiinétrica con una cavidad

ventricular pequeña, este hallazgo puede cambiar durante la vida del

paciente. Se ha identificado progresión de la hipertrofia en > 70% de los

niños con MCH entre los 3 y los 6 años, que en muchos casos es un

increinento muy inarcado; la progresión de la hipertrofia es particularmente

llamativa durante la adolescencia y no ha sido identificada en adultos. El

hecho de que esta rápida progresión de la hipertrofia se produzca durante un

período de crecimiento corporal intenso, ha sugerido que factores que son

responsables del creciiniento de los jóvenes, puedan desempeñar un papel

en el incremento del grosor ventricular (94). Por el contrario, en algunos

pacientes adultos, los cambios se producen en sentido opuesto al descrito en

los niños y adolescentes; la pared ventricular, inicialmente engrosada, puede

adelgazarse progresiva.lnente hasta llegar a adquirir una morfología más

parecida a la que se ve en las miocardiopatías dilatadas; un factor

^6



I.- Introducción

fundainental en esta evolución es el reemplazamiento del músculo por tej ido

fibroso, posiblemente por obliteración de las pequeñas arterias

intrainiocárdicas; así Maron et al describen los hallazgos en necropsia de

pacientes con MCH y concluyen que el infarto transinural miocárdico en

ausencia de estenosis coronaria es un hallazgo no infrecuente (prevalencia

del 15%) en los pacientes que mueren por MCH (95). Por último, existe

también un grupo de pacientes con MCH que no presentan engrosamiento

iniocárdico, a pesar de demostrarse en ellos alteraciones histológicas

compatibles con MCH (96). . .

Histológicamente la MCH se caracteriza por desorganización de las células

inusculares del miocardio, anomalías de las arterias coronarias intramurales

de pequeño tamaño, desarrollo de cicatrices miocárdicas y auinento de la

matriz del tejidó conectivo. La alteración en la posición o desorganización

de las fibras miocárdicas fue descrita inicialmente por Teare (20) en

pacientes con MCH. Sin embargo, estas alteraciones no son específicas.

Noventa por ciento de los pacientes con MCH tienen desorganización de las

células iniocárdicas en cantidad superior al 5% del voluinen miocárdico,

fundamentalmente del septo interventricular, mientras que el diez por ciento

restante de los pacientes con MCH no tienen desorganización de las fibras

iniocárdicas o la tienen afectando a un volumen miocárdico inferior al 5%.

Por el contrario, suj etos normales pueden presentar desorganización de las

miofibrillas en una extensión generalmente < 5% (97). Las anomalías de las

pequeñas arterias intramurales se produce en aproximadamente la mitad de

los pacientes con MCH, en los que se identifica disminución del calibre

arterial, como consecuencia del engrosamiento de la pared, debido a
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proliferación de las células de lnúsculo liso y del colágeno en las capa ŝ

media e íntima del vaso.

Otras anomalías morfológicas, demostradas en necropsias realizadas a 40

pacientes con MCH, incluyen una cavidad ventricular de tamaño normal o

disminuida, especialmente en sístole, y un aumento de tamaño de la aurícula

izquierda. Este aumento de tamaño auricular pudiera deberse al incremento

de la^ participación de la aurícula izquierda en el llenado del VI que tiene

una distensibilidad disminuida en la MCH y una cavidad ventricular normal

o disininuida (98).

Desde el punto de vista funcional, la MCH se caracteriza fundalnentalmente

por la existencia de disfunción diastólica ventricular, disminución de la

distensibilidad, hipercontractilidad en sístole, obstrucción del tracto de

salida del VI - que se produce hasta en 20 - 25% de los casos de MCH - y

anoinalías de la válvula mitral. La alteración diastólica es secundaria a una

disininución de la distensibilidad ventricular, probablemente debida a la

desorganización de las fibras miocárdicas; como consecuencia de la

disminución de la distensibilidad miocárdica se produce un enlentecimiento

del llenado diastólico del VI con prolongación del período de relaj ación

isovolumétrico, hasta en un 80% de los pacientes con MCH. Las anomalías

de la función sistólica, están en relación con la obstrucción funcional al

tracto de salida del VI provocado por la asociación de múltiples factores;

entre ellos se incluyen el engrosamiento del tabique interventricular basal

anterior, el movimiento sistólico anterior de la valva mitral dentro de la

cavidad ventricular, el aumento de tamaño^ y longitud de las valvas mitrales,

una eyección ventricular hiperdinámica que provoca un fluj o de alta
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velocidad a través de un tracto de salida relativamente estrecho y que atrae a

la válvula hacia el septo (efecto Venturi) y las anomalías del aparato

valvular mitral y de los músculos papilares que son responsables de una

alteración en la distribución de la tensión dé las valvas mitrales. Las

alteraciones de la válvula mitral en la MCH son, por tanto, funcionales y

estructurales con alteraciones de la forma y tamaño demostradas en válvulas

quirúrgicamente resecadas en pacientes con MCH. Funcionalmente, las

alteraciones de la válvula mitral se caracterizan por el movimiento sistólico

anterior y el desarrollo de insuficiencia valvular (99, 100). Ocasionalmente

el miocardio hipertrófico puede también evolucionar hacia la hipocinesia

global o segmentaria, progresión que puede producirse tras un infarto 0

desarrollarse gradualmente sin evidencia clínica o electrocardiográfica de

infarto (101). , . , ^ . ^

El tratamiento .de la MCH es variable según las formas clínico - funcionales

de la enfermedad; en las formas asintomáticas de la MCH existen

arguinentos a favor (102) y en contra (103 ) de su tratamiento. Cuando la

MCH es sintomática el tratamiento médico se basa en el uso de agéntes ^i

bloqueantes, antagonistas deI calcio y algunos fármacos antiarrítmicos que

suelen permitir un control adecuado de los síntoinas (102). La cirugía en la

MCH está reservada para aquellos pacientes que siguen sintomáticos a pesar .

del tratamiento médico correcto y que presentan obstrucción al tracto de

salida del VI (104). ^ ^ .
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o Clínica -^

La mayoría dé los pacientes con MCH comienzan con síntomas entre los 20

y 40 años. Suelen referir limitación funcional con síntomas congestivos,

disnea de esfuerzo y sensación de fatiga, en ocasiones aquejan ortopnea o

disnea paroxística nocturna, pueden presentar dolor con características

típicas de angina, o dolor atípico punzante y muy intenso que incluso puede

aumentar tras administración de nitroglicerina sublingual y tener sensación

de ' mareo, fundamentalmente durante cambios posturales, síncope y

palpitaciones.

La historia natural . de la MCH es el resultado de un conjunto de

interacciones de la hipertrofia del VI, remodelamiento del VI y varias

alteraciones funcionales que incluyen disminución diastólica, isquemia

miocárdica, obstrucción al tracto de salida del VI y arritmia. Debido a que la

severidad de cada una de estas alteraciones morfológicas y funcionales varía

mucho de unos pacientes a otros, el curso clínico de la MCH es muy

variable. Algunos pacientes con MCH nunca desat-rollan síntomas, otros

desarrollan síntomas debidos a fallo cardíaco y otros sufren muerte súbita

qué a menudo se presenta en individuos sin síntoinas cardíacos previos (94).

La. tasa de mortalidad por muertes súbitas en pacientes con MCH está entre

2% y 4%, aunque recientemente se han citado frecuencias menores, en torno

al 1% (1OS). Aunque Maron et al han descrito 14 pacientes con MCH

iinplicados en deporte de competición (106), la MCH es adeinás la causa

más frecuente de muerte súbita cardíaca en atletas jóvenes.
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A pesar de múltiples estudios dirigidos a identificar los factores de riesgo

para la muerte súbita en la MCH, no se sabe^ con exactitud cuáles son los

mecanismos precisos que la desencadenan. Entre los probables factores de

riesgo asociados con muerte súbita se incluyen: historia familiar "maligna"

de muerte súbita, anomalías genéticaŝ asociadas con aumento en la

prevalencia de muerte súbita, taquiarritmias ventriculares o

supraventriculares mantenidas, síncopes recurrentes en la juventud y

bradiarritmias en relación con trastornos de la conducción. Son factores

potenciales de riesgo de muerte súbita: marcado increinento en el grosor de

la lnasa ventricular, isquemia miocárdica inducida por taquicardias,

obstrucción dinámica al tracto de salida del VI, disminución al llenado del

VI, hipotensión sistémica inducida por el ej erĉicio, activación de

barorreflej os ventriculares con hipotensión con o sin bradicardia, anomalías

de la conducción e inhomogeneidad de la conducción intraventricular (80,

107, 108). ^ ^

• Diagnóstico Electrocardiográfico

Las alteraciones electrocardiográficas en la MCH son muy variables.

Existen alteraciones en el electrocardiograma (ECG) en casi todos los

pacientes con MCH con formas obstructivas, pero entre un 6% y un 25% de

los pacientes asintomáticos con MCH no obstructiva pueden tener un ECG

dentro de los límites de la normalidad (109).
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Las alteraciones en el ECG variarán según la distribución y localización de

la hipertrofia. Las anomalías más frecuentes son la presencia de ondas Q

patológicas, ondas T negativas gigantes y ascenso del segmento ST.

La presencia de ondas Q patológicas, que pueden desaparecer con

frecuencias altas o tras iniomectomía, no se corresponden con enfermedad

coronaria concomitante ni con trastornos de la contractibilidad objetivables

e c o c ardi o gráfi c ainente .

La ondas T negativas gigantes [negatividad >_ 10 inV (10 rrun)] se

describieron inicialinente en pacientes orientales con MCH de predominio

apical y posteriormente se detectaron también en pacientes occidentales con

MCH de predominio apical.

La depresión del segmento ST se ha descrito en pacientes con MCH en

asociación con evidencia metabólica de isquemia miocárdica, en casos

aislados precediendo a inuerte súbita y recientemente se ha demostrado que

la depresión en el segmento ST puede reflejar un metabolismo miocárdico

anormal sin isquemia. En una serie de 94 pacientes con MCH se registró el
^

ECG durante su actividad diaria normal y se demostró que la depresión en el

seginento ST es relativamente común en pacieñtes j óvenes con MCH y está

significativamente asociada con una historia de angina y disnea de ejercicio

(110). .

Los pacientes con MCH pueden además presentar arritmias ventriculares,

bradicardias y trastornos de conducción con disfunción del nódulo sinusal,

trastornos de la conducción auricular y aurículoventricular (100).
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• Diagnóstico Por lmagen

^ Radiografía De Tórax

El valor de la radiografía de tórax en la MCH es muy limitado ya que lo

único que se puede detectar es un aumento del tamaño de la silueta cardíaca

pero sin poder definir con precisión cual es el sustrato anatómico de este

agrandamiento. ^

El agrandamiento de la silueta cardíaca se produce además, en tan sólo 2/3

de los pacientes con MCH y es debido al agrandamiento del veñtrículo y de

la aurícula izquierda y hasta el 50% de los pacientes con MCH ^e hipertrofia

inuy severa del VI tienen una radiografía de tórax completamente normal.

^ Ecocardiografía

La ecocardiografía es considerada la técnica de elección para el diagnóstico

inicial de la MCH. Maron et al (23) identificaron diversos subtipos de MCH

utilizando ECO bidimensional y clasificaron la MCH en cuatro tipos según

los segmentos engrosados: hipertrofia confinada a la parte anterior del septo

interventricular (tipo I), afectación de todo el septo interventricular, sin

afectación de la pared libre (tipo II), afectación de septo y parte anterolateral

de la pared libre (tipo III), que en su serie fue el tipo de distribución más

frecuente (52%) y engrosamiento en otras localizaciones diferentes del

septo ventricular anterobasal, incluidos los casos en los que la hipertrofia

estaba confinada a la región apical (tipo IV).
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Posterionnente se describen de forma más detallada los hallazgos

ecocardiográficos del subtipo apical de la MCH como un engrosamiento de

las paredes septal y posterior del ápex, que provocan una significativa

obliteración de la cavidad ventricular en el segmento apical (88) y se

confinna que la hipertrofia confinada a las regiones apicales del VI pueden

ser sólo detectables en proyecciones ecocardiográficas de 2 y 4 cámaras y

no eri la proyección paraesternal (89).

Sin einbargo, aunque la ecografía bidimensional es la técnica inicial para el

diagnóstico de la MCH, algunos autores han cuestionado si la ECO pennite

una adecuada visualización de las regiones apicales cómo para definir con

seguridad la existencia y grado de MCH apical (87) y se acepta que en la

pr•áctica la delineación y reconocimiento de los bordes endo y epicárdico

alrededor de la circunferencia ventricular no es posible en muchos pacientes

(49). ^

Las alteraciones de la válvula initral en la MCH, caracterizadas por la

existencia de un típico movimiento sistólico anterior de la válvula mitral y

por el desarrollo de insuficiencia, son bien conocidas por estudios

ecocardiográficos transtorácicos (111-113 ) y transesofágicos (114).

La ecocardiografía doppler permite, además, cuantificar el gradiente

subvalvular en el tracto de salida del VI en pacientes con MCH obstructiva

e identificar la existencia y severidad de los gradientes intraventriculares

(115).
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Recientemente, se han descrito datos ecocardiográficos que permiten

identificar a los pacientes que se pueden beneficiar de un tratamiento

quirúrgico con realización de miomectomía septal. McCully et al (116)

estudian 47 pacientes con MCH a los que ŝe les había realizado

miomectomía, y llegan a la conclusión de que existen tres variables

detectables en los estudios ecocardiográficos que identifican a lo ŝ pacientes

que se van a beneficiar de miomectomía septal: el engrosamiento asimétrico

frente al engrosamiento concéntrico, la severidad del movimiento sistólico

anterior de la válvula mitral y la prolongación del tiempo de relaj ación

isovolumétrico.

Aunque todavía no es de uso clínico habitual, los desarrollos técnicos en

ECO abren la posibilidad de establecer una caracterización tisular en base a

la impedancia acústica del tejido miocárdico. E1 análisis de la

radiofrecuencia de la señal ultrasónica tiene como obj etivo evaluar las

alteraciones bioquímicas e histológicas del iniocardio. Basándose en este

análisis se han descrito alteraciones ecocardiográficas en las situaciones en

las que se produce alteración del contenido en colágeno y aumento del

tejido fibrótico, así mismo, se han objetivado alteraciones en el índice de

reflexión del miocardio de pacientes con MCH, que por el contrario no se

detectan en pacientes con hipertrofia miocárdica secundaria y que pueden en

el futuro ser útiles en el diagnóstico y seguimiento de los pacientes con

MCH (117).
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^ Ventriculografía ^

La ventriculografía del VI en la MCH se caracteriza por la existencia de una

álteración en la morfología de la cavidad ventricular, que variará según la

zona hipertrofiada del ventrículo y por la identificación de las alteraciones

funcionales características de la MCH. Se han utilizando diferentes

proyecciones: plano oblicuo anterior izquierdo (30°), oblicuo anterior

derecho y oblicuo anterior izquierdo con angulación craneal, frontal y

lateral, para poder evaluar la existencia y distribución de la hipertrofia, ya

que en cada una de ellas se puede analizar tan sólo alguno de los segmentos

de la pared (118). Según la zona hipertrofiada y la proyección obtenida se

han descrito diversos patrones angiográficos de la MCH: 1) abombamiento

del septo en el tracto de salida del VI en la proyección oblicua anterior

izquierda típica de la MCH septal, 2) disminución de la cavidad ventricular

por hipertrofia de los músculos papilares, 3) cavidad ventricular en forma de

"banana" o"babucha" en la proyección frontal o en oblicua anterior

derecha, 4) imagen en reloj de arena, por hipertrofia de la zona central del

VI (119), y la típica configuración en "as de picas" que refleja la hipertrofia

de la pared anterior y posterior de la zona apical de VI (88). Se han descrito

también alteraciones funcionales detectadas mediante ventriculografía, tal

como obstrucción al tracto de salida del VI, valvulopatía initral (movimiento

sistólico anterior e insuficiencia) y la existencia de una prolongación del

tiempo de llenado ventricular (120).
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^ isótopos

Los estudios con isótopos no son exploraciones realizadas sistemáticamente

en pacientes con sospecha de MCH aunque con los isótopos pueden

obtenerse múltiples datos morfológicos y funcionales cardíacos.

Las características morfológicas de la MCH y la valoración funcional con

estudios de la fracción de eyección y de la disfunción diastólica pueden

analizarse mediante ventriculografía isotópica en equilibrio (121).

La tomografía computarizada con emisión de fotones (SPECT: single -

photon einission - computed tomography) utilizando Talio201 permite

obtener iinágenes de cortes de todo el VI, incluyendo las regiones apicales y

detenninar la existencia de hipertrofia del iniocardio (122).

La gaminagrafla miocárdica con Talio20 ^ detennina la existencia dé

alteraciones de la perfusión miocárdica en pacientes con MCH y con

coronariografía normal. LTtilizando la gainmagrafía miocárdica con Tal'io2° 1

se ha estudiado la frecuencia de isquemia miocárdica como factor potencial

de la parada cardíaca y el síncope en pacientes j óvenes y se ha sugerido que,

en este grupo de pacientes, ainbas complicaciones están frecuentemente

relacionadas con isqueinia miocárdica más que con un sustrato ventricular

arritinogénico (123). ^

Utilizando tomografía por emisión de positrones se ha demostrado una

alteración en la distribución transinural del fluj o con reducción en la

perfusión subendocárdica y se han observado que se producen
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modificaciones de la perfusión transmural tras administración de verapamil

(124).

Aunque la masa del VI puede se valorada con SPECT Tc-99m y

sincronismo cardíaco con una seguridad del 78 % respecto a los valores

obtenidos con ecócardiografía, es necesario que los pacientes tengan una

perfusión iniocárdica normal o casi nonnal (125).

^ Tomografía Computarizada

La toinografía coinputarizada (TC), fundamentallnente desde la

incorporación de técnicas ultrarrápidas y con sincronización

electrocardiográfica, proporciona ilnágenes del corazón con alta resolución

espacial y temporal que permiten obtener inedidas de las cavidades

cardíacas y realizar cálculos de masa ventricular, adelnás de otras lnúltiples

aplicaciones en la patología cardíaca (valoración de calcificaciones de las

arterias coronarias, estudios de localización, extensión y caracterización de

masas de origen cardíaco o inediastínico extendiéndose al corazón,

identificación de alteraciones pericárdicas etc..). ^

Estudios experimentales con TC realizados a perros, demostraron una

excelente seguridad para los cálculos de la inasa miocárdica (126, 127).

Posteriormente, Roig et al (128) en estudios con TC ultrarrápida realizados

a pacientes con enfennedad isquémica deinostraron que la variabilidad entre
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estudios, interobservador e intraobservador para los cálculos de volumen y

masa ventricular, era muy baj a.

La posibilidad de realizar cortes tomográficos contiguos permite obtener

cálculos de la masa y de los volúmenes ventriculares sin necesidad de

asumir inodelos geométricos y, aunque no es factible adquirir las imágenes

en planos intrínsecos cardíacos, la posibilidad de realizar postprocesados de

iinagen y obtener así imágenes tridimensionales del corazón aminora la

liinitaciones inherentes a la realización exclusivamente de planos axiales

(129).

Sin embargo, la utilización de la TC en el estudio de la MCH es escasa.

Saito et al (130) estudian 8 pacientes con MCH con TC ultrarrápida para

investigar la relación entre el auinento de densidad en las imágenes

obtenidas post inyección intravenosa de contraste yodado, y el grado de

engrosamiento de la pared del VI. Estos autores observaron que existía un

auinento tardío de 1a densidad, de forma parcheada, que era mayor en los

seginentos engrosados que en los seginentos de grosor normal, hallazgo que

consideraron podía estar en relación con las alteraciones en la estructura

miocárdica de los pacientes con MCH. ^

^ Resonancia Magnética

La primera publicación sobre la utilidad de la RM en el estudio de la MCH

fue realizada por Farmer et al (7) que describieron los hallazgos en RM en

un paciente de 62 años con MCH. En ese caso, la RM demostró, con mayor

precisión que la ECO y la ventriculogra^a, la obliteración de la cavidad del
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VI provocada por un marcado engrosamiento de las paredes anterior

anteroseptal y anterolateral en la región medioventricular y una cavidad

aneurismática en el ápex; Adelnás los autores señalan, ya en este primer

artículo, que las alteraciones en la intensidad de señal del iniocardio

detectadas en el estudio de RM podrían ser debidas a diferencias en la

naturaleza del tejido iniocardio, por la existencia de áreas de fibrosis o

isquemia. Higgins et al (29) en una serie de 172 estudios de RM cardíaca

demuestran que los 17 pacientes con MCH presentan alteraciones

morfológicas, con engrosamiento de, al menos, algún segmento del VI y

describen que la RM permitió demostrar el lugar, severidad y distribución

de la MCH. Comparan sus hallazgos con los de la ECO bidimensional como

técnica de referencia y afirman que la RM define mejor la MCH que la

ventriculografía y la ECO.

Posteriores estudios demuestran que la RM debido a la capacidad

multiplanar y la ausencia de limitaciones de ventana, permite evaluar el

grosor de la pared en pacientes con MCH en todos los segmentos

ventriculares, incluyendo la región apical (44). Casolo et al en 1989 (131)

publican los hallazgos en RM de 4 pacientes con MCH apical de grado

medio y destacan la utilidad de la RM para idéntificar hipertrofia en

aquellas zonas del iniocardio que puedan ser no adecuadainente analizadas

con ECO. Posteriormente Webb et al (91) describen la RM de 12 pacientes

con MCH apical incidiendo en la capacidad de identificar el engrosamiento

del iniocardio en esta región del ventrículo y recientemente Kozelj e et al

(132) comunican tres casos de MCH septal asimétrica en la que la RM fue

superior a la ECO para establecer el diagnóstico y descartar otras posibles

alteraciones tales como trombo mural o tumor. A partir de la obtención de
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planos estrictainente ortogonales al corazón con RM, se ha conseguido

inedir con seguridad el grosor del miocardio desde la base hasta el ápex del

VI y se han definido con RM diferentes subtipos de MCH (46); se han

demostrado casos de MCH apical que no teníari en la ventriculografía

inorfología en "as de picas" (133) y se ha establecido la relación entre la

distribución de la hipertrofia en la MCH y las alteraciones en el ECG (134).

En resuinen, desde el punto de vista morfológico, tanto en las publicaciones

anteriormente citadas como en series inás amplias, recientemente

publicadas, se confirma la superioridad de la RM respecto a la ECO en la

identificación del engrosamiento miocárdico en cualquier segmento del VI,

particularmente en la región apical (13 5, 13 6).

La pared del ventrículo derecho tainbién puede estar engrosada en pacientes

con MCH. McKenna et al (13 7) detectaron ecográficamente hipertrofia de

la pared libre del ventrículo derecho en 44% de sus pacientes; todos ellos

tenían hipertrofia severa del VI, mayor frecuencia de arritmia

supraventricular y de taquicardias ventriculares y mayor compromiso

funcional que los pacientes que no tenían hipertrofia del ventrículo derecho.

Sin einbargo, se acepta que la RM es claramente superior a la ECO en la

valoración del grosor de la pared del ventrículo derecho; su localización

inuy próxima a la pared torácica y retroesternal, impide que se obtengan

ecográficamente medidas de toda la periferia del ventrículo derecho y así

Suzuki et al (13 8) evalúan con RM el grosor de la pared libre del ventrículo

derecho en suj etos normales, pacientes con hipertensión pulmonar y con

MCH en planos eje ĉorto y eje largo. Estos autores demuestran que el grosor

de la pared libre del ventrículo derecho en suj etos normales es de 2 a 5 mm

y que un grosor > 5 mm debe considerarse hipertrófico; en los pacientes con
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MCH severa, el grosor de la pared del ventrículo derecho es

significativalñente mayor qŭe en los sujetos normales pero^raramente es > 8

rrun. Posteriormente Fattori et al (13 6) demuestran hipertrofia ventricular

derecha (> 5 mm) en 70% de los pacientes con MCH (23 de los 3 7 casos

estudiados en su serie); todos los pacientes que tenían hipertrofia del

ventrículo derecho tenían un grosor de la pared posterior del VI y un

diámetro de la aurícula izquierda mayor que el resto de los pacientes.

Con el desarrollo de las secuencias dinámicas, cine - RM, se inician los

estudios funcionales mediante RM de la MCH. Se realizan valoraciones de

la sensibilidad para detectar la obstrucción al tracto de salida del VI y se

evalúa la existencia de valvulopatía initral en 12 pacientes con MCH (47) y

en 10 pacientes con MCH asiinétrica septal demostrando una buena

correlación con los mismos datos obtenidos mediante ECO (48). Se

describen los signos de movimiento sistólico anterior de la válvula mitral

por RM (48) y recientemente se ha analizado el valor de la RM en la

valoración pre y postquirúrgica a la obstrucción al tracto de salida del VI

(13 9).

Dulce et al (140) estudian los volúmenes y la fracción de eyección del VI

inediante RM en 10 sujetos sanos y 10 pacientes con hipertrofia del VI

utilizando diferentes métodos (inétodo tridimensional o volumétrico, re ĝla

de Siinpson modificada, elipsé biplano, inodelo de la hemiesfera cilínidrica,

modelo de la elipse en un sólo plano y inodelo Teichholz), y deinuestran

que los volúmenes del VI y la fracción de eyección obtenidos mediante la

regla de Simpson modificada y la fórmula de la elipse biplano tienen una

elevada correlación y alta reproducibilidad interobservador, cuando se
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comparan con el método volumétrico, en corazones morfológicamente

normales. Sin embargo, esta superponibilidad de datos entre el método

volumétrico y las fórmulas geométricas puede tener inexactitudes cuando el

ventrículo no es morfológicamente normal, como ocurre frecuentemente en

la MCH o cuando el plano seleccionado para realizar los cálculos no es el

adecuado. .

Dada la sensibilidad de la RM para evaluar los volúmenes del ventrículo

derecho Suzuki et al (141) estudian la curva tiempo - llenado del ventrículo

derecho en pacientes con MCH asimétrica septal y demuestran que la

disfunción diastólica no sólo afecta al ventrículo izquierdo, coino era

clásicainente conocido, sino que tainbién afecta al ventrículo derecho.

Recienteinente, el desarrollo de técnicas de marcaje miocárdico y de

imágenes tridiinensionales está abriendo múltiples campos en la

investigación de la biomecánica y de la función cardíaca en pacientes con

MCH. Utilizando el sistema de marcaje miocárdico en pacientes con MCH,

Maier et al (142) analizaron las características de movimiento del miocardio

del VI y deinostraron que el inoviiniento cardíaco es complej o, con un

movimiento de torsión de diferente intensidad en el endocardio y en el

epicardio. Estos autores observaron que el centro de la torsión del VI se

encuentra situado en el tercio medio del VI, durante el ciclo cardíaco la base

del ventrículo rota en el sentido de las aguj as del reloj mientras que el ápex

rota en dirección opuesta, antihorario; este movimiento se produce del

inismo inodo tanto en los 8 pacientes con MCH como en los voluntarios

sanoŝ, sin embargo observaron que los pacientes con MCH tenían una

reducción en el grado de dicha rotación. En todos los casos el movimiento
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era más intenso en el endocardio y menor en el epicardio. Por el contrario,

estudios posteriores realizados por Young et al (143), con marcaje

miocárdico e imágenes tridimensionales en 7 pacientes con MCH y 12

sujetos nonnales, demostraron que el moviiniento normal de la base

ventricular en sentido horario durante la fase precoz de la sístole, se

encuentra abolido en los pacientes con MCH y consecuenteinente se

produce un incremento en el grado de torsión del VI entre la base y el ápex

en estos pacientes con respecto a los voluntarios sanos. Young ét al (143)

observan, además, una disminución en el acortamiento miocárdico que

afecta heterogéneamente a diferentes segmentos de la pared del VI, y lo

atribuyen a^ una probable consecuencia de las alteraciones de las

miofibrillas.

Tainbién con RM y marcaje miocárdico, en 1994, Dong et al (144) estudian

17 pacientes con 1vICH y deinuestran que el engrosalniento del iniocardio

durante la sístole es heterogéneo y que el índice de engrosainiento y el

acortamiento circunferencial del iniocardio hipertrófico está disminuido,

siendo la disminución del índice de engrosamiento y del acortamiento

circunferencial inversamente proporcional al grosor local del miocardio.

Kramer et al (145) demuestran en un estudio sobre 10 pacientes con MCH,

que la mayor parte del acortainiento miocárdico se produce en fases

precoces de la sístole.

Los estudios de RM con marcaje miocárdico tridiinensional permiten

corregir los posibles "errores" debidos a los movimientos cardíacos, y así se

ha demostrado que los segmentos inás engrosados del miocardio en

pacientes con MCH tienen una función sistólica reducida, y que cuanto más
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grueso es el segmento, menor es su función, cón engrosamiento casi nulo en

los segmentos mayores de 20 mm (146).

Todos estos estudios con RM y marcaje miocárdico han proporcionado un

gran información sobre la dinámica del miocardio en la MCH. En la

actualidad se siguen desarrollando nuevos métodos de RM para profundizar

en el conocimiento las alteraciones ventriculares y auriculares en la MCH in

vivo y de fonna no invasiva (147-149).

La nitidez con la que la RM identifica el miocardio engrosado en cualquier

segmento del corazón y las características de la intensidad de señal del

miocardio hipertrófico en secuencias potenciadas en T 1 y/ o T2 permiten

establecer el diagnóstico diferencial con otras entidades que

ecográficamente puedan ser potencialmente confundidas con hipertrofia

asimétrica, tales como trombo apical o tumor (132). Basándose en las

diferencias de intensidad que se producen cuando los tejidos sufren

modificaciones histológicas, se afinnó inicialmente (7) que la RM podría

caracterizar la MCH según las alteraciones del T 1 y/o del T2 y sugerir el

desarrollo de cambios fibróticos en la MCH. Así, en el engrosamiento del

miocardio provocado por el depósito de amiloide, se ha visto que existe un

incremento de la intensidad de señal del miocardio comparado con el

músculo esquelético en secuencias potenciadas en T1 y T2 (150). También

se han descrito alteraciones en la intensidad de señal en casos de

hemocromatosis cardíaca (151) y en un paciente con engrosamiento focal

del septo basal debida a sarcoidosis miocárdica (152). En un estudio sobre

la caracterización de la MCH con RM, Di Cesare et al (153 ) demuestran que

existen diferencias significativas en la intensidad de señal del miocardio en
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secuencias potenciadas en T 1 y potenciadas en T2, de 15 pacientes con

MCH respecto a 5 pacientes con hipertrofia miocárdica secundaria a

hipertensión arterial y sugieren que estas diferencias de intensidad podrían

deberse a las diferencias en la cantidad de tej ido intersticial y a las distintas

cantidades de agua en el intersticio. Fattori et al (13 6) describen

hipointensidades én secuencias potenciadas en T2, en las zonas hipertróficas

en MCH. Sin embargo, hasta la actualidad, no se ha demostrado

especificidad de la intensidad de la señal en las enfermedades con

engrosainiento iniocárdico por infiltración o depósito de sustancias, respecto

a la intensidad de señal en la MCH.

Los estudios con espectroscopía por RM han demostrado que existe un

metabolislno anormal del fósforo en pacientes con MCH y que las

anomalías inetabólicas detectadas no se correlacionan con anoinalías de la

perfusión estudiadas con Talio201 (154), estudios que, sin duda, abren

nuevas vías de investigación en el diagnóstico no invasivo de una

enfennedad tan complej a como la MCH.
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Copítu/o //.• JUST/F/CA C/ÓN YOBJETIVOS

JUSTiFICACIÓN; 77-79

OBJETIVOS; 79. 8(1

JUSTIFICACIÓN

La mayor parte de las publicaciones sobre la utilización de la RM en el

diagnóstico de la MCH han evaluado series pequeñas de pacientes

diagnosticados de MCH, en las que se demostraba el valor de la RM para

identificar el engrosamiento del miocardio y corroborar el grado y extensión

de las alteraciones detectadas por ECO. Sin embargo, no existen series

amplias en las que se detina cuál es el valor de la RM en la confirmación de

MCH sospechada por ECO o si, en casos dudosos con ECG sugestivo de

crecimiento del VI y ECO en los límites superiores de la normalidad, la RM.

puede ser la técnica de referencia en la valoración de la MCH.

La MCH, por otra parte, no es una enfermedad exclusivamente morfológica

debida al engrosamiento del miocardio, sino que se caracteriza también por

una serie de anomalías funcionales, en las que la ECO bidimensional y

doppler son de conocida utilidad. La RM, para ser una técnica de referencia

en el diagnóstico de la MCH, no puede circunscribirse exclusivamente a la

valoración de las alteraciones morfológicas del miocardio, sino que debe

demostrar su capacidad para identifcar las anomalías funcionales que
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caracterizan a la MCH. Algunas publicaciones describen los hallazgos en

RM de la obstrucción al tracto de salida del VI y los signos de la valvulopatía

mitral frecuentemente asociada a la MCH. Sin embargo, hay pocos estudios

prospectivos sobre la sensibilidad de la RM para detectar estas alteraciones

en series de pacientes con MCH.

Se ha demostrado, en sujetos normales y con diversas patologías cardíacas,

que los cálculos de volúmenes y masa miocárdica mediante RM tienen una

correlación óptima con la ECO y la ventriculografía, y que en casos de

patología cardíaca, con alteraciones morfológicas del ventrículo y pérdida de

su forma elíptica, los valores obtenidos por RM - utilizando como referencia

los hallazgos de series de necropsia - son más exactos que los obtenidos

mediante ECO o ventriculografía. Esto se debe a que la RM permite obtener

valores directos basados en métodos tridimensionales que no extrapolan

fórmulas matemáticas según la geometría teórica del ventrículo. Se afirma

que la MCH es una de las enfermedades cardíacas en las que 1os cálculos

tridimensionales pueden ser significativamente diferentes de los obtenidos

por fórmulas matemáticas, debido a la deformidad ventricular que en esta

enfermedad presenta el ventriculo y a la afectación frecuentemente focal del

miocardio. Sin embargo, no se ha demostrado en series de pacientes con

MCH si esta aŝeveración teórica es real y si existen o no diferencias

significativas en los valores de la masa ventricular calculada por el método

tridimensional o por los métodos habituales de fórmulas matemáticas.

Se acepta que puede haber pacientes con MCH sin hipertrofia miocárdica y

casos en los que existen alteraciones en las proteínas del sarcómero y
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II.- Justificación y objetivos

alteraciones histológicas de las miofibrillas en áreas del miocardio en las

que no se ha desarrollado hipertrofia. Es bien conocida la elevada

resolución de contraste de la RM para discernir alteraciones tisulares, y se

ha descrito que las alteraciones de la intensidad del miocardio podrían

reflej ar las alteraciones histológicas de la MCH.

Se ha diseñado un protocolo de estudio mediante RM que puede realizarse

en una única sesión, en la práctica asistencial diaria y que superpone en lo

posible los planos y obj etivos clásicamente conocidos en los estudios

ecocardiográficos.

OBJETIi/OS

1. Valorar si la RM es una técnica útil para detectar las características

. inorfológicas y funcionales de la MCH de forma obj etiva y

reproducible.

2. Analizar por RM las características morfológicas y funcionales de los

pacientes con MCH y establecer las diferencias con los sujetos

nonnales.

3. Determinar si existen diferencias significativas entre las medidas de la

inasa y del volumen del VI calculadas mediante fórmulas geométricas y

por el método tridimensional en los pacientes con MCH.
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4. Determinar si el diagnóstico de MCH, distribución, grado de afectación

y repercusión funcional realizado por ECO es superponible al obtenido

mediante RM y establecer la correlación entre los datos obtenidos por

ainbas técnicas.

5. Evaluar si existen diferencias cualitativas o cuantitativas en las

intensidades de señal del miocardio que permitan diferenciar miocardio

norinal de iniocardiopatía hipertrófica.

6. Definir si los casos dudosos o no diagnósticos por ECO deben ser

estudiados inediante RM, como técnica de imagen de referencia.
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III.- Material Y Métodos

Copltu/o ///.^ MATER/AL YMÉTODOS

PACIENTES; 81-83
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Relevantes; 83
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• Malerial Utilizado; 83, 84

• Mélodo De Estudio; 84-87

*(mágcnes F.,n Secuencias SEi; 84, 85

• Imágcncs l:;n Sccucncias f_?Ci; R5, 87

ANÁLISIS MORFOLÓCTC'O: 87-94
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* Aurfcula fzquicrda; 92

• Ventrfculo [rquicrdo; Q2
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A NÁ L(SIS ESTA DiSTTCO; 1(10. 101

PAC I ENTES

Desde Octubre de 1992 hasta Diciembre de 199ó, 72 pacientes fueron

estudiados prospectivamente, mediante RM, siguiendo el mismo protocolo.

Doce de ellos eran sujetos voluntarios sanos estudiados para obtener valores

de referencia. Tres pacientes tuvieron que ser excluidos del estudio por

claustrofobia (n = 2) o fallo en la sincronización cardíaca (n = l).
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Los pacientes (n = 72), 51 hombres y 19 mujeres, tenían edades

comprendidas entre 20 y 78 años (media: 49,5 ± 14,2 años}

. Criterios ,De Inc tusión

Se incluyeron en el estudio todos los pacientes atendidos por el Servicio de

Cardiología durante este período de tiempo con:

A) Diagnóstico écográfico de MCH.

B) Familiares de pacientes con MCH.

C) Pacientes con signos en el ECG de crecimiento del VI sin causa

demostrable y con ECO dudoso por: grosor del miocardio en los limites

superiores de la normalidad, impresión subjetiva del ecografista de

miocardio engrosado en áreas mal exploradas con ECO y/ o pacientes

con mala ventana ecográf'ica.

Todos los pacientes fueron remitidos a RM con la única información de

posible MCH sin especificar el grado de sospecha o de certeza ni los datos

concretos que llevaban a este diagnóstico, con objeto de que el estudio de

RM fuese prospectivo y ciego.
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• Motivo De Consulta, Síntomas Y Hallazgos

Re levantes

Los pacientes acudieron a la consulta de cardiología por presentar:

1. Uno o varios síntomas que podían ser de origen cardíaco [dolor torácico

(n = 28), disnea (n = 15), palpitaciones (n = 14), mareos (n = 4)]

2. Alteraciones en el electrocardiograma (n = 3 3) sugestivas de crecimiento

del VI.

3. Antecedentes familiares de MCH y síntoinas (dolor torácico y

palpitaciones).

PROTOCOLO DE ESTUDIO

• Materiai Utilizado

Todos los estudios de RM se realizaron en un equipo superconductor de 0'S

Tesla (Philips, Gyroscan TS) siguiendo el mismo protocolo. _

La señal electrocardiográfica se registró con un equipo Hewlet Packard y se

utilizaron electrodos no magnéticos.
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Se colocó un dispositivo (en forma de cinturón) sobre la parte superior del

abdomen para detectar los movimientos respiratorios utilizando en la

prograinación de todos los estudios el sisteina incorporado en el equipo de

RM de disminución de los artefactos respiratorios (PEAR, Philips).

En una segunda consola de trabajo (Gyroview Release 1,5 -1992- Philips) se

analizaron las imágenes y se obtuvieron medidas de diámetros, volúmenes e

intensidad de señal.

• Método De Estudio

^ Imágenes En Secuencia SE

Se obtuvieron iinágenes en secuencia SE inulticorte, con sincronisrno

cardíaco, con un TR dependiente de la frecuencia cardíaca y que, en

consecuencia, varió entre 500 y 1000 mseg. y un TE de 30 mseg. El número

de cortes en cada una de las secuencias es dependiente del TR y, por tanto,

varió según los casos, entre 6 y 15 imágenes por secuencia. El grosor de

corte osciló entre 8 y 10 mm, con un campo de visión de 400 min y una

matriz de adquisición rectangular de 154 x 256.

Las iinágenes fueron obtenidas en los siguientes planos:

1. Plano coronal. Pára localizar la posición y orientación del corazón.

2. Plano crxial. Desde la base hasta el ápex cardíaco, prograinado sobre las

imágenes centrales del localizador coronal. Según la posición del
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corazón, en ocasiones, la imagen obtenida al programar un plano axial

correspondía con un plano cuatro cámaras.

3. Plano en eje largo - tracto de salida ^el VI. A partir de la imagen del

localizador coronal en la que se veía la punta del VI y el plano valvular

aórtico se programaba el plano ej e largo de VI pasando pot• ambas

estructuras (punta del ventrículo y punto medio de la válvula aórtica).

4. Imágenes en plano clos cámaras coronal AI - Vl. Obtenidas únicamente

en aquellos casos en los que las imágenes previas proporcionaban

medidas del ápex del VI en los límites superiores de la nonnalidad. Para

obtener esta secuencia se programaba, sobre una imagen axial en la que

se viese la punta de VI y el plano valvular initral, un plano ^ coronal

oblicuo pasando por ambas referencias anatómicas

5. Imágenes en plano 4 cámaYas. La obtención de este plano fue también

opcional, en casos con valores en los límites superiores de la normalidad.

Se programó sobre un plano dos cáinaras pasando por la punta del

ventrículo, el plano medio valvular initral y la parte media de la aurícula

izquierda.

^ Imágenes En Secuencia EG

Se adquirieron imágenes en secuencias EG, sincronizadas con el

electrocardiograma, en un corte - multifase y multicorte - multifase. El TR

varió de unos casos a otros según la frecuencia cardíaca, el TE fue de 13

inseg. y el ángulo de inclinación de 45°. En la secuencia un corte - multifase
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el número de imágenes obtenidas osciló entre 14 y 34 imágenes, según la

frecuencia cardíaca de cada paciente. En la secuencia multicorte - multifase

se obtuvieron 8 cortes, con un grosor de corte de 8-10 inm, y un intervalo

entre cortes del 10%; en cada uno de los cortes se obtuvieron 4 imágenes en

diferentes fases del ciclo cardíaco. La matriz de adquisición fue en todos los

casos de 128 x^ 128, con un cainpo de visión de 350.

Los planos en los que se obtuvieron secuencias EG fueron:

1. Plano eje laYgo - tYacto ^e salida cle VI hori.zontal un corte multifase

(cine RM). De entre las imágenes SE previamente obtenidas en este

plano, se seleccionó la imagen central en la que se identificaba base y

punta de VI, plano valvular mitral y tracto de salida de VI. Los datos de la

. localización exacta de esta iinagen eran utilizados para programar la

secuencia EG . en un plano - inulticorte exactainente con la inisma

geometría.

2. Plano eje corto ^e VI multicorte - multifase. Se programaba con doble

angulación para obtener ilnágenes estrictamente perpendiculares a la

pared de VI colocando los 8 cortes de modo que las imágenes obtenidas

abarcasen todo el ventrículo desde la base hasta el ápex, únicamente

inodificando cuando era necesario el grosor de corte entre 8 y 10 mm

3. Plano dos c^ímaras AI-VI coronal y/o cuatro c^cmaras un corte

multifase (cine RM). Estos planos eran obtenidos cuando las medidas del

ápex estaban en los límites superiores de la normalidad.
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El tiempo medio de adquisición de este protocolo fue de 25 a 45 minutos

(media 35 minutos).

ANÁLISIS MORFOLÓGICO

En la consola principal del equipo, mientras el paciente se encontraba en la

sala de exploración y, durante la obtención de las imágenes, se realizaron

medidas del grosor miocárdico del VI para definir si el estudio era suficiente

o si era necesario completar con otros planos para analizar zonas dudosas.

Las imágenes fueron posteriormente transferidas, desde él disco óptico en el

que se almacenan todos los datos de cada estudio, hasta la segunda consola.

En esta estación de trabajo un segundo observador realizó de nuevo todas las

medidas del grosor del miocardio siguiendo exactamente el mismo método

que el primer observador, sin conocimiento de los datos clínicos ni de los

resultados obtenidos por el primer observador. -

Los valores obtenidos por ambos observadores fueron registrados

independientemente en una base de datos, siguiendo un formulario diseñado

para este estudio.

Se analizó estadísticamente la variabilidad interobservador para cada una de

lás medidas obtenidas y la variabilidad interobservador en el diagnóstico

final.
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. Grosor ^el Miocardio Del Ventrículo lZquierdo

El grosor del miocardio del ^I se midió en 4 segmentos basales y en 5

segmentos apicales, como se muestra en la Figura l 1.

SEGMENTOS BASALES

Superior

Derecha -- - Izquierda

Inferior

EJE CORTO

SEGMENTOS APICALES

AP

P
EJE CORTO

EJE LARGO

Figura l l: División de la pared del VI en plano eje corto y eje largo en los segmentos basales y

ap^cales: septal (S), lat^eral (L), anterior {A), posterior (P) y ápex puro (AP).

- Grosor de los segmentos basales del miocardio del VI: En el plano basal

de la secuencia multicorte multifase eje corto se midió el grosor del
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iniocardio en los segmentos basal septal, basal lateral, basal anterior y basal

posterior en diástole y en sístole.

- Grosor cle los segmentos apicales ^el miocarclio de VI: El grosor del

miocardio en los segmentos apical septal, apical lateral, apical anterior y

apical posterior en diástole se medía en el plano más apical de la secuencia

inulticorte multifase ej e corto, en la que se veía cavidad ventricular con

flujo.

- Grosor clel miocardio en el ápex puro: se seleccionó la ilnagen

telediastólica del plano EG eje largo de VI horizontal y/o dos cámaras y/o

cuatro cámaras y se midió el ápex.

No se midió el grosor del miocardio en los segmentos apicales en sístole

porque en esa fase del ciclo cardíaco, en muchos casos, se perdía el

contraste de la cavidad ventricular y no se podía delimitar con precisión el

borde endocárdico.

En todos los casos se utilizó el sisteina electrónico de medidas incorporado

en el equipo de RM y se midió el grosor de la pared del VI entre el borde

endo y epicárdico del miocardio. El borde endocárdico era definido como el

punto de unión entre la señal intennedia del miocardio y la hiperseñal del

fluj o de la luz del ventrículo. El borde externo correspondía al cambio de

intensidad de señal entre el miocardio y la grasa mediastínica o el aire

pulmonar. En caso de observarse diferencias de grosor en diferentes partes

de cada segmento se registraba en la base de datos el valor mayor de los

medidos.
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El miocardio era considerado normal cuando en telediástole medía menos

de 15 inm y se consideró que existía hipertrofia cuando el grosor de la pared

del ventrículo izquierdo era >_ 15 inm en, al menos, uno de los segznentos.

^ Subtipos De MCH y Distribución

Según los datos obtenidos del grosor del iniocardio, cada observador

clasificó independientemente cada caso como:

^Normal: grosor del miocardio < 15 inm.

bMCH: Grosor del iniocárdio >_ 15 min en, al menos, uno de los

segmentos.

^MCH Apical: si sólo estaba afectada la pared del VI situada distal a los

músculos papilares.

^MCH Apical Pura: cuando existía hipertrofia del ápex, sólo identificable

.^ en planos ej e largo de VI o cuatro cámaras.

^MCH Difusa: afectación similar de todos los seginentos del miocardio.

^MCH Septal: cuando el engrosainiento afectaba predominanteinente al

septo interventricular.

bMCH Basal si el engrosainiento afectaba sólo a la pared del VI situado

entre los inúsculos papilares y el plano valvular.
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La MCH se consideró de distribución:

b Simétrica cuando el engrosamiento del miocardio era similar en toda la

circunferencia del VI, medidos los segmentos en plano ej e corto.

^Asimétrica cuando la relación entre los segmentos afectados era >_ 1,3.

^Apical Pura que por definición no puede ser simétrica ni asiinétrica.

• Grosor Del Miocardio Del VD

Se inidió el grosor del miocardio de la pared libre del VD en el tercio medio

del ventrículo en fase telediastólica, en la secuencia EG multicorte multifase

en plano eje corto. Dado el grosor del miocardio del VD, para poder medirlo

con mayor precisión, se utilizó un sistema de lupa incorporada en el aparato

para magnificar la imagen. Se obtuvieron también medidas de la pared de

VD en aquellas zonas en las que ópticamente se apreciaba sospecha de

engrosa.iniento cualquiera que fuese su localización en la pared del VD. El

grosor del iniocardio del VD se consideró normal cuando era < 5 mm.

• Tamaño De Cavidades Izquierdas

Las inedidas de las cavidades izquierdas se registraron de forma

independiente por los dos observadores y se analizó la correlación de las

medidas obtenidas por ambos. -
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^ Aurícula Izquierda

Se midieron dos diámetros de la aurícula izquierda. El diámetro

anteroposterior se medía de forma similar a la orientación y localización en

la que se inide la aurícula izquierda en la ECO, desde la parte de la aurícula

situada por detrás del tracto de salida de la aorta hasta la pared posterior

(irunediatamente por delante de la aorta descendente torácica). El diámetro

transversal se obtuvo en un plano axial, midiendo el ej e de la aurícula

izquierda entre la pared derecha e izquierda en un plano entre la

deseinbocadura de las venas pulinonares superiores e inferiores.

^ Ventrículo Izquierdo

Se midió el diámetro del VI en diástole y sístole en la base del ventrículo,

desde la pared septal hasta la pared lateral, en un plano superponible al que

se obtiene con la ECO.

• Masa Miocárdica Del VI

^ Método de Troy

Se obtuvo la inasa Iniocárdica de VI a partir de la fórmula de Troy (15 5)

que relaciona la masa ventricular con el diámetro diastólico del VI (DDVI),

el grosor del iniocardio del tabique interventricular (GTIV) y el grosor de la

pared posterior del VI (GPPVI). Este es también el método de cálculo de la

masa del VI utilizada en los estudios de ECO de éste trabaj o.
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Fórmula de Troy: 1,05 x[(DDVI + GTIV + GPPVI)3 -(DDVI)' ]

Se valoraron las diferencias cuantitativas entre la masa de los sujetos de

referencia y los pacientes con sospecha de MCH correlacionando los

resultados con los datos obtenidos por el mismo método en la ECO.

* Método Tridimensional

Se obtuvo la masa miocárdica del VI por el método tridiinensional, de la

siguiente inanera:

^ Se seleccionó la secuencia EG multicorte multifase en plano eje corto y

se delineó el borde endocárdico y epicárdico del VI.

^ Se obtuvo así el volumen del miocardio del VI (la suma de las áreas de la

pared ventricular contorneada manualmente, por el grosor de cada corte,

por el intervalo entre los cortes).

^ Se calculó la masa del miocardio del VI multiplicado el volumen del VI

por la densidad específica del miocardio, que es 1,05.

ANÁLISIS FUNCIONAL

Se observaron las secuencias EG un corte multifase en plano eje largo del

VI y/ o en plano cuatro cámaras con el modo cine - RM para valorar si
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existían signos de valvulopatía mitral, obstrucción al tracto de salida del VI,

o alteraciones en la contractilidad ventricular.

• Vcxtvulopatía Mitrtxt

^ Insuficiencia Mitral

La presencia de un vacío de señal que se dirigía desde el VI hacia la aurícula

izquierda durante la sístole ventricular era consider.ada indicativa de la

existencia de insuficiencia mitral.

El grado de insuficiencia fue analizado de forma seinicuantitativa según el

tainaño del vacío de señal y la superficie de la aurícula izquierda ocupada

por éste y la duración de la regurgitación a través de la válvula mitral

durante el ciclo ĉardíaco. Los grados de insuficiencia mitral fueron

definidos como: 0= No Insuficiencia, I= Insuficiencia inínima, II =

insuficiencia leve, III = insuficiencia moderada, IV = insuficiencia severa.

Se consideró inínima cuando el vacío de señal era pequeño y se veía

adyacente a la válvula, durante la primera parte de la sístole; leve cuándo el

vacío de señal ocupaba el tercio proximal de la aurícula; moderada cuando

el vacío ocupaba los dos tercio de la aurículá y severa cuando el vacío

ocupaba toda la aurícula (156).
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^ Movimiento Sistólico Anterior De La Valva Mitral

Se consideró que existía movimiento sistólico anterior de la válvula mitral

cuando la valva anterior se dirigía hacia el septo durante la sístole, con una

distancia entre la hoj a valvular mitral y el septo interventricular < 10 mm

(48)•

• Obstrucción Al ?'racto De Satida Del Vl

Se observó ópticainente si existía o no vacío de señal en el tracto de salida

del VI. El vacío de señal en el tracto de salida fue considerado un hallazgo

normal cuando se identificaban imágenes lineales pequeñas de localización

periférica o central en la fase precoz de la sístole (15 7).

Se consideró que existía obstrucción cuando se identificaba una amplia zona

de vacío de señal durante la sístole ocupando todo el tracto de salida del VI.

Se evaluó si existía, asociado al vacío de señal, movimiento sistólico

anterior de la valva mitral.

• Índice De Engrosamiento Sistólico

Se calculó el índice de engrosamiento sistólico en los segmentos basal

septal, basal lateral, basal anterior y basal posterior del VI, como la relación

entre la diferencia del grosor sistólico y diastólico del VI con el grosor

diastólico.
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,
Indice de engrosamiento sistólico (%) _[(grosor del miocardio en sístole -

grosor del iniocardio en diástole) / grosor del miocardio en diástole] x 100.

Se analizó si existían diferencias entre el índice de engrosamiento sistólico

de los segmentos hipertróficos y no hipertróficos.

• Fracción De ^lcortamiento De 1 VI

La fracción de acortainiento del VI fue calculada coino la relación de la

diferencia entre el diámetro diastólico (DDVI) y sistólico (DSVI) con el

diámetro diastólico (DDVI).

Fracción de acortamiento del VI (%) _[(DDVI - DSVI) / DDVI ] x 100.

• Volúmenes Del Ventrículo Izquierdo

^ Método Área / Longitud

La obtención de datos por el inétodo área longitud se puede realizar sobre

las imágenes obtenidas en secuencias EG un corte multifase en el plano ej e

largo de VI o en el plano cuatro cámaras.

Se seleccionó la imagen telediastólica y telesistólica y se dibujó el contorno

interno del VI. Se deliinitó el ej e largo del VI, desde el centro de la base

ventricular, hasta la punta del ventrículo.
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Se aplicó el programa automático de cálculos cardíaco de la consola

Gyroview obteniendo así el volumen del VI al final diástole y al final de la

sístole, el eje largo al final de la diástole y al final de la sístole y la fracción

de eyección del VI.

^ Método Tridimensional

El cálculo de los volúmenes del VI por el método tridiinensional era

obtenido de la siguiente manera:

Se seleccionó la secuencia EG multicorte inultifase en plano eje corto.

Se dibujó el contorno interno del VI en todos los planos, desde la base hasta

la punta de VI, en fase diastólica y sistólica. Se aplicó la regla de Siinpson,

incorporada automáticamente en el programa de cálculos cardíacos y se

obtuvieron los siguientes datos: volumen final diástole, volumen final

sístole, fracción de eyección, volumen latido y gasto cardiaco.

Con objeto de evaluar la variación intraobservador en estos cálculos

tridiinensionales, se seleccionaron aleatoriamente 3 0 de los estudios y se

repitieron las medidas pór el mismo observador con un intervalo entre

ambas inedidas de 6 meses. ^

M

INTENSIDAD DE SENAL

Se evaluó cualitativamente la homogeneidad vs heterogeneidad y la

intensidad de señal del miocardio.
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La intensidad de señal del miocardio fue medida lnediante regiones de

interés (ROI) rectangulares, inferiores a 3 mm3. Las medidas se tomaron en

todos los pacientes en una zona en la que existiese hipertrofia del miocardio

y en una de las paredes de VI de grosor normal (basal septal o basal

posterior) en secuencias SE potenciada en T 1 y en las secuencias dinámicas

en EG (con una potenciación intermedia en densidad protónica).

Existe una gran variabilidad en los tiempos de relaj ación - T 1 y T2 -

medidos en el inisino paciente en diversos inoinentos o en diferentes

pacientes, por lo que se decidió adoptar como parámetro cuantitativo de la

intensidad de señal la relación entre las intensidades de señal del miocardio /

músculo - esquelético y miocardio / grasa subcutánea. Para ello, se midió

en el inisino plano, y con el inismo tainaño de ROI, la intensidad de señal

del iniocardio, del músculo esquelético y de la grasa subcutánea y se

estableció la relación entre ellos.

Se analizaron estadísticamente los datos de las intensidades de señal y se

evaluó si existían diferencias entre los valores en voluntarios sanos y los

pacientes.

TIEMPO DE ANÁLISIS DE DATOS DE RM

En cada formulario se anotó el tiempo consumido en la realización de las

secuencias SE y EG y el tieinpo total de exploración
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Se evaluó el tiempo medio necesario para obtener los datos de cada

paciente. ^ ^ ' ^ ^ ^ '

RECOGIDA DE DATOS ECOGRÁFICOS

Se realizó un formulario en el que se recogieron los datos ecográficos de la

historia clínica de los pacientes. Los estudios ecográficos habían sido

realizados por diferentes exploradores en el curso del trabaj o asistencial, sin

seguir ningún protocolo específicamente diseñado para este trabaj o, sino

siguiendo las normas habituales del Servicio de Cardiología del Hospital

Juan Canalejo. En todos los casos se recogieron los siguientes datos:

1. Diáinetro anteroposterior de la AI en diástole.

2. Diálnetro diastólico y telesistólico del VI.

3. Grosor del tabique interventricular y de la pared posterior del VI.

4. Grosor del miocardio del VI en la región apical (en los casos en los que

constaba esta medida).

5. Fracción de eyección.

6. Masa del VI calculada por la fórmula Troy.

7. Valvulopatía mitral.
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8. Obstrucción al tracto de salida del VI.

9. Se anotó la iinpresión subjetiva del ecografísta sobre la existencia de

hipertrofia y su distribución.

Se estableció una correlación entre los datos disponibles de la ECO y los

datos obtenidos con la RM. Los doce suj etos sanos estudiados con RM para

obtener valores de referencia no tenían estudios ecocardiográficos y, por

tanto, en este grupo de pacientes no existen datos de correlación entre

ambas técnicas.

ANÁLISIS ESTADÍSTIC®

Para el análisis de las medias de cada una de las variables cuantitativas se

utilizó la t - S'tudent.

Para valorar de la correlación entre las inedidas obtenidas por dos

observadores y entre dos inedidas del mismo observador se calculó el

coeficiente de correlación - Pearson -.

La concordancia entre observadores en la clasificación del diagnóstico final,

tanto en lo relativo a la extensión como a la distribución, se analizó

inediante el estadístico Kappa.

Para la colnparación inúltiple de medias se utilizó el procediiniento de

Gaines - Howell, que ajusta el valor facial de "p" (significación estadística)
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a la comparación simultánea de varias lnedias. Con este procedimiento se

reduce la probabilidad de error tipo alfa al comparar simultáneamente más

de 2 grupos. Esta comparación entre medias se realizó con el programa

"Computer programs for epidemiological analyses" de PM Gahlinger y JH

Abramson.

En este estudio las diferencia ŝ se consideraron "estadísticamente

significativas" cuando P < 0,05.

El análisis de datos se realizó con el paquete estadístico SPSS para

ordenador personal.
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IV.- Resultados

Copítulo lV.- RESULTADOS

SUJETOS ESTUDIADOS; 103, 104

ANÁLISIS MORFOLÓGICO; 104-131

• Miocardio Del V/; 104-123

* Variahilidad Interohscrvador; 104- I (17

• Cirosor 17c1 Micx;ardio l^cl V1; IO7- IO9

* I)iagn^Ssticos Por RM, Suhtipos I:)c MC'H y
Distrihución; 1^9-I 16

^ Corrclación C'on l:;cocardiograffa; I 17-123

• Grosor Del Miocardio Del VD; l23

• Tamañn De Cavidades lzquierdas; 124-127

* nurfcula Izyuicrda; I 2^I- I ZS

* Ventrfculo Ii^yuicrdo; 125, l27

• Masa Miocárdica Del VI; 127- I.iO

• M^todo Tridimcnsional Y f^ónmula Troy: 127, I 28

* Correlación f_)e Los C'álculos f)e [.a Masa Del VI Por
RM Y[ or f?CU: 129, I^(1

ANÁLIS.iS FUNCiONAL; 131-142

• Valvulopatla Mitral; 13/-134

* Insuficiencia Mitral; 131- I ^3

* Movimicnto sistcSlico Antcrior f)e L,a Valva Milral;
13z, I:i4

• Obstruccihn Al Tracto De Salida Del Vl; 1.34-136

• Índiee De Bngrosamiento Sisthlico; 1.i6, l37

• Fraccihn De Acnrtamiento; 137

• Volúmenes Del Vl; 138, 13.9

• Fraeeión De Eyeeeihn, Gasto Cardíaco y Volumen
Latido; 139-142

INTENSIDAD DE SEÑAL; l42

TIEMPO NECESARiO PARA CADA ESTUDtO;
143

SUJETOS ESTUDIADOS

De los 72 sujetos estudiados se excluyeron 3(claustrofobia y no sincronismo).

Los 69 restantes se dividieron en tres grupos:

b Grupo I(n = 12), corresponde a los voluntarios sanos considerados en este

estudio como valores de referencia.

b Grupo II (n = 17), corresponde a los pacientes que tras realizar las medidas del

lniocardio en el estudio de RM fueron considerados normales; es decir, ninguno

de estos pacientes tenía ningún segmento del miocardio que en

diástole midiera más de 15 mm.
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b Grupo III (n = 40), corresponde a los pacientes con diagnóstico de MCH por

RM.

El objetivo de esta división fue establecer las comparaciones estadísticas de todos

los valores entre sujetos de referencia y los pacientes con diagnóstico por RM de

normales y de MCH.

ANÁLISIS MORFOLÓGICO

. Miocardio Del Ventrícuio IZquierdo

* Variabilidad Interobservador

Se analizó el coeiiciente de correlación entre las medidas del grosor del

miocardio obtenidas por los dos observadores, para evaluar la variabilidad

interobservador.

La correlación interobservadores fue excelente (P < 0,001}, con una relación que

osciló en los diversos segmentos entre r= 0,95 y r= 0,99 (Figuras 12 - 14).

La diferencia entre las medidas tanto de los segmentos basales como de los

apicales por los 2 observadores osciló entre 0,20 y 1,05 mm.
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Basal septal

Observador 1

0

Basal anterior

10 20

Observador 1

30

Basal lateral

Observador 1

Basal posterior

Observador 1

Figura 12: Correlación interobservadores en las medidas del grosor del miocardio del VI en
los segmentos basales de los 69 pacientes.
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Apical septal
50^ 30^

40^

30^

O . .
00 10 20 30 40 50

Observador 1

30^

20

0

20

10

O

30^
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Apical anterior
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Apical lateral
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Apical posterior
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Observador 1

Figura 13: Correlación interobservadores en las medidas del grosor del miocardio del VI en los
segmentos apicales septal, lateral, anterior y posterior de los 69 sujetos estudiados.

Una vez objetivada la excelente correlación de las medidas obtenidas por ambos

observadores, los datos que a continuación se detallan son los medidos por el

observador l.
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Apical puro

0
10 20 30

Observador 1

40 50

Figura 14: Correlación interobservadores en las
medidas del grosor del miocardio del VI en el
segmento apical puro de los 69 sujetos
estudiados.

^ Grosor Del Miocardio Del Ventrículo Izquierdo

El grosor del miocardio del VI de los segmentos basales en diástole y sístole y

apicales en diástole, en los tres grupos estudiados [sujetos de referencia (grupo I),

pacientes con sospecha de MCH no confirmada por RM (grupo II) y pacientes con

diagnóstico por RM de MCH (grupo III)], se presenta en las Tablas 4- 6.

Se observaron diferencias significativas en el grosor diastólico de todos los

segmentos basales entre el grupo III (pacientes con MCH confirmada por RM) y

los grupos I(suj etos de referencia) y II (sospecha de MCH no confirmada por

RM).
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Diástole Grupo I(n =12) Grupo II (n = fl7) Grupo III (n = 40)

^asales M^ DS Intervalo M^ DS Intervalo M^ DS Intervalo

Septal ^a^ 8,76 ± 1,91 6- 12 9,94 ± 1,51 7- 12 13,94 ^ 6,79 5- 44

Lateral ^a^ 8,06 ± 1,97 5- 11 9,11 ± 1,90 6- 12 11,93 ± 4,06 7- 23

Anterior ^a^ 8,90 ^ 1,55 7- 12 9,35 ± 1,72 6- 13 12,02 ^ 4,27 7- 28

Posterior ^b^ 8,72 ± 1,48 7- 11 9,82 ± 1,66 6- 13 11,54 ± 2,89 8- 21

Tabla 4: Grosor del miocardio en los segmentos basales del VI en diástole. M= media (mm), DS =
desviación estándar (mm). ^a^ Grupo I y II vs III (P < 0,01), ^b^ grupo I vs III (P < 0,01) y grupo II vs
III ( P < 0,05).

Sístole Ga-upo I(n =fl2) Grupo II (n = fl7) Grupo III (n = 40)

^asales M f DS Intervalo M^ DS Intervalo M^ DS Intervalo

Septal ^a^ 14,57 f 2,21 9,9 - 17 13,51 f 2,90 8- 19 17,14 ^ 3,76 11 - 45

Lateral ^b^ 11,86 f 1,68 9- 15 14,08 ^ 3,10 10 - 21 15,74 ^ 3,24 10 - 28

Anterior ^`^ 13,82 t 1,59 11 - 16 14,12 ^ 2,88 7- 18 17,41 ^ 5,70 11 - 41

Posterior ^dl 13,25 ^ 2,17 11 - 18 14,04 ^ 3,09 9- 18 15,80 ^ 3,41 10 - 26

Tabla 5: Grosor del miocardio en los segmentos basales del VI en sístole. M= media (mm), DS =
desviación estándar (mm). ^a^ Grupo I vs III (P < 0,05) y grupo II vs^^III (P < 0,01), ^b^ grupo I vs III
(P < 0,01), ^^^ grupo I vs III (P < 0,01) y grupo II vs III (P < 0,05) y grupo I vs III (P < 0,05).

Los valores del grosor del miocardio en los pacientes con sospecha de MCH no

confirinada por RM son ligeraménte superiores al grupo de sujetos de referencia,

aunque no existen diferencias estadísticamente significativas entre ellos.

Se detectaron diferencias significativas en el grosor sistólico de todos los

seginentos basales entre el grupo III y los suj etos de referencia (grupo I). Las

diferencias en el grosor del septo y de la pared anterior en sístole entre los grupos
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II (sospecha de MCH no confirmada por RM) y III (MCH confirmada por RM)

fueron significativas. No había diferencias estadíŝticamente significativas en el

grosor sistólico a nivel de la pared lateral y posterior entre los grupos II y III,

aunque los valores eran liĝeramente superiores en el grupo III.

Diástole Grupo I(n =12) Grupo II (n ==17) Grupo III (n = 40)

Apicales M± DS Intervalo M± DS Intervalo M± DS Intervalo

Septal ro^ 8,37 ± 1,36 6- 10 $,88 ± 2;20 6- 14 13,69 ± 6,15 6- 26
^.. ^ti

Lateral ^a^ 8,41 ± 1,67 7- 11 8,58 ± 1,8^7 6- 12 16,99 ± 6,71 5- 30

Anterior ^a^ 7,95 ± 1,52 6-- 12 ^ 8,58^± 2,03 6.-.13 13,92 ± 5,85 5- 29,5

Posterior ^a^ 7,83, + 1,58 6- 12 8,47 ± 1,37 6- 10 13,55 ± 5,41 6- 28

Ápex puro ta^ 9,95 ^- 1,71 7- 13 9,82 ± 1,91 6- 13 19,83 ± 6,80 9- 42

Tabla 6: Grosor del miocardio en los segmentos ápicales del VI ^en diástolé. M= media (mm), DS = desviación
estándar (mm). ^a^ Grupo I y II vs III (P < 0,01) y ro^ grupo I vs III (P < 0,01).

El grosor diastóliço del miocardio én todos los segmentos apicales presentaba

diferencias signifieativas entre el grupo^^-I (sujetos de referencia) y el grupo III

(pacientes con 1VICH diagnosticada ^ por 'RM). Las diferencias eran

estadísticamente significativas entre el grupo II (sospecha de MCH no

confirmada por RM) y el grupo III (MCH confirmada por RM) en todos los

segmentos apicales excepto en' el segmento apical septal.
; ^.

^ Diagnósticos por RM, Subtipos De MCH y Distribución

A partir de las medidas anteriormente especificadas, se confirmó la sospecha de

MCH en 40 pacientes y se descartó en 17.
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Figura 15. MCH apical pura. Imagen telediastólica en secuencia EG, plano eje
largo de VI. Aumento del grosor del miocardio confinado a la región apical
(flechas).

Figura 16 (a, b). MCH apical asimétrica. Imagen obtenida en secuencia EG
en plano eje corto a través de la región basal (a) y apical (b) del VI. El grosor
del miocardio es normal en los segmentos basales y> 15 mm en los apicales.
La relación entre el grosor de la pared libre y el septo es > 1,3.
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De los 40 pacientes con sospecha confirmada de MCH, 25 (62,5%) tenían

afectación predominantemente apical (Figuras 15 -17), 12 (30%) eran basales y

apicales (Figura 18), 2(5%) tenían hipertrofia miocárdica difusa (Figura 19) y en

uno (2,5%) la afectación era septal (Figura 20). La distribución era asimétrica en

28 casos (70%), simétrica en 2(5%) y apical pura en 10 (25%).

Figura 17. MCH apical simétrica. Imagen
en secuencia EG en plano eje corto en la
que se objetiva engrosamiento concéntrico
del miocardio.

Figura 18. MCH basal y apical.
Engrosamiento de los segmentos basales septal
y anterior (flechas). Existía además
engrosamiento de todos los segmentos
apicales.

111



Aportación De La Resonancia Magnética A1 Estudio De La Miocardiopatía Hipertrófica

Figura 19. MCH difusa. Imagen en secuencia SE potenciada

en T1 en planos coronal en la que se objetiva engrosamiento

difuso del miocardio del VI, con disminución de la cavidad

ventricular.

Figura 20. MCH septal obstructiva. Cine - RM en plano eje
largo. Engrosamiento fusiforrme del septo interventricular
(cabezas de flecha) y vacío de señal en el tracto de salida del
VI por obstrucción (asterisco).
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La concordancia en el diagnóstico MCH vs normal fue completa entre los dos

observadores. Los diagnósticos de ambos, especificando los segmentos afectados

se presentan en la Figura 21. La distribución simétrica, asimétrica o apical pura

de la hipertrofia analizada por los 2 observadores se presentan en las Figura 22.

Diagnósticos RM

15

20

17

I

12

2

Observador 1 Observador 2

^ Normal ® Apical i• Apical Pura ^ Basal + Apical !^ Difusa

^ Septal

Figura 21: Diagnósticos de los dos observadores según los segmentos afectados.

Distribución RM

Observador 1

® Simétrica ^ Asimétrica

^ Apical pura

Observador 2

Figura 22: Distribución de los segmentos hipertróficos de los dos observadores.
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Aunque el diagn6stico de los dos observadores coincidía en todos los casos, la

distribución de la MCH fue diferente en dos pacientes. EI primer observador

midió l4 mm en el segmento apicoposterior de dos pacientes con el ápex puro de

18 mm, por lo que lo clasificó como MCH apical pura. Para el 2° observador el

grosor de la pared apicoposterior en estos dos casos era de 15 mm y, por tanto, lo

consider^ apical asimétrica.

La concordancia interobservador en el diagnóstico final (extensión (k = 0,964) y

distribución (k = 0,952) de la hipertrofia] por RM fue excelente.

Cada paciente presentaba en la mayoría de los casos (n = 26, 65^Io) más de un

segmento afectado. Sólo en el grupo de MCH apicales, existía hipertrofia aislada

de algún segmento [ápex puro (n = 10), apical lateral (n = 3) y apical septal (n =

1)]. Las frecuencias de afectación de los segmentos hipertróficos se muestran en

la Figura 23.

Segmentos hipertróficos (n=40)
1

Basal septal

Basal lateral

Basal anterior

Basal posterior

Apical septal

Apical lateral

Apical anterior

Apical posterior

Apex puro

0 5 10 15 20

^1° de c^sos

25 30

Fi^ura 23: Segmentos afectados en 40 pacie^ntes eon MCH.
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Los segmentos apicales fueron los afectados con más frecuencia (n = 25, 62,5%)

(Figura 24). En las MCH apicales, los segmentos más engrosados y que estaban

afectados con mayor frecuencia fueron el ápex puro (n = 21; grosor: 19,83 ± 6,80

mm) y el segmento apical lateral (n = 15; grosor^ 16,99 ± 6,71 mm). Existen

diferencias significativas entre el engrosamiento del ápex puro (P < 0,001) y el

engrosamiento apical septal, apical anterior y apical posterior. La distribución de la

hipertrofia en los segmentos apicales era asimétrica en 15 (60%) casos y apical

pura en 10 (40%). La configuración en "as de picas" producida por el

engrosamiento simultáneo de los segmentos anterior y posterior se encontró en

sólo 6 (24%) casos.

Segmentos afectados en la MCH aplcal
n=25

O Segmentos apicales
® Se^mentos basaies

28,3%

39,6%

® ,A^nterior o Lateral ® Ápex puro
® Posteriar o Septal

Figura 24: Distribución de los segmentos afectados en la MCH apical.
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Los segmentos afectados en los pacientes con MCH no apical se presentan en la

Figura 25. La hipertrofia afectó a los segmentos basales (n = 15, 37,5%) con

menor frecuencia que los apicales. De ellos, el septo (n = 13) era el que presentaba

hipertrofia con más frecuencia, aunque no existían diferencias significativas con

respecto al resto de los segmcntos. De los 15 casos con hipertrofia de los

segmentos basales, 13 (86,6%) presentaban una hipertrofia asimétrica y en 2

(10,6°10) la afectación era simétrica.

Segmentos afectados en la MCH no apical
n=15

12,9%

22,6%

22,6%

41,9%

® Segmentos apicales
® Segmentos basales

0 Anterior o Lateral
® Posterior o Septal

Figura 25: Distribución de los segmentos afectados en la MCH no apical.
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IV.- Resultados

* Correlación Con Ecocardiografía

3 Correlación Del Grosor Del Miocardio Del VI Por RM Y Por

Ecocardiografía

La correlación entre las medidas del grosor del miocardio por RM y por ECO

sólo pudo analizarse en los segmentos basales septal y posterior en diástole y

sístole y en el ápex puro en diástole, por ser las medidas disponibles en la ECO.

La correlación entre las medidas del grosor del miocardio en los segmentos

basales septal y posterior en diástole y en sístole en los 57 pacientes (grupos II y

III) estudiados por RM y ECO se muestra en las Tablas 7 y 8.

R1VI EC®

Basal Septal Diástole M^ DS Intervalo M^ DS Intervalo

Grupo II (n = 17) 9,94 ^ 1,51 7- 12 14,0 t 5,3 8- 14

Grupo III (n = 40) ^a^ 13,94 ^ 6,79 5- 44 14,7 f 5,5 9- 37

Basal Septal Sístole M f DS Intervalo M f DS Intervalo

Grupo II (n = 17) 13,51 t 2,90 8- 19 18,6 ^ 5,1 15 - 28

Grupo III (n = 40) ^a^ 17,14 ^ 3,76 11 - 27 19,5 ^ 6,7 11 - 40

Tabla 7: Correlación del grosor del miocardio en el segmento basal septal del VI en
diástole y sístole. M= media (mm), Ds = desviación estándar (mm). ^`^^ RM vs ECO en
diástole (r = 0,668; P< 0,01) y sístole (r = 0,502; P < 0,05).

La correlación entre RM y ECO en el grosor del miocardio en la pared basal

septal fue muy buena en diástole (r=0,66; P<0,01) y buena en sístole (r=0,50;

P<0,05) (Figura 26) en el grupo de pacientes con sospecha de MCH confirmada

por RM (grupo III).En este grupo la diferencia en las medidas osciló entre -0,96 y
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2,32 mm (mcdia: 0,67 ± 5,13 mm) en diástole y-0,99 y 3,45 mm en sístole

(media: 1,22 ± 4,62 mm).

RM ECO

Ba.sal Po,sterior Diástole M± DS Intervalo M± DS Intervalo

Grupo II (n = 17) 9,82 ± 1,66 6- 13 11,7 ± 1,3 9- 14

Grupo III (n = 40) 11,54 ± 2,89 8- 21 11,9 ± 2,3 9- 17

Basal Posterior Sístole M± DS Intervalo M± DS Intervalo

Grupo II (n = 17) 14,04 ± 3,09 9- 18 16,7 ± 1,6 15 - 21

Grupo III (n = 40) 15,80 ± 3,41 10 - 26 17,9 ± 2,8 12 -- 21

Tabla S: Correlación del grosor del miocardio en el segmento basal posterior del VI en
diástole y sístole. M= media (mm), DS = desviación estándar (mm).

Basal septal diástole Basal septal sístole
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0 10 20 30 40 50 0 10 20 30

RM RM

Figura 26: Correlación del grosor del miocardio en el segmento basa] septal del VI en
diástole (r = 0,668; P < 0,01) y sístole (r = 0,502; P < 0,05) obtenidos por RM y ECO.
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No se ha encontrado una correlación estadísticamente significativa entre las

medidas por RM y ECO del grosor diastólico y sistólico en la pared basal posterior

(r = 0,2; P> 0,05), aunque la diferencia entre ambas medidas tan sólo osciló entre

-1,35 y 1,29 mm (media: -0,03 ± 4,14 mm) en diástole y entre -1,15 y 3,94 mm

(media: 1,39 ± 4,9 mm en sístole (Figura 27).

Basal posterior diástole Basal posterior sístole
30^ 30^

20

10

e e
° Bo ovv

e e
^a e e
e eeeee

ee e

e 201v e

n

e e e

e e

e s v

v e e e

e e a e

e e

0^ . . .
0 10 20 30

RM

10l
0

RM

e

e

®

Figura 27: Correlación entre [os valores ohtenidos p^r RM y ECO del grosor diastólico y

sistólico en el segmento basal posterior del VI (P > 0,05).

En el grupo de pacientes con sospecha de MCH no confirmada por RM (grupo II)

la correlación entre las medidas por RM y ECO fue mala. La diferencia entre las

medidas por RM y por ECO en el segmento basal septal era de 1,42 y 6,69 mm

(media: 4,05 ± 5,1 mm) en diástole y de 1,38 y 8,94 mm (media: 5,16 ± 5,9 mm)

en sístole. En el segmento basal posterior, la diferencia entre las medidas por

ambas técnicas oscilaba entre 1,45 y 4,12 mm en diástole (media: 2,78 ± 2,50 mm)

y 0,35 y 5,74 mm en sístole (media: 3,05 ± 3,76 mm).
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En los segmentos apicales, se estableció la correlación entre la medida obtenida

en el ápex puro por RM y por ECO ya que en ambas técnicas este dato se obtiene

en un plano ej e largo del VI y son, por tanto, datos relacionables (Tabla 9). No

pudo establecerse correlación en las medidas de RM de los segmentos apical

anterior, apical posterior, apical lateral y apical septal, por la dificultad de obtener

un plano ej e corto de la región apical en la ECO.

Ápex Diástole

Grupo II (n =17)

Grupo III (n = 40) ^a^

RM (n =57) ECO (n = 27)

M f DS Intervalo M^ DS Intervalo

10,57 ^ 1,91 6- 13 20,33 ^ 0,33 20 - 21

19,83 ^ 6,80 9- 42 20,97 ^ 4,50 13 - 30

Tabla 9: Correlación del grosor de( miocardio en el ápex del VI en diásto(e. M= media
(mm), DS = desviáción estándar ( mm).^^^ r= 0,432; P<0,05.

El grosor del ápex puro se midió por ECO en 27 (47,36%) de los 57 pacientes

con sospecha de MCH. La correlación entre ambas técnicas fue buena (r = 0,432;

P< 0,05 ) en los pacientes pertenecientes al grupo III (MCH confirmada por RM)

(n=23), con una diferencia entre las medidas por ambas técnicas que osciló entre

-3,07 y 2,93 mm (media: -0,06 ^ 6,9 mm) (Figura 28).

La correlación eñtre las medidas del ápex puro en el grupo de pacientes con

sospecha de MCH no confirmada por RM (grupo II) (n=4) fue mala (P > 0,05)

con diferencias que oscilaron entre 5,1 y 16,2 mm (media: 9,7 ^ 2,8 mm).
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Figura 28: Correlación del grosor del miocardio en
el ápex puro en diástole obtenido por RM y ECO (r
= 0,432; P < 0,05).

3 Correlación Del Diagnóstico y Subtipos De MCH Por RM vs

Ecocardiografía

Se estableció la correlación entre el diagnóstico establecido en base a las medidas

obtenidas por RM y el diagnóstico basado en las medidas tomadas en ECO, que he

denominado diagnóstico ECO objetivo.

Se correlacionó también el diagnóstico por RM con el diagnóstíco subj etivo

realizado por el ecografista. Se ha considerado así diagnóstico subjetivo de ECO,

el realizado en base a la impresión de hipertrofia en segmentos no medibles por

limitaciones de ventana acústica.

121



Aportación De La Resonancia Magnética Al Estudio De La Miocardiopatía Hipertrófica

A efectos de esta correlación diagnóstica he decidido agrupar todas las MCH

apicales (tanto fuesen simétricas, asimétricas y apicales puras según el diagnóstico

de RM), dado que las medidas apicales por ECO no permiten objetivamente medir

el grosor de todas los segmentos apicales (Figuras 29, 30).

Grupoll^n-17)

Basal + apical Basal

® ECG: diagnóstico objetivo ® RM
0 ECG: diagnóstico subjetivo

Apical Normal

Figura 29: Correlación entre el diagnóstico por RM y por ECO en el grupo II.

En los pacientes del grupo II(sospccha de MCH no conCirmada por RM), la

correlación entre la RM y el diagnóstico objetivo por ECO o la impresión

subjetiva del ecografista fue mala.

En el grupo III (sospecha de MCH confirmada por RM), la correlación entre el

diagnóstico de la RM y el diagnóstico objetivo por ECO era mala. Sin embargo, la

correlación entre la RM y la impresión subjetiva del ecografista era muy buena (r

= 0,666; P < 0,001).
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Grupo 111(n - 40)
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Basal + apical -^
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©RM

N° casos

N° casos

Figura 30: Correlación entre el diagnóstico por RM y por ECO en el grupo III.

• Grosor De 1 Miocardio De l Ventrícu lo Derecho

En esta seric, el grosor dcl miocardio de VD era hipertrófico (> 5 mm) tan sólo en

2 pacicntes en los que mcdía 7,3 y 7,5 mm respectivamcnte; uno dc los casos era

un pacicnte con MCH difusa y el otro pacientes tenía MCH dc predominio apical

y el engrosamicnto del miocardio estaba afectando también a la parte distal dc la

pared libre del ventrículo derecho. En ninguno de los dos casos sc había

objctivado hipertrofia del miocardio del VD por ECO.
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• T'amaño ^e Cavádaeles lzquie^das

^ Aurícula Izquierda

El diáinetro anteroposterior y transversal de la AI en los tres grupos se presenta

en la Tabla 10. La correlación interobservador en las medidas de los diámetros de

la AI fue muy buena (r = 0,941; P< 0,01).

Anteroposterior Transversal

RM ECO RM

M f DS Intervalo M f DS Intervalo M^ DS Intervalo

Grupo I 38,5 ± 4,5 30 - 45 60,3 ± 8,5 44 - 70

Grupo II 37,8 ± 5,2 30 - 50 39,7 ± 5,9 32 - 53 63,8 ^ 5,6 56 - 80

Grupo III ^a^ 42,3 ± 7,4 25 - 59 42,1 ± 4,5 30 - 59 65,4 f 7,9 43 - 85

Tabla 10: M= media (mm), Ds = desviación estándar (mm). ^a^ Grupo I y II vs III, P< 0,05.

El diámetro anteroposterior de la AI fue significativamente mayor (P < 0,05) en

los pacientes con MCH (grupo III) que en los grupos de referencia (grupo I) y de

pacientes con sospecha de MCH no confinnada por RM (grupo II).

El diáinetro transversal de la AI también inostró unos valores mayores en el

grupo III (MCH confirmada por RM) que en los otros dos grupos, sin embargo,

esta diferencia no fue estadísticamente significativa (P > 0,05).

Los diámetros anteroposterior y transversal de la AI eran inayores cuando existía

insuficiencia mitral asociada, aunque no se detectaron diferencias significativas

con el resto de los pacientes.
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Se estableció la correlación entre el diámetro anteroposterior obtenido por RM y el

obtenido por ECO en los pacientes de los grupos II y III.

La correlación entre la medida del diámetro anteroposterior de la aurícula

izquierda por RM y la medida realizada por ECO fue buena en ambos grupos de

pacientes (grupo III, p<0,01 y grupo II, P< 0,05) (Figura 31).
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Figura 31: Correlación entre la medida del diámetro anteroposterior de AI por RM y ECO
en los grupos II (sospecha de MCH no confirmada por RM) (P < 0,05) y III (P < 0,01).

No se ha establecido correlación en el diámetro transversal de la AI porque éste

diámetro no se mide sistemáticamente en la ECO.

^ Ventrículo Izquierdo

El diámetro del VI, en diástole y sístole medido en un plano basal en eje corto,

desde la pared septal hasta la pared lateral no mostró diferencias significativas

entre los tres grupos de pacientes (Tabla 11).
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RM ECO

DDV1' 1V^ ^ DS Intervulo M f DS Intervulo

Grupo II (n =12) 49,6 ^ 4,9 41 - 58

Grupo II (n =17) 48,8 ^ 5,9 40 - 62 46,6 f 4,6 38 - 54

Grupo III (n = 40) 49,0 ^ 6,7 33 - 61 48,0 ^ 5,5 35 - 61

RM ECO

DSVI 1Vd ^ DS Intervulo 1Vd ^ DS Intervulo

Grupo I(n =12) 36,2 ^ 5,3 26 - 43

Grupo II (n =17) 32,5 t 8,8 15 - 48 28,5 ^ 3,8 23 - 36

Grupo III (n = 40) 35,4 ^ 5,9 21 - 50 30,6 ^ 5,5 18 - 44

Tabla 11: Diámetros diastólico y sistólico del VI medidos por RM y ECO. M= media
(mm). DS = desviación estándar (mm).

En el grupo II (sospecha de MCH no confirmada por RM) la correlación entre las

medidas de RM y las obtenidas por ECO fue buena en el diámetro diastólico del

VI (r = 0,633; P< 0,01) (Figura 32a) y mala en el diámetro sistólico del VI (P >

0,05).

La correlación entre las medidas obtenidas por RM y ECO fue buena en el grupo

III (sospecha de MCH confirmada por RM) tanto en el diámetro del VI en

diástole (r = 0,577; P< 0,01) (Figura 32b) como en sístole (r = 0,396; P< 0,05).

l26



IV.- Resultados

O
U
W

Grupo II Grupo III
70, 70,

30 ^
30 40 50 60 70

O
U
W

50a

e
a

e
e e

e s
e e

s

e s s

s
ae

n

e

ee
e e

e

`^ O i ^ er r a

30 40 50 60 70

40

RM RM

Fi^ura 32: Correlación entre la medida del diámetro diastólico del VI por RM y ECO en el

grupo de pacientes con sospecha de MCH no confirm^da por RM (grupo Ii) (r = 0.633; P<

0,01) y en el grupo Ii[ (MCH c^nfirmada }^^r RM) (r = n,577; P< ^.nl ).

• Masa Miocárdica Del Ventrículo lzquierdo

=^ Método Tridimensional Y Fórmula Troy

Los valores de la masa del VI calculada en RM mediante el método

tridimensional y aplicando la fórmula Troy se presentan en la Tabla 12.

La masa del VI en los grupos II (sospecha de MCH no confirmada por RM) y III

(MCH confirmada por RM) es mayor que en los sujetos de referencia (grupo I).

Sin embargo, sólo existen diferencias muy significativas entre el grupo III (MCH

confirmada por RM) y los grupos I y II (método tridimensional: grupos I y II vs
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grupo III, P< 0,01; fórmula Troy: grupo I vs grupo IlI, P< 0,05 y grupo H vs

grupo III, P < 0,01).

RM

Masa miocardio VI

Grupo I(n = 12)

Grupo II (n =17)

Grupo III (n = 40)

Método Tridimensional ^a^ Fórmula Troy ^b^

M± DS Intervalo M± DS Intervalo

132,3 ± 30,7 91,6 - 180,3 181,2 ± 47,9 114, 9- 274,4

140,2 ± 42,8 61, 0- 215,7 207,1 ± 50,1 122,1 - 313,8

201,6 ± 74,0 119,1 - 369,1 328,9 ± 163 131,1 - 875,7

Tabla 12: Masa del VI calculada por el método tridimensional y la fórmula Troy en RM. M=
media (gr), DS = desviación estándar (gr). ^a^ Grupo I y II vs III (P < 0,01), ^b^ Grupo I vs III (P <
0,05) y grupo II vs III (P < 0,01).

La correlación entre los valores de la masa calculada por el método

tridimensional y por el mismo observador con un intervalo entre ambas cálculos

de 6 meses fue excelenté (r = 0,94; P< 0,01).

La correlación entre los cálculos de la masa obtenida en RM mediante el método

tridimensional y la fórmula de Troy es buena en el grupo de voluntarios sanos

(grupo I} (P < 0,05) y en los pacientes con sospecha de MCH no confirmada por

RM (grupo I^ (P < 0,05) y mala en el grupo de pacientes con MCH (grupo III) (P

> 0,05). La media de las diferencias entre los valores de la masa calculada por

ambos métodos era de ± 66, 8 gr. en los grupos I y II y de ± 113, 8 gr. en el grupo
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3 C'orrelación De Los C`álculos De La Masa Del VI Por RM y Por

^cocaráio^ra^ía

Los valores de la masa miocárdica del VI obtenidos por ECO mediante la fórmula

Troy se presentan en la Tablal3.

Fórmula Troy

Grupo II (n =17)

Grupo III (n = 40) ^a^

ECO

M± DS Intervalo

288,7 ± 80,3 176,6 - 468,5

321,5 ± 99,8 110,1 - 577,3

Tabla 13: Masa del VI calculada por ECO aplicando la fórmula
Troy. M= media (gr), DS = desviación estándar (gr).
^a^ Grupo II vs III (P < 0,01).

En el grupo II(sospecha de MCH no conf'irmada por RM), la correlación entre

los valores de la masa calculada en RM por el método tridimensional y en ECO

por la fórmula de Troy es buena ((r = 0,49; P< 0,05), aunque la variabilidad es

algo menor (r = 0,55) cuando se comparan los valores de la masa calculados por

ambas técnicas mediante la fórmula de Troy (Figura 33).

En el grupo IlI (sospecha de MCH confirmada por RM), la correlación entre los

valores de la masa calculada en ambas técnicas (RM y ECO) mediante la fórmula

de Troy es muy buena (r = 0,68; P< 0,01) (Figura 34 a). Sin embargo, la

correlación es mala (r =0,09; P> 0,05) cuando se comparan los valores de la

masa calculada por el método tridimensional en RM y por la fórmula de Troy en

ECO (Figura 34 b).
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Ê
^0 200
^

O
U
w 100j

0 100 200 300 400

RM (Fórmula de Troy) RM (Método tridimensionalj

Figura 33 (a, b): Correlación de los cálculos de la masa del VI en el grupo II

(sospecha de MCH no confirmada por RM). (a). Masa calculada por RM y ECO

mediante la fórmula de Troy (r = 0,55; P< ^,OS). (b). Masa calculada en RM
mediante el método tridimensional y en ECO por la fórmula de Troy (r = 0,49; P<

O,OS).
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Fi^ura 34 {a, b): Correlacibn de los cálculos de la masa del VI en el grupo III (sospecha

de MCH confirmada por RM).(a). Masa calculada en RM y en ECO por la fórmula de

Troy (r = 0.68: P< 0,01). (h). Masa calcuiada por el método tridimensional

en RM y por la f6rmula de Troy en F,CO (r = 0,09; P> 0,05).
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ANÁLISIS FUNCIONAL

• Va lvu lopatía Mitra i

^ Insuficiencia Mitral

Se detectaron signos de insuficiencia mitral por RM en 9 pacientes y por ECO en

10. El grado de insuficiencia por RM y ECO se presenta en la Figura 35. De los

40 pacientes con MCH, 7{17,5%) tenian insuficiencia mitral asociada. La

relación entre el tipo de MCH y el grado de insuficiencia mitral por RM se

presenta en la Figura 36. Se asociaban con ins7uficiencia mitral, 4 MCH basales

+ apicales, 1 MCH difusa, 1 MCH apical y 1 MCH septal. En todos los casos, la

distribución de la hipertrofia era asimétrica.

Severa

Moderada

Leve

Minima

0 RM(n-9) ^ EC^(n-10)

Figura 35: Grado de insuficiencia mitral RM vs ECO (P < 0,01)
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Grado De Insuficiencia Mitral y Subtipo De MCH

N° casos

0
Basal + apical Difusa Septal Apical

^ I,cve ^ M^dcrada o Scvcra

Figura 36: Relación entre el grado de insuficiencia mitral y el subtipo de MCH

La correlación en la detección (r = 0,938) y clasificación (r = 0,93 l) del grado de

insuficiencia mitral por RM vs ECO fue excelente (P < 0,01). Todos los casos en

los que se había detectado insuficiencia mitral por RM tenían insuticiencia por

ECO. Sólo en un paciente del grupo II (sospecha de MCH no contirmada por

RM) con insuficiencia mitral leve por ECO, la RM no mostró alteraciones.

La insuficiencia mitral se asociaba a un aumento de los diámetros anteroposterior

y transversal de la aurícula izquierda aunque no existían diferencias significativas

con respecto al tamaño de la aurícula izquierda en pacientes con MCH no

asociada a insuficienc^a mitral (Tabla l4).

En cuatro pacientes eXistla movimiento sistólico anterior de la valva mitral

asociado a la insuficiencia mitral. La distancia entre la punta de la valva mitral y
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el septo durante el movimiento sistólico anterior en los pacientes con

insuficiencia mitral asociada era de 3 mm (insuficiencia mitral leve) en un caso, 5

mm en 2 casos (insuficiencia mitral moderada y severa) y de 6 mm (insuficiencia

mitral leve ) en un caso.

Diámetro AI

Anteroposterior Transversal

MS ± DS MS ± DS

MCH + IM [n = 7 (17,5%)] 42,3 ± 7,4 65,42 ± 7,9

MCH sin IM (n =33) 41,21 ± 6,9 64,78 ± 8,0

Tabla 14: Diámetros anteroposterior y transversal de la aurícula izquierda
en las 40 MCH con y sin insuficiencia mitral asociada. M= media (mm), DS
= desviación estándar (mm). No existen diferencias significativas en los
diámetros de la aurícula izquierda entre las MCH asociadas o no a
insuficiencia mitral (P > 0,05).

^ Movimiento Sistólico Anterior De La Valva Mitral

El movimiento sistólico anterior de la valva mitral analizado de forma óptica en

las imágenes en modo cine - RM no se observó en ninguno de los voluntarios

sanos (grupo I), ni en el grupo de pacientes con sospecha de MCH no confirmada

por RM (grupo II). Sin embargo, el movimiento sistólico anterior de la valva

mitral dirigiéndose hacia el septo, se detectó en 6(.15%) pacientes con sospecha

confirmada de MCH (grupo III).

La distancia entre la punta de la valva mitral y el septo durante el movimiento

sistólico anterior fue de 3 mm (n = 1), 5 mm (n = 3), 6 mm (n = 1) y 9 mm (n =

1). En ningún caso se observó contacto de la valva mitral anterior con el

segmento basal septal. En base a ésta distancia, el movimiento sistólico anterior

de la válvula mitral se clasificó como ausente en 85% (34 / 40) de los casos,
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medio en 12,5% (5 / 40) y severo en 2,5% (1 / 40). En 4 casos existía

insuficiencia mitral asociada y todos los casos de obstrucción al tracto de salida

del VI tenían movimiento sistólico anterior de la valva mitral.

• Obstrucción Al Tracto De Salida Del VI

Se clasificaron como MCH obstructivas todos los casos que tenían vacío de señal

en el tracto de salida del VI en sístole con o sin movimiento sistólico anterior de

la valva mitral asociado (Figura 37). Ningún paciente de los grupos I y II tenían

vacío de señal durante la sístole en el tracto de salida de VI.

Figura 37: Imagen EG unicorte multifase (cine - RM) en plano eje largo
horizontal del VI. Vacío de señal en el tracto de salida del VI (asterisco)
debido a obstrucción y vacío de señal en AI (cabezas de flecha) por
insuficiencia mitral.
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Cinco pacientes (del grupo III) tenían vacío de señal en el tracto de salida del VI

en sístole asociado en todos ellos a movimiento sistólico anterior de la valva

mitral. Los 5(12,5%) casos correspondía a MCH de distribución asimétrica y

extensión basal + apical (n = 4) y septal (n = 1).

La correlación en el diagnóstico de MCH obstructiva por RM vs ECO fue

excelente (r = 0,904; P< 0,01). Sólo uno de los pacientes diagnosticado de MCH

obstructiva por RM (vacío de señal en el tracto de salida del VI + movimiento

sistólico anterior de la valva mitral) no presentaba MCH obstructiva por ECO.

Las Tablas 15 y 16 muestran la frecuencia de afectación y el grosor miocárdico

de los segmentos basales en las MCH obstructivas y no obstructivas.

Segmentos basales

Diástole

Anterior

Posterior

Septal ^a^

Lateral ^a^

Obstructiva [n = 5(12,5%)] . No obstructiva [n = 35 (87,5%)]

N° (%) MS f DS Intervalo N° (%) MS f DS Intervalo

3(50,0) 16,2 t 5,8 12 - 28 32 (91,4) 10,3 t 3,0 6- 21

1(16,6) 13,2 ^ 1,6 11 - 16 34 (97,1) 10,3 t 2,6 6- 21

5(100) 22,8 t 11,6 10 - 44 30 (85,7) 11,0 t 3,5 5- 21

5(100) 17,5 f 5,0 11 - 23 30 (85;7) 9,9 t 2,7 5- 20

Tabla 15: Grosor del miocardio en los segmentos basales del VI en diástole. M= media (mm), DS =
desviación estándar (mm). N° = número de casos. ^a^ MCH obstructiva vs MCH no obstructiva (P <
0,01).

Los segmentos más frecuentemente engrosados en las MCH obstructivas son el

basal septal, basal lateral y basal anterior. Los segmentos basales septal y lateral

eran hipertróficos en los 5 casos clasificados como MCH obstructivas. Existen

además, diferencias muy significativas (P < 0,01) entre el grosor de estos dos

segmentos en las MCH obstructivas y no obstructivas. Sin embargo, en sístole el
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grosor de los segmentos basales anterior y lateral era significativamente mayor (P

< 0,05) en los pacientes con MCH obstructivas que en las no obstructivas.

Segmentos basales Obstructiva [n = 5(12,5%)] No obstructiva [n = 35 (87,5%)]

Sístole N° (%) MS f DS Intervalo N° (%) MS ^ DS Intervalo

Anterior ^a^ 3(50,0) 26,8 ^ 5,1 16 - 41 32 (91,4) 16,4 t 0,6 11 - 26

Posterior 1(16,6) 20,1 f 2,1 15 - 26 34 (97,1) 15,4 f 2,9 11 - 23

Septal 5(100) 21,5 ^ 4,2 17 - 27 30 (85,7) 16,7 t 3,4 11 - 23

Lateral ^^^ 5(100) 19,3 f 2,9 14 - 28 30 (85,7) 15,3 t 0,4 10 - 23

Tabla 16: Grosor del miocardio en los segmentos basales del VI en sístole. M= media (mm), DS =
desviación estándar (mm). N° = número de casos. ^a^ Existen diferencias significativas en el grosor de
tos segmentos basales anterior y lateral entre las MCH obstructivas y no obstructivas (P < 0,05)

• Índice De Engrosamiento Sistólico

El índice de engrosamiento del miocardio durante la sístole en los segmentos

basales se presenta en la Tabla 17.

I. E. S.

Anterior

Lateral ^"^

Posterior ^a^

Septo ^a^

Segmentos basales < 15 mm Segmentos basales >_ 15 mm

N° M f DS Intervalo N° M f DS Intervalo

62 55,1 ^ 34,7 0/ 144,4 7 34,2 ^ 31,1 5,5 / 66,6

62 55,0 f 45,9 -16,6/200 7 -1,56 ^ 24,6 -31,4 / 27,7

65 49,1 f 35,1 -7,69 / 157 . 4 4,77 ^ 15,3 23,5 /-12,1

56 51,3 t 41,9 -20 / 152 13 12,4 f 11,9 -4,76 / 33,3

Tabla 17: Índice de engrosamiento sistólico en segmentos basales hipertróficos y no
hipertróficos. I. E. S. = índice de engrosamiento sistólico. M= media (%), DS = desviación
estándar (%). ^a^ Grupo I y II vs III (P < O,O l).
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E1 índice de engrosamiento sistólico fue menor en los segmentos hipertróficos

(media: 51,23 ^ 3 7,6%) que en los segmentos no hipertróficos (media: 12,49 ^

20,7%). Las diferencias entre lo ŝ grupos (grupos I y II vs grupo III) fueron

estadísticamente significativas en todos los segmentos (P < 0,01) excepto en la

pared basal anterior.

E1 índice de engrosamiento sistólico no se ha valorado en los segmentos apicales

porque en sístole, en muchos casos, se perdía el contraste de la cavidad

ventricular y no se podía delimitar con precisión el borde endocárdico.

• Frcrcción De Acortcrmiento Del Ventrículo Izquierdo

La fracción de acortamiento se calculó como la relación de la diferencia del

diámetro diastólico (DDVI) y sistólico (DSVI) con el diámetro diastólico

(DDVI): [(DDVI - DSVI) / DDVI ] x 100.

Los datos obtenidos de este cálculo en los tres grupos se presentan en la Tabla 18.

Fracción de acortamiento

Grupo I(n =12)

Grupo II (n =17)

Grupo III (n = 40)

RM

M t DS Intervalo

27, 33 ^ 2,19 13,33 - 38,29

33,90 f 3,68 11,53 - 66,66

27,35 t 1,86 10,23 - 51,59

Tabla 18: Fracción de acortamiento en los distintos grupos. M=
media (%), DS = desviación estándar (%).

No se objetivaron diferencias significativas en la fracción de acortamiento entre

los tres grupos de pacientes.
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• Vo lúmenes De i Ventrícu lo Izquierdo

Los valores medios de los volúmenes del VI calculados por el método área /

longitud y el método tridimensional se presentan en la Tabla 19.

Volúmenes VI

Grupo I(n = 12)

Grupo II (n = 17)

Grupo III (n = 40)

Final Diástole (M t DS) Final Sístole (M t DS)

A/ L TR A/ L TR

113,5 ^ 34,7 107,1 ^ 39,5 26,5 ^ 14,1 62,9 ^ 26,6

122,8 ^ 37,5 117,1 ^ 32,4 25,7 ^ 10,3 43,9 ^ 20,1

105,5 t 28,3 105,7 ^ 25,5 29,4 f 15,2 35,9 ^ 14,7

Tabla 19: A/ L= Área / Longitud. TR = Tridimensional. M= media (ml). DS = desviación

estándar (ml).

No hay diferencias significativas entre los tres grupos de pacientes ni entre los

grupos de pacientes con MCH apical (n = 25) y MCH no apical (n = 15) en los

volumenes al final de la diástole y al final de la sístole calculados por ambos
r

métodos ni se detectó ninguna relación significativa entre el volumen del VI al

final de la diástole y el diámetro diastólico de la AI en los pacientes que tenían

agrandamiento de la AI.

La media de los valores del volumen al final de la sístole obtenida por el método

tridimensional es superior a la media de los valores obtenidos por el método área

/ longitud y la correlación entre ellos no es buena (P > 0,05). La correlación entre

los cálculos de los volúmenes del VI al final de la diástole obtenidos por los

métodos tridimensional y área / longitud es buena (P < 0,05).
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La correlación entre los cálculos de los volúmenes al final de la diástole y al final

de la sístole obtenidos por el método tridimensional por el mismo observador con

un intervalo de 6 meses fue muy buena (r = 0,955; P< 0,01).

• Fracción De Eyecciór^ Gasto Cardíaco Y Vo tumen

Latido

En la Tabla 20 se presentan los valores de la fracción de eyección obtenidos por

los métodos área / longitud y tridimensional.

Fracción de eyección

Grupo I(n = 12)

Grupo II (n =17)

Grupo III (n = 40)

Área / Longitud Tridimensional

M f DS Intervalo M f DS Intervalo

71,97 t 19,7 15,4 - 94,0 ^ 52,59 ^ 11,1 30 - 68

72,54 t 10,0 41,7 - 92,2 63,59 ^ 11,6 36 - 83

77,63 f 10,6 57,8 - 97,1 65,93 t 9,41 40 - 81

Tabla 20: Fracción de eyección obtenida por los métodos área / longitud y tridimensional.
M= media (%), DS = desviación estándar (%). No había diferencias significativas en los
valores obtenidos entre los tres grupos de pacientes.

En el grupo III (pacientes con MCH confirmada por RM), los valores de la

fracción de eyección obtenidos por ambos métodos son ligeramente superiores al

resto de los grupos, aunque las diferencias no son estadísticamente significativas.

Tampoco existen diferencias significativas entre los valores de la fracción de

eyección en el grupo de pacientes con MCH apicales (n = 25) y MCH no apicales

(n = 15).
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La media de los valores de la fracción de eyección obtenida por el método

tridimensional es ligeramente inferior a la media de los valores obtenidos por el

método área / longitud y la correlación entre ellos no es buena (P > 0,05).

La correlación entre los cálculos de la fracción de eyección obtenidos por el

método tridimensional y por el mismo observador con un intervalo de 6 meses

fue muy buena (r = 0,919; P< 0,01).

La Tabla 21 muestra los valores de la fracción de eyección obtenidos por ECO.

La correlación entre los valores de la fracción de eyección obtenida en RM

mediante el método área / longitud y los valores de la fracción de eyección

obtenidos en ECO es buena (P < 0,05) (Figura 38 a). Sin embargo, la correlación

entre los valores obtenidos por el método tridimensional y la ECO no es buena (P

> 0,05) (Figura 38 b). _

Fracción de eyección

Grupo II (n = 17)

Grupo III (n = 40)

ECO

M f DS Intervalo

68,93 t 5,9 58 - 78

66,67 ^ 9,5 31 - 88

Tabla 21: Fracción de eyección obtenida por ECO. M= media

(%). DS = desviación estándar (%).
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Figura 38 (a, b): Correlación entre los valores de la fracción de eyección obtenidos en RM
me^diante el método área / longitud (a) y tridimensional (b) y los valores obtenidos en ECO.
(a) P< 0.05 y(b) P> O,OS.

En la Tabla 22 se presentan los valores medios del gasto cardiaco y volumen

latido obtenidos en RM mediante el método tridimensional.

RM Volumen latido Gasto cardiaco

Método tridi^mensional M± DS Intervalo M± DS Intervalo

Grupo I(n = 12) 63,0 ± 2b,3 24 - 121 4,08 ± 1,6 1,4 - 7,2

Grupo II (n = 17) 72,1 ± 20,1 40 - 11 1 4,69 ± 1,4 2,7 - 8,3

Grupo III (n = 40) 69,0 ± 20,4 29 - 122 4,05 ± l, l l,3 - f,9

Tabla 22: Volumen latido (ml) y gasto cardiaco (1 / min) calculados por el método
tridimensional. M= media (%). DS = desviación estándar (%).

No existen diferencias significativas en los valores del volumen latido y gasto

cardiaco entre los tres grupos de pacientes ni entre el grupo de pacientes con

MCH apical (n = 25) y MCH no apical (n = l5). La correlación de estos valores
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(volumen latido, r= 0,772 y gasto cardiaco, r= 0,93b) calculados por el mismo

observador con un intervalo de 6 meses es muy buena (P < 0,01).

N

INTENSIDAD DE SENAL

En la valoración cualitativa, no aprecié ninguna diferencia en la intensidad de

señal en las áreas hipertróficas con respecto a las áreas del miocardio con grosor

normal, ni observé heterogeneidades en las zonas hipertróficas en ninguna de las

secuencias empleadas.

Ni en las secuencias SE - T 1 ni EG se encontraron diferencias significativas en

las relaciones miocardio / grasa subcutánea o miocardio / músculo - esquelético

entre los sujetos de los tres grupos (Tabla 23).

SE -T1

M/ G. S.

M/M. E

Grupo I(n = 12) Grupo II (n = 17) Grupo III (n = 40)

Septo P. P Septo P. P Septo P. P

0,48 ± 0,09 0,44 ± 0,09 0,46 ± 0,10 0,45 ± 0,11 0,53 ± 0,23 0,52 ± 0,21

1,26±0,21 1,16±0,02 1,17±0,16 1,12±0,19 1,20±0,17 1,21 ±0,25

EG Septo P. P Septo P. P Septo P. P

M/ G. S. 0,79 ± 0,06 0,82 ± 0,92 0,85 ± 0,09 0,84 ± 0,97 0,77 ± 0,13 0,77 ± 0,15

M/M.E 1,12±0,12 1,16±0,16 1,25±0,22 1,23±0,18 1,21±0,14 1,20±0,17

Tabla 23: Relación (media ± desviación estándar) entre la intensidad de señal del miocardio y la ^ asa
subcutánea y el músculo - esquelético en los tres grupos de pacientes. I. S. = intensidad de señal [(ms) _
milisegundos)]. P. P. = pared posterior. M/ G. S. = miocardio / b asa subcutánea. M/ M. E. _

miocardio / músculo - esquelético.
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TIEMPO NECESARIO PARA CADA ESTUDIO

El tieinpo de exploración oscilaba entre 3 y 6 ininutos en cada secuencia, según la

frecuencia cardíaca. Las ŝecuencias SE potenciadas en T 1 requirieron una media

de 15 a 20 minutos y las secuencias EC^ también de 15 a 20 minutos. Así, el

tiempo medio de exploración de cada paciente fue de 3 0 a 45 minutos.

El postprocesado de las imágenes para obtener todos los datos registrados en este

trabaj o fue de aproximadamente 15 a 20 minutos.

Así pues, el tiempo medio empleado en los estudios, desde la entrevista

preliminar realizada a cada paciente ha ŝta la elaboración de todos los datos, no

supera los 60 minutos por paciente.
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V.- Discusión

Copítu/o V.• D/SCUS/ÓN

ANÁLISIS MORFÓLOCICO; 145-167

• Mincardio Del VI;147-159

* Rcprodiwihilidad Ik; I,as Utcdida^;l47-1^19

* Suhtipos Y f)islrihuciC^n Dc f,a MCH; I d9- I 5S

* Cc^rrclación C'cm F^.('O; 155-IS8

• Miocardin Del VD; 1.59, I b0

• Tamaño De Cavidades: 160-162

k Aurícula I^yuicrda; I(^O. I f I

^ Vcnlrículo i^yuierdc^; I(^ I, 1 h2

• Masa Mioccírdica Del Vl; 161-167

ANÁLISIS FLINC'IONAL; 167-180

• Valvulopatía Mitral; 167- /h9

* lnsuficicncia Milral; 167. IfiR

* Movimicnlo Sisthlica Anlcri^r 1)c I,a Valva Mi^ral;
I (^9

• Ohstrucción Al Tracto De Salida Del VI; /70-174

• Índiee De Engrosamiento Sistólico Y Fraeeión De
Ac,ortamiento; 174- I76

• Vnlumenes Del Vl, Fracción De Eyección, Gasto
Cardíaco, Volumen Latido; 176-179

INTENSIDAD DE SEÑAI,; 179-183

La MCH es una enfcrmedad primaria del miacardio caracterizada por un

engr(^samient^ del mi(^cardi(^ sin dilatación de la cavidad ventricular, que

puede presentarse con una ^ran variedad de datos clínic^s y morf^ló^ico^

(KO). Se i^a demostrado recientemente que existen alteraciones genéticas y

trast(^rnos dc las protcínas del sarcómer^ en la MCH y se cree que la.

hipertr^fia del mi^cardi^ puede, de hecho, ser una repuesta compensad^ra a

una contracción ineficiente. Tamhién ^e ha demo^trado que puede haber

MCH sin hipertrofia y que las alteraciones histológicas no son específicas y

además se distribuyen de forma aleatoria por distintas áreas del miocardio

(9h), de m^do que la bi^psia endomiocárdica puede incluso ser normal si la

muestra se t^ma en áreas no afectadas.
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Desde el punto de vista clinico, se acepta en la actualidad que la forma de

presentación clínica y el pronóstico de cada paciente en particular depende

fundamentalmente de (158):

^ Existencia y grado de hipertrofia simétrica o asimétrica del VI, con o sin

hipertrofia del ventrículo derecho.

^ Disfunción de la válvula mitral y obstrucción al tracto de salida del VI.

^ Anomalías en la relajación y llenado del ventrículo y anomalías de la

contracción. ^

^ Trastornos del ritmo.

^ Isquemia miocárdica.

El diagnóstico clínico de la MCH y el seguimiento de pacientes

diagnosticados de MCH tiene como objetivo evaluar cada uno de estos

puntos para establecer el tratamiento y pronóstico más adecuado en cada

paciente (102-104). Desde la aparición de la ECO, la asociación de datos

clínicos, electrocardiográficos, alteraciones morfológicas y funcionales

detectadas en la ECO son la base del diagnóstico y manejo de estos

pacientes en la práctica diaria. Sin embargo, la ECO tiene limitaciones que

impiden que sea la técnica de referencia en todos los casos de sospecha de

MCH. En los últimos años, la RM ha demostrado ser de gran utilidad en el

estudio de las características morfológicas y de algunas de las alteraciones

funcionales de la MCH.
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ANÁLISIS MORFOLÓGICO

• Miocardio Del Ventrícuto lzquierdo

^ Reproducibilidad De Las Medidas

Se acepta que la RM es una técnica inuy útil pára evaluar el grosor de la

pared ventricular en la MCH, debido a su capacidad multiplanar y a la no

existencia de lilnitaciones de ventana (44, 46-48). Se ha deinostrado que la

RM pennite identificar la extensión, severidad y distribución de la

hipertrofia del miocardio, y detenninar todas las formas focales de MCH,

incluida la MCH apical (44, 46,131,159). La utilización en la RM de planos

angulados estrictamente ortogonales al corazón ha permitido medir con

seguridad el grosor del miocardio desde la base hasta el ápex del VI (6, 44)

y así, se han identificado varios subtipos de MCH y se ha demostrado que

existen casos de MCH apical sin la típica configuración en "as de picas"

descrita iniciallnente en la ventriculografía (133).

En este trabaj o se han obtenido en todos los casos imágenes en plano ej e

corto y eje largo, perpendiculares a las paredes del VI, con objeto de poder

inedir todos los seglnentos del iniocardio y evaluar así la extensión y

severidad de la MCH. Publicaciones previas han demostrado que estos

planos son de elección para inedir el grosor del iniocardio con alta fiabilidad

(48). A pesar de que en la literatura, la RM se reconoce coino una técnica

obj etiva para valorar el gradó, extensión y distribución de la hipertrofia del

iniocardio, en este trabajo se han obtenido por dos observadores en todos los
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casos, inedidas del grosor del iniocardio de forma independiente sin conocer

el resultado de la ECO, con obj eto de evaluar la variabilidad interobservador

en esta serie. La correlación interobservador ha sido excelente en las

medidas de todos los segmentos, tanto en los basales como en los apicales

(0,99 > r> 0,95; P< 0,001), siendo el seginento con una con elación

ligeramente inenor (r = 0,95), pero también excelente, el segmento basal

lateral. Esta excelente correlación interobservador reflej a la obj etividad de

las inedidas obtenidas por RM, que permitió basar los diagnósticos siempre

en el criterio obj etivo de grosor del miocardio >_ 15 mm y no fue necesario

recurrir a la valoración de la impresión subjetiva del explorador. Esta

objetividad en la RM es una característica fundalnental cuando se la

coinpara con otras técnicas de iinagen no invasivas coino la ECO cuya

subjetividad, liinitaciones dependientes del explorador o del hábito corporal

del paciente y variabilidad interobservador son bien conocidas (23, 61).

A partir de las inedidas del grosor del iniocardio en los 4 segmentos basales

y los 5 seginentos apicales, ainbos observadores coincidieron en el

diagnóstico final de 40 MCH y 17 sospechas de MCH no confirmadas por

RM. La diferencia entre las inedidas de los seglnentos por los 2

observadores oscilaba entre 0,20 y 1,05 mm. La valóración de la exten ŝión y

distribución de la hipertrofia coincidía en todos los casos, excepto en 2. Un

observador diagnosticó a un paciente de MCH apical asimétrica al detectar

hipertrofia del ápex puro y del seginento apical lateral, inientras que para el

otro observador la hipertrofia sólo afectaba al ápex puro y, por tanto, la

clasificó coino MCH apical pura.
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^ Subtipos Y Distribución De La Miocardiopatía Hipertrófica

De los 40 pacientes diagnosticados de 1V1CH, 25 (62,5%) eran de

predominio apical, 12 (30%) eran basales y apicales, 2(5%) tenían.

af.ectación dif.usa y sólo uno (2,5%) de los pacientes tenía MCH septal con

pared libre de grosor normal.

La distribución de la hipertrofia era asimétrica en 28 (70%) casos, afectando

a segn^entos no contiguos del miocardio, con áreas de grosor nor^nal entré

ellos, o con diferencias i^narcadas en el grosor del miocardio de segmentos

contiguos. En 10 (25%) casos, la hipertrofia era apical pura y sólo en 2(5%)

la distribución era siinétrica. La inayoría de los pacientes (65%) tenían más

de un segmento engrosado y sólo en el grupo de pacientes con MCH apical ^

existía algún seglnento afectado de forina aislada.

Basándose en el análisis ecocardiográfico de gran núinero de pacientes, la

i^ayoría de los autores coinciden en que la distribución inás frecuente de la

MCH es la asimétr.ica (95%) y que la extensión de la hipertrofia es muy

variable. En la inayoría de los pacientes (55%), la extensión de la hipertrofia

afecta tanto al septo basal co.mo al resto de los seginentos de la pared basal

libre (48, 80). Más raramente, la hipertrof a afecta a un sólo segmento, o

incluso a los segmentos más apicales del VI (88).

En el grupo de pacientes con 1VICH no apical (n = 15), el septo era el

segmento que presentaba hipertrof a con inayor frecuencia (n = 13; 41,9%)

y el de mayor grosor (1. 3,94 ^ 6,79 mm), mientras que el segmento anterior

fue el que con inenor frecuencia estaba hipertrofiado (n = 4; 12,9%). En
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ninguno de los pacientes de este grupo, existía hipertrofia de un sólo

seginento de forma aislada. Nuestros resultados son concordantes con

publicaciones previas en las que el segmento que suele estar más

hipertrófco y que se engruesa con mayor frecuencia es el septo (95%),

generalinente asociado a hipertrofia de otros seginentos de la pared

anterolateral libre (55%). Sin embargo, en nuestra serie, el seginento

anterior era el que con menor f.recuencia presentaba hipertrofia, mientras

que en publicaciones previas, es el seginento basal posterior el que suele

afectarse con menor frecuencia (23).

La miocardiopatía hipertrófica apical, considerada el subtipo inás raro de

MCH, se caracteriza por una hipertrofia desproporcionada de las regiones

apicales del VI con los segmentos basales de grosor normal (81, 88 - 91).

Sakamoto et al describen por primera vez este subtipo de MCI-I en Japón en

1.976, típicainente asociada a una configuración en "as de picas" del VI en la

ventriculografía y a una característica inversión de la onda T, con ondas T

gigantes o profundas en el ECG. Mientras que en las publicaciones

orientales la MCH apical representa el 25% de las MCH (88), en las series

occidentales la frecuencia oscila entre 2- 3% y 14% y no siempre está

asociada a inversión de ondas T gigantes en el electrocardiogralna (89-91).

En nuestra serie, en la que todos los pacientes eran de ascendencia Europea,

la incidencia de MCH apicales es especialmente ^lamativa (n = 25; 62,5%).

Es probable que la prevalencia de MCH apical en occidente sea mayor de lo

descrito previamente y que la infravaloración se debiese a limitaciones de

las técnicas inicialinente utilizadas para su diagnóstico. La ventriculografía

puede ser nonnal en pacientes con grados leves y moderados de hipertrofia
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en los que aún no se ha producido deformidad de la cavidad ventricular o en

los casos en los que el engrosamiento se produce en las paredes no visibles

para ésta técnica. La ECO tiene limitaciones en muchos casos para ver de

forina adecuada las regiones apicales y es frecuente que no se consiga ver la

región apical en plano eje corto que es el único plano en el que se pueden

medir todos los segmentos de la pared ventricular (87). En los casos en los

que es posible ver la región apical en ECO en plano cuatro cámaras o eje

largo de VI, la valoración subjetiva de un ecografista experto permite

identificar MCH pero con frecuencia no se puede cuantificar objetivamente

el grosor del miocardio en los 360° de la circunferencia ventricular.

Adeinás, si la ECO sólo perinite ver la región apical en eje largo o cuatro

cá^naras, en las que se pueden analizar bien las paredes septal y posterior,

pero que inuestran peor las paredes anterior y lateral, la existencia de

hipertrofia que afecte de fonna segmentaria a estos segmentos puede no ser

anal.izada de fonna adecuada por la ECO.

Aunque las imágenes de RM obtenidas en plano eje corto, en la región

apical, no han sido tan nítidas como en los segmentos basales, debido a que

la cavidad ventricular de la región apical, en pacientes con MCH de

predominio apical, llega incluso a obliterarse casi completainente y, en

consecuencia, el contraste entre la hiperintensidad del flujo intraventricular

y la señal del miocardio disminuyé. A pesar de el.lo, se ha podido def.inir el

borde interno del miocardio y inedir en esta serie, los segmentos apicales -

septal, lateral, anteYior y posterior - de la pared del VI analizando las

secuencias de cine - RM en movimiento y observando las áreas con cambios

de intensidad de señal durante el ciclo cardíaco, secundarias al movimiento

del flujo sanguíneo dentro de la cavidad ventricular que contrastaban con la
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intensidad de señal intermedia del iniocardio. Así pues, aunque la

delimitación del borde endocárdico en la región apical es una limitación en

algunos casos, en la práctica no impide el análisis del grosor miocárdico.

Además, es importante tener en cuenta que nuevos avances técnicos en

equipos actuales con iinágenes más rápidas y la incorporación del uso de

inyección IV de contrastes permiten ya en la actualidad aulnentar la

intensidad del flujo ventricular y consiguientemente aumentar el contraste

del borde endocárdico. La valoración de la región apical del VI debe no sólo

analizar las cuatro paredes septal, lateral, anterior y posterior visibles en el

plano eje corto sino que debe también evaluar la punta - ápex puro - dél VI

en plano cuatro cámaras o eje largo del VI.

En el grupo de pacientes con MCH apical (n =25) de nuestra serie, los

segmentos afectados con mayor frecuencia fueron el ápex puro (n =21) y el

segmento apical septal (n = 13). La inayoría de los pacientes presentaba una

distribución asiinétrica (60%) con más de un seginento hipertrófico y, a

diferencia de lo que ocurría en el grupo de pacientes con MCH no apical, 14

pacientes presentaban afectación aislada de algún seginento [ápex puro (n =

10), apical lateral (n = 3) y apical septal (n =1)]. Los seginentos que

presentaban una mayor hipertrofia eran el ápex puro (19,83 ^ 6,80 min) y el

apical lateral (16,99 ^ 6,71 mm).

Dif.erentes planos obtenidos con las técnicas de imagen permiten analizar

diversos segmentos de la pared de VI. Así, en el plano eje largo horizontal,

perpendicular al septo interventricular, sólo se puede ver la pared septal y la

pared lateral del VI y el ápex puro, de inodo que si estas paredes son

norinales y la hipertrofia afecta a las paredes anterior y/o posterior las
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imágenes en eje largo horizontal serán nonnales. El plano eje largo coronal

de VI, paralelo al septo interventricular, permite ver, además del ápex puro,

la pared anterior y posterior del ventrículo; este plano es superponible al de

la ventriculografía en proyección oblicua anterior izyuierda y en esta

proyección, cuando están engrosadas la pared anterior y/o posterior,

podre^nos ver la clásica configuración en "as de picas" descrita en este

subtipo de MCH. Sin e.mbargo, si la hipertrofia del miocardio se encuentra

localizada en las paredes septal o lateral, las iinágenes obtenidas en este

plano podrían ser normales.

A diferencia de lo clue se ha descrito en las MCH apicales en pacientes

orientales, sólo 6(24%) de nuestros pacientes presentaban engrosamiento

siinultáneo de los segmentos anterior y posterior con la clásica

conf.iguración en "as de picas". Este resultado es concordante con los

hallazgos descritos en las MCH apicales en pacientes occidentales (89, 91,

160). Recienteinente, debido a la capacidad de la RM para delinear el

iniocardio en plano eje corto, se han identificado otros subtipos de MCH

apical en pacientes j aponeses, incluyendo un nuevo subtipo caracterizado

por 1lipertrofia de segmentos apicales no asociada a inversión de ondas T

gigantes ni a la característica configuración en "as de picas" descrita

previamente (133). Este subtipo de MCH apical es sil^nilar a las MCH

apicales descritas en pacientes occidentales y a la mayoría de los pacientes

de nuestra serie.

La realización sistemática de imágenes en plano eje largo de VI o en plano

cuatro cámaras ha permitido confirmar la sospecha ecográfica de MCH

apical pura en 1.0 pacientes. En estos 10 casos, en las imágenes en los cortes
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más apicales del plano eje corto (en el que aún se ident.ificaba cavidad

ventricula.r), el miocardio tenía un grosor normal, mientras que al obtener

ilnágenes en eje largo o cuatro cámaras se podía apreciar engrosamiento

^niocárdico al inedir perpendicularmente desde la cavidad endocárdica hasta

el vértice epicárdico del VI. .Los hallazgos en RM de éste subtipo de MCH

apical sólo se han descrito previamente en la literatura en 5 de nuestros

pacientes (161) y en 3 casos publicados por Gaudio et al (159).

En esta serie se ha observado una gran variabilidad en la distribución de la

hipertrofia apical con pacientes que presentaban engrosainientos de los

segmentos anterior y posterior e imagen en "as de picas", como se describe

en las publicaciones iniciales de MCH apical, con engrosamiento de

segmentos apicales sin morfología en "as de picas" y con engrosamiento del

ápex puro. Probableinente los diversos subtipos de MCH apical representen

la ^nisma entidad con diferentes grados de afectación de una u otra pared del

VI y pos.ible^nente las diferencias inorfológicas y en ECG descritas

inicialinente derivan de las dificultades de la ventriculografía y de la ECO

para analizar todos los seginentos de la región apical del ventrículo

izquierdo.

La desigual incidencia de MCH apica.l encontrada por los diferentes autores,

y en los distintos países, puede explicarse en parte, por la diferente

metodología en el estudio de los pacientes, ya que para estudiar los 5

segmentos apicales es necesario obtener iinágenes en planos eje corto y eje

largo del VI o plano cuatro cámaras. Posiblemente el estudio sistemático d.e

la región apical con ECO y la confirmación con RM en plano eje corto, eje

largo horizontal y coronal (similar a la ventriculografia) revele una Inayor
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incidencia y una forma de presentación más variable de MCH apicales. Sin

embargo, puede que otros factores genéticos o raciales influyan en su

prevalencia y forma de presentación.

^ Correlación Con Ecocardiografía

3 Co.rrelación Del Grosor Del Miocardio Del VI Por RM Y Por

ECO

En el g^upo III (sospecha de MCH confirmada por RM), la correlación

entre las medidas del grosor del miocardio en el segmento basal septal por

RM y por ECO fue ^nuy buena en diástole (P < 0,01) y buena en sístole (P <

0,05). Las inedidas obtenidas por RM eran algo inferiores a las obtenidas

por ECO con una diferencia entre ambas que oscilaba entre -0,96 y 2,32 mm

en diástole y-0,99 y.3,45 mm en sístole. La correlación entre las medidas de

la RM y la ECO a nivel del ápex puro en diástole era buena (P < 0,05 )

aun9ue peor que en el segmento basal septal en diástole. Sin embargo, la

correlación no era buena para el grosor diastólico y sistólico del miocardio

en el segmento basal posterior (P > 0,05), aunque la diferencia entre ambas

era de -1,3 5 y 1,29 mm en diástole y de -1,15 y 3,94 mm en sístole.

Nuestros resultados son concordantes con las escasas publicaciones previas

que analizan la correlación entre el grosor del miocardio del VI medido por

RM y por ECO. Friedman et al (45) en un trabajo realizado a voluntarios

sanos encontraron que existía una mejor correlación entre las medidas

obtenidas por RM y por ECO en el septo que en la pared posterior; adelnás,
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exiŝtía una inejor correlación entre las medidas obtenidas por ambas

técnicas en diástole que entre las obtenidas en sístole. Sardanelli et al (47)

coinpararon las medidas del grosor del miocardio en los segmentos basales

por RM y por ECO en 23 pacientes con MCH y observaron una buena

correlación en la pared basal septal y peor correlación en el segmento basal

posterior, con unas dif.erencias que oscilaban entre -2 y 3 inin a nivel del

septo y entre -0,8 y 13,3 mm en la pared posterior.

En el grupo II (pacientes con sospecha de MCH no confirmada por RM), la

correlación entre las inedidas obtenidas por RM y por ECO en los

seginentos basales septal y posterior en diástole y sístole y apical puro en

diástole fue mala (P > 0,05). La media de los valores obtenidos por ECO era

superior a los obtenidos por RM con diferencias entre ainbas técnicas que

oscilaba de 1,42 mm (basal septal) y 16,2 mm (ápex puro) en diástole y de -

1, .l 5(basal posterior) y 8,94 inin (basal septal) en sístole. .

Inicialinente se había descrito en la literatura que las diferencias entre las

inedidas obtenidas por RM y por ECO se producían a expensas dé una

sobrevaloración del grosor del miocardio por RM, atribuible a una inala

delilnitación del borde endocárdico (162). Sin e^nbargo, ese proble^na que

se debía al desarrollo técnico de los priineros equipos de RM, no existe en la

actualidad. Los equipos actualinente utilizados para realizar estudios de RM

cardíaca periniten ver con nitidez el borde endocárdico. Por el contrario, la

ECO tiene en ocasiones dificultades para deliinitar con precisión el borde

endocárdico por la proximidad del aparato valvular y de las cuerdas

tendinosas. Adeinás, la incidencia en la que se ve el corazón con ECO está

sometida en ocasiones a las limitaciones de ventana derivadas de la

t^6



V.- Discusión

morfología de la caja torácica del paciente y con frecuencia obliga a inclinar

el transductor de tal modo que, para poder ver bien las estructuras cardíacas,

la incidencia del haz de ultrasonidos no es estrictamente perpendicular a la

pared y, los planos así obtenidos, ligeramente oblicuos, detectarán unas

medidas mayores del grosor de la pared que las inedidas obtenidas

completamente perpendiculares (163). Se ha descrito, en la literatura

ecográfica, que la sobrevaloración de la ECO en las medidas de la pared

libre del VI puede alcanzar los 2 a 5 mm (23).

En éste de grupo de pacientes, los valores del grosor del miocardio

obtenidos por RM eran ligeramente superiores a los valores obtenidos en el

grupo de voluntarios sanos, aunque las diferencias no eran estadísticainente

significativas. El hecho de que los valores medios del grosor del miocardio

fueran superiores a los valores medios en el grupo de referenci^a, unido a la

sobrevaloración en ECO, explica por qué pacientes que en el estudio de

ECO tenían sospecha de MCH fueron diagnosticados como normales por

RM.

Así, en este estudio prospectivo de RM en el que se incluyeron todos los

pacientes con grosor de miocardio en los límites superiores de la normalidad

y pacientes con algún criterio de sospecha MCH y ventana acústica limitada

en el ECO, la RM sirvió para descartar MCH en 17 de los 5 7 pacientes

estudiados.

Una limitación de este trabajo es que no existe la posibilidad de asegurar

cual de las lnedidas, las obtenidás por ECO o las obtenidas por RM es la

más exacta ya que no existe forina de comprobar el grosor telediastólico del
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miocardio in vivo. Aunque no se puede aseverar cual de las técnicas permite

obtener la inedida del grosor del miocardio más exacta, creo que el hecho de

que la peor correlación entre las medidas se produzca en la pared posterior

sugiere que las diferencias son debidas a liinitaciones de la ECO que en este

seginento tiene mayores liinitaciones para definir el borde endocárdico,

mientras que con la RM las medidas de todos los segmentos están sometidas

a la misma exactitud o al mismo índice de error. ^

En la literatura de RM siempre se ha incidido en la aportación de esta

técnica para confinnar la sospecha de MCH, o incluso en la capacidad de la

RM para detectar segmentos engrosados en áreas no vistas por ECO (47),

sin embargo, no se ha destacado el papel de la RM para descartar MCH en

paciéntes con síntomas inespecíficos, ECG sugestivo de crecimiento de VI y

ECO en los límites superiores de la nor^nalidad. Creo que de este trabajo

prospectivo sobre una serie amplia de pacientes con sospecha de MCH, se

^ deduce que una aportación fundamental de la RM no es sólo ver mejor que

la ECO los seginentos engrosados sino descartar la existencia de hipertrofia

en pacientes con sospecha de MCH.

• Miocard io De l Ventricu lo Derecho

Estudios histológicos, ecocardiográf cos y con RM demuestran que el

grosor de la pared libre del ventrículo derecho en sujetos norinales oscila

entre 2 y 5 mm y que un grosor mayor de 5 mm debe considerarse

hipertróf co (138, 164).
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En la MCH, el miocardio del VD también puede ser hipertrófico, aunque en

menor grado y con menor frecuencia que el miocardio del VI. La frecuencia

de engrosamiento de la pared libre del VD en pacientes con MCH varía

según las series, entre 44% y 70% y en todos suele existir una hipertrofia

más severa del VI con mayor frecuencia de arritmia supraventricular y de

taquicardias ventriculares (13 6, 13 7). Suzuki et al (13 8) en un estudio con

RM en sujetos normales, pacientes con hipertensión pulmonar y pacientes

con MCH demuestran que el grosor de la pared libre del ventrículo derecho

en pacientes con MCH severa es significativamente mayor que en sujetos

normales, pero raramente excede los 8 inm. Posteriormente Fattori et al

(136) deinuestran que todos los pacientes con MCH y engrosainiento de la

pared libre del VD, tenían un grosor de la pared posterior del VI y un

diáinetro de aurícula izquierda mayor que el resto de los pacientes. Se ha

deinostrado adeinás, que la hipertrofia de la pared libre del VD cursa con

disfunción diastólica de dicho ventrículo (141).

En este estudio, el lniocardio del VD era hipertrófico tan sólo en 2(5%)

pacientes, en los que inedía 7,3 y 7,5 in.m respectivainente; uno de los casos

era un paciente con MCH difusa y el otro pacientes tenía MCH de

predominio apical y el engrosamiento del ventrículo derecho estaba

afectando también a la parte inás distal del ventrículo derecho.

Probablemente, la escasa incidencia de hipertrofia del iniocardio del VD en

este estudio, se debe a que pocos de nuestros pacientes tenían una

hipertrofia severa del miocardio del VI y a la baj a frecuencia de MCH con

afectación difusa (2,5%).
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• Tamaño De Cavidades Izquierdas

^ Aurícula Izquierda

El agrandamiento de la AI en pacientes con MCH se ha descrito asociado a

corazones severamente hipertrofiados (44) y a insuficiencia mitral (47). Las

alteraciones en la relaj ación y distensibilidad del ventrículo izquierdo en la

MCH, con prolongación de la fase de llenado precoz del ventrículo, cursa

con un incremento compensatorio de la contribución de la sístole auricular

para el llenado ventricular (80). Así, en la MCH se produce un incremento

de tamaño y de la presión auricular debido a la disfunción diastólica

ventricular con o sin insuficiencia initral (165). J^.rvinen et al (149)

analizando las curvas tiempo - volumen de la AI en las diferentes fases del

ciclo cardíaco, deinostraron que existía una disininución de los cambios

cíclicos volumétricos de la AI en pacientes con MCH. Adeinás, detectaron

en estos pacientes un agrandainiento del tamaño y de los volúmenes de la

AI.

En este trabaj ó, los diámetros anteroposterior y transversal de la ^AI eran

inayores en el grupo de pacientes con MCH (grupo III) que en el grupo de

pacientes normales (sospecha de MCH no confinnada por RM y voluntarios

sanos). Adeinás, los diámetros de la AI eran mayores en los pacientes que

tenían insuficiericia mitral asociada. La correlación entre las inedidas del

diámetro anteroposterior de la AI por RM y por ECO fue excelente.

Sería interesante poder analizar ĉoñ RM si existe alguna relación entre el

grado de agrandamiento de la AI y la disfunción diastólica del VI y en
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concreto con la prolongación del tiempo de llenado precoz del VI, sin

embargo, no ha sido posible en este trabajo analizar esta relación porque en

nuestro equipo no están disponibles técnicas de codificación con la

velocidad del flujo que perlnitan realizar este análisis. Los únicos

paráinetros diastólicos que se han podido analizar - los volútnenes

telediastólicos del VI - no estaban alterados en ninguno de los pacientes de

esta serie y no se ha observado ninguna relación entre el tamaño de la AI y

los volúmenes del VI.

^ Ventrículo Izquierdo

El creciiniento del miocardio en la MCH se produce hacia el interior de la

cavidad ventricular izquierda por lo que dependiendo de la severidad y

extensión de la hipertrofia, el tamaño de la cavidad del VI en pacientes con

MCH puede ser normal o estar disminuido (98).

No hemos detectado diferencias significativas en los diámetros diastólico y

sistólico del VI entre el grupo de pacientes con MCH y los otros dos grupos

(voluntarios sanos y sospecha no confirmada por RM). Estos resultados no

son sorprendentes teniendo en cuenta que en ésta serie, la mayoría de las

MCH eran focales (n = 26, 65%) y que la hipertrofia no era muy severa.

La correlación entre las medidas del diámetro diastólico del VI obtenidas

por ambas técnicas (RM y ECO) en los dos grupos de pacientes (grupos II y

III) era buena. En el grupo III, la correlación entre las medidas del diámetro

sistólico por RM y ECO era buena. Sin embargo, Ia variabilidad en las

medidas del diáinetro sistólico era significativa en el grupo de pacientes con
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sospecha de MCH no confirmada por RM. Estos resultados concuerdan con

la peor correlación en éste grupo de pacientes entre las medidas de RM y de

ECO.- ^.

• Masa Miocárdica De t Ventrícu lo lzquierdo

E1 engrosainiento del miocardio es, además del marcador anatómico

macroscópico de la MCH, uno de los principales factoreŝ detenninantes de

la fonna de presentación y evolución clínica de ésta entidad. La

cuantificación de la masa miocárdica es probablemente un parámetro inucho

inás útil que la simple inedida lineal de los seginentos hipertróficos en el

diagnóstico y seguimiento de éstos pacientes (23, 80).

Diferentes técnicas de imagen como la ECO, la ventriculografía, la

tomografía coinputarizada y la gammagrafía isotópica, han demostrado su

exactitud y^ reproducibilidad en el cálculo de la inasa del VI en corazones

nonnales (166). La ECO pennite obtener valores muy precisos de la masa

iniocárdica cuando esta se calcula a partir de múltiples cortes en plano ej e

corto del VI y se calcula la inasa por el método tridimensional. Sin einbargo,

es difícil en la práctica clínica, en la inayoría de los enfermos, obtener cortes

de todo el VI en planos estrictamente paralelos unos a otros (58). De modo

que en la práctica ecocardiográfica, lo habitual es obtener la masa á partir de

fónnulas inatemáticas ^que asuinen una configuración elíptica del corazón.

Todos los estudios de correlación entre los cálculos de la masa obtenidos

por medio de fónnulas que asumen la fonna elíptica del VI y por el inétodo

tridimensional coinciden en afirmar que existe una buena correlación entre
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ambos inétodos cuando se mantiene la forma elíptica del . VI y cuando el

grosor de la pared del VI es hoinogéneo (167) Se afirma, por el contrario,

que en circunstancias clínicas con gran deformidad del VI o con

engrosamientos focales de la pared de VI - como ocurre en la MCH - los

resultados del cálculo de la inasa del VI por ambos métodos son muy

variables y que en esos casos el método tridimensional, aunque más

laborioso, es más fiable (168). Además, los cálculos derivados de la

asunción de fórmulas geométricas tienden a magnificar los errores en las

inedidas (ya que cualquier error se inultiplica o eleva al cubo a1 aplicar 1a

fórmula inateinática que asume una forma del VI), por lo que las medidas

directas eliminan la variabilidad derivada de la reproducción de los datos de

un punto exacto en un plano (64). ^ .

En este trabajo los valores de la masa en el grupo de sujetos de referencia

calculada por el método tridimensional [(132,3 ± 30,7 gr. (intervalo: 91,6 -

180,3 gr.)] son concordantes con los publicados por Ostrzega et al (58), que

aplicando tainbién la regla de Siinpson en iinágenes de RM, obtienen una

inasa en sujetos normales de 146 ± 23,1 gr. (intervalo: 92,3 - 190,4 gr.).

La masa del VI en esta serie era mayor en los pacientes del grupo II

(sospecha de MCH no confirlnada por RM) y del grupo III (MCH

confinnada por RM) que en los sujetos de referencia (grupo I). Aunque sólo

los pacientes de1 grupo III presentaban un aumento significativo de la masa

con respecto a los otros dos grupos.

La inedia de Ios valores de Ia masa obtenida por el método tridimensional

fue ligerainente inferior a la media calculada por la fórmula de Troy en
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todos los grupos de pacientes, aunque las diferencias de los datos obtenidos

por alnbos métodos sólo fue significativa en el grupo de pacientes con MCH

(ĝrupo III). Los resultados de este trabaj o son concordantes, en este aspecto,

con publicaciones previas que demuestran que la media de los valores de la

inasa obtenidas por el método tridilnensional es inferior a la lnedia de los

valores obtenidos a partir de fórmulas inatemáticas que asumen una

configuración geométrica del VI (61). Además cuando el VI no conserva su

fonna elíptica normal - como ocurre en la MCH -, las diferencias entre

ambos métodos se acentúan (168).

La inayoría de los trabaj os de RM que analizan la lnasa del miocardio, se

han liinitado a demostrar la superioridad del método tridiinensional en los

cálculos de la masa en corazones nonnales y sólo esporádicamente en casos

aislados de pacientes con MCH (5 8, 60, 61). Allison et al (166) deinuestran

en la serie más amplia publicada sobre cálculos de masa iniocárdica en

pacientes con MCH (12 pacientes con MCH y 5 voluntarios sanos) que,

aunque las diferencias en el ĉálculo de la inasa por ambos lnétodos en

pacientes normales no son significativas, las diferencias se incrementan de

fonna significativa en los pacientes con MCH (166).

Los trabaj os publicados analizan las diferencias en las inedidas de la masa

calculada inediante el inétodo tridimensional en RM y aplicando fórmulas

lnateináticas a partir de las medidas del iniocardio obtenidas por ECO. Sin

einbargo, no heinos encontrado referencias en la literatura que analicen la

variabilidad en los cálculos de la masa obtenidos con RM utilizando ambos

inétodos - tridimensional y fórmulas geométricas - coino se ha realizado en

este trabaj o. Creo que la coinparación dé la masa obtenida por distintos
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métodos y con Ia misma técnica, es más fiable ya que está sometido al

misino índice de error y elimina la posible variabilidad en las medidas

realizadas por técnicas distintas, como ocurre en los estudios que comparan

método tridimensional en RM con método geométrico en ECO. ^

La ausencia de un método de referencia, como sería la masa obtenida a

partir de piezas patológicas, que cuantificase exactamente la masa en

pacientes con MCH es el problema fundamental pai a establecer la validez

de cada inétodo y definir si es suficiente con calcular la inasa a partir de

fónnulas geométricas o si es necesario obtener la inasa por el método

tridimensional que es más laborioso. Sin embargo, diferentes estudios en

aniinales, en corazones extraídos de necropsias, en pacientes con diversas

patologías cardíacas o con corazones nonnales y en estudios con modelos

experiinentales han deinostrado que el cálculo de la inasa mediante el

método tridimensionai en RM es más fiable, reproducible y sensible que

otros inétodos (58, 60, 61, 71, 166).

La reproducibilidad de las medidas de la masa del VI obtenidas en nuestro

grupo de estudio con RM ha sido excelente (r = 0,94; P< 0,01) y es

concordante con publicaciones previas que deinuestran que la variabilidad

en los cálculos de la inasa del VI por RM es significativainente inenor (3,1

gr.) que en la ventriculografía (32 gr.) y ECO (31 gr.) (59, 61).

Tanto la RM como la ECO - utilizando el método Troy - demostraron en

este estudio un aumento significativo en los valores de la masa del VI en

pacientes con MCH (grupo III) con una ĉorrelación entre^ los valores

obtenidos por ambas técnicas inuy buena. La cot-relación fue buena en el
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grupo de pacientes con sospecha de MCH no confirmada por RM (grupo

II); en este grupo existía una sobrevaloración de la inasa por ECO respecto a

los datos obtenidos por RM, cosa esperable dadas las diferencias en el

grosor del iniocardio descritas anteriormente.

Inicialmente se hábía descrito en la literatura que la RM sobrevaloraba las

medidas de la masa del VI probablelnente por una inala deliinitación del

borde endocárdico (162) y por la presencia de señales intracavitaria debidas

al flujo sanguíneo (60). Sin einbargo, en la actualidad, la mayoría de los

autores aceptan que la ECO tiende a sobrevalorar las inedidas del grosor del

iniocardio especialmente en el seginento basal posterior, por dificultades de

ventana acústica que existen en el 15 - 20% de los pacientes y por la

posición del corazón, (23, 163 ).

La correlación entre los valores de la Inasa calculada inediante el método

tridiinensional por RM y.inediante la fónnula Troy por ECO fue buena en el

grupo de pacientes con iniocardio de grosor norlnal pero fue lnuy lnala (r =

0,09) en el grupo de pacientes con MCH (grupo III), que en la mayoría de

los casos (70%) tenían una distribución asimétrica de la hipertrofia. Estos

datos coinciden con los publicados por Allison et al (166), que demostraron

que aunque la RM y la ECO mostraban un increinento significativo en la

inasa del VI en los pacientes con MCH, respecto a los sujetos de referencia,

la inasa obtenida por el método tridiinensional en RM era significativamente

menor que la masa calculada por ECO (166}.
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ANÁLISIS FUNCIONAL

• Valvulopatía Mitral

^ Insuficiéncia Mitral

Las alteraciones morfológicas de la válvula mitral son una característica de

muchos pacientes con MCH y se han descrito hasta en un 66% de los casos

(99). Estas alteraciones, que fundamentalmente incluyen un aumento del

área initral global secundarío a una elongacíón de las valvas, no se pueden

analizar adecuadamente con RM. Esta limitación se debe fundamentalmente

a la que la resolución espacial de la RM es inenor que la de la ECO en los

estudios clínicos actuales. El motivo de la menor resolución espacial de la

RM es, por un lado, la necesidad de utilizar cainpos de visión grandes

cuando se realizan estudios cardíacos y, por otro lado, las limitaciones en el

uso de antenas de superficie que permitan estudiar con mayor resolución

espacial y cortes más delgados el corazón. .

Sin embargo, se ha demostrado que la RM identifica la existencia y grado

de la insuficiencia valvular mitral y el movimiento sistólico anterior de la

válvula mitral, típico de la MCH con un alto grado de fiabilidad al

compararla con la ECO coino técnica de referencia (47). En este trabajo, 7

(17,5%) pacientes con MCH tenían sígnos de insuficiencia mitral asociada.

Existía además, una excelente correlación con 1a ECO (P < 0,01) tanto en la

detección (r = 0,93 8) como en la clasificación (r = 0,931) del grado de

insuficiencia initral.

167



Aportación De La Reso^lancia Magnética Al Estudio De La Miocardiopatía Hipertrófica

Todos los casos que tenían insuficiencia mitral en ésta serie, se asociaban

con un diámetro anteroposterior y transversal de la aurícula izquierda mayor

que en los pacientes con MCH sin insuficiencia initral asociada. Cuatro

casos se asociaban además, a obstrucción al tracto de salida del ventrículo

izquierdo sin que se obj etivase un inayor agrandamiento de la aurícula

izquierda en éstos, con respecto a los que tenían insuficiencia mitral. El

agrandamiento de la aurícula izquierda asociado a insuficiencia initral ha

sido previainente constatado por otros autores (47), aunque algunos afirman

que el agrandamiento de la aurícula izquierda es mucho mayor cuando

además de la insuficiencia mitral existe obstrucción al tracto de salida del

ventrículo izquierdo asociada (46).

El inovimiento sistólico anterior de la valva mitral es considerado uno de los

factores responsables de la insuficiencia mitral, generalmente moderada y

asociada a obstrucción al tracto de salida del ventrículo izquierdo, en

pacientes con MCH (80). En esta serie, cuatro de los 6 pacientes con

movilniento sistólico anterior de la valva initral también tenían insuficiencia

initral y obstrucción al tracto de salida del ventrículo izquierdo. Sin

embargo, el grado de insuficiencia initral era muy variable (leve en 2 casos,

moderada en 1 y severa en el caso restante).

* Movimiento Sistólico Anterior De La Valva Mitral

Se ha deinostrado que las alteraciones estructurales de la válvula mitral son

una característiĉa importante de la MCH, ya que iinplican que el proceso

patológico en esta entidad no está limitado sólo al músculo cardíaco como

inicialmente se afirlnaba. Las alteraciones en la forma y aumento del
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tamaño, con crecimiento segmentario de la valva mitral anterior, se asocian

a un recorrido mayor de ésta hacia el septo durante la sístole. El movimiento

sistólico anterior de la válvula mitral se identifica en cine - RM por una

distancia < 10 inm entre la valva mitral anterior y el septo durante la sístole.

La identificación del movilniento sistólico anterior es importante porque se

le ha implicado como un factor relacionado con el grado de insuficiencia

mitral (80) y con la obstrucción al tracto de salida del ventrículo izquierdo

(139).

En este estudio, el inovilniento sistólico anterior de la válvula mitral sólo se

detectó en 6(15%) pacientes del grupo III (sospecha de MCH confirmada

por RM). En 5 casos, existía obstrucción al tracto de salida del VI asociada

al inovimiento sistólico anterior y en 4 había también insuficiencia initral.

Sin einbargo, el grado de insuficiencia initral era inuy variable y no existía

una relación significativa entre la severidad de la insuficiencia y el grado de

inoviiniento sistólico anterior de la válvula initral.

• Obstrucción Al Tracto De Salida Del Ventrículo

Izquierdo

La obstrucción dinámica al tracto de salida del ventrículo izquierdo se

presenta en una minoría (alrededor del 25%) de los pacientes con MCH

(80). Sin embargo, es uno de los hallazgos fisiopatológicos más importantes

de la MCH por ser uno de los factores determinantes de la forma de

presentación clínica y porque su manejo terapéutico difiere del de la MCH

no obstructiva (139).
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En RM las MCH obstructivas, se caracterizan por un vacío de señal en el

tracto de salida del VI durante toda la sístole secundario a aceleración y/ o

turbulencias del fluj o sanguíneo (169). En 1994 Arrivé et al (48) y

Scheffkench et al (170) publican dos series de 10 y 21 pacientes con MCH

respectivamente en las que describen los hallazgos en RM de la obstrucción

al tracto de salida del VI y deinuestran que la RM utilizando secuencias

dináinicas cine - RM permite discernir entre la existencia o ausencia de

obstrucción al tracto de salida del ventrículo izquierdo.

En nuestra serie, el vacío de señal en el tracto de salida del VI durante la

sístole se ha detectado en 5(12,5%) pacientes con MCH; en los 5 el vacío

de señal ocupaba todo el tracto de salida del VI y podía verse durante toda

la sístole. Ninguno de los voluntarios sanos, ni de los pacientes con

sospecha de MCH no confirmada por RM, presentaba áreas hipointensas

durante la sístole en el tracto de salida del VI.

La ecografía transtorácica, que es habitualmente una téc^ica fiable para

detectar obstrucción al tracto de salida del VI y establecer el gradiente basal

o tras estímulo (170), tiene en ocasiones liinitaciones que iinpiden su

ádecuada valoración y que en algunas series, afectan hasta un 16% de los

pacientes. Los motivos fundamentales de estas dificultades son una

inadecuada ventana acústica, la distorsión morfológica del corazón en la

MCH y la dificultad que en ocasiones existe para diferenciar - debido a su

proxiinidad anatóinica - la señal sistólica del tracto de salida del VI respecto

a aquellas debidas a la insuficiencia mitral concoinitante.
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En esta serie, la correlación en el diagnóstico de MCH obstructiva por RM y

por ECO fue excelente (r = 0,9041, P< 0,001). Sólo un paciente con MCH

obstructiva por RM no tenía criterios de MCH obstructiva por ECO. Un

factor común a todas las técnicas, es la conocida labilidad del gradiente

sistólico en el tracto de salida de un examen a otro en pacientes con MCH.

Esta labilidad, incluso en reposo, se demuestra por la respuesta telnporal

que se produce por una serie de maniobras que aumentan o disminuyen la

contractilidad miocárdica (Valsalva, ejercicio, fármacos). La única forma de

coinparar la sensibilidad de RM y ECO evitando las diferencias temporales

que se producen en la obstrucción al tracto de salida sería realizar ambas al

inismo tiempo, lo cual es físicamente imposible (139). A pesar de éstas

dificultades, la correlación entre el diagnóstico de MCH obstructiva por RM

y por ECO es buena (47, 48).

Estudios angiográficos y ecocardiográficos han demostrado que el gradiente

obstructivo está asociado con un estrechainiento anatómico del tracto de

saiida del ventrículo izquierdo y una aceleración sistólica precoz del fluj ó

causado por el movimiento sistólico anterior de la válvula initral (170).

La relación entre el grosor segmentario del VI y la severidad de la

obstrucción es controvertida en la literatura. Algunos autores demuestran

que existe una correlación entre la severidad de la obstrucción y el grosor

diastólico del septo (23, 46, 116). Otros autores como Arrivé et al (48), no

han encontrado diferencias estadísticainente significativas entre la

distribución de la hipertrofia, el grosor de la pared septal, la relación entre

grosor de la pared septal y de la pared posterolateral y el gradiente en el

tracto de salida del VI. Sin émbargo, en su serie, los tres pacientes con
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obstrucción en reposo tenían un septo de grosor >_ 25 mm en diástole con

una marcada reducción en el engrosamiento del septo en sístole, atribuida a

una desorganización celular del miocardio.

En esta serie, los 5 casos con MCH obstructiva tenían una hipertrofia de

distribución asimétrica [basal + apical (n = 4) y basal septal (n = 1)] . En

diástole, no sólo el seginento basal septal estaba significativamente

engrosado en las MCH obstructivas, sino que el segmento basal lateral

tainbién inostraba una mayor hipertrofia. Además, en sístole, existía una

significativo mayór grosor de los seglnentos basal lateral y basal anterior.

Otro factor que se ha iinplicado en la existencia y severidad de la

obstrucción al tracto de salida del VI es el inoviiniento sistólico anterior de

la valva lnitral, aunque no todos los autores aceptan que exista una relación

causa efecto entre el movimiento sistólico anterior de la válvula mitral y la

obstrucción al tracto de salida del ventrículo izquierdo (80). At^rivé et al (48)

detectaron en 7 de 10 pacientes con MCH, un vacío de señal en el tracto de

salida de VI y en todos ellos se deinostró obstrucción en el estudio

ecocardiográfico; el vacío de señal alcanzaba su área Inayor en la fase

precoz de la sístole en las obstrucciones más severas y durante la fase medio

sistólica en las obstrucciones inenos severas. Los tres pacientes restantes no

tenían hipointensidad en el tracto de salida de VI y correspondían a MCH

no obstructivas. Aunque algunos autores detectan el movimiento sistólico

anterior de la valva mitral sólo en las MCH obstructivas (48, 170), uno de

nuestros pacientes presentaba movimiento sistólico anterior de la valva

mitral sin obstrucción al tracto de salida del VI asociada. Sin embargo, todas

las MCH clasificadas como obstructivas tenían móviiniento sistólico
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anterior de la valva mitral asociado y en 4(80%) casos, la distancia entre la

punta de la valva mitral y el septo durante el movimiento sistólico anterior

era <_ 5 mm. ^

White et al (139) recientemente han demostrado la posibilidad de evaluar

cuantitativa o semicuantitativamente el grado de obstrucción al tracto de

salida del VI. Estos autores midieron la intensidad de la señal en la aorta

descendente y la intensidad de señal en el tracto de salida de VI en el

momento de máxima alteración del fluj o, establecieron una relación entre

los valores obtenidos en a^nbas medidas; y deinostraron que existía una

relación directa entre los valores obtenidos y el gradiente detectado por

ECO. Utilizando este método cuantitativo realizaron satisfactoriamente la

valoración pre y postquirúrgica de pacientes con MCH obstructiva. Aunque

en este estudio no ha sido posible realizar una valoración cuantitativa o

semicuantitativa de la obstrucción al tracto de salida de VI por limitaciones

técnica del equipo de RM utilizado, es evidente que el trabaj o de White et al

abre nuevas vías de estudio y aplicaĉión clínica de la RM en el estudio de la

MCH. En este sentido es especiallnente reseñable que la RM puede en el

futuro próxiino llegar a evitar la ventriculografía en aquellos casos en que la

valoración prequirúrgica de la MCH sea liinitada en ECO.

• lndice De Engrosamiento Sistótico Y Fracción

De Acortamiento

E1 análisis de la función sistólica regional del miocardio ha sido objeto de

numerosos estudios con resultados controvertidos. Algunos autores
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demuestran que el miocardio hipertrófico es hipocinético o acinético (142),

mientras que otros afirman que el músculo hipertrófico tiene un movimiento

sistólico normal (^171). La disparidad de estos resultados ŝe atribuye en parte

a los distintos inétodos utilizados para analizar la función sistólica del VI.

Se ha demostrado en diferentes estudios, con métodos directos e indirectos,

que el movimiento sistólico del VI es complejo y que existe un movimiento

de torsión de diferente intensidad en el endocardio y en el epicardio (142).

Lós inoviinientos de torsión del VI durante la sístole pueden inodificar el

análisis regional de las dimensiones y función del ventrículo. Estudios de

RM con marcaj e lniocárdico tridiinensional penniten corregir los posibles

errores debidos a los inoviinientos cardíacos (144-146).

Dong et al (144) estudian con inarcaj e iniocárdico 17 pacientes con MCH y

demuestran que el engrosamiento del iniocardio durante la sístole es

heterogéneo y que el índice de engrosamiento está disminuido con una

relación inversainente proporcional al grosor seginentario del iniocardio.

Además, se ha demostrado que cuanto más hipertrófico es el segmento,

menor es su función, con engrosamientos casi nulos en los segmentos > 20

inm (146).

La disininución del engrosamiento sistólico en alguno segmentos del

iniocardio en pacientes con MCH se ha atribuido focos de fibrosis,

variaciones en la proporción y extensión del flujo sanguíneo coronario,

isquemia lniocárdica, alteraciones en las proteínas contractiles, aumento de

la proporción de tejido conectivo y alteraciones estructurales en la dirección

de las fibras iniocárdicas (80, 146).
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Aunque las técnicas de RM con marcaje iniocárdico y reconstrucción

tridimensional proporciona el mej or método no invasivo para medir la

función regional del ventrículo, y este método no ha sido utilizado en este

estudio por carecer de los recursos técnicos necesarios, los resultados de

este trabajo son concordantes con la hipótesis de que los segmentos

iniocárdicos más hipertróficos tienen una actividad contráctil disminuida.

En esta serie, la media de los valores del índice de engrosamiento sistólico

en los segmentos basales no hipertróficos era de 51,23 ^ 3 7,6%, mientras

que en los segmentos más hipertróficos éste índice era lnucho inenor, con

unos valores medios de 12,49 ^ 20,7%. Las diferencias en el índice de

engrosamiento sistólico entre los seginentos hipertróficos y no hipertróficos

eran estadísticamente significativas (P < 0,01) en todos los segmentos

excepto en el segmento basal anterior. Otros autores como Arrivé et al (48)

estudiaron con una técnica de RM similar a Ia utilizada en este trabaj o, 10

pacientes con MCH y 5 voluntarios sanos y demostraron una media del

índice de engrosamiento sistólico en los sujetos sanos y con MCH similar a

la de este trabaj o(49 ± 4% en los pacientes sanos y 22 ± 12% en los

pacientes con MCH), aunque las diferencias en el grado de engrosamiento

sistólico sólo eran estadísticamente significativas en el segmento basal

septal.

En este estudio no se ha podido analizar la fracción de acortamiento

seginentario por limitaciones técnicas y sólo se ha podido analizar la

fracción de acortamiento global del VI, que no inostró diferencias

significativas entre los pacientes con y sin MCH.
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•^ Vo lúmenes De t Ventrícu lo Izquierdo, Fracción

De Eyección, Gasto Cardíaĉo Y Votumen Latido

Las alteraciones fisiopatológicas que caracterizan a la MCH producen con

frecuencia alteraciones en el volumen diastólico del ventrículo izquierdo y

en la fracción de eyección. Otros parámetros como el volumen sistólico,

gasto cardíaco y volumen latido, suelen estar conservados (80).

Estudios ecocardiográficos con doppler, isótopos radioactivos y estudios

hemodináinicos de la función diastólica ventricular izquierda han

deinostrado anoinalías en la relaj ación y llenado del VI características de la

MCH y presentes hasta en un 80% de los pacientes. Además, estas

anoinalías se asocian a disininución del volumen latido, auinento de la

presión de llenado del VI y a compresión sobre la vasculatura coronaria

intrainural (80, 172-174). La disfunción diastólica del ventrículo izquierdo,

que fundamentalmente depende de la severidad de la hipertrofia, grado de

fibrosis iniocárdica y de la desorganización de las células musculares

cardíacas (80), se caracteriza por una prolongación de la fase de llenado

precoz del ventrículo que puede afectar no sólo al VI sino también al VD.

Sin einbargo, las diferencias en el valor absoluto del voluinen de llenado

precoz del VI, no siempre son lo suficienteinente significativas como para

diferenciar a los pacientes con MCH de los sujetos normales (175). A pesar

de la disminución en la fase de llenado precoz del ventrículo, el volumen

diastólico global del VI puede ser normal o estar disminuido (141, 175).

Otros factores hemodinámicos independientes de las propiedades diastólicas
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del VI, como el aumento de presión y llenado de la AI,- pueden contribuir de

forma decisiva al llenado del VI (174). ^

En esta serie, no existían diferencias significativas en los valores medios de

los volúmenes diastólico y sistólico del VI, volumen latido ni en el gasto

cardíaco entre los pacientes con MCH y los otros grupos. Sin embargo, los

valores inedios de la fracción de eyección eran mayores en el grupo de

pacientes con MCH (grupo III) que en los otros dos grupos (voluntarios

sanos y sospecha de MCH no confirmada por RM) aunque las diferencias

no eran estadísticainente significativas.

El equipo de RM utilizado en este trabaj o no dispone de las técnicas más

recientes de cine - RM codificada con el fluj o por lo que no se ha podido

detenninar si existían variaciones en la fase precoz de llenado del VI o en la

fase de relajación isovolumétrica y en la presión de llenado de la AI. Se ha

analizado si el agrandamiento del diálnetro diastólico de la AI detectado en

algunos pacientes tenía alguna relación con los volúinenes diastólicos

globales del VI, pero tampoco hemos detectado diferencias significativas

con el resto de los pacientes.

La heterogeneidad en el índice de engrosamiento sistólico del VI es otro de

los factores que pueden contribuir a las alteracioñes en el llenado del VI

descritas en pacientes con MCH (141, 144). En esta serie, heinos detectado

una disminución significativa en el índice de engrosainiento sistólico de los

seginentos hipertróficos con respecto a los segmentos de grosor nonnal y

aunque su relación con la disininución del llenado precoz del VI no pudo

analizarse, el volumen diastólico global del VI en los pacientes con los

^^^



Aportación De La Resonancia Magnética Al Estudio De La Miocardiopatía Hipertrófica

índices de engrosamiento sistólico más bajos, no difería del resto de los

pacientes.

Se ha deinostrado que a pesar de las alteraciones en la distensibilidad y

relajación del VI, suele existir un auinento significativo en los valores de la

fracción de eyecci^óri en los pacientes con MCH (175 ). Aunque en esta serie, ^

los valores de la fracción de eyección del VI en el grupo de pacientes con

MCH eran mayores que en el resto de los grupos, las diferencias no fueron

estadísticamente significativas.

En este grupo de pacientes, todos los cálculos obtenidos en RM por el

método área / longitud eran concordantes con los valores obtenidos por

ECO. Sin einbargo, los cálculos obtenidos en RM mediante el inétodo

tridimensional eran siempre inferiores a los obtenidos por ECO. Aunque no

podeinos validar con otra técnica qué valores eran los correctos, la

reproducibilidad de las inedidas obtenidas por el inétodo tridimensional era

excelente y además se ha demostrado en estudios previos, que los valores de

los volúmenes del VI obtenidos por ventriculografía y ECO son más

variables y menos reproducibles que los obtenidos por RM y que las

diferencias se deben a que en ventriculografía y ECO se obtienen los

cálculos a partir de fórmulas geométricas que magnifican los errores y no a

partir de la inedida directa de las cámaras como se obtiene en RM (64).
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^
INTENSIDAD DE SENAL

Se han identificado en estudios de necropsias, alteraciones en la arquitectura

de las células miocárdicas, cicatrices miocárdicas, auménto del tej ido

conectivo intersticial que pueden alcanzar amplias áreas del miocardio,

tejido fibroso en cantidad variable y alteraciones de las arterias murales de

pequeño tamaño responsables del sustrato patológico de la MCH. Teniendo

en cuenta estos hallazgos histológicos, es de esperar que exista algún tipo de

alteración en la señal del miocardio de estos pacientes.

Basándose en las diferencias de intensidad que se producen cuando los

tejidos sufren modificaciones histológicas, se afinnó inicialmente (7) que la

RM podría caracterizar la MCH según las alteraciones de intensidad de

señal en las secuencias SE- T 1 y/ o T2 y sugerir el desarrollo de cambios

fibróticos. Además, se ha demostrado que los tejidos relativamenté

acelulares y los tejidos con elevado contenido en colágeno y tejido fibroso

tienen un marcado acortainiento en el tiempo de relajación transversal, por

lo que se ven como áreas hipointensas en las secuencias potenciadas en T2

(176). Zahler et al (177) describieron en pacientes con hipertrofia del

iniocardio secundaria a hipertensión arterial o valvulopatías, que la

intensidad de señal del miocardio hipertrófico era heterogéneo con áreas

hipointensas en secuencias potenciadas en T 1 y T2 y aunque no

demostraron histológicamente la causa de estas alteraciones de la señal, la

atribuyeron a anomalías en el fluj o sanguíneo y al incremento en la cantidad

de tejido fibrótico descritas en pacientes con MCH. Otros autores

deinostraron que las zonas hipointensas que se veían en las secuencias
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potenciadas en T2 en pacientes con MCH, correspondían histológicamente a

fibrosis (13 6). ^ ^ ^ ^

En un trabaj o reciente, Fattori et al (178) encontraron que existían

diferencias significativas en la intensidad de señal tanto en secuencias

potenciadas en T' 1 como en secuencias potenciadas en T2 entre suj etos

normales, pacientes con MCH simétrica y pacientes con amiloidosis. Estos

autores sugieren que la RM podría diferenciar entre MCH e hipertrofia

secundaria a otras etiologías. Otros autores han descrito que aunque los

tieinpos de relaj ación transversal - T2 - de las zonas hipertróficas en

pacientes con MCH son mayores que en los pacientes con hipertrofia

secundaria a hipertensión arterial, no existen diferencias entre las lnedidas

de la intensidad de señal en T2 entre las zonas hipertróficas y las zonas de

grosor . normal de ambos grupos de pacientes (179). Las escasas

publicaciones, de series pequeñas, que analizan la intensidad de señal del

miocardio hipertrófico y sugieren que la RM podría diferenciar entre la

hipertrofia priinaria del miocardio y la hipertrofia secundaria a otras

etiologías (7, 178, 179) no permiten afirmar con seguridad que la RM pueda

proporcionar una caracterización tisular fiable del miocardio en pacientes

con MCH.

A pesar del conocido sustrato patológico de la MCH, en nuestro estudio, el

análisis cualitativó y cuantitativo de la intensidad de señal del iniocardio no

reveló ninguna diferencia significativa entre las zonas de mioca:rdio

hipertrófico y las zonas de iniocardio norlnal ni entre los pacientes con

MCH y los suj etos de referencia. Uno de los problelnas para identificar

alteraciones de la intensidad de señal en el iniocardio es la presencia de
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V.- Discusión

artefactos debidos al movimiento de las estructuras torácicas. Aunque las

técnicas actualmente utilizadas con sincronismo cardíaco y supresión de

artefactos respiratorios han disminuido significativamente los artefactos

derivados de estos moviinientos, su eliminación no es completa. Los

movimientos que no es posible suprimir completamente con el sincronismo

cardíaco influyen en las imágenes de RM alterando la intensidad de señal

tisular del miocardio y provocando heterogeneidades fundamentalmente en

las secuencias potenciadas en T2, por ser secuencias que se obtienen con

tiempos inás largos. Así pues, la valoración de la intensidad de señal del

iniocardio debe sieinpre realizarse sobre iinágenes con el inenor número de ^

artefactos posibles y siempre considerando si las heterogeneidades en la

intensidad del miocardio son las esperables como ruido de fondo habitual en

estos estudios o si la distribución o extensión de la heterogeneidad es

independiente de los artefactos de movimiento y, por tanto, atribuible a

patología del miocardio.

Sin duda una de las limitaciones de este estudio respecto a la caracterización

tisular del iniocardio es que las medidas de intensidad de señal se han

realizado únicamente en secuencias SE potenciadas en T 1 y en secuencias

EG con una potenciación intermedia, que son habitualmente menos .

sensibles para detectar diferencias en los tiempos de relaj ación, según las

característica tisulares, que las secuencias potenciadas en T2. En el diseño

de este trabajo se consideraron prioritarios la valoración de los datos

inorfológicos y funcionales, fundamentales para el diagnóstico y

seguimiento de los pacientes coñ MCH y no se incluyeron en el protocolo
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de estudio secuencias potenciadas en T2 ni contrastes parainagnéticos que

prolongarían mucho el tiempo de exploración.

La utilización de contrastes paramagnéticos basados en los quelatos de

gadolinio, como el gadolinio quelado con ácido dietilen-triamino-

pentaacético (Gd - DTPA), se está utilizando cada vez con más frecuencia

en los estudios de RM cardíaca para valorar la perfusión del .miocardio,

fundamentalmeñte en pacientes con cardiopatía isquéinica (180). Sin

embargo sólo de manera aislada se han estudiado las modificaciones en la

intensidad de señal del miocardio que se producen tras la adininistración

intravenosa de contrastes paramagnéticos, en los pacientes con MCH. La

serie más grande publicada es la de Nishimura et al (181) que estudian 16

pacientes con MCH y detectan en el 63% de éllos un incremento en la

intensidad de señal tras la inyección de Gd - DTPA y que cuanto inayor era

la hipertrofia del miocardio se producía un mayor incremento de la

intensidad de señal.

Aunque la infonnación del papel de los contrastes en los estudios con RM

de la MCH es escasa, se ha objetivado en estudios con TC ultrarrápido con

inyección de contrastes yodados (130) la existencia alteracione ŝ de la

perfusión iniocárdica que probableinente reflej an las alteracionés de las

pequeñas arterias intramurales y la formación de tej ido fibroso secundario a

fenóinenos de isquemia. Los estudios de RM con nuevas técnicas

ultrarrápidas e inyección de contrastes paramagnéticos, sin duda permitirán

^ realizar de forma simultánea una valoración inorfológica, funcional y de

perfusión del iniocardio en los pacientes con MCH.
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VI.- Conclusiones

Copítu/o l//.• CONCLUS/ONES

La RM es una técnica de imagen objetiva y reproducible capaz de de^nir

el grosor del miocardio en todos los segmentos, determinar el tamaño de

las cámaras cardíacas y calcular la masa miocárdica, los volúmenes

ventriculares y la fracción de eyección en pacientes con sospecha de

MCH.

2. Los valores de la masa del V1 obtenidos por el método tridimensional en

pacientes con MCH son inferiores a los obtenidos aplicando fórmulas

matemáticas. La correlación entre ambos métodos es buena cuando el

miocardio es de grosor normal y mala en pacientes con MCH. -

3. En esta serie se ha objetivado que las MCH obstructivas se asocian con

un signif^icativo engrosamiento a.simétrico de los segmentos basales

septal y lateral, que el grado de insuficiencia mitral no se relaciona con

el movimiento sistólico anterior de la valva mitral ni con la obstrucción

al tracto de salida del VI y que los segmentos hipertróficos se engruesan

menos en sístole que los segmentos no hipertróficos.

4. La correlación entre la medidas obtenidas por RM y ECO es muy buena

en el grosor del miocardio en el segmento basal septal, en el ápex puro

en pacientes sin limitaciones de ventana acústica, en los diámetros de las

cámaraa izquierda.S, en el cálculo de la masa miocárdica aplicando
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fórmulas matemáticas y de la fracción de eyección por el método área

longitud.

5. La correlación entre las medidas del grosor del segmento basal posterior

obtenidas por RM y por ECO es ma1a. La correlación entre los cálculos

de la masa y de la fracción de eyección obtenidos en RM por el método

tridimensional y en ECO aplicando fórmulas matemáticas es mala en

pacientes con MCH.

6. La concordancia en el diagnóstico, extensión y distribución es mala

cuando se comparan las medidas objetivas de la RM y la ECO y buena

cuando se comparan las medidas objetivas de la RM y la impresión

subjetiva del ecografista.

7. No he observado diferencias cualitativas ni cuantitativas en las

intensidades de señal del miocardio que permitan diferenciar miocardio

normal de miocardiopatía hipertrófica en las secuencias empleadas en

este estudio.

S. La RM debe de ser la técnica de referencia en el diagnóstico objetivo y

no invasivo de la MCH.
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