PAUTAS Y ESTANDARES

Recomendaciones para la multimodalidad | ®verfaesinay
Diagndstico por imagenes cardiovasculares de pacientes con
miocardiopatia
hipertréfica: una actualizacidon de la Sociedad Estadounidense de
Ecocardiografia, en colaboracion con la Sociedad
Estadounidense de Cardiologia Nuclear, la Sociedad de
Resonancia Magnética Cardiovascular y la Sociedad de
Tomografia Computarizada Cardiovascular

Dr. Sherif F. Nagueh, MD, FASE (Chair), Dr. Dermot Phelan, MD, PhD, FASE (Co-Chair), Dr. Theodore
Abraham, MD, FASE, Dra. Alicia Armour, RDCS, FASE, Dr. Milind Y. Desai, MD, MBA, Dr. Andreea
Dragulescu, MD, FASE, Dra. Yvonne Gilliland, MD, FASE, Dr. Steven J. Lester, MD, FASE, Dr. Yasdet
Maldonado, MD, FASE, Dr. Saidi Mohiddin, MD, Dr. Koen Nieman, MD, Dr. Brett W. Sperry, MD, y Dra.
Anna Woo, MD, FASE, Houston, Texas, Charlotte, Carolina del Norte; San Francisco, California; Durham,
Carolina del Norte; Cleveland Ohio; Toronto, Canada,; Nueva Orleans, Luisiana; Scottsdale, Arizona, Londres,
Reino Unido, Stanford, California, Ciudad de Kansas, Misuri

La miocardiopatia hipertréfica (MCH) se define por la presencia de hipertrofia ventricular izquierda en ausencia de otras
enfermedades cardiacas, sistémicas, sindromicas o metabdlicas potencialmente causantes. Los sintomas pueden estar
relacionados con una variedad de mecanismos fisiopatoldgicos, incluida la obstruccion del tracto de salida ventricular
izquierdo con o sin regurgitacion mitral significativa, disfuncion diastélica con insuficiencia cardiaca con conservacion e
insuficiencia cardiaca con fraccion de eyeccion reducida, disfuncién autonémica, isquemia y arritmias. La comprension y
utilizacion apropiadas de las imagenes multimodales son fundamentales para un diagnéstico preciso, asi como para la
atencion longitudinal de pacientes con MCH. Las imagenes en reposo y en estrés proporcionan informacion completa y
complementaria para ayudar a aclarar el/los mecanismo(s) responsable(s) de los sintomas de manera tal que se puedan
implementar estrategias de tratamiento apropiadas y oportunas. Se confia en las imagenes avanzadas para guiar ciertas
opciones de tratamiento, incluida la terapia de reduccion del tabique y la reparacién de la valvula mitral. Utilizando tanto
parametros clinicos como de diagnéstico por imagenes, los algoritmos mejorados para la estratificacion de riesgo de
muerte cardiaca subita facilitan la seleccién de pacientes con MCH que tienen mas probabilidades de beneficiarse de los

desfibriladores cardioversores implantables. (J Am Soc Echocardiogr 2022; 35:533-69).

Palabras clave: cardiomiopatia hipertrofica, isquemia, muerte subita, imagenes no invasivas

De Houston Methodist Hospital, Houston, TX (S.F.N.); Sanger Heart & Vascular Institute,
Charlotte, NC (D.P.); University of California, San Francisco, CA (T.A.); Duke University
Health System, Durham, NC (A.A.); Cleveland Clinic, Cleveland, OH (M.Y.D., Y.M.); Hospital
for Sick Children, Toronto, Canada (A.D.); Ochsner Medical Center, Nueva Orleans, LA
(Y.G.); Mayo Clinic, Scottsdale, AZ (S.J.L.); Enfermedades miocardicas
hereditarias/adquiridas, Barts Health NHS Trust, St Bartholomew’s Hospital, Londres, Reino
Unido (S.M.); Medicina y radiologia cardiovascular (CV Imaging), Stanford University
Medical Center, CA (K.N.); Saint Luke’s Mid America Heart Institute, Kansas City, MO
(B.W.S.); Toronto General Hospital, Toronto, Canada (A.W.).

Los siguientes autores no informaron conflictos de intereses reales o potenciales en relacion
con este documento: Dr. Sherif F Nagueh, MD, FASE, Dr. Theodore Abraham, MD, FASE,
Dra. Ali- cia Armour, RDCS, FASE, Dra. Andreea Dragulescu, MD, FASE, Dra. Yvonne
Gilliland, MD, FASE, Dr. Steven J Lester, MD, FASE, Dr. Yasdet Maldonado, MD, FASE, Dr.
Saidi Mohiddin, MD, Dra. Anna Woo, MD, FASE.

Los siguientes autores informaron relaciones con uno o mas intereses comerciales: El Dr.
Milind Y Desai, MD, MBA, ha sido investigador principal del ensayo VALOR-HCM,
patrocinado por Myokardia, Inc. El Dr. Koen Nieman, MD ha recibido apoyo sin restricciones
para la investigacion institucional de Siemens Healthineers (Alemania), Bayer (Alemania),
HeartFlow Inc (EE. UU.), consultoria para Siemens Medical USA, y es accionista de Lumen
Therapeutics (EE. UU.). El Dr. Brett W. Sperry, MD, ha participado en la Oficina de Oradores
de Pfizer y ha sido consultor de Alny-lam Pharmaceuticals, Inc. El Dr. Dermot Phelan, MD,
PhD, FASE, se desempefio en el Consejo Asesor Regional de MCH de MyoKardia (BMS), PI
local de BMS para el estudio aleatorizado IMB-1018972.

Solicitudes de reimpresion: American Society of Echocardiography, Meridian Corporate
Center, 2530 Meridian Parkway, Suite 450, Durham, NC 27713 (Correo electrénico: ase@
asecho.org).

A los miembros de ASE:

Inicie sesién en www.ASELearningHub.org para obtener créditos por educacion médica
continua por medio de una actividad en linea relacionada con este articulo. Los
certificados estan disponibles para el acceso inmediato una vez que se complete
satisfactoriamente la actividad y el trabajo posterior. Esta actividad es gratuita para los
miembros de la ASE y cuesta 25 USD para los no miembros.

0894-7317/$36.00
Copyright 2022 Publicado por Elsevier Inc. en nombre de la Sociedad Estadounidense de Ecocardiografia.

https://doi.org/10.1016/j.echo.2022.03.012

533


mailto:ase@asecho.org
mailto:ase@asecho.org
http://www.aselearninghub.org/
https://doi.org/10.1016/j.echo.2022.03.012
http://crossmark.crossref.org/dialog/?doi=10.1016/j.echo.2022.03.012&domain=pdf

534 Nagueh et al

Journal of the American Society of Echocardiography
Junio de 2022

Este documento esta respaldado por los siguiente Socios de la Alianza Internacional de la ASE: Federacion Argentina de Cardiologia; Sociedad
Argentina de Cardiologia; Sociedad de Ecocardiografia de la ASEAN; Sociedad Australiana de Ecografias en Medicina; Sociedad Canadiense
de Ecocardiografias; Departamento de Imagen Cardiovascular de la Sociedad Brasilefia de Cardiologia; Sociedad China de Ecocardiografia;
Academia India de Ecocardiografia; Sociedad Indonesia de Ecocardiografia; Sociedad Irani de Ecocardiografia; Grupo de Trabajo de
Ecocardiografia de Israel; Asociacion Italiana de Anestesiologos Cardiotoracicos; Sociedad Japonesa de Ecocardiografia; Sociedad Coreana de
Ecocardiogratia; Sociedad Mexicana de Ecocardiografia y Diagndstico por Imagenes Cardiovasculares; Sociedad de Imagenes Cardiovasculares
de la Sociedad Interamericana de Cardiologia; Sociedad Tailandesa de Ecocardiografia; Sociedad Panafricana de Cardiologia; y Sociedad

Vietnamita de Ecocardiografia.

Abreviaturas
A2/3/4/5C = Camara apical 2/3/4/5
AC = arteriopatia coronaria

ATCC = angiografia por
tomografia computarizada del
corazoén

RMC = resonancia magnética
cardiaca

CWD = doppler de onda continua
RFF = reserva de flujo fraccional
MCH = miocardiopatia hipertréfica

DCI = desfibrilador cardioversor
implantable

Al = auricula izquierda
VI = ventriculo izquierdo

HVI = hipertrofia ventricular
izquierda

OTSVI = obstruccién del tracto de
salida ventricular izquierdo

RM = regurgitaciéon mitral

OVM = obstruccion ventricular
media

PWD = doppler de onda pulsada
VD = ventriculo derecho

MSA = movimiento sistélico
anterior

MSC = muerte subita cardiaca

TRS = terapia de reduccién del
tabique

ETE = ecocardiografia
transesofagica

ETT = ecocardiografia
transtoracica

UEA = agentes que realzan las
ecografias

INDICE

Resumen 533

Abreviaturas: 534
Exordio 534
Introduccion 534
Seccion 1: Imagenes multimodales para la
evaluacion de MCH sospechada o confirmada
535

A. Evaluacion de hipertrofia ventricular
izquierda 535

B. Diferenciar la MCH de las fenocopias
535

C. Evaluacién de la funcion sistolica
ventricular izquierda 539

D. Evaluacion de la funcion diastolica
ventricular izquierda 540

E. Evaluacion de la  obstruccion
dinamica y la anatomia de la valvula mitral 543

F. Caracterizacion  del tejido 552
Seccion 2: Imagenes multimodales para la
estratificacion del riesgo y el prondstico 552

A. Espesor de la pared ventricular
izquierda 552
B. Diametro auricular izquierdo 552

C. Obstruccion del tracto de salida
ventricular izquierdo 552

D. Aneurisma apical 553

E. Realce tardio con gadolinio por CMR
554

F. Disfuncion
izquierda 554

G. Isquemia 555

Seccion  3: Imagenes multimodales en
situaciones clinicas comunes 555

sistolica  ventricular

A. Evaluacion de la isquemia 555

B. Evaluacion de la  arteriopatia
coronaria 557

C. Prueba 558

D. Funcién  del  diagnéstico  por
imagenes en la seleccion y el monitoreo del
tratamiento 559

Resumen 562

EXORDIO

Desde la publicacion de las recomendaciones para el diagnostico por imagenes
cardiovascular de multimodal de pacientes con miocardiopatia hipertrofica (MCH)
en 2011, ha ocurrido un impresionante crecimiento y evolucion de las técnicas de
diagndstico por imagenes, mejorando tanto el reconocimiento como el manejo de
la enfermedad.! Esta actualizacion de la Sociedad Estadounidense de
Ecocardiografia (American Society of Echocardiography, ASE), Sociedad
Estadounidense de Cardiologia Nuclear (American Society of Nuclear Cardiology,
ASNC), Sociedad de Resonancia Magnética Cardiovascular (Society of
Cardiovascular Magnetic Resonance, SCMR), y la Sociedad de Tomografia
Computarizada  Cardiovascular (Society of Cardiovascular ~Computed
Tomography, SCCT) proporcionan un marco practico contemporaneo para la
utilizacion de imagenes multimodales en la atencion de pacientes con MCH. Los
trastornos metabdlicos que imitan la MCH solo se incluyen en el diagnostico
diferencial, cuando corresponda, y no son el foco de este documento.

INTRODUCCION

La MCH se define por la presencia de hipertrofia ventricular izquierda (HVI) en
ausencia de otras enfermedades cardiacas, sistémicas, sindromicas o metabolicas
potencialmente causantes.” Es la anomalia genética més frecuente del miocardio,
con una prevalencia estimada que oscila entre 1:500 y tan alta como 1:200.°° La
MCH, predominantemente reconocida como una enfermedad causada por
mutaciones en genes que codifican proteinas sarcoméricas, tiene una amplia gama
de expresion clinica y penetrancia de la enfermedad. Muchas personas con MCH
tienen una expectativa de vida normal y estan relativamente libres de sintomas,
mientras que una minoria importante sufre sintomas debilitantes y/o mortalidad
prematura.>® Los sintomas pueden estar relacionados con una variedad de
mecanismos fisiopatologicos, incluida la disfuncion diastolica,™® insuficiencia
cardiaca con fraccion de eyeccion (FE) preservada o reducida,”'’  obstruccion del
tracto de salida ventricular izquierdo (TSVI) ' con o sin regurgitacion mitral
significativa (RM)," disfuncion autondémica,'* isquemia,'*'° y arritmias.'”'®

La comprension y utilizacion apropiadas de las imagenes multimodales son
fundamentales para un diagnostico preciso, asi como para la atencion longitudinal
de pacientes con MCH. Las nuevas técnicas de imagenes ecocardiograficas y de
resonancia magnética cardiaca (RMC) han mejorado la diferenciacion de la MCH
de otras causas de HVIL.'"?> Tales refinamientos junto con las imagenes seriadas
han ampliado nuestra perspectiva de la penetrancia de la expresion de la
enfermedad en portadores de mutaciones de la MCH.” El diagndstico por
imagenes en reposo y en condiciones de estrés proporciona informacion completa y
complementaria para ayudar a aclarar el/los mecanismo(s) responsable(s) de los
sintomas inespecificos, de modo que se puedan implementar estrategias de
tratamiento apropiadas y oportunas. Se confia en las imagenes avanzadas para
guiar ciertas opciones de tratamiento, incluida la terapia de reduccion del tabique
(SRT) y la reparacion de la valvula mitral. Utilizando tanto parametros clinicos
como de diagndstico por imagenes, los algoritmos mejorados para la estratificacion
de riesgo de muerte stibita cardiaca (MSC) facilitan la seleccion de pacientes con
MCH que tienen més probabilidades de beneficiarse de los desfibriladores
cardioversores implantables (DCI), dando como resultado un prondstico
dramaticamente mejorado.***

SECCION 1: IMAGENES MULTIMODALES PARA LA EVALUACION DE
MCH SOSPECHADA O CONFIRMADA
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A. Evaluacion de hipertrofia ventricular izquierda

La cuantificacion precisa de la magnitud, la ubicacion y el patron de la LVH es
esencial para el diagndstico y el manejo de los pacientes. El grosor de la pared de
15 mm en ausencia de otras causas de hipertrofia en un ventriculo izquierdo (VI)
no dilatado define la MCH.” El grosor de la pared diastélica final de 13 mm puede
diagnosticarse si hay antecedentes familiares de MCH o una mutacion genética
conocida causante de la enfermedad. El riesgo de MSC se relaciona con la
magnitud de la hipertrofia. Se ha utilizado una HVI masiva (30 mm, que ocurre en
alrededor del 10 % de las personas con MCH) como umbral para la implantacion
de DCI, aunque la relacion entre el grado de hipertrofia y el riesgo de MSC es
continuo. Ademas, la ubicacién y el patron de aumento del grosor de la pared
pueden predecir la probabilidad de una prueba genética positiva.”

En la poblacion pediatrica, es esencial considerar que debido al crecimiento
somatico, no se puede aplicar un solo valor de corte en pacientes de diferentes
edades y tamafos. Las mediciones cardiacas se expresan como puntajes z, que
representan desviaciones estandar del valor medio especifico del tamafio de un
paciente, con hipertrofia diagnosticada con un puntaje z >2.%%’

El desarrollo de la hipertrofia es un proceso dinamico. Un aumento anormal en

el grosor de la pared del VI en la nifiez es poco frecuente y debe dar lugar a la
consideracion de fenocopias (Tabla 1) o mutaciones de doble gen. La hipertrofia
generalmente se acelera en la adolescencia. Si bien existen muchas expresiones
fenotipicas diferentes de la MCH, la hipertrofia suele ser asimétrica y afecta los
segmentos del VI no contiguos, y ocasionalmente el ventriculo derecho (VD).” La
hipertrofia asimétrica focal del tabique anterior basal, definida como un grosor de
la pared septal/posterior >1,3 en un paciente normotenso, es el patréon mas
frecuente de hipertrofia. Las variantes incluyen un tabique sigmoideo, curvatura
septal invertida, curvatura concéntrica, pared media e hipertrofia apical (Figura 1y
Video 1). La tasa de positividad de las pruebas genéticas difiere con cada patron de
aumento del espesor de la pared, observandose el rendimiento mas bajo en
pacientes con tabique sigmoideo y el mas alto en pacientes con un patréon de
curvatura septal invertida.”> Ademas, Los pacientes con una mutacion patogénica
tienen un mayor grosor de la pared en comparacion con las personas negativas a la
mutacion, lo que puede explicar parcialmente la tasa mas alta de eventos adversos
en este cohorte.”’” Todas las modalidades de diagndstico por imagenes deben
informar el patrén y la distribucién de la hipertrofia junto con la ubicacion y la
magnitud del grosor maximo de la pared al final de la diastole.
1. Ecocardiografia. La ecocardiografia transtoracica (ETT) es la modalidad
de diagnostico por imagenes inicial preferida en la MCH. Se debe tener cuidado de
evitar la retraccion del VI en las vistas apicales, especialmente en casos de
hipertrofia apical. Las paredes apical, anterior y anterolateral pueden ser dificiles
de visualizar y medir con precision su grosor. Por lo tanto, debe haber un umbral
bajo para usar agentes potenciadores de ultrasonido (ultrasound enhancing agents,
UEA) si la visualizacién no es optima. Esto es particularmente importante si la
probabilidad previa a la prueba es alta, como cuando se examina a miembros de la
familia de individuos con genes positivos o en presencia de patrones
electrocardiograficos (ECG) preocupantes, como una inversion lateral profunda de
la onda T. Las mediciones de la pared obtenidas con UEA pueden ser mas
reproducibles que las obtenidas sin y estdn mas alineadas con las mediciones
obtenidas mediante CMR.*’ Ademas, los UEA puede facilitar la identificacion de
las criptas miocardicas, aneurismas apicales y trombos ventriculares, y puede
facilitar la localizacion del objetivo miocardico para la ablacion septal con alcohol.
Se recomienda la identificacion y exclusion sistematica de las estructuras VD
(incluida la trabeculacion, la banda del moderador y la cresta supraventricular) al
medir el tabique interventricular (interventricular septum, IVS). Las vistas de eje
largo pueden sobreestimar el grosor de la pared debido a cortes tangenciales a
través de la pared y la posible inclusion de otras estructuras, como trabeculaciones
o musculos papilares, en las mediciones (Figura 2). Por lo tanto, es importante
integrar y hacer referencias cruzadas de las vistas de eje corto y largo para alinear
de manera 6ptima las mediciones.’'-* La ecocardiografia tridimensional (3D) de
alta calidad es superior a la 2D en la evaluacion de la masa del VI y mas
estrechamente correlacionada con la evaluacion por RMC.*** La pared libre del
VD debe medirse en vistas subcostales al final de la didstole con cuidado para
evitar la inclusion de grasa epicardica.’”

2. Resonancia magnética cardiaca. La contribucién de la RMC es de
particular importancia debido a la alta resolucion espacial y la caracterizacion
tisular.”> Sin embargo, se debe tener cuidado de evitar mediciones erroneas desde
vistas de eje largo (Figura 3). Estas capacidades confieren sensibilidad diagnéstica
cuando la LVH se encuentra cerca de los umbrales de diagnostico o terapéuticos,
en distribucion atipica o compleja, y en pacientes con estudios ecocardiograficos
técnicamente desafiantes. Como componente de la evaluacién clinica y de
diagndstico por imagenes mas amplia, la caracterizacion del tejido (realce tardio de

Nagueh et al 535

gadolinio [RTG], mapeo en T1 y T2) puede ayudar a diferenciar entre el aumento
del grosor de la pared debido a la MCH y otras afecciones, como la remodelacion
atlética, la hipertension, la inflamacién y la infiltracion (Tabla 1).%%7

3. Tomografia computarizada cardiaca. Es posible que los pacientes con
claustrofobia y/o los pacientes con dispositivos cardiacos incompatibles con la
CMR no sean aptos para la CMR. En estos casos, se debe considerar la TC
cardiaca. Debido a su alta resolucién 3D, la TC cardiaca puede representar con
precision las caracteristicas morfologicas de la MCH, incluido el grosor de la pared
regional, masa del VI, y la funcién contréctil del VI global.*** Ademas, la TC
cardiaca visualiza el tamaiio y el curso de los perforadores del tabique dentro del
miocardio, lo cual es de interés potencial en la preparaciéon para la TRS
percutdnea.”’ Cabe destacar que, los angiogramas por TC coronaria estindar
adquiridos durante la didstole media sobreestimaran el grosor de la pared en
comparacion con las imagenes adquiridas en la diastole final.

4. Imdgenes nucleares del corazén. No es necesario realizar imigenes
nucleares para la evaluacion del grosor de la pared dada su baja resolucion espacial
y exposicion a la radiacion, en comparacion con la alta resolucion espacial y la falta
de exposicion a la radiacion con la ecocardiogratia y RMC.

B. Diferenciar la MCH de las fenocopias

Si bien el contexto clinico es clave, hay muchas situaciones en las que las
caracteristicas del ecocardiograma por si solas pueden generar sospechas de
procesos patologicos especificos o limitar el diagnéstico diferencial y guiar las
pruebas posteriores. Las caracteristicas como la hipertrofia asimétrica o la
obstruccion dinamica del TSVI (OTSVI) se observan con mas frecuencia en la
MCH que en otras patologias, pero no son patognomonicas. Se recomienda la
correlacion con el ECG de 12 derivaciones y la historia clinica para limitar el
diagndstico diferencial y guiar la seleccion de imagenes mas avanzadas (Figura 4).

1. El corazén de los atletas versus la MCH. La mayoria de la bibliografia
destinada a distinguir estas entidades compara a los atletas con los pacientes
sedentarios de la MCH con una clara expresion fenotipica. Estos datos son
limitados para separar la fisiologia de la patologia en el verdadero atleta de la “zona
gris”.
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Tabla 1 Caracteristicas y hallazgos tipicos en las fenocopias de la MCH
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Fenocopias mas
frecuentes

Caracteristicas clinicas

Hallazgos tipicos del
ECG

Hallazgos ecograficos
tipicos

Hallazgos tipicos del
CMR

Genética y caracteristicas
adicionales

Nifios/adolescentes

Enfermedad de Danon

Adultos <40 afios
PRKAG2

Ataxia de Friedreich

Enfermedad de
Anderson-Fabry

Corazon de atleta

Miopatia esquelética leve,
anomalias oftalmicas,
discapacidad
intelectual.

Miopatia proximal, mialgia,
epilepsia, hipertensiéon
de inicio temprano

Ataxia progresiva, pérdida
de reflejos tendinosos
profundos, debilidad
motora, disartria
cerebral, diabetes
mellitus.

Enfermedad
multisistémica:
neuropatia periférica,
lesiones cutaneas,
insuficiencia renal
progresiva con
proteinuria, enfermedad
coronaria de pequefios
vasos.

Asintomatica

Puede revelar sindrome
previo a la excitacion.

HVI concéntrica masiva,
miocardiopatia
ocasionalmente
dilatada.

Grado variable de
aumento del grosor de
la pared del VI.

Disfuncién diastdlica y
sistolica.

Sindrome previo a la
excitacion, bloqueo de
rama, altos voltajes.
Fibrilacién auricular,
aleteo auricular.
Bloqueos
auriculoventriculares
avanzados, bradicardia
sinusal marcada o
bloqueo sinusal.

Remodelacion
conceéntrica leve,
seguida de hipertrofia,
con menor frecuencia
excéntrica, hipertrofia.
Alteracion de la
relajacion. En dltima
instancia, dilatacion

Aplanamiento o inversion
de laonda T lateral.
Arritmia supraventricular

y ventricular.

con disfuncion sistolica.

Textura brillante.

HVI con anomalias de
repolarizacion,
anomalias de
conduccién,
preexcitacion, arritmia
auricular y ventricular.

Hipertrofia concéntrica,

Alteracion de la
relajacion. Fraccion de
eyeccion normal.
Adelgazamiento de la
pared inferolateral
basal del Vl en la
enfermedad avanzada.

Hipertrofia del VD.

Musculo papilar
prominente. Dilatacion
aortica.

Bradicardia sinusal, HVI,
repolarizacion
temprana, insuficiencia
cardiaca de primer
grado, Wenckebach,
ritmo ectépico auricular
o de union.

Espesor de la pared
diastélica final
normalmente por
debajo de 15 mm.
Dilatacion equilibrada
de cuatro camaras.
Fracciéon de eyeccion
biventricular

normal/normal-baja con

funcién diastdlica
normal/supranormal.

asimétrica y excéntrica.

La HVI a menudo es
grave. EI RTG puede
ser extenso, pero a
menudo notoriamente
respeta la parte media
del tabique.

Hallazgos altamente
variables de hipertrofia
asimétrica minima sin
RTG en las etapas
iniciales a hipertrofia
grave con RTG
extensiva en las
etapas avanzadas.

En la enfermedad
temprana e intermedia:
remodelacion
concéntrica o
hipertrofia. En las
ultimas etapas de la
enfermedad: fibrosis
de reemplazo.

El RTG generalmente
involucra los
segmentos medios de
la pared lateral con
conservacion
subendocardica.
Compromiso del tercio
basal de otras paredes
del VIl en casos graves.
Puede haber un tiempo
de relajacion T1 corto
en el tabique.

RTG ausente, excepto
ocasionalmente en los
puntos de insercion del
VD. VEC normal.

Trastorno dominante ligado
al cromosoma X, aunque
puede presentarse una
forma cardiaca aislada
en mujeres mayores.

Diagnéstico basado en CK
elevada, biopsia
muscular, pruebas
genéticas (mutacion del
gen LAMP2).

Mutacién autosémica
dominante del gen
PRKAG2.

Autosdémica recesiva, nivel
sérico de alfa-tocoferol,
IRM cerebral.

Recesivo ligado al
cromosoma X,
deficiencia de la actividad
alfa-galactosidasa A. Los
hombres lo presentan a
una edad mas temprana.

Capacidad funcional
supranormal.

(continuacioén)
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Tabla 1 (continuacién)
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Hallazgos tipicos del

Fenocopias mas frecuentes Caracteristicas clinicas ECG

Hallazgos ecograficos
tipicos

Hallazgos tipicos del
CMR

Genética y caracteristicas
adicionales

Adultos >40

Cardiopatia hipertensiva Puede ser asintomatica o
desarrollar sintomas de
insuficiencia cardiaca
relacionados con la
disfuncion diastélica.

HVI (baja sensibilidad para
detectar HVI
anatémica), anomalias
de la repolarizacion,
duracién prolongada de
QTcy QRS.

Amiloidosis cardiaca Las caracteristicas clinicas Voltajes QRS bajos

incluyen insuficiencia relativos al grosor de la

cardiaca, neuropatia pared del VI.
periférica, arritmias Anomalias de conduccion,
auriculares y sindrome arritmias

del tunel carpiano. supraventriculares.

Mas comUnmente,

Aumento concéntrico del

Se puede observar un RTG
irregular.

Aumento de la fraccion de
volumen extracelular en
algunos pacientes.

hipertrofia o
remodelacién
conceéntrica con diversos
grados de disfuncion
diastélica segun la
gravedad y la duracion
de la hipertension.

Realce tardio
subendocardico y
transmural con gadolinio
con relativa
preservacion apical.
Anulacion miocardica y
sanguinea caracteristica
simultanea o anulacién
miocardica suboptima.

Tiempo prolongado de
relajacion T1 del
miocardio nativo.
Aumento de la fraccion
de volumen extracelular.

grosor de la pared del VI,
a veces con predominio
del tabique. Patrén de
llenado restrictivo del VI
con enfermedad mas
avanzada. Funcién
sistélica normal a
progresivamente
reducida. Reduccion de
la deformacion
longitudinal global con
conservacion apical.
Dilatacion biauricular.
Engrosamiento de las
valvas de las valvulas.
Derrame pericardico
pequefio.

Gammagrafia 6sea con
tecnecio para la
amiloidosis ATTR. Analisis
de proteinas monoclonales
en sangre y orina en
pacientes con amiloidosis
AL. Es posible que se
necesite una biopsia de
tejido.

Alfa Gal-A, alfa galactosidasa A; CK, creatina cinasa; LAMP2, proteina de membrana asociada a lisosoma 2; RTG, realce tardio con gadolinio; HV/, hipertrofia ventricular izquierda;

PRKAGZ2, subunidad reguladora gamma 2 de la proteina cinasa activada por AMP.

En tales situaciones clinicas, es importante apreciar la probabilidad de prueba
previa donde, por ejemplo, un atleta que tiene antecedentes familiares de MCH o
presenta sintomas preocupantes requiere un mayor grado de sospecha que un atleta
asintomatico que se presenta a través de la seleccion previa a la participacion. Se
requiere una comprension de las adaptaciones eléctricas observadas en el ECG de
12 derivaciones en atletas para diferenciar los cambios normales de los cambios
patologicos observados en la MCH, como inversion inferolateral de la onda T,
depresion del segmento ST u ondas Q. Es importante tener en cuenta que entre el 5
y el 10 % de las personas con MCH tendrén un electrocardiograma normal.*'** La
magnitud de la hipertrofia inducida por el ejercicio depende de multiples factores,
incluidos la duracién, el tipo y la intensidad del ejercicio realizado, asi como la
edad del atleta, el indice de masa corporal (IMC), la raza y el sexo.* La hipertrofia
fisiologica se observa con mas frecuencia en atletas que participan en deportes con
componentes dindmicos y estaticos altos en atletas masculinos negros. Es raro que
el espesor de la pared del VI supere los 12 mm en atletas caucasicos, mientras que
el umbral superior normal en atletas masculinos negros de élite puede estar cerca de
15 mm.** La hipertrofia concéntrica generalmente se considera anormal en
atletas de sexo femenino, pero puede observarse en hasta un tercio de los atletas
masculinos negros.*****¢ Por lo tanto, es util conocer el rango y el patron esperados
del espesor de la pared para ese atleta individual. También se debe explorar el
historial de hipertension y el uso de esteroides anabdlicos.

Las caracteristicas mas congruentes con hipertrofia fisiologica incluyen
dilatacion ventricular con un patrén uniforme de engrosamiento (<2 mm de
diferencia en el grosor de la pared entre los segmentos contiguos), funcion
diastolica normal, anatomia normal de la valvula mitral sin obstruccion, ya sea en
reposo o con ejercicio, y capacidad funcional preservada. Se aprecia cada vez mas
que la funcién diastélica normal y la capacidad funcional también pueden verse en
atletas con MCH.***’ En comparacién con los controles sedentarios de la misma
edad con MCH, los atletas con MCH parecen tener una expresion de enfermedad
menos grave con grados mas leves de HVI, una mayor prevalencia de MCH apical
y una menor prevalencia de OTSVL* Aun no queda claro qué funciéon desempeiia

la distension longitudinal en la diferenciacion de los pacientes con MCH atléticos
de los atletas con hipertrofia fisiologica, ya que los estudios publicados
compararon principalmente a atletas con pacientes sedentarios con MCH. La
dispersién mecanica del VI y la tension de la auricula izquierda (Al) pueden ser
prometedoras en el futuro.”’ La ecocardiografia de esfuerzo también puede
desempeiiar un papel en la diferenciacion de los pacientes con MCH de los atletas
en el grupo de edad pediatrica, ya que desarrollan obstruccion del TSVI durante el
ejercicio subméximo, que es diferente de los atletas.*

La RMC se debe realizar en cualquier atleta si existe una inquietud constante
después de la evaluacion inicial. La presencia de RTG, las anomalias en la valvula
mitral y la anatomia subvalvular, el tiempo de T1 anormalmente prolongado y el
aumento anormal de la fraccion de volumen extracelular favorecen el diagnéstico
de MCH." Ademés, hay datos emergentes que muestran el RTG en los puntos de
insercion del VD en atletas.™!

Se ha promulgado la regresion de la hipertrofia con descarte como medio para
distinguir estas entidades. Sin embargo, existen datos normativos limitados sobre
la tasa esperada de regresion. Ademas, hay informes de que la regresion también
puede ocurrir en atletas desentrenados con MCH.™



538 Nagueh et al

Journal of the American Society of Echocardiography
Junio de 2022

Figura 1 Imagenes ecocardiograficas transtoracicas que representan diversas expresiones fenotipicas de miocardiopatia

hipertrofica.

A = tabique sigmoideo; B = curvatura septal invertida; C = apical; D = cavidad media; E = concéntrica/neutral. Imagenes cortesia
del Dr. John Symanski, Sanger Heart & Vascular Institute, Atrium Health, Charlotte, NC.

Figura 2 Desafios en la medicion del grosor de la pared del tabique con ecocardiografia. Atleta de resistencia remitida para
evaluacion de posible miocardiopatia hipertréfica basada en una medicién de la pared del tabique interventricular (TIV) de 13 mm.
Los paneles A y B son imagenes representativas de eje largo paraesternal (parasternal long-axis, PLAX) y eje corto (parasternal
short-axis, PSAX), respectivamente, que demuestran una medicién del TIV inexacta (linea azul) que incluia trabeculacién del
ventriculo derecho (VD). La comparacion de las vistas PLAX y PSAX puede ayudar a diferenciar el verdadero TIV contractil (linea

roja) de la trabeculacién del VD.

Figura 3 Desafios en la medicién del grosor de la pared con RMC. La resonancia magnética cardiaca que demuestra como los cortes
tangenciales a través del tabique pueden sobreestimar el grosor del tabique interventricular (TIV) en vistas de eje largo. En la vista de eje
corto (A), la linea amarilla representa el plano utilizado para obtener la vista de eje largo (B). Esta linea corta claramente el musculo en
forma tangencial, lo que sobreestimara el grosor del tabique, mientras que la linea roja representa un plano no tangencial mas preciso a

través del grosor del TIV compactado.

2. Anmiloidosis cardiaca versus MCH. Las similitudes ecocardiograficas y
de la RMC entre la amiloidosis cardiaca y la MCH pueden incluir aumento del
grosor de la pared VI, agrandamiento biatrial y disfuncion diastdlica. El grosor de
la pared puede ser similar, ya que el grosor medio de la pared del tabique y

posterior en el ensayo ATTR-ACT en la amiloidosis ATTR (transtiretina) fue de
17mm. La amiloidosis cardiaca AL (cadena ligera de inmunoglobulina)
generalmente tiene un grosor de pared ligeramente menor en comparacion con la
amiloidosis ATTR en el momento del diagndstico.’***



Journal of the American Society of Echocardiography
Volumen 35, nUmero 6

Nagueh et al 539

Miocardiopatia hipertréfica

|

Cambios enlaHVly la

~

Atletas y personas con
descendencia afrocaribena

Ondas T invertidas profundamente

“pseudoinfarto”

#= MCH con variante apical

ECG de 12
derivaciones

QRS de bajo voltaje en
relacion con el espesor de la
1 pared o patron de

repolarizacion

Cardiopatia
hipertensiva

PR breve o
“preexcitacion”

* Enfermedad
de Fabry

Danon
* PRK-AG2

Figura 4 Integracion del ECG de 12 derivaciones en individuos con aumento del grosor de la pared VI para ayudar en el diagnéstico
diferencial. Imagenes cortesia del Dr. John Symanski, Sanger Heart & Vascular Institute, Atrium Health, Charlotte, NC.

Otros hallazgos ecocardiograficos comunes en la amiloidosis cardiaca
incluyen velocidades bajas de Doppler tisular e’ y s’ y tension
longitudinal global (TLG) anormal con un patrén conservador apical.’”>
La evaluacion de la distension longitudinal es primordial en pacientes con
aumento del grosor de la pared del VI, dado que se ha demostrado que los
patrones de distension regionales ayudan a reclasificar correctamente al
22 % de los pacientes con la mayor mejora observada en pacientes con
amiloidosis cardiaca.”” Los hallazgos en la RMC caracteristicos de la
amiloidosis cardiaca incluyen RTG subendocardico o transmural difuso,
anulacion miocéardica anormal y expansion del volumen extracelular
(Tabla 1). La gammagrafia 6sea basada en tecnecio (pirofosfato de
tecnecio en los Estados Unidos) tiene una alta precision para el
diagnostico de la amiloidosis ATTR. Otras enfermedades que deben
considerarse en el diagnostico diferencial se muestran en la Tabla 1.5

Recomendaciones y puntos clave

1-La ecocardiografia es la modalidad inicial de diagnostico por imagenes para la
evaluacion de la presencia, magnitud y patrén de hipertrofia del VI1y los UEA
deben utilizarse cuando sea necesario.

2-La RMC esta indicada en pacientes con imagenes ecocardiograficas
suboptimas y en pacientes con hipertrofia de VI dudosa.

3-Si la RMC esta contraindicada o no se pudo realizar, la TC cardiaca se
considera como lo siguiente.

4-Independientemente de la modalidad de diagnostico por imagenes que se
utilice, el informe debe hacer comentarios sobre el patron y el alcance de la
hipertrofia del VI, incluido el grosor maximo de la pared.

C. Evaluacion de la funcion sistoélica ventricular izquierda

La fraccion de eyeccion ventricular izquierda (FEVI) es normal a
hiperdindmica en la mayoria de los pacientes con MCH.*® La disfuncion
del VI, definida como FE <50 %, se observd en 4-9 % de las cohortes
informadas y se asocia con tasas altas de mortalidad por cualquier causa,

trasplante cardiaco e implante de dispositivo de asistencia ventricular
izquierda.’” La ecocardiografia sigue siendo €l método predominante para
evaluar la funcién sistolica del VI, siendo la FE la medida cuantitativa
informada con mayor frecuencia. La evaluacion de la funcién sistolica del
VI puede ser dificil en pacientes con aneurismas apicales grandes. La
variabilidad en las mediciones de la FE puede ser sustancial incluso con
técnicas biplanares cuantitativas, y el uso de UEA mejora la concordancia
con la FE medida por la RMC. Los limites inferiores de la FE VI normal
dependen del método utilizado (2D frente a 3D). Sin embargo, estos datos
se obtuvieron de sujetos normales y no de pacientes con MCH vy, por lo
tanto, no son necesariamente aplicables a pacientes con MCH. El grupo
de redaccion respalda el 50 % como los limites inferiores de lo normal, ya
sea con imagenes ecocardiograficas 2D o 3D dada la ausencia de datos en
esta poblacion de pacientes. En pacientes con ecocardiografia suboptima,
a pesar del uso de UEA, la RMC desempeiia un papel importante. La TC
cardiaca multifase se correlaciona bien con la cuantificacion de la RMC
de la FEVI y puede considerarse en pacientes en quienes la RMC no es
posible.®

A diferencia de la FE, la tension sistolica (incluida la tension
longitudinal global) y la tasa de tensién demuestran un rango de
anomalias regionales y globales en la MCH (Figura 5), incluso en
pacientes con movimiento normal de la pared y FE.%!-% Las anomalias de
la tension sistdlica y de la tasa de tension parecen ubicarse
principalmente, pero no exclusivamente, en regiones de hipertrofia y se
observan en el tabique en la hipertrofia septal clasica y en el apice en la
variante apical. La tension longitudinal global sistdlica predice la
supervivencia libre de eventos en pacientes con MCH con FE normal. Las
mediciones como la tasa de tension sistdlica también son utiles para
caracterizar la respuesta mecéanica miocardica con esfuerzo fisico.* Las
tasas de tension sistolica son mas bajas en la MCH que en las personas
sanas normales y el aumento de la tasa de tension sistdlica con el ejercicio
se atentia significativamente en pacientes con MCH obstructiva y no
obstructiva. Ademas, la tasa de tension sistdlica maxima se correlaciona
con la capacidad de ejercicio y esta inversamente relacionada con la carga
de la cicatriz cuantificada como porcentaje de RTG mediante RMC.*
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Figura 5 Patrones tipicos de la tension regional en la miocardiopatia hipertréfica (MCH). Vista del eje largo paraesternal de un
paciente con MCH septal (A) con mapa polar de la tensién longitudinal correspondiente (B) que muestra una reduccién en la
tension en el tabique. (C): Una vista apical de 2 camaras de un paciente con MCH apical con el correspondiente mapa polar de
tensién longitudinal (D) que muestra la reduccién de la tension en el apice.

De manera similar, la resonancia magnética cardiaca con seguimiento
de caracteristicas (SC-RMC) es una de varias técnicas de diagndstico por
imagenes de RMC utilizadas para evaluar la tension miocardica. Realiza
un seguimiento de las caracteristicas de interés a lo largo de lineas de
contorno en imagenes de cine que adquiere de forma rutinaria, siguiendo
la misma premisa basica de la ecocardiografia de seguimiento moteado.
Su principal ventaja, relevante para la adopcion clinica, es que, como
técnica de RMC de posprocesamiento de secuencias de precision libres en
estado estacionario adquiridas de forma rutinaria, no hay necesidad de
adquisicion de imagenes adicionales. Se ha demostrado que ayuda en la
diferenciacion entre la MCH y la cardiopatia hipertensiva,® y la deteccion
de tension anormal en pacientes preclinicos (antes del desarrollo de
hipertrofia) y pediatricos.®®-¢’

Al igual que en la poblacion adulta, en niflos con MCH, la FEVI es
normal a hiperdindmica en la mayoria de los pacientes. Existen algunas
diferencias al observar los parametros de deformacion, con deformacion
longitudinal y tasas de deformacion reducidas cuando se evaluan
segmentariamente, pero con valores globales que permanecen dentro del
rango normal en una proporcion mayor de casos pediatricos.®® Con
respecto a la torsion, algunos estudios pediatricos han mostrado rotacion
basal alterada pero con rotacion apical conservada e incluso aumentada.®’

Recomendaciones y puntos clave

1-La evaluacion de la FEVI debe realizarse en todos los pacientes con MCH
mediante ecocardiografia, con o sin UEA, en el momento del diagnostico y
cuando haya un cambio significativo en el estado clinico. Debe haber un umbral
bajo para el uso de modalidades de diagnostico por imagenes, como la RMC o
la TC, para la evaluacion de la funcion sistolica del VI cuando las imagenes
ecocardiograficas son suboptimas.

2-La evaluacion de la tension longitudinal global agrega datos de prondstico
importantes y puede realizarse en centros con experiencia y pericia con el uso
de ecocardiografias de tension.

D. Evaluacién de la funcién diastélica ventricular izquierda
La disfuncion diastélica ocurre en pacientes con MCH debido a la
relajacion deficiente del VI 'y al aumento de la rigidez de los miocitos y la
camara. Ademas, la anomalia de la funcion de la Al en parte debido a una
miopatia auricular, puede ser una causa importante de deterioro del
llenado del VI. La disfuncion diastdlica representa, en parte, el estado
sintomatico de los pacientes con y sin obstruccion. No es practico realizar
el cateterismo cardiaco para evaluar la funcion diastolica del VI en la
mayoria de los pacientes y, por lo tanto, las imagenes no invasivas se han
convertido en el enfoque estandar para diagnosticar e identificar la
presencia de presiones de llenado del VI anormalmente elevadas.”’">
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Figura 6 (A) Velocidad de entrada mitral medida en las puntas de las valvas (parte superior izquierda), velocidad maxima de
regurgitacion tricuspide registrada por Doppler CW (parte superior derecha) y velocidades de Doppler de tejido medidas en las
caras septal (izquierda inferior) y lateral (parte inferior derecha) del anillo mitral de un paciente sintomatico con miocardiopatia
hipertrofica obstructiva y auricula izquierda dilatada. La velocidad maxima de RT a 3 m/s y el aumento de la relacion E/e’ promedio
(>14) son congruentes con el aumento de la presion media en la auricula izquierda. E = velocidad diastdlica temprana de entrada
mitral, A = velocidad diastdlica auricular de entrada mitral, €’ = velocidad diastdlica temprana del anillo mitral y a’ = velocidad
diastolica auricular del anillo mitral. (B) Duracion prolongada de Ar -A en un paciente con MCH con aumento de la presion diastolica
final del VI. Ar (flecha blanca) velocidad de inversion auricular registrada desde la vena pulmonar derecha y A (flecha roja)
velocidad mitral A con el volumen de la muestra colocado a nivel del anillo mitral.
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La evaluacion de los patrones anormales de llenado del VI se ve
afectada tanto por la relajacion del VI como por el gradiente de
presién transmitral. La ecocardiografia permite la diseccion de
determinantes hemodinamicos del llenado del V1 'y, por lo general, es
la Uinica prueba utilizada para ese objetivo. No obstante, existen datos
emergentes que muestran la factibilidad de la medicion de las
velocidades del anillo mitral mediante TC y RMC, aunque no se
evaluaron especificamente en pacientes con MCH.”*™

La identificacion de la disfuncion diastélica, similar a otras
afecciones cardiovasculares, requiere un enfoque integral.”” Incluye
las velocidades de entrada mitral registradas en el anillo mitral (para
la duracion A mitral) y las puntas de las valvas, la velocidad diastdlica
temprana mediante Doppler tisular en el tabique y los lados laterales
del anillo mitral, velocidad maxima de regurgitacion tricuspidea (RT)
medida mediante Doppler CW desde multiples ventanas, indice de
volumen maximo de Al biplano y velocidades de las venas
pulmonares. La regurgitacion mitral (RM) de gravedad al menos
moderada puede afectar los volumenes de la Al y la relacion E/e’,
independientemente de la presion de la Al Por lo tanto, en ausencia
de una RM moderada, se debe considerar el indice de volumen
maximo de la Al la relacion E/e promedio y la velocidad de RT
maxima para llegar a conclusiones sobre la presion de la Al. En
presencia de RM significativa, la velocidad de RT maéxima y la
velocidad de reversion auricular de la vena pulmonar son los indices
mas confiables de presiones de llenado del VI. En particular, la
duracion de Ar-A >30 ms es congruente con el aumento de la presién
diastdlica final del VI (Figuras 6 y 7). Una cantidad de estudios ha
asociado un patrén de llenado restrictivo del VI y un aumento de la
relacion E/e’ en pacientes con MCH con hospitalizaciones por
insuficiencia cardiaca, reduccion de la tolerancia al ejercicio en nifios
y adultos y MSC.”**" En pacientes con fibrilacion auricular, se deben
considerar las mediciones especificas recomendadas en la pauta de
funcion diastolica de la ASE 2016.7 Por lo tanto, un tiempo breve de
desaceleracion es indicativo de aumento de la presion de la Al cuando
el FE decae. Para la FEVI normal, el tiempo de relajacion
isovolumétrica, la aceleracion maxima de la velocidad mitral E, la
relacion E/e’ del tabique, el tiempo de desaceleracion de la velocidad
diastélica de la vena pulmonar y la velocidad de RT méxima son las
variables que deben considerarse, aunque los datos en pacientes con
MCH con fibrilacion auricular son muy limitados.
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Cada vez hay mas datos que muestran la asociacion entre la tension
del reservorio, el conducto y la bomba (contractil) de la Al con una
tolerancia reducida al ejercicio y el posterior desarrollo de fibrilacion
auricular.®** Sin embargo, hay escasez de datos sobre los
determinantes hemodinamicos de la deformacion de la Al en la MCH
y el impacto de las diferencias de los interventores en las mediciones
de la deformacion de la Al y si son equivalentes o no.* En la
actualidad, es razonable registrar e informar los valores de tension de
Al cuando el mismo software realiza analisis en serie para un paciente
determinado. Curiosamente, los estudios de RMC han demostrado
una alta carga de fibrosis auricular en pacientes con MCH, que
probablemente represente la funcién anémala de la AL

Mas recientemente, se demostrd que la velocidad de propagacion
de las ondas de corte generadas extrinsecamente es mayor en nifios y
adultos con MCH en comparacion con los controles normales, lo que
probablemente refleja una mayor rigidez miocardica.” Si bien son
prometedores, estos estudios son pocos y carecen de validacion con
mediciones invasivas. La velocidad de propagacion se ve afectada no
solo por la rigidez intrinseca, sino también por las condiciones de
carga y el grosor de la pared. Ademas, la velocidad de propagacion de
la onda de corte se mide solo en el tabique y dada la heterogeneidad de
la estructura y la funcion del miocardio en la MCH, queda por
observar si una medicion local puede reflejar la funcion global.

La evaluacion de la disfuncion diastdlica en nifios sigue siendo un
desafio. Las pautas para adultos no deben aplicarse a la poblacién
pediatrica, incluidos los valores de corte para los diferentes
parametros diast6licos.®® Si bien hay datos normales publicados por
grupos etarios para todos los pardmetros, el rango normal es muy
amplio. La evaluacion de la tension y la funcion auricular izquierda,
asi como el andlisis de rigidez mediante imagenes de ondas de corte
muestran resultados prometedores en la poblacion pediatrica, pero
requieren mas estudios y validacion.®”

Recomendaciones y puntos clave

1-Se recomienda un enfoque integral para la evaluacién de la funcién
diastolica en la MCH.

2-La evaluacién de la funcion diastolica incluye velocidades de entrada
mitral registradas en los niveles del anillo y la punta de la valva, velocidad
diastolica temprana mediante Doppler tisular medida en el tabique y en los
lados laterales del anillo mitral, velocidad maxima de RT obtenida
mediante Doppler de CW de multiples ventanas, indice de volumen
maximo biplanar de Al y velocidades de la vena pulmonar.
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Figura 8 (superior izquierdo) Vista del eje largo paraesternal (PLAX). Hipertrofia septal asimétrica grave. El tabique mide 3,2 cm.
(Parte superior derecha) vista del eje corto paraesternal (PSAX). Hipertrofia del tabique asimétrico que afecta el tabique anterior y
la pared anterior. (Izquierda inferior) vista apical de 4 camaras (A4C). Las puntas de las valvas alargadas sobresalen en el
ventriculo izquierdo y se unen en el cuerpo de las valvas (linea roja). (Derecha inferior) A4C. Valva mitral anterior alargada que
entra en contacto con el tabique (MSA). TIV, tabique interventricular; VI, ventriculo izquierdo; PIL, pared inferolateral; AO, aorta; Al,
auricula izquierda; VVM, valvas de la valvula mitral; MSA, movimiento anterior sistélico de la valvula mitral.

3-Un patrén de llenado restrictivo del VI 'y una mayor relacion E/e’ en pacientes
con MCH se asocia con hospitalizaciones por insuficiencia cardiaca, menor
tolerancia al ejercicio en nifios y adultos, y MSC.

E. Evaluacion de la obstruccién dinamica y la anatomia de la
valvula mitral

La obstruccion del tracto de salida del ventriculo izquierdo (OTSVI)
comunmente se produce en pacientes con MCH. La OTSVI en reposo,
que se considera significativa con un gradiente maximo de 30 mm Hg,
esta presente en alrededor del 30 % al 35 % de los pacientes sintomaticos
con MCH. En otro 30-35 %, la obstruccion es latente y solo inducible por
maniobras provocativas (p. ej.: Valsalva o inhalacion de nitrito de amilo).
Si las maniobras en la cama del paciente no inducen la OTSVI, se
recomienda realizar una ecocardiografia.’” El 30 % restante de los
pacientes no tiene un gradiente de OTSVI en reposo o provocado y se
clasifican como MCH no obstructiva.’®!

La presencia de un gradiente maximo en reposo del OTSVI de
30 mm Hg se asocia con un mayor riesgo de muerte subita y progresion a

sintomas de insuficiencia cardiaca de clase III o IV de la New York Heart
Association.”” Los gradientes en reposo o provocados de 50 mm Hg se
consideran un umbral para la terapia invasiva en pacientes que presentan
sintomas refractarios al farmaco.>”* En particular, la OTSVI en la MCH
es un fenomeno labil y dindmico que puede variar dependiendo de la
poscarga, precarga y contractilidad del VI.%4%

Las principales anomalias estructurales que contribuyen a la OTSVI
son la hipertrofia del tabique, el estrechamiento del OTSVI y la valvula
mitral (VM) y las anomalias en el aparato subvalvular. Muchos pacientes
con MCH obstructiva tienen una elongacion de ambas valvas mitrales, y
los pacientes con miocardiopatia obstructiva tienen valvas mas largas que
los pacientes con MCH no obstructiva. Las valvas alargadas se extienden
aun mas en la cavidad del VI 'y coaptan en el cuerpo de las valvas en lugar
de en las puntas de las valvas.”®’’ La porcion residual de la valvas anterior
se extiende mas alla del punto de coaptacion, lo que contribuye a la
predisposicion hacia el movimiento sistolico anterior (MSA) de la valvula
mitral'>%* (Figura 8). Con poca frecuencia, el alargamiento aislado de la
valva posterior de la valvula mitral puede provocar MSA. "

Ademas, las anomalias de los musculos papilares con frecuencia
contribuyen al desarrollo de MSA y OTSVI dindmica. El desplazamiento
anterior o apical del musculo papilar produce laxitud de la valvas
cordales, lo que a su vez contribuye al MSA."’



Journal of the American Society of Echocardiography
Volumen 35, nUmero 6

Desplazamiento anterior del musculo papilar
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Musculo papilar bifido

Figura 9 (lzquierda) vista del eje largo paraesternal (PLAX). Musculo papilar hipertrofiado desplazado anteriormente (flecha
blanca) con colapso de cuerda laxa en el tracto de salida ventricular izquierdo (OTSVI). (Derecha) PLAX. Musculo papilar bifido
(flecha blanca) que se inserta directamente en la parte inferior de la valva anterior de la valvula mitral y provoca la obstruccion del

TSVI.

Otras anomalias del musculo papilar identificadas en pacientes con MCH incluyen
musculo papilar bifido (70 % de los pacientes con MCH que reciben RMC) (Figura
9), insercion andémala del miisculo papilar directamente en la valva anterior (13 %
de los pacientes), hipertrofia de los musculos papilares,”'”” misculos papilares
accesorios hiperméviles'”! 'y, con menor frecuencia, presencia de cuerdas
accesorias al cuerpo del segmento A2 de la valva mitral anterior. Las descripciones
de estas variaciones deben incluirse en el informe de diagnostico por imagenes para
ayudar a guiar la planificacion quirargica.

E1 MSA es el resultado de las fuerzas de arrastre en la valva de la valvula mitral
anterior, empujandola hacia el TSVI. El desarrollo del MSA puede comenzar a una
velocidad normal del TSVI, precediendo la aceleracion del flujo sistdlico en el
TSVI. Ademas de las fuerzas de arrastre sobre las valvas mitrales, las fuerzas de
Venturi creadas cuando el flujo ingresa al TSVI estrechado pueden contribuir a la
obstruccion. Aunque las fuerzas de Venturi estan presentes en el TSV, no son la
causa principal del MSA. En cambio, un area de valvas y una longitud mas grandes
predisponen a las valvas de la valvula mitral que se desplacen anteriormente, mas
cerca del tabique mediante fuerzas de arrastre.'’”” Si bien el MSA se describe
comunmente en pacientes con MCH, no es especifica para esta enfermedad. Puede
ocurrir en otras afecciones provocadas por la reduccion de la poscarga, el aumento
del estado inotropico o la reduccion de la precarga.'™!'" Un ejemplo de esto es la
reparacion posoperatoria de una valvula mitral mixomatosa en un paciente con
hipertrofia septal basal o tabique sigmoideo, en el que el VI esté insuficientemente
lleno al salir del bypass. En esta situacion, varios factores convergen y producen
MSA junto con OTSVI Estos incluyen valvas mitrales alargadas, un TSVI
estrecho, una cavidad de VI pequefa y un ventriculo hiperdinamico. En general,
estos pueden revertirse con la carga de volumen, el aumento de la poscarga y la
interrupcion de la administracion del agente inotropico. De manera similar, el MSA
con obstruccion dinamica puede observarse en pacientes que reciben farmacos
inotropicos que tienen reduccion de volumen, particularmente si son ancianos con
hipertrofia septal basal. Se necesita una evaluacion clinica cuidadosa e informacion
complementaria para establecer la etiologia de MSA/OTSVI. Las condiciones que
no sean MCH que resultan en MSA y OTSVI se enumeran en la Tabla 2.

1. Técnicas ecocardiograficas en la evaluacién de la obstruccion
del tracto de salida ventricular izquierdo

El informe ecocardiografico, ademas de la cuantificacion de OTSVI y la
regurgitacion de la véalvula mitral, debe contener una declaracion clara sobre la
anatomia de la valvula mitral, el grado de MSA, el efecto de las maniobras

provocativas en el grado de obstruccion y la morfologia del musculo papilar.' Una
evaluacion exhaustiva requiere la utilizacion de multiples técnicas
ecocardiograficas.

i. Modo M. Antes del desarrollo de la ecocardiografia Doppler, se evalué el
grado de OTSVI mediante la determinacion de la presencia y duracion de MSA
mediante ecocardiografia modo M.'"” La gravedad de MSA se categoriz6 mediante
la distancia entre el MSA y el tabique, y la duracion del contacto entre la valva y el
tabique: (1) leve: distancia MSA-tabique >10 mm; (2) moderada: distancia
MSA-septal #10 mm, o breve contacto valva-tabique mitral (<30 % de la duracién
sistolica); y (3) grave: contacto MSA-tabique prolongado, con una duracién de
30 % de la sistole.'"” Ademas, el modo M puede representar muescas sistolicas
medias de la valvula aortica, causadas por la atenuacion del flujo sanguineo a
medida que se desarrolla una obstruccion.'"" (Figura 10).

ii. Doppler de flujo de color y de onda pulsada. Una vez que el MSA se
identifica mediante el modo M y las iméagenes 2D, se utiliza el Doppler de flujo de
color (FC) para localizar el flujo turbulento y superpuesto que indica un aumento
de la velocidad (Figura 11). El Doppler de onda pulsada (pulsed-wave, PW) se
puede utilizar para interrogar las velocidades de forma secuencial y sistematica
desde el apex del VI hasta el TSVI para confirmar el nivel anatomico de la
obstruccion; sin embargo, esto también suele ser evidente con el Doppler color, que
requiere menos tiempo. La localizacion de la obstruccion mediante Doppler de PW
se realiza en la vista apical de 5 camaras (AS5C) y/o en la vista apical de tres
camaras (A3C). En el cuerpo del VI, el Doppler PW tiene una forma tipica de
envolvente de baja velocidad con pico tardio (Figura 12). Sila OTSVI es grave, por
lo general >60 mm Hg en reposo, se puede observar un fenomeno denominado
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anomalia en ‘‘garra de langosta’’.
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Tabla 2 Diagnostico diferencial de MSA 'y OTSVI

Pacientes de edad avanzada con hipertension, tabique sigmoideo y
funcién hiperdinamica del VI.

Hipercontractilidad septal basal compensatoria después de un
infarto agudo de miocardio con disfuncion apical.

Miocardiopatia Takotsubo con funcion del VI basal hiperdinamica.

Calcificacién masiva del anillo mitral posterior.

Después de la reparacion quirtrgica y percutanea de la valvula

mitral.

Después del reemplazo de la valvula adrtica en pacientes con HVI e
hiperdinamica del VI.

Pacientes de edad avanzada en la UCI con anemia, hipovolemia,
taquiarritmias, sepsis.

Medicamentos, p. €j., inotrépicos, vasodilatadores y

simpaticomiméticos.

Sobrecarga de presidn ventricular derecha, como exacerbacién
aguda de la EPOC y/o SDRA.

Fenocopias de la MCH, como amiloidosis cardiaca o enfermedad de
Anderson-Fabry.

(Figura 12) Este envoltorio caracteristico del Doppler tiene dos componentes
sistolicos de baja velocidad; el primero temprano en sistole, que se desacelera
rapidamente debido a desajuste de la poscarga, y el segundo tarde en sistole cuando
se reanuda el flujo después de que se alivia la obstruccion del TSVL El inicio de la
desaceleracion rapida del flujo sistolico temprano corresponde al contacto inicial
entre la valva y el tabique y una muesca en la valvula adrtica, como se describid
anteriormente. El punto mas bajo de la desaceleracion del flujo corresponde al pico
del gradiente del TSVI.

Cuando hay un aumento repentino localizado en la velocidad y solapamiento,
se podria considerar un cambio a Doppler de frecuencia de repeticion de pulso alto
(high pulse repetition frequency, HPRF) para evaluar mas a fondo las velocidades
del flujo y la forma de la onda de velocidad.'

iii. Doppler de onda continua. Por lo general, en la MCH, las velocidades
de salida aumentan lentamente en la sistole temprana, luego aumentan
abruptamente y alcanzan su punto maximo en la sistole media o tardia, lo que da
como resultado una envoltura caracteristica en “forma de daga” (Figura 13). El
gradiente instantaneo maximo, que refleja la gravedad de la obstruccion, se
determina midiendo la velocidad méxima del TSVI mediante Doppler de CW y se
calcula con la ecuacion de Bernoulli simplificada (gradiente del TSVI = 4 X
[velocidad del TSVI]). Existe una excelente correlacion entre el gradiente de
presion determinado por Doppler de CW y el gradiente de TSVI obtenido por
cateterismo cardiaco. Se pueden encontrar variaciones en la configuracion de la
forma de onda en MCH. Ocasionalmente, la tasa de aumento de las velocidades en
la sistole temprana es mas rapida y la velocidad maxima se alcanza mas temprano
en la sistole, lo que produce una envoltura con forma mds simétrica ''* (Figura 14).
Sin embargo, la forma de ambas envolturas, de maximo medio y tardio, es
claramente diferente del perfil espectral del Doppler de la estenosis aodrtica valvular
fija.

iv. Ecocardiografia transesofigica. Se recomienda la ecocardiografia
transesofagica en pacientes con ventanas ecocardiograficas transtoracias
deficientes y/o con dificultad para establecer la etiologia de las anomalias en la
OTSVI, la valvula mitral y el muisculo papilar, y/o el mecanismo de regurgitacion
de la valvula mitral (Figura 15). En particular, las proyecciones del eje largo
medioesofagico y transgastrico pueden proporcionar una evaluacion detallada del
aparato de la valvula mitral.

V. Ecocardiografia tridimensional.La tecnologia tridimensional se ha
aplicado con ¢éxito en la obtencioén de imagenes de MSA y anomalias asociadas
durante los examenes de ETT y ETE (Video 2).'"

Journal of the American Society of Echocardiography
Junio de 2022

2. Dificultades y desafios en la evaluacién de la obstrucciéon del
tracto de salida del ventriculo izquierdo

i. Regurgitacién mitral. Debido a la estrecha proximidad anatémica, puede ser
dificil distinguir el flujo de TSVI de alta velocidad del fluyjo de RM, que
generalmente esta presente en pacientes con MSA. Se deben hacer esfuerzos para
aislar, registrar y etiquetar la sefial de RM barriendo el haz Doppler CW lejos del
TSVI y directamente hacia el chorro de RM. Los chorros de RM dirigidos
anteriormente pueden ser particularmente dificiles de diferenciar de la sefal del
TSVIy pueden requerir una inclinacion pronunciada de la sonda e imagenes fuera
del eje para alinear el haz del Doppler fuera de la Al Si bien la envoltura de RM en
MCH puede tener una leve aceleracion del flujo en el momento del MSA, y ambos
flujos pueden alcanzar el maximo en la mitad de la sistole, la forma de onda de la
velocidad de RM generalmente alcanza el maximo antes que la del flujo del TSVI.
La duracion de la RM puede ser mas prolongada, a menudo comenzando durante la
contraccion isovolumétrica, aunque, en la MCH, la RM solo puede comenzar con
la separacion de la valva inducida por MSA en la sistole media a tardia. En general,
la envoltura de la RM es mas redondeada y la velocidad es siempre mayor que la
velocidad del TSVI (Figura 16). Se recomienda precaucion al interpretar una
velocidad de flujo superior a 5,5 m/s como representativa de la sefial del TSVI,
cuando este flujo de alta velocidad podria ser consistente con la RM.''* El gradiente
del TSVI también se puede estimar utilizando la presion arterial sistolica y la
velocidad de la RM, como se ilustra en la Figura 17. Como regla general, la
diferencia en el gradiente maximo entre el chorro de RM (presion sistolica del VI)
y el chorro de OTSVI debe ser cercana a la presion arterial sistolica (ignorar la
presion auricular izquierda produce una estimaciéon mas baja del gradiente del
tracto de salida del VI). La sonda Doppler CW independiente puede ser util y, a
veces, dependiendo del grado de angulacion anterior del TSV, se puede obtener un
gradiente preciso desde una vista paraesternal o supraesternal derecha alta.

il. Estenosis subvalvular discreta. La estenosis subvalvular discreta (ESVAD)
puede encontrarse como una anomalia aislada o como un componente de una
afeccion congénita méas complicada, particularmente el complejo Shone. Los
hallazgos que favorecen el diagndstico de ESVAD incluyen una sefal del TSVI
con maximo temprano y la presencia de regurgitacion aortica asociada. La ETT
puede ser suficiente para hacer un diagndstico mediante la visualizacion de una
membrana o estrechamiento circunferencial del TSVI que comunmente involucra
la base de la valva mitral anterior, pero el ESVAD se puede asociar con hipertrofia
septal y turbulencia con aceleracion del flujo en el TSVI y puede confundirse con
MCH. La representacion del modo M de muesca sistolica de la valvula aortica no
es un hallazgo especifico de la MCH y puede ocurrir en una variedad de otras
afecciones en las que se puede encontrar una disminucion en la velocidad de
eyeccion del VL.''® La ausencia de MSA sugiere la presencia de obstruccion fija en
lugar de dinamica ''7'"* (Figura 18).

iii. Funcion hiperdindmica del VI. En pacientes con VI hiperdindmico y
obliteracién concomitante de la cavidad, el Doppler de CW puede demostrar una
aceleracion del flujo sistélico muy tardia.'''* EI Doppler a color y PW pueden
localizar el origen de este flujo en el area de la obliteracion de la cavidad.'"” Esto es
claramente diferente del flujo de alta velocidad en forma de daga, de mediano a
tardio, caracteristico de la MCH.



Journal of the American Society of Echocardiography Nagueh et al 547
Volumen 35, nUmero 6

MSA Muesca sistélica media

Figura 10 Trazos ecocardiograficos en modo M de las valvulas mitral y adrtica. (Izquierda): valva de la valvula mitral anterior (VMA) en
contacto con el tabique (TIV), identificada por una flecha blanca. (Derecha): muesca mesosistdlica (flecha blanca) debido al cierre
prematuro de la valvula aédrtica (VA), que se correlaciona con el gradiente maximo del tracto de salida del ventriculo izquierdo.

Figura 11 (Izquierda): vista del eje largo paraesternal. El Doppler de flujo color (CF) muestra el inicio del flujo turbulento en el tracto de
salida del ventriculo izquierdo (TSVI) identificando el nivel de obstruccion (flecha blanca). (Medio): vista apical de 4 camaras. Flujo
turbulento en el TSVI (flecha blanca) con flujo turbulento simultaneo en la auricula izquierda procedente de un chorro regurgitante
excéntrico de la valvula mitral dirigido posteriormente (flecha roja). (Derecha): los mismos flujos en la vista apical de 3 camaras.

Anomalia en “garra de langosta”

Flujo de baja velocidad en el cuerpo del VI
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Figura 12 (Izquierda): vista apical de 5 camaras (A5C). Doppler d onda pulsada (PW) de un flujo maximo tardio de baja velocidad en el
cuerpo del ventriculo izquierdo (VI) proximal a la obstruccion del tracto de salida del ventriculo izquierdo (TSVI). (Derecha): A5C. Doppler
de CW. Anomalia en la cavidad del VI en “garra de langosta’ antes del MSA. Observe una caida sistélica media en la velocidad ventricular

izquierda debido a un aumento repentino en la poscarga (flecha blanca).
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Forma de onda de velocidad del TSVI en forma daga y de maximo tardio en reposo y con

cw
Maniobra de Valsalva

Figura 13 (lzquierda): vista apical de 5 camaras (A5C). Grabacion Doppler de onda continua (CW) de una forma de daga o un
contorno coéncavo a la izquierda de una forma de onda de velocidad tipica del tracto de salida ventricular izquierdo (TSVI) en
miocardiopatia hipertréfica obstructiva. La aceleracion del flujo sistélico medio alcanza su punto maximo a 4,7 m/s, lo que produce
un punto maximo de gradiente dinamico del TSVI de 88 mm Hg (cuadro rojo). (Derecha): A5C. Forma de onda Doppler CW que
indica obstruccion dinamica acentuada del TSVI en el mismo paciente (5,26 m/s = 110 mm Hg) después de la maniobra de
Valsalva (cuadro rojo). Tenga en cuenta que el gradiente del maximo se calculd a partir de la velocidad de maxima utilizando la

ecuacion de Bernoulli modificada (4V?).

Es necesaria una evaluacion cuidadosa de la presentacion clinica asociada para
diagnosticar adecuadamente a los pacientes, ya que muchas afecciones con un VI
hiperdinamico pueden asociarse con gradientes de la region media de la cavidad en
ausencia de la MCH.

iv. Estenosis de la valvula aértica concomitante. La presencia de
estenosis aortica (EA) coexistente con MCH obstructiva es un desafio de
diagnostico que requiere una evaluacidn ecocardiografica meticulosa para
establecer el diagnodstico correcto. Es particularmente importante evaluar la
gravedad de cada afeccion para recomendar el plan terapéutico adecuado. La
obtencion cuidadosa de imagenes 2D de la valvula, mediante la evaluacion del
engrosamiento/calcificacion de la valvas y el movimiento restringido de la valva,
es importante para identificar la patologia intrinseca de la valvula adrtica. Ademas,
el Doppler color puede identificar el area de turbulencia y el Doppler PW confirma
el nivel de obstruccién mediante la aceleracion del flujo localizador. La EA es una
obstruccion fija, por lo tanto, la forma de la envoltura de la ecografia Doppler CW
suele ser de pico temprano y triangular en la estenosis leve y redondeada, con pico
en la sistole media, en la estenosis mas grave. Se diferencia de la OTSVI dinamica
en el que se encuentra una envoltura en forma de daga de pico medio a tardio.
Ambas envolturas pueden estar superpuestas ya que son estenosis en tandem. '%°
(Figura 19). Ademas, la gravedad de la obstruccion dinamica puede descubrirse
después del reemplazo de la valvula aortica, lo cual disminuye la poscarga.

En un paciente con EA y MCH concomitantes, no se recomienda el uso de la
ecuacion de continuidad para calcular el area de la valvula aértica. Se debe
considerar la planimetria directa por ETE, TC o RMC. La ecuacién de Bernoulli
simplificada para calcular el gradiente de EA de pico no puede utilizarse en las
estenosis seriales. Cuando la velocidad maxima en el TSVI excede 1,5 m/s, el
gradiente adrtico maximo se puede calcular usando la siguiente formula: 4(V,
max-V,? prox). Se recomienda una evaluacién hemodiniamica invasiva si no se
puede establecer un diagnéstico definitivo mediante estudios por imagenes. !

Recomendaciones y puntos clave

TSVI)2

5-La obstruccion dinamica de OTSVI debe diferenciarse de la estenosis subvalvular, valvular
o supravalvular fija. La envoltura del Doppler CW en estas ultimas condiciones suele ser en
las primeras etapas del pico.

6-El informe ecocardiografico, ademés de la presion arterial, la cuantificacion del gradiente
del TSVI y la gravedad de la regurgitacion de la valvula mitral, debe contener una
declaracion clara sobre la anatomia de la valvula mitral, la presencia de MSA, el efecto de
las maniobras provocativas en el gradiente del TSVI y las anomalias musculares papilares,
si las hubiera.

1-La obstruccién del TSVI ocurre en el 70-75 % de los pacientes, donde hay un gradiente de
TSVI en reposo o provocado. Un enfoque sistematico que utilice maniobras provocativas
puede diferenciar el fenotipo no obstructivo del obstructivo. (Figura 20).

2-La mayoria de los pacientes con MCH y OTSVI tienen anomalias del aparato valvular
mitral y subvalvular. El MSA es el resultado de las fuerzas de arrastre en las valvas
alargadas de la valvula mitral.

3-MSA/OTSVI no es especifico para MCH y puede ocurrir en otras condiciones provocadas
por una reduccién de la poscarga, una reduccion de la precarga y un aumento de la
contractilidad del VI.

4-El Doppler CW muestra un patron espectral en forma de daga con pico en la sistolica media
a tardia, caracteristico de la OTSVI dinamica. El gradiente del TSVI se puede determinar
utilizando la ecuacion de Bernoulli modificada: Gradiente del TSVI = 4 X (velocidad del

3. Provocar obstruccion

La OTSVI es dinamica y se ve influenciada drasticamente por las condiciones de
carga. En pacientes que no cumplen con los umbrales del gradiente para la
consideracion de la TRS, es fundamental realizar diversas maniobras provocativas.
Las imagenes en estado posprandial también pueden revelar obstruccion latente.
Existen varias maniobras, que se describen a continuacion, que se utilizan para
evaluar un gradiente provocable del TSVIL

i. Fase de tensién de la maniobra de Valsalva. La fase de tension de la
maniobra de Valsalva, durante la cual hay una espiracion forzada contra una via
aérea cerrada, produce un aumento de la presion intratoracica y una disminucion
del retorno venoso, lo que puede precipitar la OTSVI. La naturaleza subjetiva del
esfuerzo y, por lo tanto, la respuesta variable es una limitacion de la maniobra de
Valsalva. En general, un gradiente inducido por Valsalva es menor que el inducido
por el ejercicio.'” Se puede considerar un enfoque “dirigido por objetivos”, en el
que se conecta un mandémetro aneroide (manguito de presion arterial) a una jeringa
desechable de 10 ml y se le indica al paciente que sople en la jeringa y mantenga
una presion de >40 mm Hg durante

>10 segundos.'*

ii. Cuclillas para levantarse. Ponerse en cuclillas y ponerse de pie también
disminuye el retorno venoso con una disminucion resultante en la precarga y el
tamaiio del VI con un empeoramiento de la OTSVL
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Velocidad del TSVI en forma de Velocidad del TSVI simétrico
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Figura 14 Vista apical de 3 camaras. Dos velocidades de obstruccion del tracto de salida del ventriculo izquierdo (TSVI) Doppler de
onda continua de 2 pacientes con MCH obstructiva: una (izquierda) tipica, de pico tardio, concava hacia la izquierda, y otra

(derecha) menos comun, mas simétrica, de ascenso lento y alcanza su punto maximo en la mitad de la sistole.

Figura 15 ETE. (Izquierda): vista medioesofagica de 4 camaras (ME4C). Valva anterior alargada de la valvula mitral y movimiento
sistdlico anterior de la valvula mitral (MSA). Observe la hipertrofia del tabique interventricular. (Medio): ME4C. Doppler color de dos
flujos turbulentos separados en sistole media en dos direcciones: uno debido a obstrucciéon del tracto de salida ventricular
izquierdo en el lugar del MSA (flecha blanca) y otro debido a regurgitacion mitral excéntrica posterior (flecha roja). (Derecha): los
mismos flujos observados en la vista de eje largo del ME.

Velocidad de OTSVI pico tardio Velocidad (!e OTSVly velocidad de RM ¥y
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Figura 16 (lzquierda): vista apical de 3 camaras. Flujo del tracto de salida del ventriculo izquierdo (TSVI) de pico tardio de alta
velocidad con Doppler de onda continua (CW) separado del flujo de regurgitaciéon mitral (RM). (Derecha): vista apical de 4
camaras. Forma de onda con Doppler CW que contiene velocidades superpuestas: TSVI y RM (velocidad pico a 7,5 m/s). Cuando
se superponen las velocidades del TSVl y RM, la velocidad mas alta sobreestima el gradiente del TSVI.
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Si es posible, se le indica al paciente que se ponga en cuclillas durante 3 segundos y
luego se ponga de pie. Esta maniobra se repite durante aproximadamente 5 ciclos.

iii. Nitrito de amilo. El nitrito de amilo es un vasodilatador que disminuye
después de la carga y aumenta la frecuencia cardiaca y puede provocar OTSVI
latente. El nitrito de amilo viene en una céapsula de vidrio cubierta por un pafio
protector y se administra aplastando la capsula de vidrio entre los dedos y se le
indica al paciente que inhale los vapores. El nitrito de amilo es un suministro
limitado y no esta disponible en muchos hospitales.

iv. Ecocardiografia con esfuerzo por ejercicio. El ejercicio es la forma
mas fisiologica de provocar OTSVI. El ejercicio en posicion vertical (cinta de
correr o bicicleta vertical) refleja una forma mas fisiologica de ejercicio y se espera
que provoque gradientes mas altos que el ejercicio en posicion supina. El ejercicio
en posicion supina produce un aumento de la precarga y la poscarga y una
respuesta de la frecuencia cardiaca mas baja, lo que predispone a gradientes
provocables mas bajos.

Aunque el gradiente medido inmediatamente después del ejercicio en posicion
decubito puede atenuarse cuando se lo compara con los gradientes medidos en
posicion vertical simultdneamente en el ejercicio maximo, los desafios técnicos y
las limitaciones practicas hacen que sea razonable medir los gradientes
inmediatamente después del ejercicio en posicion supina. No se recomienda la
ecocardiografia de esfuerzo con dobutamina ya que no es un método fisiologico y
puede producir gradientes dindmicos incluso en algunos sujetos normales.

Actualmente, la indicacion principal de realizar una TRS invasiva en
individuos con MCH obstructiva es la persistencia de sintomas graves con un
gradiente de TSVI de 50 mm Hg, a pesar de recibir la maxima terapia médica. Por
lo tanto, no se debe suspender el tratamiento con bloqueadores beta y bloqueadores
de los canales de calcio no dihidropiridinicos antes del ejercicio.

En la poblacion pediatrica mas joven, a menudo es dificil obtener una buena
cooperacién para maniobras provocativas (Valsalva o ponerse en cuclillas). Se
prefiere la ecocardiografia de esfuerzo en la poblacion pediatrica con MCH y se
puede realizar adecuadamente en niflos mayores de 8 aflos de edad que son
cooperativos y capaces de realizar una prueba de esfuerzo por ejercicio. Se puede
usar como herramienta para identificar a los pacientes de bajo riesgo.'”

Recomendaciones y puntos clave

1-En pacientes sintomaticos, si no se obtiene un gradiente instantaneo maximo de
50 mm Hg, se deben realizar maniobras provocativas. (Figura 20)

4. Regurgitacion mitral en MCH

Debido a que la valva anterior es mas larga que la posterior, a menudo se produce
un espacio entre ellas durante la sistole, lo que resulta en un chorro de RM dirigido
a la region posterior, que puede ser significativo (de gravedad moderada o mayor).
La gravedad de la RM se relaciona con el alcance del desajuste de las longitudes
anteriores y posteriores de la valva, y la disminucion de la movilidad de la valva
posterior.'”* Ademas, los factores que influyen en la gravedad de la obstruccion
dinadmica también pueden influir en la gravedad de la RM.'*

No todas las RM asociadas con MCH estan relacionadas con MSA. Los
pacientes con MCH pueden tener anomalias valvulares intrinsecas, como el
prolapso de la vélvula mitral, engrosamiento de la valva secundario a lesion por
contacto septal repetitivo o turbulencia de flujo, ruptura de cuerdas, alargamiento o
engrosamiento de los cuerdas, y la destruccion de la valva por endocarditis
infecciosa.'” La presencia de un chorro central o anterior debe llevar a una
evaluacion cuidadosa del aparato de la valvula mitral para identificar anomalias
valvulares intrinsecas, aunque el MSA puede asociarse con los chorros centrales y
anteriores en ausencia de patologia de valvas intrinsecas. Si el mecanismo no se
puede definir con ETT, se debe considerar la ETE antes de la terapia invasiva.

La variabilidad en la longitud de la valva posterior puede influir en la direccion
de la RM inducida por MSA.'”* Ademés, debido a la excentricidad del chorro de
RM, la evaluacion cuantitativa utilizando el método de area de superficie de
isovelocidad proximal (ASIP) puede llevar a una estimacion erronea de la gravedad
de la RM. El volumen regurgitante por RM se puede calcular en estos pacientes
como la diferencia entre el volumen sistolico del VI mediante 2D (volumen
telediastolico del VI - volumen sistélico final) y el flujo sistolico del TSVD (tracto
de salida del ventriculo derecho) mediante Doppler PW (4rea del TSVD
multiplicada por la integral de tiempo-velocidad de flujo a través del TSVD), en
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ausencia de insuficiencia aodrtica significativa. Alternativamente, se puede
determinar como la diferencia entre el flujo diastélico a través del anillo mitral
(area del anillo mitral multiplicada por la velocidad de tiempo integral del flujo a
través del anillo mitral) y el flujo TSVD sistdlico.

La ecocardiografia es la modalidad inicial de diagndstico por imagenes
utilizada para evaluar la valvula mitral y el gradiente de presion del TSVI. La RMC
tiene valor para determinar la gravedad de la RM al medir el volumen y la fraccion
regurgitantes. Ademas, la RMC puede proporcionar una evaluacion detallada de
los musculos papilares, que puede influir en el enfoque quirargico para los
pacientes sintomaticos que se someten a cirugia para tratar la obstruccion dindmica
del TSVL

Recomendaciones y puntos clave

1-En la mayoria de los pacientes con MCH obstructiva, la regurgitacion mitral esta
relacionada con la obstruccién dindmica con un chorro excéntrico dirigido hacia la
parte posterior y lateral.

2-En algunos pacientes, el prolapso o la falla de la valvula mitral es la etiologia de la
regurgitacion mitral.

3-En algunos pacientes, se necesita ETE o RMC para una mejor evaluacion del
mecanismo de la RM.

5. Obstruccién ventricular media y aneurisma apical

La miocardiopatia hipertroéfica con obstruccién ventricular media (OVM) es un
subtipo morfologico poco frecuente pero importante de la MCH. La OVM puede
identificarse en presencia de dos criterios de diagnostico por imagenes:
obliteracion sistolica del VI que no esta relacionada con la MSA, y un gradiente de
presion sistolica a un nivel ventricular medio de 30 mm Hg en reposo.'”” Los
sustratos anatomicos de la OVM incluyen la aposicion sistolica del tabique
hipertrofiado con una pared libre hipercontractil del VI,'*’ aposicién de musculos
papilares hipertrofiados,'* y estrechamiento ventricular medio debido a hipertrofia
de la pared media a apical y un aneurisma apical.'”’ Notablemente, la OTSVI
relacionada con la MSA y la obstruccion ventricular media pueden coexistir y
pueden complicar la evaluacion y la terapia.'”’”'* En el estudio internacional
prospectivo multicéntrico (Registro de MCH) de mas de 2600 pacientes que se
sometieron a RMC, se detecté OVM con aneurisma apical en el 3 %."*" Aunque
ocasionalmente se observa OVM en la poblacién pediatrica, el desarrollo de un
aneurisma apical es muy raro en nifos.

i.  Hallazgos del Doppler. Los pacientes con OVM aislada tienen turbulencia
que demuestra Doppler color a nivel medioventricular. El Doppler CW puede
demostrar altas velocidades que persisten a través de la sistole tardia.'?’
Alternativamente, el patrén del Doppler espectral de algunos pacientes con OVM
muestra velocidades intracavitarias que alcanzan el maximo en la sistole media,
finalizando abruptamente con desaceleracion rapida, a menudo sin extenderse
hasta la sistole tardia.'”'*' Para pacientes con OVM aislada en condiciones de
reposo, generalmente existen buenas correlaciones entre los gradientes de presion
obtenidos de forma invasiva y mediante Doppler CW.
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Velocidad de RM = 7,5 m/s
Presién de Al = 20 mmHg
PA sistédlica = 170 mmHg

Gradiente PVI - PAI = 4V2
4 X (7,5)> m/s = 225 mmHg
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PSVI - PAS = gradiente
del TSVI
245 -170 = 75 mmHg

PSVI = (gradiente VI-Al) + PAI
225+ 20 ~ 245 mmHg

Figura 17 Estimacion del gradiente del tracto de salida ventricular izquierdo (TSVI) a partir de la velocidad de regurgitacion mitral
(RM) utilizando una presion auricular izquierda (Al) presuntamente elevada de aproximadamente 20 mm Hg. Al aplicar la ecuacion
de Bernoulli modificada (4V?) a la velocidad de RM de 7,5 m/s (flecha blanca), se calcula que el gradiente entre el ventriculo
izquierdo (V1) y la Al es de 225 mmHg. Agregar la presién supuesta de Al al gradiente VI/Al conduce a la estimacion de la presion
sistdlica maxima del VI. Una vez que se conoce la presion arterial sistélica, en este caso 170 mm Hg, se puede restar de la presion
sistdlica del VI, lo que produce un gradiente del TSVI de aproximadamente 75 mm Hg, que corresponde con la velocidad del TSVI

de aproximadamente 4,3 m/s (flecha amarilla).
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Figura 18 (Izquierda): marca ecocardiografica en modo M de la valvula adrtica (VA). Se observa aleteo sistolico de las valvas
aorticas. El cierre valvular generalmente ocurre antes que en pacientes con miocardiopatia hipertréfica. (Derecha): vista apical de
5 camaras. Doppler de onda continua simétrica de velocidad de pico temprano debido a la obstruccion fija en ESVAD.

Sin embargo, los gradientes maximos del Doppler pueden ser inferiores a los
obtenidos mediante cateterismo cardiaco en pacientes con OVM aislada cuando el
trazado espectral del Doppler indica un cese abrupto del flujo a través del
ventriculo medio en la sistole media haciendo que el gradiente de presion sea
inaccesible para la medicion Doppler.”!' En tales casos, también se puede observar
un chorro en la diastole temprana dirigida desde la camara apical hasta la cavidad
basal del VI, reflejando el vaciado de la cavidad apical a través de la cavidad
angosta del VI medio al inicio de la diastole.'*? Este chorro diastélico temprano
“paraddjico” también puede detectarse como un hallazgo aislado en un pequefio
subconjunto de pacientes con MCH con variante apical e hipocinesia grave del
apice, donde refleja una mayor presion en la cavidad apical secuestrada que se
libera en la diastole temprana. Este flujo diastolico temprano hacia la base también
puede reflejar heterogeneidad en la relajacion regional con relajacion mas rapida en

el ventriculo medio, en comparaciéon con el éapice, lo que crea un gradiente
diastélico. (Figura 21 y videos 3 y 4)."%

ii. Diagnostico con RMC y TC . El diagnéstico por imagenes de la RMC
puede ayudar a confirmar la presencia de aneurismas apicales cuando el ECG y los
hallazgos ecocardiograficos aumentan la posibilidad de este diagndstico. Ademas,
la RMC puede identificar pequefios aneurismas que posiblemente no se hayan
sospechado después del examen ecocardiografico.'*® Las imagenes poscontraste
(gadolinio) también pueden revelar un trombo apical, asi como delinear la
presencia y el patron de cicatrizacion miocardica en el aneurisma y su cuello
contractil.
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Figura 19 (Izquierda): vista apical de 3 camaras. Doppler de onda continua (CW) de una forma de onda de velocidad del tracto de
salida del ventriculo izquierdo (TSVI) de pico medio a tardio, que indica obstruccién dinamica, que mide 2,8 m/s. (Medio): velocidad
de flujo del Doppler CW de pico temprano que se redondea y refleja una obstruccion fija, que mide 3,9 m/s. (Derecha): formas de
onda Doppler CW superpuestas del TSVI (flecha roja) y la valvula aértica (flecha blanca). Para estimar el gradiente transaodrtico
aproximado, el gradiente del TSVI debe restarse del gradiente de la valvula aértica. En este caso, el gradiente maximo se calcula

en 29 mm Hg y el gradiente medio es de 22 mm Hg.

Paciente con MCH

l

Gradiente de TSVI en reposo y con provocacion (Valsalva, nitrato de amilo, ponerse en cuclillas
y de pie) <50 mmHg en ecocardiografia transtoracica en reposo

Ecocardiografia con esfuerzo por

Gradiente del TSVI debido a

Repetir en 1-2 afos y/o si hay
cambios en el estado clinico.

Gradiente del TSVI debido a

MCH obstructiva. Considerar la TRS si se maneja
meédicamente al maximo y el paciente cumple con
otros criterios de seleccion.

Figura 20 Algoritmo para la evaluacion de la obstruccion dinamica en pacientes con diagnéstico conocido o presunto de
miocardiopatia hipertréfica (MCH). TSVI, tracto de salida ventricular izquierdo; MSA, movimiento sistolico anterior; TRS, terapia de

reduccion del tabique.

Las imagenes de estrés a menudo identifican los defectos de perfusion profunda
localizados en el lugar del aneurisma ventricular medio, y la importancia de estos
defectos sigue siendo incierta. La TC controlada retrospectivamente puede
proporcionar informacion anatomica y funcional importante en pacientes con
obstruccion de la cavidad media en pacientes con dispositivos intracardiacos y/o en
pacientes que también requieren imagenes coronarias por TC.

iii.  Implicaciones clinicas de la OVM. La OVM a menudo estd

subestimada, y se asocia con sintomas refractarios, asi como mayor riesgo de
arritmias ventriculares y mortalidad prematura.'”’ Se pueden formar trombos del VI
dentro del saco aneurismal y aumentar el riesgo de eventos tromboembélicos.'*
Un aneurisma apical ahora esta incluido en los algoritmos de evaluacion de riesgos
para la MSC y es un indicador de Clase 2a para la implantacion de un DCI
profilactico.” Cuando se asocia con sintomas, la mayoria de los pacientes se
manejan con agentes inotropicos negativos. Se han informado resultados
quirtrgicos favorables en pacientes con OVM, donde la obstruccion se alivid
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mediante una miectomia mediante un abordaje transaodrtico, un enfoque
transapical, o incisiones transadrticas y transapicales combinadas.'*> En algunos
pacientes, la reduccién septal invasiva (ya sea quiriirgica o ablativa) para la
obstruccién del TSVI relacionada con el MSA puede precipitar o exacerbar la
OVM, mediante un mecanismo que se cree que refleja los efectos de la reduccion
de la poscarga (es decir, reduccion del gradiente de flujo de salida) en un sustrato
susceptible en la mitad de la cavidad. Cuando se prevé, el riesgo de este resultado
puede ser importante a favor de recomendar una miectomia quirurgica extendida.

Recomendaciones y puntos clave

1-La OVM se diagnostica con obliteracién de la region media de la cavidad y un gradiente
sistolico >30 mmHg en reposo.

2- El ecocardiograma con agentes que realzan la ecografia o RMC puede identificar la
presencia de pequeflos aneurismas apicales y coagulos apicales. La ATC se puede usar
si es necesario.

3-La OVM se asocia con un mayor riesgo de arritmias ventriculares y mortalidad.

F. Caracterizacion de tejidos

La caracterizacion tisular mediante RMC desempeiia un papel fundamental en la
evaluacion de la MCH. Ademas de la funcion establecida de la RTG en la
estratificacion de riesgo y el pronostico en la MCH (Figura 22), la RMC
proporciona técnicas adicionales que pueden ayudar en la caracterizacion de
tejidos, como el mapeo T1. El tiempo de relajacion de T1 se mide para cada pixel
individual del miocardio y la fraccion de volumen extracelular (VEC) se calcula en
funcion de la comparacion de los valores de T1 nativos con aquellos obtenidos
después de los agentes de contraste quelato de gadolinio, lo que permite una mayor
caracterizacion del tejido y la deteccion de la expansion intersticial difusa.'*® Se ha
demostrado que el aumento regional de la T1 nativa se correlaciona con las areas de
aumento del grosor de la pared y RTG en la MCH."?” Ademés, el mapeo de T1 y
VEC pueden ayudar a diferenciar la MCH de la enfermedad cardiaca hipertensiva,
el corazon de atleta, enfermedad de Fabry y amiloidosis cardiaca,'**”'* y estan
asociados con resultados adversos.'*’ El aumento de la intensidad de la sefial en el
diagnoéstico por imagenes T2 se asocia con edema/inflamacion y un posible
aumento del riesgo de MSC.'*" Sin embargo, atn esta por determinar la utilidad
incremental de todas estas técnicas, en términos de valor prondstico y
estratificacion del riesgo.

Las técnicas ecocardiograficas actuales no son precisas en cuanto a la deteccion
de la fibrosis miocardica, cuantificada mediante RTG, en nifios con MCH. Pero hay
datos que sugieren un buen valor predictivo negativo de las imagenes
estandar.'*"'** Por otro lado, la evaluacién de la rigidez miocardica mediante
imagenes de ondas de corte ha mostrado una correlacion positiva con los
marcadores de fibrosis en la RTG-RMC, aunque se necesitan datos adicionales en
muchos més pacientes.’

Recomendaciones y puntos clave

1-La RTG mediante RMC identifica areas de fibrosis de reemplazo.

2-El'mapeo de T1 se puede utilizar para determinar la fraccion de volumen extracelular en
pacientes con MCH.

3-Los patrones de RTG y el mapeo T1 son de valor en la evaluacion de pacientes con

4- aumento del grosor de la pared del VI.

SECCION 2: IMAQENES MULTIMODALES PARA LA
ESTRATIFICACION DEL RIESGO Y EL PRONOSTICO

El riesgo general de MSC en pacientes con MCH es bajo y se estima en
~0.5 %/afio.”'** Ademas de los antecedentes personales de fibrilacion ventricular o
taquicardia, los motivos para considerar la implantacion de DCI incluyen
reanimacion previa por MSC, antecedentes familiares malignos de MSC, sincope
inexplicable, espesor masivo de la pared del VI 30 mm, aneurisma apical,
caracteristicas adicionales de diagnostico por imagenes de RTG tardio extensivo en
la RMC vy disfuncion sistlica ventricular izquierda.” Las pautas de la Sociedad
Europea de Cardiologia (European Society of Cardiology, ESC) de 2014 idearon y
recomendaron el uso de una calculadora de riesgo de MSC con MCH para evaluar
el riesgo de MSC a 5 afios. Utilizando los resultados, se recomienda un DCI con un
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puntaje de riesgo a 5 aflos de 6 % (riesgo alto) y puede considerarse en aquellos con
un riesgo a 5 afios de 4 % y <6 % (riesgo intermedio).'**'** El algoritmo para la
calculadora de riesgo de MSC con MCH incorpora la edad, grosor maximo de la
pared (GMP), didmetro de Al y el gradiente de TSVI maximo (ya sea en reposo o
con Valsalva) como variables continuas, junto con antecedentes familiares de
MSC, TVNS en Holter y sincope inexplicable como afecciones binarias.'*’
Estudios recientes ponen en duda la sensibilidad del algoritmo, quizas debido a la
falta de inclusion de RTG y aneurismas apicales. La inclusion de estas
caracteristicas produce una mayor sensibilidad y es necesario tratar nimeros mas
pequetios.

Recientemente se ha publicado un modelo validado para la prediccion del
riesgo de MSC en la MCH pediatrica que incluye la edad en el momento del
diagndstico, la TVNS documentada, sincope inexplicado, el puntaje z del diametro
del tabique, el puntaje Z del didmetro de la pared posterior del VI, el puntaje Z del
diametro de la Al, el gradiente del TSVI maximo y la presencia de una variante
patogénica, con una precision de prediccion >70 %.'*

En la seccion a continuacion, abordamos los modificadores de riesgo establecidos
y potenciales de MSC desde la perspectiva de las imagenes cardiacas.

A. Espesor de la pared ventricular izquierda

La importancia de la magnitud de la HVI como factor de riesgo de MSC esta bien
establecida,'” con un grosor méximo de la pared de 30 mm que denota un alto
riesgo de MSC mientras que la Pauta de la MCH de la AHA/ACC 2020 también
propone que se considere la relacion entre los valores limite de 28 mm a criterio del
cardidlogo tratante.” Sin embargo, es importante reconocer que la asociacion entre
la gravedad de la HVI y el riesgo lineal. Ademas, los datos que vinculan el grado de
la HVI y el riesgo se han basado en gran medida en mediciones ecocardiograficas,
y el grosor de la pared determinado por la RMC puede refinar aun mas esta
asociacion.’""'*’

B. Diametro auricular izquierdo

El diametro de la Al (anteroposterior) se incluyd como una variable continua en la
calculadora de riesgo de la MSC por MCH, en funcién de un estudio que demostréd
un aumento del riesgo de MSC con el aumento del didmetro de la AL'*'"** Otros
estudios han proporcionado resultados contradictorios sobre si el diametro de la Al
se asocia con un aumento del riesgo de MSC o ingresos por insuficiencia
cardiaca.”'**'> E] volumen de la Al se considera una evaluaciéon mas precisa de
los resultados de la Al, aunque sdlo unos pocos estudios pequefios han examinado
su asociacion con los resultados.®!'?!

C. Obstruccion del tracto de salida ventricular izquierdo

Varios estudios han demostrado una asociacion entre la OTSVI en reposo y la
MSC.?>13%153 La asociacion entre la obstruccion latente y la MSC no se describe tan
bien, con algunos datos que sugieren que los pacientes con un gradiente provocado
(90 mm Hg) tienen peores resultados que aquellos con gradientes provocados
menos graves (30-89 mm Hg).'** Un estudio reciente también demostré que, en
pacientes con MCH obstruida, la TRS se asocié con mejores resultados a largo
plazo (incluida la MSC) frente a una espera vigilante.'*> La calculadora de riesgo
de MSC por MCH incluye el gradiente maximo del TSVI en reposo o con Valsalva,
independientemente del tratamiento médico concomitante.
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Figura 21 Imagenes de resonancia magnética cardiaca en serie en un paciente con miocardiopatia hipertrofica al inicio del estudio
(fila superior de imagenes) y 3 afios después (fila inferior de imagenes) que muestran el marco diastélico de una imagen de cine
(izquierda), imagenes del marco sistélico (centro) y de realce tardio con gadolinio (RTG) (derecha). El paciente tiene obstruccion
ventricular media con un aneurisma apical que se ha agrandado con el tiempo. Un trombo apical que se observo (flecha roja) en la
primera exploraciéon se resolvié con anticoagulacion 3 afos después. Figura cortesia del Dr. James Malcolmson, Barts Heart

Centre, Londres.

Figura 22 Patrones de realce tardio con gadolinio (RTG) en la miocardiopatia hipertréfica. (A) RTG principalmente en los puntos de
insercion del ventriculo derecho (flechas rojas); (B) RTG grave del tabique hipertrofiado con patrén ventricular medio irregular no
isquémico (flechas blancas); (C) aneurisma apical en un paciente con obstruccién de la cavidad media y RTG transmural del apice

(flechas amarillas).

Los criticas de este método incluyen la escasez de datos con respecto a la
asociacion de gradientes provocables con MSC, si deberian haberse incluido otros
métodos de provocacion y la naturaleza dindmica de la obstruccion del TSVL

D. Aneurisma apical
La capacidad de identificar ecocardiograficamente la regién de hipertrofia y la
presencia de aneurisma apical y trombo puede mejorarse administrando UEA y

evitando la retraccion del apice del VI. Por lo tanto, defendemos el uso de UEA en
todos los pacientes con un posible diagnostico de MCH apical. El UEA también
debe considerarse en cualquier paciente en el que se sospeche la presencia de un
aneurisma apical, incluidos aquellos con obstruccion de la cavidad media y MCH
apical. Es posible que la RMC sea necesaria para distinguir estas caracteristicas. El
diagnoéstico por imagenes de RTG también puede demostrar fibrosis miocardica
transmural y cicatrices,'*® y puede ser ttil ademas para identificar un trombo apical.
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Tabla 3 Resumen de marcadores clave de imagenes y enfoque en la estratificacion de riesgos de MSC

Parametro de imagenes Umbral de riesgo de MSC

Enfoque de imagenes Puntos practicos y/o advertencias

Marcadores establecidos

Espesor maximo de la pared del VI* Mayor riesgo en aquellos con
HVI 230 mm, aunque la
relacion entre el grosor de la

pared y la MSC es continua.

Realce tardio con gadolinio** Mayor riesgo en aquellos con
RTG >15 %, aunque la
relacion entre la RTG y la MSC

es continua.

Obstruccion del TSVI >30 mmHg

Aneurisma apical del VI* Presencia asociada con un mayor
riesgo incluso en personas

>60 afnos.

Volumen Al (>34 ml/m?)
utilizando volumenes Al
biplanares o diametro
anteroposterior (>48 mm).

Lado auricular izquierdo

Fraccion de eyeccion VI* Fraccion de eyeccion VI <50 %

Marcador emergente
Tension longitudinal global del VI Sin un valor umbral claro, los
resultados anormales indican

un pronostico peor.

Ecocardiograma o RMC

RMC

Ecocardiograma

Ecocardiograma o RMC

Ecocardiograma

Ecocardiograma o RMC

Ecocardiograma (enfoques

Valor predictivo negativo limitado del
umbral de 30 mm, la mayoria de las
MSC se producen por debajo de este
umbral.

Umbral anormal de >6SD por encima
del miocardio normal.

Varia segun las condiciones y
actividades de carga.

RMC mas sensible, sospechoso en
aquellos con obliteracion de la
cavidad media.

Una unica medicion 2-D puede calcular
el tamafo erréneamente.

Considerar el uso de ecocardiografia de
contraste o RMC para evaluar de
manera 6ptima la FEVI.

Mayor estandarizacion necesaria entre

RMC emergentes) plataformas.

*El principal factor de riesgo de MSC v, si esta presente, se considera una indicacion de clase IIA para la implantacion de DCI.
**En pacientes con MCH sin factores de riesgo importantes de MSC y sin certeza sobre si implantar el DCI, se puede tomar una decision sobre la

implantacion del DCI en funcion de los hallazgos del realce tardio con gadolinio.

Se ha estimado que las tasas de eventos adversos importantes en pacientes con un
aneurisma apical estdn entre 5 y 15 % por afio.'*'3*1%%157 E| aneurisma apical,
independientemente de su tamafo, es un factor de riesgo de MSC.

E. Realce tardio con gadolinio por RMC
Después de su administracion, los agentes de contraste de gadolinio se
redistribuyen desde el espacio intravascular al espacio extracelular con
acumulacion en areas con expansion del espacio extracelular debido a edema o
fibrosis, lo que resulta en un aumento de la intensidad de la sefal en las imagenes
potenciadas en T1."*° El RTG se observa en aproximadamente la mitad de los
pacientes con MCH y comiinmente se describe como parcheado y de miocardio
medio dentro de segmentos de hipertrofia méaxima."”*'®" Varios estudios han
demostrado una mayor carga de arritmias ventriculares, MSC y mortalidad por
todas las causas en pacientes con RTG en la RMC."**'! El RTG también se asocia
con un aumento de los sintomas y de los ingresos por insuficiencia cardiaca, y con
una reduccion de la FEVI en pacientes con MCH.'*"'*? El RTG aislado en los
puntos de insercion del VD no parece estar asociado con un mayor riesgo.'*
Aunque la RTG esta presente en >50 % de los pacientes con MCH, la
prevalencia total de MSC en estos pacientes es mucho més baja.'**'* Por lo tanto,
los estudios recientes se han centrado en identificar un punto de corte para el
alcance de la RTG mas alla del cual habria un beneficio de un DCIL. Aunque se han
realizado multiples estudios, la heterogeneidad de las secuencias de imagenes y las
técnicas de posprocesamiento han dificultado la implementacion de un limite
preciso de RTG.'*!%1% T ag técnicas de cuantificacion del RTG incluyen una
evaluacion visual o una cuantificacién automatica por software de la intensidad de
la sefial de las areas afectadas en comparacion con aquellas seleccionadas como
miocardio normal mediante evaluacion visual con limites de 2 a 6 desviaciones
estandar (DS) o la mitad del méaximo de ancho completo (MMAC: region de el
interés se dibuja manualmente en la region con hiperrealce y la mejora se calcula
como pixeles donde la intensidad de la sefal es >50 % de la intensidad maxima
determinada automaticamente).'® Aunque actualmente la Sociedad de Resonancia
Magnética Cardiovascular no recomienda ninguna técnica especifica,'* estudios
previos que comparan las diversas técnicas han descubierto que se prefieren 6 DS o

MMAC en la MCH."**'*” Grandes estudios utilizaron un umbral de 15 % de RTG
de la masa del VI usando la técnica 6-DS y mostraron que

el 15 % del RTG estuvo asociado con un mayor riesgo de MSC. Repetir la RMC
puede considerarse cada 3 a 5 aflos para evaluar los cambios en la magnitud del
grosor de la pared y el RTG, y para identificar nuevos aneurismas apicales o
reduccion de la FEVL?

Abogamos por la incorporacion de RTG en la evaluacion de riesgos de MSC
para pacientes en la “zona gris” (sin factores de riesgo importantes del Colegio
Estadounidense de Cardiologia [American College of Cardiology,
ACC]/Asociacion Cardiaca Estadounidense [American Heart Association, AHA]
que tengan otros factores de riesgo mitigantes, o riesgo bajo a intermedio segun la
calculadora de riesgo de MSC por MCH) para ayudar en la toma de decisiones
compartidas, ya que la presencia de RTG extensivo (15 %) esta asociada a un
mayor riesgo de MSC en comparacioén con los pacientes con RTG minimo (La
Tabla 3 presenta un resumen integral de los marcadores de riesgo).

F. Disfuncion sistélica ventricular izquierda.

Las pautas de la MCH del ACC/AHA de 2020 recomiendan (Clase 2a) considerar
la implantacion de DCI en personas con fraccion de eyeccion del VI#50 % (2). Si
bien la implantacion profilactica de DCI es una terapia aceptada para la prevencion
primaria en pacientes con MCH con disfuncion sistdlica, estos pacientes no se
incluyeron en los ensayos de prevencion primaria de DCL Si es necesario, se debe
considerar la evaluacion de la FEVI mediante RMC en este contexto.

G. Isquemia

Los hallazgos en la autopsia de personas con MSC relacionada con la MCH
hallaron una alta prevalencia de cambios histologicos congruentes con isquemia
miocardica aguda/subaguda, posiblemente formando el sustrato para la
arritmogénesis. La heterogeneidad del flujo mediante tomografia por emision de
positrones (TEP) se ha asociado con arritmias ventriculares, *® lo que sugiere un
posible rol de la TEP en la evaluacion del riesgo de MSC. Dados los datos
limitados y la radiacion asociada, no podemos recomendar su adopcion de rutina
hasta que se confirme con estudios mas grandes.
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Recomendaciones y puntos clave

1-El diagnéstico por imagenes proporciona los datos clave necesarios para la
estratificacion de riesgos para la MSC.

2-El grosor maximo de la pared de 30 mm, el aneurisma apical, la FEVI de 50 %, el
RTG >15 %, la obstruccion del TSVI y el aumento de tamafio de la Al son hallazgos de
imagenes asociados con un mayor riesgo de MSC.

3-Se recomienda UEA para los pacientes con OVM o MCH apical para evaluar los
aneurismas apicales.

SECCION 3: IMAGENES MULTIMODALES EN SITUACIONES
CLINICAS COMUNES

A. Evaluacién de la isquemia

El dolor de pecho es un sintoma frecuente en pacientes con MCH y puede no estar
relacionado con la arteriopatia coronaria (AC) epicardica, con multiples factores
potenciales que contribuyen al suministro inadecuado de oxigeno y una mayor
susceptibilidad a la isquemia miocéardica. La demanda de oxigeno aumenta debido
a una mayor masa miocardica y mayores presiones de llenado, mientras que el
suministro de oxigeno disminuye por disfuncion microvascular e hipertrofia
medial de las arteriolas intramurales.'®*'”" Los puentes miocardicos se observan
con frecuencia en la MCH y pueden contribuir a la isquemia por compresion
coronaria prolongada y reduccion del flujo sanguineo en la fase diastolica
temprana.'”>'™* La reserva del flujo sanguineo miocardico a menudo se reduce,
particularmente en la capa endocardiaca, y la isquemia miocardica con troponina
cardiaca medible pueden demostrarse en las actividades diarias.'” El flujo
sanguineo regional puede verse aun mas reducido por la enfermedad coronaria
ateroesclerdtica concomitante, que se asocia con un peor resultado clinico en la
MCH.'"

1. Ecocardiografia. La isquemia miocardica en la MCH suele relacionarse
con reserva de flujo coronario (RFC) anormal.'””'”® La RFC se puede evaluar
mediante Doppler PW en la arteria coronaria descendente anterior izquierda (DAI)
media y, cuando se reduce, se asocia con peores resultados.'”'® La capacidad de la
ecocardiografia (reposo o estrés) para definir la AC epicardica es limitada. La
fisiopatologia de las anomalias del movimiento de la pared (AMP) inducidas por
ejercicio en la MCH es compleja y multifactorial,'®’ y, si bien la AMP inducida por
ejercicio puede tener significancia prondstica, no es un buen factor de prediccion
de la AC epicardica.'®!

2. Imégenes de perfusion miocardica por SPECT y TEP. Las imagenes
de perfusion miocardica con tomografia computarizada por emision de fotén tinico
(single-photon-emission computed tomography, SPECT) o TEP pueden definir la
presencia y gravedad de la isquemia. El estrés con el ejercicio o vasodilatadores se
utiliza con mayor frecuencia y, por lo general, demuestra uno de tres patrones: 1)
perfusion normal; 2) un defecto reversible de perfusion en el area de mayor
hipertrofia; o 3) isquemia subendocardica difusa de enfermedad microvascular que
lleva a dilatacion isquémica del VI y una disminucion de la FE. El patron n.° 3 se
observa tipicamente con la MCH concéntrica, mientras que las areas focales de
hipertrofia pueden demostrar defectos de perfusion reversibles (Figura 23). La
evaluacion subyacente de todos estos patrones es el hecho de que las técnicas
nucleares estandar identifican la perfusiéon miocardica relativa en comparacion con
las areas de miocardio normal. El flujo sanguineo miocardico absoluto puede
cuantificarse, generalmente mediante TEP, y puede mostrar un aumento brusco del
flujo durante el estrés en comparacion con el reposo, ya sea a nivel global o en las
areas de mayor hipertrofia.

Los estudios que utilizaron diagnostico por imagenes de SPECT con talio-201
han introducido el concepto de isquemia en MCH'®*'** y su relacion con eventos
adversos, incluidos paro cardiaco y sincope.'** Ademds, se ha demostrado que los
tratamientos comunes para la MCH, incluidos los bloqueadores de los canales de
calcio'® y la miectomia quirtrgica,’™ mejoran o normalizan los patrones de
perfusion miocardica. En la practica general, el radiotrazador SPECT preferido es
ahora el tecnecio-99m debido a una vida media significativamente mas corta
(6 horas frente a 73 horas para el talio-201) y una menor exposicion a la radiacion.
Debido a la larga vida media de ambos agentes, las imagenes de estrés en realidad
se adquieren entre 15 y 60 minutos después del estrés maximo y la hiperemia
maxima. En ese momento, el miocardio paralizado puede haberse recuperado, lo
que hace que la evaluacion SPECT de las anomalias del movimiento de la pared
inducidas por el estrés sea suboptima.

La TEP de perfusion miocardica es superior a la SPECT convencional debido a
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su correccion precisa de atenuacion incorporada que mejora la calidad de la imagen
y proporciona un analisis cuantitativo exacto del flujo sanguineo miocardico.
Ademas, la duracion de la prueba es mas corta debido a las vidas medias
relativamente cortas de los marcadores radiactivos mas comunes (rubidio-82:
75 segundos y amoniaco N-13: 10 minutos). La inyeccion vasodilatadora se realiza
mientras el paciente se encuentra en la cdmara y las imagenes se obtienen durante
la hiperemia. Esto permite una cuantificacion mas precisa de la FE en condiciones
de estrés, dilatacion isquémica transitoria y reserva del flujo sanguineo
miocérdico.'®” Aproximadamente la mitad de los pacientes con MCH tienen una
respuesta anormal de la FE al estrés,’™ con algunos que muestran dilatacion
isquémica transitoria."*” El flujo sanguineo en reposo es generalmente normal,
aunque las areas con cicatrices significativas pueden demostrar una disminucién
del flyjo.”” El flujo méximo de estrés puede verse afectado debido a una
enfermedad microvascular, lo que lleva a una disminucion de la reserva de flujo
sanguineo. El grosor méximo de la pared es uno de los factores de prediccion mas
fuertes de reserva de flujo alterada,””’ aunque se puede observar una reserva de
flujo anormal tanto en é4reas hipertrofiadas como no hipertrofiadas del VI.'”> Con
respecto a los resultados, la reserva de flujo sanguineo derivada de la TEP en la
MCH que muestra disfuncion microvascular es un factor de prediccion
independiente de deterioro clinico y muerte'”” aunque, como se menciond
anteriormente, estos datos deben replicarse en cohortes mas grandes.

3. RMC de perfusion miocdrdica. Las imégenes de perfusion por RMC
utilizan una técnica de un solo paso, con una serie de imagenes adquiridas durante
el estrés y el reposo.'”*'” Las imégenes comprenden cortes de eje corto basales,
medios y apicales del VI, pero las imagenes de perfusion de eje largo también
pueden ser utiles (Figura 24) en una serie de ciclos cardiacos; se detecta un defecto
de perfusion cuando es evidente un retraso regional y/o una disminucion en la
intensidad relativa de la sefial miocardica a medida que el bolo de contraste pasa a
través del miocardio del VI.

El estrés farmacoldgico con regadenosina o adenosina intravenosa es el método
habitual de estrés, aunque el ejercicio de estrés se puede realizar con equipos
compatibles con RM.'”° También se dispone de ambas técnicas semicuantitativas y
cuantitativas,'”’ siendo estas las que proporcionan evaluaciones a nivel de pixeles
del flujo sanguineo miocéardico (FSM) que se correlacionan con FSM derivado de
TEP pero con una resolucion espacial mayor.'”
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Figura 23 Ejemplo de un paciente con miocardiopatia hipertréfica apical. Observe las areas mas brillantes del miocardio en la
pared lateral distal y el apice en las imagenes restantes, con disminucion de la perfusion durante el estrés, lo que representa
isquemia. Hay dilatacion isquémica transitoria del ventriculo izquierdo con estrés, y la reserva de flujo se ve gravemente
deteriorada en la pared lateral distal y el apice. Este patrén a menudo imita la isquemia de la arteria coronaria descendente anterior

izquierda distal.

Al igual que en la TEP, la utilizacién de FSM puede ayudar a diferenciar la
enfermedad coronaria epicardica de la microvascular. La evaluacion
“multiparamétrica” de RMC ha facilitado la identificacién de la asociacion de
defectos de perfusion/reserva reducida de FSM con aumento de masa del VI, RTG
y VEC.'”” También se ha informado una reduccién de la reserva de FSM con RMC
en segmentos de aspecto normal y en corazones con genotipo positivo/fenotipo
negativo en algunos casos, lo que sugiere que puede ser un marcador de
enfermedad temprana.'”*

Si bien los patrones subendocardicos de la RTG son indicadores precisos de
infarto de miocardio (IM) previo en casi todos los contextos clinicos, su ausencia
no excluye la enfermedad coronaria, y la RTG subendocardica puede ocurrir en la
MCH a pesar de los angiogramas coronarios sin responsables; por ejemplo, en la
MCH apical o de media cavidad y después de la enfermedad tromboembdlica. Se
han utilizado imagenes coronarias y RMC de perfusion miocardica contemporanea
para establecer las anomalias iniciales. En este contexto, los cambios prospectivos
en la perfusion, la funcion o las imagenes del RTG pueden servir como una
herramienta de deteccion til y segura, aunque esta estrategia ain no se ha probado
formalmente.

4. TC cardiaca. La tomografia computarizada (TC) del corazén con contraste
y sincronizada con ECG es util en pacientes con MCH para detectar de forma no
invasiva la enfermedad obstructiva de la arteria coronaria epicardica, que esta
presente mediante TC en 7-19 % de los pacientes.'”!"**" La angiografia por
tomografia computada cardiaca (ATCC) se consider? el estandar de referencia para
la obtencion de iméagenes de anatomia coronaria anémala y puentes miocardicos,
este iltimo se detecta en hasta la mitad de los pacientes (Figura 25)."™ Aunque la
exposicion a la radiacion es una desventaja relativa de la ATCC en pacientes mas
jovenes con MCH, el uso de la tecnologia de TC contemporanea combinada con la
modulacion de la frecuencia cardiaca puede mantener las dosis muy por debajo de

5 mSv. Se requiere medio de contraste yodado, pero no estd recomendado en
pacientes con funcion renal reducida (eGFR <30). La MCH no representa un
desafio técnico especifico para la TC cardiaca, aunque se debe evitar la
nitroglicerina previa al procedimiento cuando hay OTSVI grave presente. El
rendimiento diagnodstico de la ATCC para la deteccion de la AC en la MCH es
bueno y esté en el mismo rango que el informado para las cohortes generales.”! El
rendimiento de la ATCC varia con la tecnologia de TC disponible y es mejor en
pacientes cooperativos con una frecuencia cardiaca baja y ritmo regular. La
capacidad de descartar la enfermedad coronaria obstructiva disminuye en presencia
de calcificacion grave o stents coronarios. Los desafios pueden ocurrir en pacientes
con artefactos metalicos, stents coronarios y puntuaciones de calcio marcadamente
elevadas.

La reserva del flujo fraccional basada en TC (TC-RFF) puede calcular la
gravedad funcional de las lesiones coronarias de gravedad intermedia detectadas en
la ATCC. Las aplicaciones de TC-RFF disponibles comercialmente no se han
validado especificamente en pacientes con MCH. Incluso en ausencia de AC grave,
los pacientes con MCH parecen tener valores de TC-RFF ligeramente mas bajos en
los vasos distales, lo que puede deberse a un aumento desproporcionado de la masa
miocardica en comparacion con la capacidad coronaria.””” En pacientes con una
masa miocardica mas grande, se ha observado una mayor discrepancia al comparar
un algoritmo de TC-RFF en investigacion con la RFF invasiva.””®
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Figura 24 Patrones de defecto de perfusion en la miocardiopatia hipertrofica (MCH): perfusion cuantitativa en linea con resonancia
magnética cardiaca. El diagndstico por imagenes de eje corto estandar puede omitir algunos patrones de defectos de perfusién no
coronarios. (A) MCH con reduccion de la perfusion de la pared media colocalizada con hipertrofia ventricular izquierda leve aislada
de la pared anterior basal. (B) MCH apical con perfusién subendocardica reducida en los segmentos apicales hipertroficos. (C)
MCH obstructiva de la cavidad media con perfusion reducida confinada al cuello aneurismatico muscular estrangulante.

B. Evaluacion de la arteriopatia coronaria

Las molestias en el pecho y las anomalias en la perfusion en ausencia de AC son
frecuentes en pacientes con MCH y no estan bien correlacionadas o comprendidas
mecanicamente; sin embargo, la presencia de AC estd asociada con resultados
adversos. Hay datos prospectivos limitados sobre las pruebas de AC en la MCH, o
comparaciones especificas entre diferentes técnicas. Las recomendaciones de esta
guia son paralelas a las recientes guias sobre dolor toracico basadas en evidencia en
la poblacion general pero adaptadas al contexto de la MCH segun el consenso de
expertos.

1. Paciente con MCH con malestar tordcico y necesidad clinica de
evaluar la AC. El paso inicial en la evaluacion de un paciente con sospecha de
AC es una evaluacion clinica integral. Los desafios en pacientes con MCH
incluyen anomalias iniciales en el ECG y causas no coronarias de sintomas de dolor
toracico y disnea. Los ensayos aleatorizados y los registros han demostrado
sistematicamente que las reglas de prediccion tradicionales basadas en la edad, el
sexo y los sintomas, como la regla de Diamond & Forrester, sobreestiman en gran
medida la prevalencia de la AC en las cohortes de dolor toracico
contemporéaneo.”’*?" Por conveniencia, recomendamos un enfoque que no ha sido
validado en pacientes con MCH, con la expectativa de una sobreestimacion
adicional de la AC debido a una isquemia miocardica mas frecuente en ausencia de
estenosis de la arteria coronaria epicardica. La insuficiencia cardiaca con una
posible etiologia isquémica disminuye el umbral para las pruebas de diagndstico.

Para los pacientes con una baja probabilidad de AC (<15 %), el rendimiento
diagndstico de las pruebas es bajo y es apropiado un enfoque inicial conservador
sin pruebas (Figura 26). Se deben considerar otras causas de molestias en el pecho,
pero los sintomas persistentes pueden requerir pruebas adicionales. Dado que la
AC clinicamente relevante es muy infrecuente en ausencia de calcio coronario
detectable, una prueba de calcio puede ser una primera prueba razonable en
pacientes de baja probabilidad con molestias toracicas no agudas.”’’>'

Para la mayoria de los pacientes con una probabilidad de baja a intermedia
(15-50 %), la ATCC es un enfoque eficaz para evaluar la presencia de AC
epicardica o puente miocardico. Los ensayos controlados aleatorizados en
poblaciones con dolor en el pecho en general han demostrado que la TC cardiaca es
segura y, en algunos estudios, esta asociada con mejores resultados, a expensas de
mayores tasas de angiografia coronaria. Para evitar angiogramas invasivos
negativos o revascularizaciones de baja relevancia clinica, es importante destacar
que la ATCC tiende a sobreestimar la gravedad en comparacion con la angiografia
invasiva, y que la estenosis angiografica moderada por TC o cateterizacion
cardiaca en muchos casos no es funcionalmente significativa.

Ademas, algunos pacientes no son buenos candidatos para la ATCC. En el caso
de una AC conocida o de alta probabilidad, una prueba funcional puede ser mas
eficiente para establecer la gestion. En caso de problemas de seguridad por
exposicion a radiacion o contraste de yodo, o circunstancias que disminuyan el
rendimiento de la ATCC, como arritmia, las pruebas funcionales pueden ser mas

apropiadas. Debido a las limitaciones técnicas previamente detalladas de la SPECT
de imagenes de perfusion miocardica (IPM) y la ecocardiografia de estrés para la
deteccion de AC en pacientes con MCH, son preferibles las técnicas cuantitativas
de perfusion TEP o IRM cuando estén disponibles (Figura 26).

En los pacientes con MCH, la AC estd asociada con resultados adversos,
aunque no se ha demostrado de manera prospectiva ningtin beneficio de resultados
a partir de las pruebas o la revascularizacion. Segun los datos disponibles, es
razonable reservar la angiografia invasiva para casos de AC grave en ATCC
(enfermedad del vaso principal o triple izquierdo) o imagenes funcionales o para
pacientes con sintomas persistentes a pesar del tratamiento médico. Se recomienda
la evaluacion funcional de la gravedad de la AC antes de la intervencion, ya sea por
medios invasivos (RFF) en el laboratorio de cateterizacion, una prueba funcional
no invasiva o TC-RFF en caso de que haya disponible una ATCC de calidad
adecuada. Las pruebas funcionales son particularmente utiles si existe una
discrepancia entre los sintomas y la gravedad de la enfermedad.

2. Paciente con MCH con prueba de perfusion miocdrdica anormal.
Si se detecta perfusion miocardica anormal después de la evaluacion funcional en
pacientes sintomaticos, o en pacientes asintomaticos como parte de una evaluacién
de diagnoéstico por imagenes integral, se debe considerar la cuestion de la AC
epicardica. Los pacientes que se consideran de bajo riesgo y para quienes se pueden
postergar mas pruebas incluyen aquellos sin sintomas, bajo riesgo previo a la
prueba (<15 %), FEVI normal y carga isquémica baja (<5 % del volumen del VI, o
un defecto no bien definido por una distribucion coronaria) (Figura 27). Los
pacientes de alto riesgo incluyen aquellos con sintomas y un gran defecto
isquémico territorial (>10 %) y deben considerarse para una angiografia coronaria
con catéter o ATCC (con RFF si esta disponible) si se prefiere una estrategia no
invasiva. Los pacientes de riesgo intermedio pueden estratificarse aun mas en
funcion del riesgo de forma no invasiva mediante ATCC.
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Figura 25 Angiografia coronaria por tomografia computarizada en un paciente con miocardiopatia hipertréfica que no demuestra
enfermedad coronaria aterosclerética. Hay puente miocardico (flecha) de la arteria coronaria descendente anterior izquierda (DAI)
distal y compresion del vaso sanguineo durante la sistole (paneles A, D, E). Una gran rama septal (punta de flecha) perfora el
tabique interventricular (TIV) hipertrofico proximal (A, B, C). Un electrodo de cable auricular provoca artefactos de raya limitados en
las proximidades de la arteria coronaria derecha (ACD)(A). Dg, rama diagonal.

Recomendaciones y puntos clave

1-La ATCC se puede usar para evaluar de manera no invasiva las arterias
coronarias en pacientes con MCH.

2-La TEP y la RMC son las técnicas preferidas para el diagndstico por
imagenes de perfusion de estrés.

3-La AC epicardica en pacientes con MCH se asocia con peores resultados.

C. Prueba
La ecocardiografia es la mejor modalidad inicial de diagndstico por
imagenes para la deteccion de la MCH, junto con la evaluacion clinica y
el ECG. En el caso de los familiares asintomaticos de los pacientes con
MCH, la frecuencia de las pruebas de deteccion depende de la edad del
familiar, de si se identifica una variante patdgena y de si hay una
enfermedad de inicio temprano. En el caso de niflos y adolescentes de
familias con enfermedad de inicio temprano y/o de variante patdogena
conocida, la prueba debe realizarse cada 1 a 2 afios. Sin embargo, en
ausencia de estas 2 afecciones, los niflos y adolescentes deben someterse a
pruebas de deteccion cada 2 a 3 afios. En el caso de los adultos, se
recomienda la prueba cada 3 a 5afios y al inicio de los sintomas
indicativos de cardiopatia.’

Todos los segmentos miocardicos deben examinarse cuidadosamente

para detectar la presencia de hipertrofia. Se debe considerar la RMC en
pacientes con ecocardiogramas técnicamente desafiantes y en pacientes
en quienes haya hallazgos electrocardiograficos anormales a pesar de un
ecocardiograma aparentemente normal. Hay varios estudios
observacionales en pacientes con genotipo positivo pero que aun no han
desarrollado hipertrofia del VI, observando la presencia de criptas,
aumento de la relacion entre el espesor de la pared del VI y la dimension
diastélica final del VI, aumento del VEC por RMC y funcion sistélica y
diastolica segmentaria anormal.?''->'* A pesar de estos hallazgos
intrigantes, existen pocos estudios que relacionen estas anomalias con el
desarrollo posterior de HVI patolégica.’’”

Recomendaciones y puntos clave

1- La ecocardiografia es la modalidad inicial de obtencion de imagenes para la
deteccion de MCH.

2- Se recomienda la prueba periddica en intervalos que dependan de la edad, la
presencia de una variante patogénica conocida y si la enfermedad es de inicio
temprano.

3-Se debe considerar la RMC en pacientes con ecocardiogramas técnicamente
desafiantes y en pacientes en quienes haya hallazgos electrocardiograficos
anormales a pesar de un ecocardiograma aparentemente normal.
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Paciente con MCH con malestar toracico y necesidad clinica de evaluar la AC

L

Evaluacion clinica, incluida la probabilidad de AC previa a la prueba*
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Figura 26 Algoritmo para el estudio del dolor toracico en la evaluacion de pacientes con MCH. RFF, reserva de flujo fraccional.

D. Funcién del diagnéstico porimagenes en la seleccion y el
monitoreo del tratamiento

1. Monitoreo de la terapia médica. La terapia médica para la MCH
sintomatica con el fenotipo obstructivo o no obstructivo esta dirigida al
alivio de los sintomas y, por lo tanto, el resultado principal del tratamiento
se basa en los sintomas. La titulacion de betabloqueantes y bloqueadores
de los canales de calcio no dihidropiridinicos se basa en la respuesta
clinica, con monitorizacion de bradicardia o bloqueo de la conduccion
auriculoventricular.

En pacientes con MCH obstructiva que siguen siendo sintomaticos a
pesar de la dosis maxima tolerada de un betabloqueante y/o un bloqueador
del canal de calcio no dihidropiridinico con o sin el uso de disopiramida,
es apropiado repetir la ecocardiografia para evaluar la presencia de un
gradiente de TSVI instantaneo maximo en reposo y/o provocable
de >50 mm Hg. Si se identifica este umbral de gradiente, es adecuada la
discusion y la toma de decisiones compartida con el paciente con respecto
ala TRS.

Para los pacientes con FE reducida que reciben tratamiento médico
segun las pautas, es razonable repetir la ecocardiografia para evaluar la
remodelacion inversa y los cambios en el llenado del V1 y las presiones de
la arteria pulmonar. En ausencia de un cambio en el estado clinico, se
recomienda repetir el ETT cada 1 a 2 afios.”

Esta surgiendo una nueva clase de inhibidores alostéricos orales de la
f-miosina cardiaca. Esta clase de farmacos restablece el equilibrio entre el
estado encendido y apagado de las cabezas de miosina, provocando una
inhibicion reversible de los puentes cruzados de actina-miosina. Como
resultado, cuando estas terapias estén disponibles clinicamente, se
requerira la monitorizacion de la FEVI. Aun se debe determinar la
frecuencia de los exdmenes y los umbrales de FEVI clinicamente
relevantes.

2. Estimulacién. La estimulacion bicameral no se recomienda para la
mayoria de los pacientes con MCH para el tratamiento del TSVI. Puede
ser Gtil en un grupo selecto de pacientes, especificamente aquellos con un
gradiente significativo de TSVI en reposo o provocado con sintomas

refractarios al farmaco que no son candidatos para terapias de reduccion
septal.'**?!% La estimulacion también puede ser necesaria en pacientes
que desarrollan enfermedad del sistema de conduccion de alto grado con
bloqueo cardiaco después de terapias de reduccion septal, ya que estas
intervenciones pueden daiiar el sistema de conduccion.

La colocacion apical del cable en el VD es optima para pacientes con
MCH obstructiva para garantizar el maximo beneficio de la estimulacion
del VD (reduciendo el gradiente del TSVI y preservando el gasto
cardiaco), y se puede utilizar la guia ETE.?'” En pacientes que cumplen
con los criterios para la terapia de resincronizacion cardiaca-desfibrilador
(TRC-D), la ecocardiografia es de apoyo para la evaluacion y el
seguimiento de la respuesta a esta
intervencién, y la seleccion del retraso auriculoventricular mas
éptimo'l(]lZ]X

3. Cirugia. Las imagenes ETE son importantes para la planificacion
quir@irgica intraoperatoria y la orientacion de la miectomia septal. El
enfoque quirargico optimo depende de la ubicacion y el alcance del
grosor maximo del tabique, la patologia de la valvula mitral y las lesiones
coexistentes, como la estenosis adrtica valvular. La evaluacion previa al
procedimiento debe evaluar el tabique interventricular, el aparato de la
vélvula mitral y cualquier otro factor que contribuya a la obstruccion del
TSVI. Se debe tener en cuenta la enfermedad valvular intrinseca
concomitante.

El tabique interventricular se evalua mejor en las vistas de 4 cdmaras y
de eje largo del es6fago medio. La ubicacion del grosor maximo debe
medirse tanto en las paredes anteroseptales como en las paredes
inferoseptales al final de la diastole. Es importante al realizar estas
mediciones optimizar la definicion de borde de las paredes ventriculares y
ser conservador con mediciones cuando los bordes no estan claramente
definidos. Ademas, se debe determinar el alcance longitudinal del grosor.
Una medida util para guiar la reseccion del cirujano incluye la distancia
desde la base de la cuspide coronaria derecha de la valvula aértica hasta el
punto de contacto de la valva anterior de la valvula mitral con el tabique.
(Figura 28).
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Paciente con MCH con prueba de perfusion miocardica

v
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Figura 27 Algoritmo para el estudio de pacientes con MCH con perfusién miocardica anormal en pruebas de esfuerzo. TEPc,
tomografia cuantitativa por emision de positrones; PPP, probabilidad previa a la prueba.

Figura 28 Ecocardiograma transesofagico de mediciones intraoperatorias del tabique. Panel izquierdo: vista de 4 camaras del
esofago medio antes del bypass; extension longitudinal del espesor del tabique interventricular = 4,0 cm. Panel derecho: vista del
eje largo del es6fago medio antes del bypass; el espesor maximo del tabique interventricular es de 2,6 cm, la distancia entre el
punto de coaptacion de la valvula mitral de la valva anterior con el tabique hasta la cuspide coronaria derecha es de 2,3 cm.

Se debe evaluar cuidadosamente la valvula mitral. La RM relacionada
con el MSA de la valvula mitral generalmente esta orientada hacia la
region posterior'?® y la miectomia septal por si sola es adecuada para
resolver la MR. Sin embargo, la MR relacionada con la valvulopatia
mitral intrinseca debe abordarse por separado. Se debe medir la longitud
de la valva anterior de la valvula mitral, ya que una valva >16 mm/m? se
considera alargada, puede contribuir a la obstruccion y puede requerir
plicatura de la valva.?'%?? Ademas, se deben realizar imagenes para
determinar si hay una insercién anémala del musculo papilar, ya que
necesita un tratamiento Unico, con liberacion del musculo papilar y
reseccion de las inserciones anormales a la valvula mitral, o realineacion
del musculo papilar.??' El reemplazo de la vélvula mitral solo debe
realizarse en pacientes con patologia intrinseca de la valvula mitral que no
puedan repararse, y se debe desalentar su uso de rutina con la miectomia
septal.

Finalmente, se debe evaluar el TSVI para confirmar la obstruccion
dindmica y descartar estenosis adrtica o0 una membrana subadrtica. Los
gradientes dindmicos se obtienen mejor en una vista transgastrica
profunda, pero pueden no ser tan altos como en las imagenes previas al

procedimiento debido a las limitaciones de la alineacion del Doppler y los
efectos hemodinamicos de la anestesia.

Después de la remocion del bypass cardiopulmonar, la evaluacion
posprocedimiento es importante, incluso en los casos con miectomia
extendida.””” Por lo general, incluye un desafio farmacologico (mas
comtinmente con isoproterenol o dobutamina) para evaluar la obstruccion
residual.’”> Una velocidad elevada del TSVI (>3 m/s) o la presencia de
MSA significativa durante la provocacion puede requerir un regreso al
bypass para una intervencion quirtirgica adicional. Aunque es comin
obtener mediciones del tabique interventricular durante este periodo, las
mediciones pueden no ser precisas debido al edema tisular. Finalmente,
deben excluirse las complicaciones relacionadas con la miectomia, como
regurgitacion aortica, defecto del tabique ventricularlar y fistula coronaria
de la camara (Figura 29).

La aplicacion de la ETE intraoperatoria en el manejo de la miectomia
quirirgica se ha detallado en las Pautas de la ASE para el Uso de
Ecocardiografia Transesofagica para Ayudar con la Toma de Decisiones
Quirurgicas en el Quirdéfano: un Enfoque Basado en la Cirugia.”’! En ese
documento se describen mas detalles.
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Figura 29 Evaluacion ecocardiografica bidimensional (2D) y Doppler color para defecto del tabique ventricular (DTV). Panel
izquierdo: vista de 4 camaras del es6fago medio; panel derecho: vista del eje largo del eséfago medio posterior al bypass. No hay

DTV.
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Figura 30 Gradiente del tracto de salida ventricular izquierdo al inicio antes (izquierda) y después (derecha) de la reparacion
transcatéter de borde a borde (RTBB) de la valvula mitral. Sefiales adquiridas por ecocardiografia transesofagica usando visién
transgastrica profunda. Observe la eliminacion del gradiente de 100 mm Hg después de la RTBB.

4. Ablacion del tabique con alcohol El diagnodstico por
imagenes desempefa un papel importante en la seleccion del paciente
para ablacion del tabique con alcohol (etanol), con el objetivo de
determinar la ubicacion del aumento del espesor del tabique, la
obstruccion dindmica y la presencia de anomalias coexistentes que
puedan indicar una preferencia por la intervencion quirargica. Estos
incluyen la necesidad de cirugia correctiva mitral/papilar, asi como
también de miectomia extendida cuando la hipertrofia se extiende al
medio del VL.

La ecocardiografia es esencial para la guia procedimental de la
ablacion del tabique con alcohol.?”***° El etanol se inyecta en una de

las ramas perforantes del tabique proximal (que generalmente surge
de la arteria coronaria descendente anterior izquierda) para producir
infarto de miocardio localizado del tabique proximal anterior y, de
este modo, reducir la obstruccion dinamica (Videos 5 a 8). El uso de
ecocardiografia de contraste miocardico (ECM) con la inyeccion de
agente de contraste ecocardiografico en la arteria (o arterias) septal
objetivo para delinear la distribucion vascular de las ramas
perforantes individuales es importante para el éxito del
procedimiento. Después de identificar y canular la perforante septal
objetivo, se avanza un catéter con balon hacia el interior del vaso y se
infla para evitar el reflujo. Posteriormente, se inyecta de 1 a2 ml de un
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agente de contraste diluido a través del catéter con balon, seguido de 1
a 2 ml de solucion salina durante la obtencion continua de imagenes.
El agente de contraste debe diluirse con solucion salina normal para
optimizar la opacificacion miocardica y minimizar la atenuacion. La
mayoria de los operadores ahora usan contraste radiografico agitado
en lugar de UEA. El ECM produce un area demarcada con mayor
densidad ecocardiografica en el tabique basal. Es importante
documentar la ausencia de perfusion de segmentos miocardicos lejos
de las areas objetivo para la ablacion, incluida la pared anterolateral
del VI, la pared libre del VD y los muisculos papilares. Los estudios
observacionales han demostrado que el uso de ECM da como
resultado un tiempo de intervencion mas corto, una duracion de la
fluoroscopia, una cantidad menor de vasos ocluidos, un volumen
menor de etanol inyectado, una menor probabilidad de bloqueo
cardiaco y una mayor probabilidad de éxito. Esto se debe a la
seleccion de diferentes vasos para la inyeccion de etanol en funcion de
los segmentos opacificados por ECM y, en algunos casos, a la
cancelacion total del procedimiento.

En la mayoria de los centros, la ETT se utiliza como guia
intraprocedimiento, basandose en vistas apicales de 4, 3 y 2 camaras y
vistas paraesternales de eje corto y eje largo para delinear la
opacificacion de las regiones objetivo y no objetivo (si estan
presentes). A veces, se necesita una ETE debido a las dificiles
imagenes de la ETT. Si se utiliza ETE, se deben utilizar las vistas de 4
camaras (géstrica profunda a 0) y longitudinal (esofdgico medio, nivel
de la vélvula adrtica, 120-130). Estas vistas pueden complementarse
con la vista del eje corto transgastrico para evaluar la posible
perfusion de los musculos papilares o el VD. Después del
procedimiento, se utilizan imagenes cardiacas (generalmente solo se
necesita ecocardiografia) para evaluar los cambios en el grosor del
tabique, las dimensiones del VI, la masa, las funciones sistolica y
diastélica, la RM y las posibles complicaciones, como el defecto del
tabique ventricular.??’

5. Reparacion transcatéter de borde a borde. Si bien no
existen recomendaciones formales de las pautas para el uso de la
reparacion transcatéter de borde a borde (RTBB), en pacientes que
siguen siendo sintomaticos a pesar de la terapia médica indicada en
las pautas y que se considera que tienen un riesgo inaceptable para la
terapia de reduccion del tabique, incluido el espesor del tabique

<1,5 cm, se puede considerar un abordaje no autorizado de plicatura
mitral percutinea.” Los hallazgos basales favorables incluyen MSA
que produce obstruccion del TSVI, ausencia de calcificacion en la
zona de agarre y un area de la valvula mitral adecuada (gradiente
transmitral medio <5 mm Hg y édrea de la valvula mitral 4 cm?) para
excluir una estenosis significativa de la véalvula mitral
posprocedimiento (Figura 30 y Videos 9 a 11).

Recomendaciones y puntos clave

1-En el caso de los pacientes que reciben moduladores alostéricos orales
de la b-miosina cardiaca, el monitoreo de la FEVI es esencial para evitar
el desarrollo de insuficiencia cardiaca debido al FE reducido.

2-La ETE intraoperatoria desempena un papel fundamental en la guia del
manejo de pacientes con MCH sometidos a miectomia quirtrgica.

3-La ecocardiografia de contraste miocardico desempefia un papel
fundamental en la guia intraprocedimiento de la ablacion del tabique con
alcohol.

4-La ETE es fundamental para la orientacion intraprocedimiento de RTBB
para tratar a pacientes con MCH obstructiva que no son candidatos para
la terapia de reduccion del tabique.
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RESUMEN

Las imagenes multimodales desempefian un papel crucial en la
evaluacion inicial de pacientes con MCH conocida o sospechada.
Junto con los hallazgos clinicos, las iméagenes pueden confirmar o
refutar el diagnostico. El diagndstico por imagenes debe realizarse en
centros clinicos/centros de excelencia con experiencia en el
diagnostico y el manejo de la MCH. El diagndstico por imagenes es
fundamental para la estratificacion del riesgo de muerte subita
cardiaca, asi como para la evaluacion de pacientes con dolor toracico
y posible AC. Junto con el ECG, se necesitan imagenes con
ecocardiografia y/o RMC para las pruebas. Ademas, las imagenes
pueden guiar el tratamiento de la MCH obstructiva, ya sea con
farmacos inotropicos negativos, terapia de reduccion del tabique o
RTBB de la valvula mitral. El personal de diagndstico por imagenes
debe comprender claramente las fortalezas y limitaciones de las
diferentes modalidades de diagnostico por imagenes y las
implicaciones clinicas de los hallazgos determinados por las
imagenes. Es importante destacar que los resultados deben
comunicarse claramente al equipo clinico que atiende al paciente.
AVISO Y EXENCION DE RESPONSABILIDAD: ASE pone a
disposicion este informe como una fuente de referencia de cortesia
para los miembros. Este informe contiene Unicamente
recomendaciones y no debe utilizarse tUnicamente para tomar
decisiones sobre la practica médica ni para medidas disciplinarias
contra ningin empleado. Las declaraciones y recomendaciones
contenidas en este informe se basan principalmente en las opiniones
de expertos y no en datos cientificamente verificados. La ASE no
ofrece garantias expresas ni implicitas con respecto a la integridad o
precision de la informacion incluida en este informe, incluida la
garantia de comerciabilidad o aptitud para un propdsito en particular.
En ningln caso, la ASE sera responsable ante usted, sus pacientes o
cualquier otro tercero por cualquier decision tomada o medida tomada
por usted u otras partes en relacién con esta informacion. El uso de
esta informacion tampoco constituye la oferta de asesoramiento
médico por parte de la ASE ni crea una relaciéon médico-paciente
entre la ASE y sus pacientes o cualquier otra persona.
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