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RESUMEN

Introduccidn y objetivos: La resonancia magnética nuclear (RMN) cardiaca es una
herramienta fundamental en el estudio de los pacientes con miocardiopatia
hipertréfica (MCH), ya que permite confirmar el diagnostico de la enfermedad y
puede proporcionar informacion pronostica. El objetivo del estudio fue analizar la

informacidn aportada por esta prueba en nuestro medio.

Palabras clave: Miocardiopatia hipertrofica. Resonancia magnética. Pronostico.

Realce tardio.

Material y métodos: Estudio unicéntrico observacional retrospectivo del total de
estudios de resonancia magnética nuclear realizados en casos indice y familiares de
miocardiopatia hipertréfica entre enero de 2013 y marzo de 2018. El protocolo
estandar aplicado comprendia secuencias de sangre negra (HASTE), de sangre blanca
(SSFP), potenciadas en T1 o T2 y secuencias de primer paso Y realce tardio (RT) con

gadolinio.

Resultados: Se realizaron 148 estudios, 75% varones con edad media de 46.8 + 15.7
afios. De los realizados con intencion diagnostica (57.4%), en 45 casos se confirmo el
diagnostico de miocardiopatia hipertréfica (54.9%) y en 24 casos se descartd la
enfermedad (29.2%). La prueba detectd la presencia de realce tardio (RT) en 63
pacientes (50.8%). La presencia de RT extenso se asocid con mayor grosor
miocardico (21 £ 5.7 vs 17.3 + 5.2 mm, p<0.001) y mayor masa miocérdica (211.1 +
71.8 vs 156.4 £ 35.3 g, p=0.001). También se observé una mayor proporcion de
eventos cardiovasculares (arritmias, ingreso por ictus o insuficiencia cardiaca) entre

los pacientes con realce tardio extenso (41.9% vs 18.8%, p=0.004).

Conclusiones: La resonancia magnética nuclear es una prueba util en pacientes con
miocardiopatia hipertrofica, con gran valor diagndstico, asi como prondstico. La
presencia de realce tardio extenso se asoci0 con mayor grosor y masa miocardica, asi

COmMO con una mayor proporcion de eventos cardiovasculares.



ABSTRACT

Introduction and objectives: Cardiac magnetic resonance is a fundamental key in the
evaluation of cardiomyopaty hypertrophic patients, as it allows to confirm diagnosis
and provides prognostic information. This study pretends to analyze de information

provided by this test in our region.

Keywords: Cardiomyopathy Hypertrophic. Magnetic Resonance Spectroscopy.

Prognosis. Late enhancement.

Methods: Unicentric observational study of the total magnetic resonance tests
performed in the cardiomyopathy hipertrophic index cases and relatives, between
January 2013 and March 2018. The standard protocol applied included, black blood
sequences (HASTE), white blood ones (SSFP), powered in T1 or T2, and first step

sequences and late enhacenmenty with gadolinium.

Results: 148 studies were made, 75% males, mean age 46.8 + 15.7 years. In those
perfomed with diagnostic purpose (57.4%), 45 cases confirmed the diagnostic
(54.9%), and in 24 cases the disease was ruled out (29.2%). Late gadolinium
enhancement (LGE) was detected in 63 patients (50.8%). LGE extent was associated
with a increased wall thickness (21 + 5.7 vs 17.3 £ 5.2 mm, p<0.001), and with a
greater ventricular mass (211.1 + 71.8 vs 156.4 + 35.3 g, p=0.001). It was also
observed a increased in the occurrence of cardiovascular events (arrhythmias, stroke
or heart failure) between patients with extent LGE (41.9% vs 18.8%, p=0.004).

Conclusions: Magnetic resonance is a useful test in cardiomyopaty hypertrophic
patients, it has a great value both diagnostic and prognostic. LGE extent was
associated with a increased wall thickness and a higher left ventricular mass, as well

as a greater proportion of cardiovascular events.



INTRODUCCION

La miocardiopatia hipertréfica es una patologia con una incidencia relevante, en torno
a un 0.3 -0.5 por cada 100,000 habitantes. Su forma mas frecuente de transmision es
autosdmica dominante (hasta en un 60% de los casos), y tiene una penetrancia
variable y una expresion clinica heterogénea, de forma que la identificacion del gen
causante permitiria realizar un estudio completo y un seguimiento de aquellos
familiares afectos pero con formas silentes de la enfermedad. En cuanto al pronostico
cabe destacar la incidencia de muerte subita en estos pacientes, que se estima en torno

a un 1% anual, e incluso un 4-6% en algunas series '->.

Actualmente los criterios de diagndstico de MH no requieren la realizacion de
resonancia magnética (RMN) para llegar a este, ya que se puede obtener a través de
ecocardiografia, por tanto esta prueba no es solicitada en todos los pacientes en la

actualidad, siendo una herramienta que proporciona mucha informacién relevante.

La fibrosis miocérdica, que en la RMN se objetiva a través del realce tardio de
gadolinio, ha sido vinculada con la patogenia de la muerte subita cardiaca y la
disfuncion sistélica de la MH por su hallazgo en estudios necrépsicos, pero ain queda
por esclarecer su papel exacto en el desarrollo de la enfermedad, dada la dificultad en

su valoracion actualmente solo por medio de la RMN 4.

Por tanto, la realizacion de este estudio la justificaria por una parte la necesidad de
establecer un diagndstico lo més certero posible, y la relevancia de la deteccion de
fibrosis miocéardica, ya que esto podria determinar una serie de actitudes que precisan
una estructuracién y organizacion, asi como un gasto del servicio de salud publica no
despreciable. Siendo importante destacar en este punto la adquisicién del rol de
enfermo por parte del paciente una vez establecido el diagndéstico, al cual se debera
dar consejo genético, educacion acerca de los habitos de vida y precauciones a llevar
a cabo, y se deberd programar un seguimiento regular de este en consultas de
cardiologia, precisando de un estudio del resto de familiares ante el desconocimiento

de si existen o no otros afectados asintomaticos dentro de la familia.

Por otra parte y dado que nos encontramos ante una patologia prevalente y en

ocasiones silente hasta un tragico debut, el estudio e identificacion de determinadas



caracteristicas en la imagen obtenida en la RMN (grado y localizacion del realce
tardio, masa y grosor miocardicos...) y su relacion con la aparicion de eventos
cardiovasculares nos permitiria una actuacion precoz a la hora de tomar actitudes
especificas y medidas preventivas (Desfibrilador Automatico Implantable) y asi
mejorar el prondstico de estos pacientes. Afiadir a todo esto la ventaja que aporta la

ausencia de radiacion de la RMN, al tratarse en muchos casos de pacientes jovenes.

De tal manera, que con este estudio se pretende dar mas luz y precision acerca de la
utilidad de la RMN como prueba de imagen a la hora de diagnosticar o descartar la
miocardiopatia hipertrofica, asi como a la hora de identificar cuéles son las
caracteristicas a analizar en la imagen, que son determinantes en el pronostico de esta

patologia.

OBJETIVOS

Objetivo principal: - Determinar el valor aportado por la resonancia magnética

cardiaca en la miocardiopatia hipertréfica en nuestro medio.

Obijetivos especificos: - Conocer la capacidad de la resonancia magnética de

confirmar o descartar el diagndstico de miocardiopatia hipertréfica.

- Establecer la relacion entre el grado de presencia de realce tardio en la imagen
obtenida y su relacién con la probabilidad de aparicion de eventos

cardiovasculares.

HIPOTESIS

La resonancia magnética es una herramienta que permite confirmar el diagndstico de
miocardiopatia hipertrofica, y el grado de realce tardio puede ofrecer informacién

prondstica de la enfermedad.



REVISION BIBLIOGRAFICA

Los estudios realizados hasta el momento, han establecido una relacion entre la
presencia de realce tardio extenso en la RMN cardiaca y un peor prondstico en la
evolucion de pacientes con miocardiopatia hipertréfica, con mayor riesgo de
evolucion a insuficiencia cardiaca y disfuncion sistolica, asi como mayor riesgo de

muerte subita >.

En las guias de préactica clinica solo es de es de obligada realizacion de RMN en
pacientes con MCH en los que la ecocardiografia no permita establecer el diagnostico
de esta, sin embargo si se recomienda realizarla a pesar de tener un diagndstico
ecocardiografico, para una mejor valoracion del musculo miocardico ©. Esto es asi
dado que esta prueba nos permite analizar con mayor exactitud determinados
parametros, entre ellos es la Unica prueba que detecta la presencia de fibrosis
miocérdica, a través de la visualizacion de realce tardio de gadolinio. Segin los
estudios realizados hasta en un 70% de los pacientes con MCH se objetiva fibrosis
miocardica, y este hallazgo se ha asociado a una mayor masa y grosor miocardico, asi
como a la presencia de taquicardia ventricular no sostenida y evolucion a disfuncion

sistolica, considerandose todos estos factores de riesgo de muerte stbita 7.

Auln queda por esclarecer y determinar el papel exacto que cumplirian todos los datos
proporcionados por la RMN en una escala de muerte subita, lo cual facilitaria una
estratificacién mas precisa del riesgo de estos pacientes y la necesidad de inicio de

medidas de prevencion primaria (DA).

METODOLOGIA

Disefo:

Se trata de un estudio unicéntrico observacional retrospectivo del total de estudios de
resonancia magnética cardiaca realizados en casos indice y familiares de
miocardiopatia hipertréfica valorados en la consulta de cardiopatias familiares en

nuestro centro entre enero de 2013 y marzo de 2018.



Poblacion a estudio:

La poblacion diana y accesible fueron aquellos pacientes con diagndstico de
miocardiopatia hipertrofica valorados en las consultas de cardiopatias familiares entre
enero de 2013 y marzo de 2018, y a los cuales se les habia solicitado y realizado RMN

cardiaca.
Se establecieron los criterios de inclusion y exclusion, que detallo a continuacion:
- Criterios de inclusién: * Pacientes con diagnostico establecido de MH.

* Aquellos que acudian a un seguimiento regular en las consultas de cardiopatias

familiares de nuestro hospital.
* Pacientes con MH en los que se habia realizado RMN cardiaca.

- Criterios de exclusion: *Aquellos que se habian diagnosticado en nuestro hospital

pero cuyo seguimiento se iba a realizar en otro centro.
*Aquellos que con alta probabilidad no iban a continuar el seguimiento.

De todos los pacientes de las consultas, se obtuvieron un total de 148 pacientes que

cumplian estos criterios.

Variables a estudio:
Se recogieron y valoraron las siguientes:

- Miocardiopatia hipertréfica. Definida por la presencia de incremento del grosor
de la pared ventricular que no puede ser explicado Unicamente por condiciones
hemodinamicas, siendo criterio diagnostico un grosor mayor de 15 milimetros.

- Resonancia Magnética cardiaca. El protocolo estandar aplicado comprende
secuencias de sangre negra (HASTE), de sangre blanca (SSFP), potenciadas en

T10 T2y realce tardio (RT) con gadolinio.



- Intencion de la solicitud de la RMN: diagndstica o pronostica.

- Realce tardio de gadolinio en la imagen: inexistente, leve, extenso. Como
equivalente de la fibrosis miocérdica en la RMN.

- Grosor miocardico (milimetros).

- Masa miocéardica (gramos).

- Eventos cardiovasculares mayores (arritmias, ingreso por ictus y/o insuficiencia

cardiaca).

Andlisis de datos:

Para el analisis de los datos se emple6 el programa estadistico SPSS. Se empled la
prueba Chi Cuadrado para obtener relacién entre las diferentes variables empleadas y
la presencia de realce tardio. En el caso del grosor miocardico y su relacion con realce
tardio se realizé un contraste Kruskal-Wallis y posteriormente una regresion logistica
univariante para tratar de explicar la asociacion entre ambas variables. Se

consideraron estadisticamente significativos los valores de p<0.05.

Plan de trabajo:

Se trata de un estudio observacional retrospectivo, que ha sido llevado a cabo por los
médicos responsables de la consulta de Cardiopatias Familiares del Hospital
Universitario Virgen del Rocio, en Sevilla. Para poder llevarlo a cabo, era necesario
recopilar informacion sobre los estudios de resonancia magnética cardiaca realizados
atodos los casos indices y familiares de miocardiopatia hipertréfica que son valorados
en esta consulta. Por lo que inicialmente, el protocolo de investigacion fue presentado
al Comité de Etica del Hospital Universitario Virgen del Rocio, siendo aprobada su
realizacion, tras lo cual se inici0 la recogida de datos. Asi mismo, todos los
participantes firmaron el consentimiento informado para la realizacién de la
resonancia magnética, asi como el consentimiento de cese de los datos para el

desarrollo del estudio.



El protocolo estandar aplicado en esta prueba de imagen comprendia secuencias de
sangre negra (HASTE), de sangre blanca (SSFP), potenciadas en T1 o T2 y realce
tardio (RT) con gadolinio.

Me he encargado personalmente de la recogida y recopilacion de datos que han sido
almacenados en la base de datos SPSS del hospital, asi como de analizarlos por medio
del programa estadistico SPSS, siendo este trabajo supervisado por los médicos
adjuntos, que se encontraban trabajando en la consulta de cardiopatias familiares en
el periodo comprendido entre enero 2013 y marzo 2018. Estos datos se obtuvieron a
través del acceso a la historia clinica digital del paciente, donde mediante el informe
de la resonancia magnética emitido por el radiélogo, se obtuvo informacién sobre el
grado de realce tardio, grosor miocardico y masa miocardica. Asi mismo, basandome
en el informe de la consulta de Cardiopatias Familiares obtuve informacién clinica
acerca de la intencion diagnostica o prondstica de la solicitud de la prueba, y de la
presencia o ausencia de antecedentes de eventos cardiovasculares mayores (arritmias,

ingreso por ictus o insuficiencia cardiaca).

En cuanto a la financiacion del estudio dado que se trata de un estudio realizado como
practica clinica habitual, con una indicacion de su realizacion segin las guias de
practica clinica IB para aquellos con mala ventana ecocardiografica y IlaB para
aquellos con diagnostico establecido con el fin de completar la valoracién del musculo
miocardico, se utilizaron los medios hospitalarios del centro donde se llevé a cabo,
no necesitando otros medios econémicos y encargdndome personalmente del

desarrollo del estudio.

RESULTADOS

Se realizaron 148 estudios, 75% varones con edad media de 46.8 + 15.7 afios. En 85
casos el estudio tenia intencion diagndstica (57.4%) y en 63 pronoéstica (42.6%).
Cuatro de ellos (2.7%) no se realizaron por claustrofobia. De los realizados con
intencion diagnostica, en 45 casos se confirmd el diagnostico de miocardiopatia
hipertrofica (54.9%) y en 24 casos se descarto la enfermedad (29.2%), obteniendo un

resultado no concluyente en 13 estudios (15.9%). La prueba detect6 la presencia de



RT en 30 pacientes (36.6%) realizados con intencion diagnostica y en 33 (53.2%) que
se hicieron con intencion pronostica, siendo éste extenso en 43 pacientes (34.6%). La
presencia de RT extenso se asocié con mayor grosor miocérdico (21 + 5.7 vs 17.3 +
5.2 mm, p<0.001) y mayor masa miocardica (211.1 + 71.8 vs 156.4 + 35.3 g,
p=0.001). También se observé una mayor proporcion de eventos cardiovasculares
(arritmias, ingreso por ictus o insuficiencia cardiaca) entre los pacientes con realce
tardio extenso (41.9% vs 18.8%, p=0.004) (tablas 1y 2).

Total de estudios de RMN 144
Sexo 108 varones (75%), 36 mujeres

(25%)
Edad media

46.8 + 15.7 afios

Diagndstica (85 estudios, 57.4%)

Intencion del estudio Pronostica (63 estudios, 42.6%)
Resultados en intencion Confirmacion de MCH (45 casos,
diagnostica 54.9%)

Descarta MCH (24 casos, 29.2%)
No concluyente (13 casos, 15.9%)

_ Si (63 pacientes, 52.5%)
Presencia de realce tardio No (93 pacientes, 77.5%)

Realce tardio extenso Si (43 pacientes, 35.8%)
No (20 pacientes, 16.6%)

Tabla 1. Caracteristicas y resultados del estudio



Realce tardio (63 p, 52.5%) RT extenso (43 p, 35.8%0) | No extenso (20 p, 16.6%) | P

Grosor miocardico (mm) 21+57 17.3+5.2 | p<0.001
Masa miocardica (g) 211.1+71.8 156.4 + 35.3 | p=0.001
Eventos cardiovasculares: arritmias, 41.9 18.8 | p=0.004

ictus, insuficiencia cardiaca (%)

Tabla 2. Relacidn del realce tardio con parametros de la RMN y eventos cardiovasculares

DISCUSION

Los resultados obtenidos en nuestro estudio, van acordes a los datos disponibles en la
bibliografia, en los cuales se ha establecido la presencia de fibrosis miocérdica en
torno a un 50-70% de los pacientes con miocardiopatia hipertréfica, siendo en nuestra
muestra de un 52.5%, asi como su relacion con un peor pronostico en estos pacientes
a largo plazo, suponiendo un factor de riesgo independiente de muerte subita. Esta
fibrosis se ha postulado como un sustrato arritmogenico, encontrandose relacién con
una mayor presencia de extrasistolia ventricular y taquicardia ventricular no sostenida
en los estudios de holter realizados en estos pacientes. En este sentido, podemos
observar en nuestro estudio una mayor proporcién de eventos cardiovasculares
(arritmias, ingreso por ictus o insuficiencia cardiaca) en los pacientes con presencia

de realce tardio extenso.

Como hemos comentado se ha objetivado la relacion directa entre el grado de fibrosis
miocardica y una expresion fenotipica mas agresiva de esta patologia e incluso parece
existir una relacion con la evolucion a disfuncién sistolica. Volviendo a nuestra
muestra encontramos relacion significativa entre la presencia de realce tardio mas
extenso y mayor expresion de la enfermedad (mayor grosor y mayor masa

miocardica).




Por tanto, tenemos evidencia de la importancia que supone la presencia de fibrosis
miocérdica en el pronostico de estos pacientes, quedando aun por esclarecer cuél es
exactamente el papel que desempefia en la estratificacion del riesgo de muerte subita.

Asi mismo, los resultados obtenidos apoyan la necesidad de establecer la resonancia
magnética cardiaca como una prueba fundamental en la valoracion y estratificacion
del prondstico de nuestros pacientes, tanto para establecer un diagnostico certero

como para realizar una correcta prevencion de eventos mayores en estos pacientes.

La principal limitacion de este estudio viene determinada por el pequefio tamafio de
la muestra. Y en cuanto a las dificultades, destacar que se realiz6 por parte de
radiologia una valoracion cualitativa del realce tardio, dificultando la interpretacion
de algunos estudios, habiéndose subsanado este handicap mediante la valoracién
conjunta entre radi6logos y cardi6logos de las iméagenes cuyos informes podian llevar

a duda.

Partiendo de este estudio y esta muestra de pacientes, pretendo iniciar un seguimiento
de estos, con el fin de detectar la aparicion de nuevos eventos cardiovasculares, y asi
poder evaluar el pronostico a largo plazo y determinar la existencia de posibles
factores predictores en las imagenes de resonancia magnética cardiaca realizadas, que
nos permitan aportar nuevos datos a la estratificacion del riesgo de muerte subita en

estos pacientes.

CONCLUSIONES
- Laresonancia magnética nuclear es una prueba util en el diagnéstico de
pacientes con sospecha de miocardiopatia hipertréfica, permitiendo descartar o

confirmar la sospecha de enfermedad.

- Laresonancia magnética aportd informacion prondéstica en casi dos tercios de

nuestros pacientes.

- La presencia de realce tardio extenso se asocié con mayor grosor y masa

miocardica, asi como con una mayor proporcién de eventos cardiovasculares.
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