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La miocardiopatia hipertrofica es una enfermedad genética con una alta heterogeneidad en
diferentes aspectos. Una de sus formas poco conocidas es la miocardiopatia hipertrofica apical la
cual se caracteriza por un compromiso, casi exclusivo, del apice ventricular izquierdo, y se
distingue por la morfologia de as de picas en la ventriculografia. El ECG es un método diagnostico
para dicha patologia pero diferentes métodos diagnosticos no invasivos como la resonancia
magnética cardiaca nos permite confirmar su diagndstico debido a su mayor resolucion y
apreciacion de la morfologia cardiaca. Realizamos una busqueda bibliografica de articulos en
inglés y espafiol con distintos descriptores lo cual dio como resultado el hallazgo de diferentes
reportes de casos en los que se destacan el papel de la resonancia magnética cardiaca como método
de diagnoéstico de gran utilidad en la miocardiopatia hipertréfica apical. Por ello, los métodos de
imagen como la resonancia magnética, desempefian un papel crucial en la identificacion de las
caracteristicas morfologicas y en la evaluacion de las complicaciones asociadas a esta patologia
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Role of Nuclear Magnetic Resonance in the Diagnosis of Apical
Hypertrophic Heart Disease

ABSTRACT

Hypertrophic cardiomyopathy is a genetic disease with high heterogeneity in different aspects.
One of its little-known forms is apical hypertrophic cardiomyopathy, which is characterized by
an almost exclusive involvement of the left ventricular apex, and is distinguished by the ace-of-
spades morphology on ventriculography. The ECG is a diagnostic method for this pathology but
different non-invasive diagnostic methods such as cardiac magnetic resonance allow us to confirm
its diagnosis due to its greater resolution and appreciation of cardiac morphology. We performed
a bibliographic search of articles in English and Spanish with different descriptors, which resulted
in the discovery of different case reports that highlight the role of cardiac magnetic resonance as
a very useful diagnostic method in apical hypertrophic cardiomyopathy. Therefore, imaging
methods such as magnetic resonance play a crucial role in the identification of morphological
characteristics and in the evaluation of complications associated with this pathology.

Keywords: magnetic resonance,; hypertrophic heart disease; MCH, apical;, MHA.
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INTRODUCCION

La miocardiopatia hipertrofica (MCH) es una enfermedad genética con una alta heterogeneidad
en cuanto a sus mutaciones causales, presentacion clinica y pronostico (1).

Segun autores, es la forma mas frecuente de enfermedad cardiaca congénita y es una causa comun
y prevenible de muerte subita entre los jovenes, por su capacidad de provocar arritmia,
insuficiencia cardiaca y fibrilacion auricular (con accidente cerebrovascular embolico) (2).

Su prevalencia es del 0,2% o 1:500 personas con casos reportados en mas de 50 paises en todos
los continentes, y no discrimina sexo origen etnico y racial (3) (4).

Su diagnéstico surge tras la visualizacion del engrosamiento apical mayor a 15 mm o una relacion
entre el espesor de la pared apical y el espesor basal del ventriculo izquierdo >1.3-1.5, aunque,
realmente el sello distintivo de la MCH es la hipertrofia ventricular izquierda en ausencia de
dilatacion de la cavidad ventricular, ya que, el aumento del espesor maximo (> 15 mm) puede
generar falsos positivos para enfermedad cardiaca hipertensiva o para la condicion de "corazon
de atleta" (5).

Dentro de sus bases genéticas, estudios genéticos muestran que la hipertrofia de la miocardiopatia
es causada por mutaciones dominantes en 11 o mas genes que codifican los componentes
proteicos de los miofilamentos del sarcomero que, en condiciones normales, le confieren la
capacidad contractil al tejido. De los pacientes han sido genotipados con éxito, alrededor del 70%
tienen mutaciones en dos genes asociados a la cadena pesada de B-miosina (MYH7), proteina C
de unién a miosina (MYBPC3) y la Troponina T (TNNT2).varios otros genes representan cada

uno el 5% o menos de casos Figura 1 (6).
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Figura 1.
Ubicaciones de genes dentro del sarcomero cardiaco que se sabe que causan miocardiopatia
hipertrofica
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Tomado de: Marion, Barry J., and Martin S. Maron. "Hypertrophic cardiomyopathy." The Lancet 381.9862 (2013):

242-255.

Esta patologia puede comprometer todo el corazdn, o bien, puede comprometer sus partes por
separado como los segmentos medioventricular, segmentos basales, y apicales de ambos
ventriculos, no obstante, cuando se habla de cardiomiopatia hipertrofica apical, esta es una forma
poco comun de cardiomiopatia hipertrofica que se caracteriza por un compromiso, casi exclusivo,
del apice ventricular izquierdo, y se distingue por la morfologia de as de picas en la
ventriculografia (Figura 2) (7). Un alto porcentaje de los pacientes tienden a ser asintomaticos y
el diagndstico se hace por los hallazgos incidentales en el ECG, sin embargo, el médico debe ser
cauteloso al momento de interpretar este examen ya que, en algunos casos, podria confundirse
con un sindrome coronario agudo (8). Como se mencion6, un ECG de 12 derivaciones, puede
mostrar un alto voltaje del QRS, anomalias de la repolarizacion y las inversiones clésicas de las
ondas T profundas en las derivaciones precordiales, las cuales se observan en el 93% de los

pacientes (9). Las ondas T negativas gigantes, definidas como un voltaje >10 mm, se encuentran
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en menor porcentaje (47% de los pacientes)Otras caracteristicas clasicas son hallazgos de
hipertrofia ventricular izquierda (alrededor del 65% de los casos) (10).

Figura 2.

Ventriculografia que evidencia el ventriculo izquierdo muy hipertrofico, en particular en los
segmentos medio ventricular y apical, generando una apariencia angiografica de as de picas
caracteristica de la cardiomiopatia hipertréfica apical.

Tomado de: Bedoya-Jaramillo, Tatiana M., et al. "Cardiomiopatia hipertrofica apical: revision de la literatura y

presentacién de caso." Revista Colombiana de Cardiologia 28.5 (2021): 458-463.

Una vez se tiene la sospecha de esta entidad, para corroborar su presencia, se utilizan métodos
diagndsticos no invasivos como la ecocardiografia bidimensional y la resonancia magnética
cardiaca (Figura 3) (11). Esta altima, puede obtener imagenes en cualquier plano con una mayor
resolucion y apreciacion de la morfologia cardiaca, por lo que determina de manera confiable la
estructura del 4pice cardiaco y a menudo, es superior a ecocardiografia para caracterizacion del
fenotipo, incluso, autores afirman que la extension y la presencia del realce en la RMC, puede
reflejar una fibrosis miocardica, y esto, se ha correlacionado con el aumento en la mortalidad y
en especial con muerte subita cardiaca. Sin embargo, pocos estudios han estudiado si este hallazgo

también conlleva un peor pronostico de MHA. (12).
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Figura 3.
Resonancia magnética con evidencia de MHA.

Proyeccion 4 camaras en secuencia cine, en la que se observa una hipertrofia apical con morfologia en as de picas.
Tomado de: Gutiérrez, Claudio Saavedra, et al. "Caracteristicas en la RM cardiaca de la miocardiopatia hipertréfica

apical." Seram 2.1 (2018).

MATERIALES Y METODOS

Se realiz6 una busqueda bibliografica detallada de informacion publicada més relevante en las
bases de datos pubmed, scielo , medline, bibliotecas nacionales e internacionales especializadas
en los temas tratados en el presente articulo de revision. Se utilizaron los siguientes descriptores:
Resonancia magnética, Cardiopatia hipertrofica, MCH, Apical, MHA. Los datos obtenidos
oscilan entre los 10 y 45 registros tras la utilizacion de las diferentes palabras claves. La busqueda
de articulos se realiz6 en espafiol e inglés, se limito por afio de publicacion y se utilizaron estudios
publicados desde 2004 a la actualidad.

RESULTADOS

La cardiomiopatia hipertrofica (CMH) se caracteriza por ser la enfermedad cardiaca hereditaria
mas frecuente y la segunda causa de muerte cardiaca subita (MCS) seguida de la enfermedad
coronaria y una de sus variantes mas frecuentes es la cardiomiopatia hipertrofica apical (13). Alca
y col en el afio 2021 presenta el caso de una paciente de 41 afios sin antecedentes cardiovasculares
y en evaluacion prequirurgica por colecistectomia. No se describen palpitaciones y/o sincope. En

el EKG, se presentd un ritmo sinusal con complejo QRS de amplitud incrementada y cambios en
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la repolarizacion difusos. En la ecocardiografia transtoracica, el grosor parietal maximo del
ventriculo izquierdo se descubrio6 a nivel apical (21 mm), con extension al tercio medioventricular.
La evaluacion con resonancia magnética encontro acinesia apical y obliteracion de la cavidad
ventricular en sistole, presentando realce tardio de gadolinio (RTG) en las zonas de maxima
hipertrofia, cuantificado en un 23,9%. El estudio de perfusion miocardica no mostr6 isquemia
inducible. (14).

Asimismo, Doctorian y col en el afio 2017 describen el caso de una paciente de 53 afios que acude
al servicio de urgencias por dolor toracico que la despertaba en las noches. En los Gltimos meses,
presentaba una opresion toracica retroesternal que inicialmente aparecia con el esfuerzo, pero
posteriormente comenz6 a ocurrir con mayor frecuencia e incluso en estado de reposo. Dichos
episodios se encontraban acompafiados de palpitaciones y mareos. Como antecedentes era una
paciente con hipertension, ACV reciente y obesidad. Antecedentes familiares de importancia
resaltan la muerte subita cardiaca de su abuelo paterno. Dado los sintomas de la paciente,
inversiones profundas de la onda T mostradas en su EKG, episodios de taquicardia ventricular
sintomatica y antecedentes familiares de importancia el cardidlogo sugiri6 mas imagenes
cardiacas por ende se le realiz6 una resonancia magnética cardiaca con realce de gadolinio lo cual
demostrd una configuracion en forma de pala del ventriculo izquierdo con hipertrofia apical (el
segmento mas grueso con una medida de 3 cm) y ectopia ventricular, siendo hallazgos
compatibles con una miocardiopatia hipertrofica apical (15).

No obstante, la miocardiopatia hipertrofica esta bien descrita y, aunque se encuentre distribuida
de manera uniforme son raros los casos de esta patologia en el entorno africano. (16). Por ello,
Rugbeer y col en el afio 2022 presentan el caso de un varén africano de 52 afios diagnosticado de
miocardiopatia hipertrofica apical. Inicialmente al paciente se le diagnostico una cardiopatia
hipertensiva y se le colocé un tratamiento. Pero luego de multiples revisiones de sus signos y
sintomas, se comenzo a considerar una miocardiopatia hipertrofica apical, después de 5 afios de
la presentacion de los sintomas al paciente se le realizo una resonancia magnética cardiaca, en la

cual se observd un engrosamiento significativo de la pared del miocardio de 23 mm y obliteracion
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casi completa de la cavidad del apice. Dichas caracteristicas coinciden con una miocardiopatia
obstructiva hipertrofica apical predominante, junto con infiltracién miocérdica y fibrosis. (17)
DISCUSION

Debido a la alta capacidad de provocar arritmias, insuficiencia cardiaca, fibrilacion auricular y
muerte subita, la miocardiopatia dilatada apical es una condicion cardiaca que requiere un
oportuno diagndstico, que contribuya a un adecuado manejo y estilo de vida por parte del paciente,
ademas, esta variante de la miocardiopatia hipertrofica presenta una transmision autosémica
dominante que cursa con sintomas inespecificos, lo que quiere decir que ante la sospecha clinica,
podria tratarse de cualquier patologia cardiovascular, lo que hace imperativa la utilizacion de
métodos complementarios para su diagnoéstico final. Para el diagnostico de esta condicion se
utilizan métodos como el electrocardiograma, ecocardiograma y resonancia magnética, siendo
este ultimo el mas utilizado en la actualidad.

En cuanto al uso del electrocardiograma, generalmente se presenta una inversion de ondas T
gigantes de V2 a V4 morfologicamente diferentes, lo que manifiesta un retraso en las fuerzas
finales de repolarizacion dado por un segmento descendente de la onda T mas lento, una
profundidad de las ondas T negativas en pacientes relacionadas con mayor promedio de espesor
apical, un aumento en la relacion espesor apical/basal y una la presencia de realce tardio con
gadolinio en la resonancia magnética (18), por lo que estima que la resonancia magnética permite
un diagnéstico definitivo. A su vez, en su presentacion de caso, Avila y Colaboradores, presentan
el caso de una paciente femenina de 74 afios de edad, con antecedentes de hipertension arterial y
fibrilacion auricular bajo tratamiento con Carvedilol, Amlodipino y Acenocumarol que acude al
servicio de urgencias debido a aumento de volumen de ambos miembros inferiores, tos, disnea al
esfuerzo y al decubito, refiriendo ademas decaimiento. Se realizé un electrocardiograma que
reflejo T negativa asimétrica en DI, AVL, V4 A V6, ecocardiograma que evidencid sospecha de
fibrosis endomiocardica y una Rx de térax, en la que se reflejo6 un indice cardiotoracico
aumentado, un boton adrtico prominente calcificado, y una radiopacidad bilateral de ambos
campos pulmonares, por lo que se solicitd una resonancia magnética que evidencié hipertrofia

apical miocardica y fibrosis endomiocardica, con lo que se diagnosticO miocardiopatia
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hipertrofica apical con restriccion asociada al llenado ventricular por fibrosis endomiocardica, y
se concluyd que la principal ventaja de la RMC sobre el examen ecocardiografico es la cobertura
completa de la morfologia del ventriculo izquierdo, incluido el vértice, permitiendo identificar
ambas patologias en el mismo individuo. (19)

En el afio 2008, Morelos y colaboradores, presentan el caso clinico de un paciente masculino de
46 afios de edad, alcoholico y con antecedente de infarto de miocardio, quien acudié al servicio
de urgencias debido a cuadro clinico consistente en disnea de grandes esfuerzos, diaforesis y
lipotimia en reposo. Se procedid a hospitalizar al paciente y solicitar todos los paraclinicos
necesarios. En el electrocardiograma se presentaron signos de hipertrofia ventricular izquierda,
ondas T negativas en derivaciones V2- V6, y presencia de QS en DIIIl y AVF y se realizo
cateterismo cardiaco, en el que se evidencié arterias coronarias epicardicas normales.
Posteriormente, se realizd ecocardiograma que reflejo hallazgos no concluyentes de
miocardiopatia hipertrofica biventricular apical, por lo que se procedio a realizar resonancia
magnética, en la que se observo el ventriculo izquierdo con hipocinesia severa de la pared inferior
con adelgazamiento de la misma, a nivel del apex se identifico hipertrofia severa de 18 mm de
grosor ademas de la presencia de infarto transmural de la pared inferior con escasa cantidad de
miocardio viable, lo que confirmé el diagnostico de cardiomiopatia hipertrofica apical con
presencia de fibrosis del apex. (20)

Seglin Buitrago y colaboradores, los criterios diagndsticos de miocardiopatia hipertrofica apical
con resonancia magnética son un espesor de la pared apical > 15 mm y/o una relacion entre el
espesor de la pared apical/ basal del ventriculo izquierdo > 1.3-1.5, (21) y este método es
altamente ventajoso, puesto que segin Berrios y colaboradores, la resonancia magnética ha
demostrado que hasta un tercio de los pacientes con esta patologia presenta alteraciones del
ventriculo derecho entre las que se mencionan hipertrofia de pared libre, hipertrofia de cresta
supraventricular y obstruccion de la via de salida del ventriculo derecho. (22)

Ahora bien, a pesar de su gran utilidad en el diagnostico de esta patologia, Paluszkiewicz y
colaboradores mencionan que a pesar de estos avances, las guias recientes no recomiendan el uso

de resonancia para la estratificacion del riesgo (23) por lo cual, es de vital importancia que el
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paciente mejore su estilo de vida y ponga en practica métodos de prevencion para evitar el

desarrollo de esta condicion.

CONCLUSION

La miocardiopatia hipertrofica apical es una condicion cardiaca grave que demanda un abordaje

diagnostico y terapéutico preciso. Los métodos de imagen, como la resonancia magnética,

desempefian un papel crucial en la identificacion de las caracteristicas morfologicas y en la

evaluacién de las complicaciones asociadas a esta patologia. El conocimiento en constante

evolucion sobre esta afeccion permitirda mejorar el manejo clinico y las medidas preventivas para

brindar una atencion integral y mejorar la calidad de vida de los pacientes afectados.
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