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Resumen

La cardiomiopatia hipertréfica apical (CHA), es caracterizada por
hipertrofia del miocardio, predominantemente en el dpex ventri-
cular izquierdo, descrita inicialmente en Japén, constituye del 13
al 25% de todos los casos de cardiopatia hipertréfica. A pesar de
tener un prondstico relativamente bueno, se ha reportado ocasio-
nalmente muerte cardiaca subita, arritmias severas, infartos api-
cales con aneurismas asociados. La ecocardiografia habia sido el
primer método de imagen en pacientes con sospecha de cardio-
patia hipertréfica, pero presenta limitaciones en la evaluacion
del dpex, ya que puede pasar por alto el diagnéstico del engrosa-
miento apical debido a que este segmento no es bien valorado
por la ecocardiografia, o puede ser confundido con acortamiento
apical en las imdgenes planares (bidimensional) incluso con el
uso de ecorrealzador. La resonancia magnética cardiovascular
considera actualmente el método no invasivo estdndar de refe-
rencia para los pardmetros funcionales (volumen telediastdlico,
telesistolico, masa ventricular y fraccion de eyeccion del ventricu-
lo izquierdo). Es un método diagnéstico alternativo no invasivo
de cardiomiopatia hipertréfica apical cuando el electrocardio-
grama muestra sospecha, o bien si los resultados del ecocardio-
grama no son concluyentes o técnicamente inadecuados. Pre-
sentamos un caso con hallazgos cldsicos de cardiomiopatia
hipertrofica apical, con una descripcién detallada de los hallaz-
gos con RMC, junto con una breve revision de la literatura.

Palabras clave: Cardiomiopatia hipertréfica apical, ecocardio-
grafia, ecocardiograma, ecorrealzador, resonancia magnética.

Introduccioén

La cardiomiopatia hipertréfica apical (CHA), es caracteri-
zada por hipertrofia del miocardio, predominantemente
en el dpex ventricular izquierdo.! Es una variante rara de
la cardiomiopatia hipertréfica descrita inicialmente en Ja-

Abstract

Apical hypertrophic cardiomyopathy (HCM) is characterized by
hypertrophy of the myocardium, predominantly in the left ventric-
ular apex, was first described in Japan, and constitutes 13 to 25%
of all cases of HCM in that country. Despite a relatively good
prognosis for apical HCM, long-term observations have occasion-
ally included sudden cardiac death, severe arrhythmias, and api-
cal infarctions with apical aneurysms. Echocardiography had been
the Ist-line imaging method for patients with suspected HCM, but
it present shortcomings considering the apex evaluation, it can
miss the apical thickness due to limitation of the acoustic window or
misdiagnosed with apex shorten when visualizing multiplanar im-
ages, even with the use of echo-enhancing agents. The cardiac
magnetic resonance imaging (CMR) is nowadays the preferred
non-invasive diagnostic tool in the characterization of functional
parameters (telediastolic volume, telesistolic volume, ventricular
mass and ventricular ejection fraction). It is an alternative tool
when the electrocardiogram raises suspicion of apical HCM and if
echocardiographic results are inconclusive or technically inade-
quate. We present a case with classic findings of HCM with a de-
tailed description of the imaging findings in the CMR and a brief
review of the literature.

Key words: Apical hypertrophic cardiomyopathy, echocardio-
graphy, electrocardiogram, echo-enhancing agent, magnetic res-
onance imaging.

pén;%3 constituye del 13 al 25% de todos los casos de
cardiopatia hipertréfica en ese pais; sin embargo, es visto
mucho menos a menudo en poblaciones no japonesas.* A
pesar de tener un pronéstico relativamente bueno, las
observaciones a largo plazo han reportado ocasionalmen-
te muerte cardiaca subita, arritmias severas, infartos api-
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cales con aneurismas asociados.* La configuracién en for-
ma de «espada» de la cavidad del ventriculo izquierdo al
final de la didstole en la ventriculografia, asi como la ne-
gatividad de una onda T gigante en el electrocardiogra-
ma han sido reportadas como los hallazgos tipicos de esta
alteracién.®

La ecocardiografia habia sido el primer método de ima-
gen en pacientes con sospecha de cardiopatia hipertréfi-
ca, pero sus limitaciones en la evaluacion del dpex ya han
sido reportadas.® Algunos estudios de ecocardiograma,
pueden pasar por alto el diagnéstico del engrosamiento
apical ya que como se ha descrito el segmento apical no
es bien valorado por la ecocardiografia, o puede ser con-
fundido con acortamiento apical en las imédgenes plana-
res (bidimensional).®

La resonancia magnética cardiovascular (RMC) se ha
consolidado como un método alternativo no invasivo cuan-
do el electrocardiograma muestra sospecha de cardiomio-
patia hipertréfica apical, o bien, si los resultados del eco-
cardiograma no son concluyentes o técnicamente
inadecuados. Presentamos un caso con hallazgos cldsicos
de cardiomiopatia hipertréfica apical, con una descripcién
detallada de los hallazgos con RMC, y una breve revisién
de la literatura.”

Caso clinico

Masculino de 46 anos, profesionista. Antecedentes here-
dofamiliares: madre con HAS. Antecedentes personales
patolégicos: alcoholismo desde los 25 afos en forma oca-
sional, sin factores de riesgo cardiovascular. Con antecen-
dente de infarto del miocardio de fecha no precisa.
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Inicia su padecimiento de un mes de evolucién carac-
terizado por disnea de grandes esfuerzos, diaforesis y li-
potimia en reposo, motivo por lo cual acude al Servicio
de Urgencias. La exploracioén fisica mostré los siguientes
hallazgos: TA 100/60 mmHg, FC 68 X’, FR 18 X’, temp
36.5 °C, cuello con ingurgitacion yugular grado |, ruidos
cardiacos ritmicos, de buena intensidad, sin soplos, no
S3/S4, resto de la exploracion fisica normal. En la eva-
luacién con electrocardiograma (ECG) presenta signos de
hipertrofia ventricular izquierda, ondas T negativas en
derivaciones V2- V6, y presencia de QS en DIl y AVF
(Figura 1). Los exdmenes de laboratorio incluyeron prue-
bas de biometria hemdtica, quimica sanguinea completa
y pruebas de coagulacion, que reportaron los siguientes
hallazgos anormales (valores de referencia mostrados en
paréntesis): Creatinfosfokinasa 282 U/L (20-200), coles-
terol 219 mg/dL (125-200).

El paciente recibié tratamiento antiarritmico con amio-
darona a dosis de impregnacién y con dosis de manteni-
miento actual de 200 mg/dia; posterior al episodio inicial
niega sintomatologia cardiovascular; permanece en repo-
so relativo desde entonces.

En base a la valoracién clinica, se inicia protocolo de
estudio para descartar sustrato isquémico, por lo cual se
realiza estudio de medicina nuclear (SPECT con sestami-
bi) que concluye la presencia de infarto posteroinferior, no
transmural, inferoapical con isquemia moderada, con fun-
cion sistélica normal del ventriculo izquierdo, por lo cual el
paciente es enviado a cateterismo cardiaco.

El cateterismo cardiaco reporté arterias coronarias epi-
cdrdicas normales, FEVI del 45%, la contractilidad del VI
con discinesia moderada inferobasal.

cular izquierda, con presencia de on-
das T negativas, en las derivaciones
precordiales V2- V6. Asi como pre-
sencia de QS en DIl y AVF.
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Durante su estancia intrahospitalaria se realizaron tres
estudios Holter bajo tratamiento con amiodarona (2 Hol-
ter de 24 hy 1 Holter de 48 h); los tres reportaron ritmo
sinusal durante todo el trazado, con extrasistoles ventricu-
lares aisladas, asi como un solo evento de taquicardia ven-
tricular no sostenida, e isquemia subepicdrdica en las de-
rivaciones V3-V6.

El ecocardiograma transtordcico mostré hallazgos no
concluyentes de miocardiopatia hipertrofica biventricular
apical versus miocardio no compacto aun con el uso de
ecorrealzador. No teniendo adin un diagnéstico concluyente
se solicita estudio complementario con RMC.

La RMC mostré el ventriculo izquierdo con hipocinesia
severa de la pared inferior con adelgazamiento de la mis-
ma; a nivel del dpex se identifica hipertrofia severa de 18
mm de grosor (Figuras 2y 3). La fraccién de eyeccién estd
conservada (54%). El ventriculo derecho con morfologia y
funcién normal. Con la técnica de reforzamiento tardio (T1
GRE postgadolinio) se identifica la presencia de fibrosis mio-
cardica a nivel del apex del VI (Figuras 4 Ay B), ademds se
evidencié la presencia de infarto transmural de la pared
inferior con escasa cantidad de miocardio viable (Figura 5).
Con tales hallazgos se concluyen los diagnésticos:

1. Cardiomiopatia hipertréfica apical con presencia de fi-
brosis del dpex.

2. Pequeno infarto antiguo del miocardio inferior.

3. Funcion sistélica normal del VI.

4. Funcién ventricular derecha normal.

Figura 2. RMC, eco gradiente imagen en el tracto de salida del ventricu-
lo izquierdo; se observa hipertrofia importante del dpex (flecha).
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El paciente recibié tratamiento con cardiodesfibrilador
automdtico endocdrdico bicameral profilactico. El pacien-
te se refiere hasta el momento asintomdtico.

Discusion

Se denomina cardiomiopatia a la enfermedad que afecta
primariamente al musculo cardiaco; independientemente
de su etiologia, se manifiesta por dilatacién, hipertrofia o
restriccion al llenado del corazén sin que esté presente
una sobrecarga hemodindmica; existe dafo intrinseco de
la fibra miocdrdica en la miocardiopatia dilatada. Por otro
lado, la hipertrofia miocdrdica constituye un mecanismo
compensador fisiolégico que el corazén utiliza para com-
pensar sobrecargas de trabajo cardiaco.

Si el corazén no estd sometido a ninguna sobrecarga
hemodindmica (cémo podria ser una hipertensién arterial
sistémica) y aparece hipertrofia de sus paredes, el proceso
es debido a la presencia de una enfermedad primaria del
miocardio que se manifiesta por hipertrofia patolégica,
denominada miocardiopatia hipertréfica.

El diagndstico tradicionalmente se basa en la demos-
tracion de la hipertrofia apical, con la ventriculografia de
contraste (imagen tipica en «as» de espadas) o la eco-
cardiografia bidimensional. Para el diagndéstico ecocar-

Figura 3. RMC imagen en GRE 4 cédmaras: muestra la hipertrofia
importante del dpex del ventriculo izquierdo.
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diogrdfico es imprescindible una visualizacién precisa de
los bordes endocdrdicos, recientemente se han introdu-
cido contrastes ecocardiograficos que mejoran la delimi-
tacion del borde endocdrdico. El estudio angiogrdfico ca-
racteristicamente muestra la obliteracion de la region
apical del ventriculo izquierdo, lo cual da una imagen de
«hoja de otofio».

El caso aqui presentado, una miocardiopatia hipertréfica
apical, representa el 3% de todos los tipos de miocardiopa-
tia hipertréfica. La evolucién clinica es muy parecida a la
miocardiopatia hipertrofia septal asimétrica; la mayoria de
los pacientes son del sexo masculino y la caracteristica mas
conspicua ha sido la presencia de una onda T negativa
gigante en las derivaciones precordiales izquierdas, que se
asocia a signos de hipertrofia ventricular izquierda. En este
paciente el electrocardiograma mostré datos sugestivos de
cardiomiopatia hipertréfica apical. Aun cuando las ondas T
no fueron tan prominentes si presentaron inversién en to-
das las derivaciones precordiales V1-V6, asi como datos de
hipertrofia ventricular izquierda, por lo cual se realiz6 eco-
cardiograma para corroborar la sospecha clinica. El ecocar-
diograma no permitié confirmar la sospecha diagnéstica,
incluso con la utilizacién de ecorrealzador (debido a que su
resolucién espacial no es 6ptima, ademas el segmento api-
cal frecuentemente no es visualizado adecuadamente, y es
un estudio ventana-acustico dependiente). No teniendo to-
davia un diagndstico concluyente, se decidi6 estudio com-
plementario con RMC.

Este caso ilustra la importancia de la RMC en el diagnés-
tico de la cardiomiopatia hipertréfica apical ya que permite
una caracterizacién detallada de las anormalidades morfo-
l6gicas y funcionales.® La RMC no estd sujeta a las limita-
ciones de una ventana acustica, tiene capacidad multipla-
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Figura 4. Ay B, RMC en T1 GRE post-
gadolinio (reforzamiento tardio) en 3
y 4 cédmaras, muestra hipertrofia se-
vera del dpex de 18 mm de grosor
con presencia de fibrosis representa-
da por el drea hiperintensa (flechas).

Figura 5. RMC T1 GRE postgadolinio (técnica de reforzamiento tar-
dio) muestra infarto miocdrdico de la pared inferior, (Grea focal de
hiperintensidad, flechas).

nar, proporciona un excelente contraste tisular (permite una
adecuada caracterizacién de los tejidos), la adquisicién y
reconstruccién son tridimensionales. Se considera actual-
mente el método no invasivo estandar de referencia para
los pardmetros funcionales (volumen telediastélico, telesis-
télico, masa ventricular y fraccion de eyeccién del ventricu-
lo izquierdo). Ademds, a diferencia del ecocardiograma,
valora los 17 segmentos del ventriculo izquierdo, siendo
particularmente Util en la valoracién del Gpex y la pared
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posterolateral, que frecuentemente no son adecuadamen-
te valorados por la ecocardiografia incluso con el uso de
ecorrealzadores y con la utilizacion de la segunda arméni-
ca.' La RMC es el Gnico método de imagen que permite la
caracterizacion estructural del miocardio. La técnica de re-
forzamiento tardio puede diferenciar el miocardio sano (mio-
cardio funcional) del miocardio no sano (necrosis, fibrosis o
cicatriz miocdrdica). La RMC se utiliza también en el segui-
miento para detectar la progresién de fibrosis asociada con
esta forma rara de cardiomiopatia hipertréfica.®

Llama la atencién en este paciente el infarto antiguo
de la pared inferior detectado por este método. Aun con
un reporte de arterias coronarias epicardicas normales, este
hallazgo podria sugerir la presencia de microembolismos
a este nivel.

En conclusion, la RMC es util para el diagnéstico de
cardiomiopatia hipertréfica apical ya que proporciona
una informacién precisa y detallada de la anatomia y
funcién cardiaca; es especialmente Gtil en la valoracién
del dpex y ademds con la técnica de reforzamiento tar-
dio identifica la presencia de fibrosis miocardica que se
asocia frecuentemente a esta enfermedad y podria re-
presentar el sustrato arritmogénico. Este estudio debe-
ria realizarse en todo paciente con sospecha clinica de
cardiomiopatia hipertréfica.
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