1208

FACULTAD DE MEDICINA

INSTITUTO NACIONAL DE CARDIOLOGIA
“/GNACIO CHAVEZ”

“MIOCARDIOPATIA HIPERTROFICA APICAL ATIPICA,
ESTUDIO ECOCARDIOGRAFICO CON CONTRASTE “

TESIS DE POSTGRADO PARA OBTENER EL GRADO DE
ESPECIALISTA EN CARDIOLOGIA.

PRESENTA:
DR. ALEJANDRO ORTEGA RAMOS.
AUTOR

Residente de cardiologia
Instituto Nacional de Cardiologia

“Ignacio Chavez”

DRA. NILDA G. ESPINOLA ZAVALETA.
TUTOR DE TESIS

Medico adscrito al servicio de ecocardiografia
Instituto Nacional de Cardiologia “Ignacio Chavez”

México DF, Septiembre 2005.

INSTTTVIO-N DE
CARDIOLOGLA
ICHACIO CHAVEZ

OZSOEIO



e e

Universidad Nacional - J ~  Biblioteca Central
Auténoma de México -

Direccion General de Bibliotecas de la UNAM
Swmie 1 Bpg L IR

UNAM - Direccion General de Bibliotecas
Tesis Digitales
Restricciones de uso

DERECHOS RESERVADQOS ©
PROHIBIDA SU REPRODUCCION TOTAL O PARCIAL

Todo el material contenido en esta tesis esta protegido por la Ley Federal
del Derecho de Autor (LFDA) de los Estados Unidos Mexicanos (México).

El uso de imagenes, fragmentos de videos, y demas material que sea
objeto de proteccion de los derechos de autor, serd exclusivamente para
fines educativos e informativos y debera citar la fuente donde la obtuvo
mencionando el autor o autores. Cualquier uso distinto como el lucro,
reproduccion, edicion o modificacion, sera perseguido y sancionado por el
respectivo titular de los Derechos de Autor.



DR. JOSE FERNANDO GUADALAJARA BO'O" |
Director de ensefanza

Instituto Nacional de Cardiologia “Ignacio Chavez”

Auiurizo a 1a Direccién General de Bibliotecas de la
UNAM a difundir an formato eactrénico @ kmpreso 8l
contenido de, mi trabajo recepclonal.

NOMBRE: (e oumed

AlCtaV'LdV‘J S
FECHA: 22 geek OO
FIRMA:

Yesfrae X

DRA. "ESPINOLA Mﬁ
TOR DE TESIS

Médico adscrito al servicio de ecocardiografia

Instituto Nacional de Cardiologia “Ignacio Chavez”



AGRADECIMIENTOS:

Le agradezco con todo el corazén a dios por darme la oportunidad de estar en el
lugar en el que me encuentro, a mis padres y hermanos por su invaluable apoyo,
a quienes no creyeron en mi, por hacerme cada dia mas fuerte, y sobre todo mi
infinito agradecimiento a mi esposa y en especial a mi nifio, mi hijo Aye, por ser el

pilar de sostén mas fuerte para continuar en este camino. Gracias.

Gracias dios mié por demostrarme a cada minuto que nunca estaré solo.



INDICE:

Agradecimientos
indice

[T 101 (e Te [0 T 31T o TSSO Pag.
ll.  Justificacion de estudio.......ccceecceviserreerisecesrmnssnsnee s Pag.
. Objetivo...... et Pag.
IV. Material y métodos..........cccurrmrsreecrcnrmremce et Pag.
V. ResSUlados.....ccccirecirircienrcerers s sseesscnenne s s smnsassanss Pag.
1. Definicién de bordes endocardicos.........cc.cccnmncrirenricrnne Pag.
2. Micro circulacion coronaria...........ccoeevcimrcrennncsincsiennennns Pag.
AT R 0 TE=T TV E-] 1T o N Pag.
Vil. Tabla de datos generales de los pacientes...................... Pag.

AV 2| PR = 11 [T e | -1 1 - TR Pag.

14

16

17

21

22

26

27



INTRODUCCION

Las miocardiopatias constituyen un grupo de enfermedades, cuya
caracteristica dominante es la afeccion del musculo cardiaco lo
que las distingue de otras enfermedades como son las
pericardicas, hipertensivas, congénitas, valvulares ¢ isquémicas.
Al aumentar el conocimiento de éstas miocardiopatias por el
clinico, junto con los nuevos avances en las técnicas no
invasivas de diagndstico, las miocardiopatias se reconocen como
una causa importante de morbi-mortalidad cardiovascular, debido
a que en la actualidad se reconocen con mayor frecuencia y

entonces la incidencia de estas enfermedades también se ha

incrementado en los ultimos tiempos (s).

Se han propuesto diversas clasificaciones para las
miocardiopatias, pero la méas aceptada es la que emitié la OMS
(Organizacion mundial de la Salud) en 1995(22). Existen tres
categorias basicas de afeccién funcional: 1) Miocardiopatia
dilatada, la cual se caracteriza por dilatacién ventricular,
disfuncién contractii y a menudo sintomas de insuficiencia
cardiaca congestiva; 2) Miocardiopatia hipertréfica, reconocida
por hipertrofia inapropiada del ventriculo izquierdo, a menudo con
afeccion asimétrica del tabique y funcién contractil preservada y

3) Miocardiopatia restrictiva, fa forma mas comdn en los paises



occidentales, la cual se distingue por presentar alteraciones
principalmente en la funcién diastdlica ventricular con lienado
ventricular diastélico deficiente por alteraciones de la relajacién
ventricular en el estadio inicial y en el estadio avanzado por

alteraciones en la distensibilidad ventricular (7).

La miocardiopatia hipertrofica si  bien se describio hace
aproximadamente un siglo. El dato que mas llamé la atencién fue
la presencia de hipertrofia miocardica inapropiada que ocurrié en
ausencia de una causa evidente provocadora de hipertrofia (como
es la estenosis adrtica o la hipertension arterial sistémica), a
menudo con afeccidon del tabique interventricular, la alteracién
fisiopatologia caracteristica de la miocardiopatia hipertréfica es
la disfuncién diastolica del ventriculo izquierdo. Se ha
demostrado que esta enfermedad se trasmite genéticamente en
mas d.e 50% de los pacientes con caracter autosdomico dominante

y en el resto de los enfermos se desconoce la causa (7).

La miocardibpatia hipertréfica apical es una enfermedad con
caracteristicas electrocardiograficas y ecocardiograficas muy bien
definidas (1), sin embargo la inadecuada definicion del endocardio
apical ventricular izquierdo por mala ventana acustica en

ocasiones limita el diagno6stico ecocardiografico preciso (a).



Actualmente la hipertrofia apical es definida como el
engrosamiento del miocardio, localizado y confinado al apex
ventricular, de causa desconocida, el cual se _evidencia por
métodos de imagen como son la ecocardiografia, ventriculografia,
tomografia 6 resonancia magnética (s). Esta entidad se asocia
frecuentemente con cambios electrocardiograficos caracterizados
pof inversion de ondas T gigantes (>10mm) en las derivaciones
precordiales izquierdas lo que no debe obligar a descartar

hipertrofia apical (2).

La incidencia de hipertrofia apical alcanza alrededor del 5% y se
basa en los hallazgos pato-anatémicos y de interpretacion
electrocardiografica, ya que en algunas ocasiones llega a ser
controversial, dado que esta entidad es predominante en algunos
paises como Japén y la definicion de ondas T gigantes negativas
son también muy diversas en diferentes observadores. La
diversidad de hipertrofia puede causar confusiéon (1.2). La
sospecha diagndstica se debe corroborar con métodos no
invasivos de imagen, dado que existe el riesgo de mal
diagnosticar, 6 la obligacién de hacer necesariamente diagndstico
diferencial con otras patologias, tales como la midcardiopatia no
compactada, midcardiopatia dilatada, y. trombos apicales
intraventriculares(11,13,3), cabe mencionar que aunque cada

método diagnodstico tiene algunas limitantes, el ecocardiograma



bidimensional puede infradiagnosticar en algunos casos
hipertrofia apical por la inadecuada definicion del endocardio y la
falta de pericia del operador (t1). La ventriculografia no
diagnostica los casos de hipertrofia lateral dado que en esta
técnica luminosidad no delinea con precisiéon la musculatura
ventricular izquierda (2). La tomografia convencional y IRM son
métodos precisos, pero no disponibles en todos los centros por

ser caros y altamente sofisticados.

De acuerdo a Sakamoto (1) la hipertrofia apical usualmente es
detectada por coincidencia y corresponde al 20 a 40% de las
cardiomiopatias en Japén. Generalmente no existen sintomas,
ocasionalmente arritmias, especialmente fibrilacién auricular,
hipertensidn arterial de grado moderado en alrededor del 20% de
los pacientes, pero sin ser esta la causa de hipertrofia (6). La
radiografia de térax muestra datos similares a la miocardiopatia
no obstructiva, pero usualmente esta dentro de limites normales.
En el electrocardiograma el hallazgo méas notable es la presencia
de ondas T negativas gigantes en las derivaciones precordiales,
mas profundas en V4 a V5 y usualmente de mas de 10 a 12 mm,
pero menos de 20 mm, el AQRS generalmente es normal, la
presencia d arritmias es infrecuente, los latidos ventriculares

prematuros son muy ocasionales, la presencia de fibrilacién



auricular se encontro solamente en un grupo pequefo, el

intervalo QT y QTc es normal).

Al inicio del estudio de esta miocardiopatia el ecocardiograma
puede ser no diagnostico para las estructuras apicales, sino se
integran los datos clinicos y electrocardiograficos de hipertrofia
ventricular. Los datos clinicos y electrocardiograficos y la
ausencia de hipertrofia del septum interventricular anterior en sus
porciones basal y media nos obligan a sospechar fuertemente en
una miocardiopatia hipertréfica apical. E! ecocardiograma
trasntoracico bidimensional muestra parcialmente la hipertrofia
localizada en el apice del ventriculo izquierdo, pero para fines de
investigacion es necesario obtener datos precisos. En la
actualidad el ecocardiograma con medios de contraste que cruzan
la barrera pulmonar aplicados en forma intravenosa ha permitido
una mejor visualizacién de los bordes endocardios y una mejor
definicién de la anatomia intraventricular (11). Otra herramienta
diagnostica para la miocardiopatia hipertrofia apical es la
tomografia computada ultrarrapida con la infusiéon de medio de
contraste, que permite obtener una descripcion del eje corto y
largo del corazén con una rapida impresion de las estructuras
anatémicas y variaciones del ventriculo izquierdo, aunque habra
que considerar que los ejes cortos y largos no son exactos. La

ventriculografia izquierda no fue un método acertado para el
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diagndstico de miocardiopatia hipertréfica apical. Actualmente la
resonancia magnética cardiaca es de gran utilidad en él
diagnostico ce miocardiopatia hipertréfica apical, ya que nos
permite definir con gran exactitud la anatomia ventricular
incluyendo la hipertrofia apical, dado que en este método los ejes
cortos y largos, son faciimente obtenidos, la resolucién de las
imagenes es excelente y se puede medir el grosor parietal en
diferentes puntos. Otros estudios que nos auxilian en el estudio
de esta patologia son los estudios hemodinamicas, sin embargo
estan limitados por ser estudios invasivos. En base a |la
histologia, patologia, datos de laboratorio asi como al
seguimiento de los pacientes es claro que la miocardiopatia
hipertrofica apical descrita en el primer cuarto de siglo es uno de
los espectros morfolégicos de miocardiopatia hipertréfica, con
pronostico favorable, ya que no se ha descrito' muerte subita en

éstos pacientes.



JUSTIFICACION DEL ESTUDIO.

La miocardiopatia hipertrofia apical ha sido clasificada como una cardion{iopatia
poco comun, variante de la miocardiopatia hipertréfica. Es importante identificar
esta patologia, dado que al contrario de otras miocardiopatias, esta tiene un curso
y prondstico favorable, con bajo riesgo de muerte subita. Ademas la
miocardiopatia hipertréfica apical se debe diferenciar con la miocardiopatia no
compactada, presencia de trombos apicales 6 tumores, considerando por ello que
el diagndstico preciso tiene repercusiones tanto en el manejo como en él

prondstico.

Existen casos en los cuales, los cortes apicales obtenidos mediante
ecocardiografia transtoracica convencional, no nos permiten definir con entera
certeza las bordes endocardicos del ventriculo izquierdo, existiendo duda en la
diferenciacion entre las diferentes patologias miocardicas. En estos casos se han
descrito reportes aislados de la utilidad del ecocardiograma de contraste en la

definicién de los bordes endocardicos en la miocardiopatia hipertréfica apical.



OBJETIVO:

Evaluar la utilidad del ecocardiograma con contraste en el
diagnostico de miocardiopatia hipertréfica apical, en las que existe
duda diagnéstica, dada la presencia de caracteristicas
ecocardiograficas atipicas de la hipertrofia apical con presencia de
multiples trabeculaciones y recesos profundos que pueden

corresponder a otra entidad.



MATERIAL Y METODOS:

Se estudiaran 5 pacientes consecutivos referidos al Servicio de
ecocardiografia de Consulta Externa del Instituto Nacional de
Cardiologia “lIgnacio Chavez” en la ciudad de México DF, en los
cuales existia la sospecha de una miocardiopatia hipertréfica
apical. A todos éstos pacientes se les realizé ecocardiograma
trasntordcico con imagenes fundamentales sugestivas de
hipertrofia  apical, pero  con presencia de multiples
trabeculaciones profundas a nivel del apex, lo cual os hizo
sospechar la posibilidad de otra posible miocardiopatia y/6 de una
miocardiopatia hipertréfica apical atipica. A éstos pacientes con
imagenes no diagndsticas, se les realizo subsecuentemente un
ecocardiograma de contraste, utilizando DEFINITY
(perflluorocarbono- DuPont Pharmaceuticals Co)- medio de
contraste de tercera generacién y una maquina de
ecocardiografia Hewlett Packard sonos 5000, con transductor S3
y software con imégenes de segundo arménico para una
adecuada visualizacién de los bordes endocardicos en especial
en segmentos apicales y laterales, que son los que habitualmente
se definen con mayor dificultad en imagen fundamental y para
valorar la micro circulacion coronaria. A los pacientes
seleccionados se les colocd una via intravenosa y se les aplicé

medio de contraste en bolos para definir bordes endocardicos y
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para valorar micro circulacién coronaria utilizando iméagenes
intermitentes con disparos 1:1, 1:3 y 1:5 con la finalidad de
disminuir la destruccién de las burbujas. Para la definiciéon de los
bordes endocéardicos se utilizaron los planos apicales de cuatro y
dos camaras y se activé el software de armdénicas de tejido y para
valorar la micro circulacién coronaria se utilizaron los mismos
planos, pero activando el software de armoénicas de perfusiéon

miocardica.



RESULTADOS

Se estudiaron 5 pacientes: 2 mujeres y tres hombres con edad
promedio 38.4 =+ 9.4 (rango:31 a 54) afios. Todos los pacientes
tuvieron historia de disnea y en la mayoria de los casos de
palpitaciones. Los cambos electrocardiograficos se caracterizaron
por inversién de ondas T profundas en las derivaciones
precordiales izquierdas. En el estudio trasntoracico con imagenes
fundamentales la fraccién de expulsion promedio del ventriculo
izquierdo fue de 31.2%, solo 1 paciente tuvo funcién sistélica del
ventriculo izquierdo conservada, los demés tuvieron funcién
sistélica deprimida con fraccion de expulsién del ventriculo

izquierdo menor al 50%, (tabla I).



DEFINICION DE BORDES ENDOCARDICOS

En todos los casos se observd como las micro burbujas se
introdujeron dentro de los recesos intertrabeculares, lo que indica
flujo dentro de los mismos en las porciones apicales del
ventriculo izquierdo. En 1 caso en el ecocardiograma fundamental
se identificé importante trabeculacién en el dpex del ventriculo
derecho, que se corroboré con el estudio con contraste al
observarse burbujas dentro de los recesos intertrabeculares. A
nivel apical la relacién promedio pared no compactada/pared

compactada fue de 4.2 + 1.2 (rango: 3.0-7.5).



Ecocardiograma trasntoracico con imagen fundamental donde se

observan miultiples trabeculaciones en el dapex del ventriculo

izquierdo



Ecocardiograma con contraste de cuatro cdmaras para la
definicién de bordes endocardicos, donde se observa como las
micro burbujas se introducen dentro de los recesos
intertrabeculares (flechas rojas). Corresponde a la imagen del

paciente anterior. VI= Ventriculo izquierdo.



Ecocardiograma de contraste en un corte apical de cuatro

camaras que muestra como las micro burbujas se introducen
dentro de los recesos intertrabeculares en las porciones apicales

de ambos ventriculos. VD= Ventriculo derecho.
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MICROCIRCULACION CORONARIA

En todos los casos se encontrd distribucidon heterogénea de las

micro burbujas en el miocardio no compactado.

Estudio con contraste en el plano apical de cuatro camaras con
imagenes intermitentes 1:1 donde se observa distribucion
heterogénea de las micro burbujas en el miocardio de las paredes
lateral y apical. En la porcién apical se visualizan las dos capas

no compactada y compactada
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DISCUSION

La Miocardiopatia no compactada es una nueva entidad que
pertenece a las miocardiopatia no clasificadas segun la
organizacion Mundial de la Salud. Esta entidad se caracteriza por
presencia de multiples trabeculaciones, con flujo sanguineo de la
cavidad hacia los recesos intertrabeculares. Estudios clinicos y
anatomopatolégicos han demostrado que para realizar el
diagnostico de miocardiopatia no compactada la relacién pared no

compactada/pared compactada debe ser mayor a 2.0 medida en

telesistole en el estudio ecocardiografico.
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Existen otras entidades con Iés cuales se debe hacer el diagnéstico
diferencial como son: miocardiopatia hipertréfica apical, trombos
apicales del ventriculo izquierdo y miocardiopatia dilatada. Nuestro
estudio es de gran interés ya que nos permitié hacer el diagnéstico
diferencial entre miocardiopatia hipertréfica apical y no-
compactacion ventricular confinada al &apex. La miocardiopatia
hipertrofica apical se caracteriza en el estudio ecocardiografico por
hipertrofia del 4&apex del ventriculo izquierdo y/o derecho, el
miocardio a este nivel es compactado es decir que no muestra
trabeculaciones como se observan en los casos de no-compactacion

ventricular.
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Los estudios ecocardiograficos convencionales pueden en ocasiones
no establecer el diagnéstico preciso entre estas dos patologias, de
ahi la importancia de realizar estudios mas sofisticados como son
los ecocardiogramas con contraste. En la miocardiopatia no
compactada la aplicacién intravenosa del medio de contraste que
cruza la barrera pulmonar y opacifica la cavidad ventricular
izquierda muestra como las micro burbujas se introducen dentro de
los recesos intertrabeculares indicando presencia de flujo sanguineo

a través de éstos.

En estudios con tomografia con emisién de positrones se ha
demostrado alteraciones en la micro circulaciéon coronaria en el
miocardio ventricular no compactado. Sin embargo, estos estudios
son caros y su disponibilidad en los centros hospitalarios no es
accesible, ademdas de exigir personal altamente capacitado. La
coronario grafia es otro método que permite valora la micro
circulaciéon coronaria, pero solamente identifica a los vasos con
didmetro mayor a 5 micras. Este estudio tiene la desventaja de que
es invasivo y por tanto no se puede repetir. Hoy en dia el método no
invasivo para valorar la micro circulacion coronaria es el
ecocardiograma de contraste, ya que las micro burbujas tienen
diametros menores al diametro de los eritrocitos, de tal forma que
pueden circular a través de toda la circulacién. En nuestro estudio,

aunque es preliminar encontramos alteraciones en la micro
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circulacion de los segmentos no compactados. Creemos que esta
técnica podria ser una herramienta diagndstica de gran utilidad en la
valoracién de la micro circulacién coronaria en los pacientes con

miocardiopatia no compactada.

En base a nuestro estudio podemos concluir que la ecocardiografia,
especialmente de contraste permite establecer la diferenciacién
precisa entre la miocardiopatia hipertréfica apical y Jla no-
compactacion ventricular localizada en las porciones apicales de
ambos ventriculos. Esta técnica podria tener utilidad en la
valoracién de la micro circulacion coronaria en la no-compactacién

ventricular.
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Tabla |I. Datos generales de los pacientes estudiados

EDAD SEXO CARACTERISTICAS CARACTERISTICAS FEVI %
CLINICAS ELECTROCARDIOGRAFICAS

32 FEM DISNEA, PALPITACIONES TAQUICARDIA ATRIAL. 25

35 MASC DISNEA, PALPITACIONES FIBRILACION AURICULAR 30

54 MASC DISNEA ONDAS T NEG. V2-V5 =10 20
mm

40 FEM DISNEA, PALPITACIONES ONDAS T NEG. V3 A V6 63
<10MM

31 Masc DISNEA, PALPITACIONES ONDAS T NEG. V2-V6 < 12 18
mm

38.4+9.4 31.2+18.3
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