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Miocardiopatia hipertroéfica apical sin aneurisma apical:
Diagnostico por gammagrafia miocardica y resonancia

magnética

Miguel Angel Ulecia Martinez,* Juan Miguel Torres Ruiz,** José Luis Gomez Reyes***

Resumen

Presentamos tres pacientes con miocardiopa-
tia hipertrdfica apical, cuyo diagnéstico se efec-
tué mediante el uso de varias técnicas de ima-
gen con el objetivo de determinar la morfolo-
gia, severidad, configuracién, complicaciones
y distribuciéon de la hipertrofia en el ventriculo.
Mediante Doppler pulsado y codificado en co-
lor se detect6 flujo protosistélico en regidon me-
dioventricular, la cual pensamos que correspon-
de con la obstruccién por coaptacion de las
paredes al inicio de la sistole ventricular, y que
dicho gradientes es independiente del identifi-
cado como paraddjico en los pacientes que pre-
sentan aneurisma apical. Las exploraciones
mediante resonancia magnética y gammagra-
fia miocardica con “Gated-Spect” demostraron
la localizacion apexiana de la hipertrofia con
imagen en “... de picas” y confirmaron la au-
sencia de aneurisma apical.

Summary

APICAL HYPERTROPHIC MYOCARDIOPATHY WITHOUT
ANEURYSM: DIAGNOSIS THROUGH MYOCARDIAL
GAMMAGRAPHY AND MAGNETIC RESONANCE

We present three patients with apical hypertrophic
cardiomyopathy, their diagnosis was performed by
means of imaging techniques to determine mor-
phology, severity, configuration, complications,
and distribution of the ventricular hypertrophy.
Through color-flow and pulsed Doppler, the pro-
tosystolic flow in the midventricular region was
detected, which we believe corresponds to the
obstruction due to coarctation of the walls during
early ventricular systole and that this gradient is
independent from the one identified as paradox-
ical in patients with apical aneurysm. Explorations
by means of magnetic resonance and Gated-
Spect myocardial gammagraphy revealed the
apical location of the hypertrophy confirming the
“spadelike” configuration of the left ventricle and
the absence of apical aneurysm.

(Arch Cardiol Mex 2003; 73:129-134).
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Introduccioén
amiocardiopatiahipertréficaapical (MHA)

L esunavariante sin obstruccion al tracto de
salida del ventriculo izquierdo (V1) de la
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miocar diopatia hipertraficacon muy bajainciden-
cia en Europa, y que puede presentar un amplio
espectro clinico, pronéstico y morfoldgico cuya
afectacion ventricular apical puedetener unadis-
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tribucion simétrica o asimétrica presentando o no
imagen en “as de pica’ segln qué técnica diag-
nostica de imagen se utilice.*? Mediante ecocar-
diografia-Doppler, gammagrafiamiocardicay re-
sonancia magnética, podemos localizar laregion
afectada, su extension, laseveridad de la obstruc-
cion, las dteraciones de lafuncion diastdlicay la
presencia de complicaciones como el aneurisma
apical y/o isquemia miocardica.*’

Presentamos tres casos de pacientes con MHA
severa de lamitad apical del ventriculo izquier-
do, que presentaron fundamentalmente clinicade
angina y palpitaciones y mostraban disfuncion
diastdlicay obstruccion medioventricular ocasio-
nada por la propia obliteracion anatémica de las
paredes y aparato subvalvular sin evidencia de
aneurismaapical.

Caso 1

Mujer de 68 afios de edad que acude a urgencias
externas del hospital por presentar angor de re-
poso de corta duracion acompafiado de sensa-
cién depalpitaciones. A laexploracionfisicapre-
sentaba un soplo sistélico 2/6 en Borde Esternal
Izquierdo (BEI) sin claras caracteristicas de eyec-
tivo, lapresion arterial era de 130/65, estando el
resto de la misma dentro de la normalidad. Se
Ilevaron a cabo determinaciones seriadas de en-
zimas cardiacas que fueron normales. El elec-
trocardiogramabasal mostrabaritmo sinusal con
criterios de voltaje de crecimiento VI y ondas T
negativas simétricas de 8 mm de profundidad
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desdeV2 aVe6. Laradiografiade térax presenta-
baun indice cardiotorécico de 0.55 con leve cre-
cimiento de ventriculo izquierdo. Un Holter de
24 horas demostré la existencia de episodios re-
cortados de taquicardias supraventriculares asi
como extrasistoles ventriculares monomorficas
aisladas. Mediante ecocardiografia transtoréci-
ca (ETT) se puso de manifiesto la presencia de
una marcada hipertrofia concéntrica que afecta-
baa VI desde su tercio medio hasta el dpex con
obliteracion de la cavidad en sistole (Fig. 1). El
estudio con Doppler pulsado puso de manifiesto
laateracion delarelgjacion del VI con unarela
cion E/A disminuida asi como un alargamiento
del tiempo de desaceleracion delaondaE (TDE)
y del tiempo derelgjacion isovolumétrica (TRI).
Igualmente detect6 la presencia de un flujo pro-
tosistolico de 0.58 m/s, que en el Doppler color
se manifestd como una pequefia aceleracion del
flujo en la zona de obstruccién. Sellevd a cabo
un estudio isotdpico con Gated-Spect de esfuer-
Z0-reposo, utilizando como radiof&rmaco el Tc-
99 m sestamibi. Paralaadquisicion deimégenes
se empled una gammacamara Picker dotada de
un colimador Legap-par, con lo cual valoramos
la presencia de necrosis y/o isquemia inducible
que mostro distribucion homogénea sin eviden-
cia de defectos de perfusion, asi como una ven-
triculografia en equilibrio con una fraccién de
eyeccion del 66%. La resonancia magnética
(RM) localizo la hipertrofia simétrica en lare-
gion apical con obliteracion telesistdlica del VI
eimagen en “asde picas’, confirmando la hipo-
quinesia apical y descartando la presencia de
aneurismaen el dpex. Lapaciente permanece en
laactualidad asintomati cacon 240 mg/diade pro-
pranolol.

Caso 2

Varon de 56 afios de edad sin factores de riesgo
coronario conocidos que acude a urgencias por
presentar angor de corta duracion desencadena
do con los esfuerzos moderados. A la explora-
cion fisica el Gnico dato resefiable era un soplo
sistdlico 2/6 en dpex y cuya presion arteria era
de 135/70. El ECG basal en ritmo sinusal pre-
sentabahipertrofiaventricular izquierday ondas
T negativas (10 mm) desdeV ,aV,. Lasdetermi-
naciones seriadas de biomarcadores de lesion
cardiaca fueron normales. La radiografia de t6-
rax, €l hemogramay la bioquimica fueron nor-

males. Un Holter de 24 horas s6lo detect6 lapre-
sencia de extrasistoles supraventriculares aisla-

Fig. 1. Ecocardiografia 2D en apical de 4-camaras donde se aprecia la
hipertrofia del apex ventricular izquierdo y la obstruccién medioventricular.

www.archcardiolmex.org.mx



Miocardiopatia hipertréfica apical

dasy unaergometriacon protocol o de Brucefue
negativa al 95% de la frecuencia calculada para
su edad. El ETT no totalmente concluyente por
dificultosa ventana desde paraesternal, sugeria
desde apical 4C obliteracion del dpex por hiper-
trofiasimétricaadicho nivel. El andlisisDoppler
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ademas de mostrar un patron tipico de alteracion
de la relgjacion ventricular, demostré un flujo
protosistélico de 1,1 m/s que igual mente fue de-
tectado por color como una aceleracion del flujo
anivel de la obstruccion. Una ventriculografia
isotOpica en equilibrio presentd una fraccién de

Reset Label ® ED Inner 4 Outer Both Interval 6 <« >

Pat ID: 253329 MW
Sex: F
Organ: Heart Tomo
Acq ID: REST
Acq Date: 3/14/2000 12:27:15
Image ID: Short Ax
Volume: 52 mL [6]
ED Volume: 58 mL [7]
ES Volume: 35mL [4]
Stroke: 23 mL
EF: 40%
Perfusion Regional EF Statistics
Pat ID: 253329 MW
Sex: F
Organ: Heart Tomo
Acq ID: REST
Acq Date: 3/14/2000 12:27:15
Image ID: Short Ax
Volume: 49 mL [1]
ED Volume: 58 mL [7]
ES Volume: 35mL [4]
Stroke: 23 mL
EF: 40%

Volume (mL) / Interval

Motion (mm)

Thickening (%)
60
s
s
204

20 +

1 2 3 4 5 6 7 8

100

Fig. 2. Imagenes del estudio de Gated-Spect donde se aprecia incremento de la densidad a nivel del apex del VI
y una pequefia zona de hipoquinesia a nivel apico-septal sin presencia de aneurisma reflejada igualmente en el
mapa polar de motilidad.

Vol. 73 Namero 2/Abril-Junio 2003:129-134



&
o e Ae?

MA Ulecia Martinez y cols.

Fig. 3. Resonancia magnética cardiaca en eje largo del VI que representa tres fases de la sistole con morfologia
de “as de picas” y obliteracién telesistélica sin aneurisma apical en el VI.

eyeccion del 69,5%; mientras que el estudio de
perfusion miocardica con Tc99 m sestamibi no
mostro isguemia inducible con distribucion ho-
mogeénea del radiotrazador y en el andlisis con
Gated-Spect paradescartar aneurismaapical solo
se detectd una pequefia zona hipoquinética a ni-
vel apical. El estudio de las secuencias morfol 6-
gicas y de CINE-RNM mostraron tanto en eje
corto como largo la presencia de una hipertrofia
simétricadesdelamitad hastael dpex del VI que
configuraba una imagen tipica en “as de picas’
con obliteracién de la cavidad ventricular y sin
zonasdisquinéticasni dilataciones apicales (Fig.
2). Al paciente seleinstauro tratamiento con dil-
tiazen adosis crecientes, encontrandose en laac-
tualidad asintomético con 240 mg/dia.

Caso 3

Vardn de 75 afios de edad estudiado de forma
ambulatoria por presentar antecedentes de larga
evolucion de palpitaciones, disneay dolor toré-
cico con moderados esfuerzos. En laexploracion
fisica destacaba un soplo sistdlico 1/6 en apex 'y
presion arterial de 140/80. EI ECG mostrabarit-
mo sinusal con signos de hipertrofia ventricul ar
izquierda severa (RV,-SV, superior a55 mm) y
ondas T negativas profundas desde V, aV con
maximanegatividad enV, de 18 mm. El estudio
bioquimico se encontraba dentro de parametros
normales. En laradiografia de torax existia una
cardiomegalia leve a expensas de VI sin signos
de hipertension venocapilar. El Holter de 24 ho-
ras detectd un episodio de taquicardia ventricu-
lar no sosteniday extrasistol es ventriculares mo-

nomorficas de moderadadensidad. El ETT igual

gue en el caso No. 2 no fue diagndstico por in-
adecuada visualizacién, sospechandose sdlo la
hipertrofiadel VI. El andlisis Doppler desde api-
cal 4C mostré una curvade flujo transmitral con
alteracion de larelgjacion y detectd igualmente
un flujo protosistélico de 1.2 m/s que €l color
puso de manifiesto como unaaceleracion anivel

del 4pex. Lagammagrafia de perfusién miocar-
dica con igual técnica que en |os casos previos,
evidenci6 unadistribucion homogéneadel radio-
trazador en todo el VI sin defectos de la perfu-
sion sugerentes deisquemiainducible. El Gated-
Spect demostré una pequefia zona de hipoquine-
siaanivel apico-septal que igualmente se mani-
fiestaen el mapa polar de motilidad pero sin de-
teccion de zonas aneurismaticas (Fig. 3). Al igual

gqueenlosdos casosanterioresla CINE-RM pre-
cisolalocalizacién, grado de severidad y morfo-
logia en “as de picas’, tipicas de la hipertrofia
apical en el VI descartando asi mismo laexisten-
cia de un aneurisma en €l apex. El paciente se
encuentra estable en la actualidad con 360 mg/
dia de verapamil.

Discusion

Los pacientes con MHA pueden presentar un
espectro clinico y morfolégico variable depen-
diendo del estadio evolutivo en que se estudien,
asi como de las técnicas diagnosticas utilizadas.
En este sentido diferentes autores han comuni-
cado patrones en el ECG desde €l patron tipico
de hipertrofia ventricular izquierda con ondas T
negativas gigantes hasta el evaciones del segmen-
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to ST conondasT bifésicas; distintadistribucion
delahipertrofiaapical tanto simétricacomo asi-
métricay con o sinimagen en “as de picas’ tan-
to por ETT como por RNM y/o ventriculografia
izquierda; obstruccion medioventricular con gra-
diente paraddjico por Doppler; necrosisy/o defec-
tosdelaperfusiéninduciblespor gammagrafiamio-
cardicay existencia de aneurisma apical .>°
Presentamos tres casos de pacientes diagnosti-
cados de MHA y que ante |a sospecha clinica
(angor, palpitaciones, arritmias, etc.) de que
pudieran tener un aneurismaen laregion apical
del VI realizamos un eco-Doppler color, mos-
trando |la presencia de un flujo protosistolico
coincidente con una acel eracién del flujo-color
anivel del apex. La presencia de flujos de alta
velocidad en telesistole, l1a aceleracion del flu-
jo-color anivel apical y laaparicién degradien-
tes paradgjicos en diastole hacia el dpex, han
sido relacionados directamente con la presen-
ciade aneurismaen dicha zona en pacientes con
MHA .57 En ninguno delostres casos que pre-
sentamos existia flujo diastdlico paraddjico in-
traventricular como el descrito en los casos con
aneurisma apical, si bien detectamos en todos
la presencia de un flujo durante la protosistole
coincidente con la aceleracién del flujo-color
gue pensamos se debe sdlo al gradiente ocasio-
nado por |a coaptacion dinamica de las paredes
ventricularesy/o del aparato subvalvular mitral
(Fig. 1).

Dada la clinica anginosa de | os pacientes, reali-
zamos una gammagrafia de perfusién miocérdi-
catanto de estrés farmacol 6gico con adenosina,
como de reperfusion, a objeto de establecer si
los pacientes tenian enfermedad coronaria, mos-
trando unanormal distribucién del radiotrazador
para necrosis y/o isquemia inducible en los tres
pacientes. L 0s casos segundo y tercero presenta-
ron hipoquinesialeve anivel apical y apico-sep-
tal respectivamente con lasimégenes del Gated-
Spect (Fig. 2) sin obtener confirmacion de aneu-
rismaen region apical en ninguno delos pacien-
tes estudiados como si han demostrado otros au-
tores.’ Estos hallazgos junto con la ausencia de
alteraciones en las curvas de los diferentes bio-
marcadores de lesion/necrosis miocardica (mio-
globina, troponinas, CK-MB) nos permitié no
considerar indicada una coronariografia. Como
siguiente paso nos planteamos realizar una RM,
ya que comparada con la ETT permite una me-
jor valoracion de la localizacién, morfologia y
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severidad de la hipertrofia apical y de sus com-
plicaciones.}2510 |_os tres pacientes presentaron
morfologiatipicaen “asdepicas’ delaMHA y
entodosellos se descarto lapresenciade un aneu-
rismaen laregion del apex mediante RM y Ga-
ted-Spect.

Pensamos que el eco-Doppler y el Doppler co-
dificado en color pueden diferenciar tres tipos
de patrones en laMHA. Uno serialapresencia
de un flujo paraddjico o invertido hacia el apex
en diastole, que al igual que otros autores han
descrito, seriaindicativo de la presencia de un
aneurismaen laregioén apical en el seno de una
MHA y ocasionado por ladiferencia de presio-
nes entre ambas camaras.®"* Otro seriael des-
crito en los pacientes con obstruccion medio-
ventricular sin verdadero aneurisma en el apex
pero si con disquinesiay que consistiriaen una
acel eraci6n meso-tel esistdlica. Mientras que un
tercer patron se presentariacomo un flujo limi-
tado alaprotosistoley el cual podriaestar rela-
cionado directamente con la propia hiperdina-
mia y acercamiento de las paredes del VI sin
presentar aneurisma ni disquinesia en la zona
del apex.'21 Probablemente estos patrones es-
tén relacionados con la historia natural de la
MHA y aparezcan de formaprogresivaalo lar-
go del tiempo como consecuencia de un dete-
rioro evolutivo en la perfusion y contractilidad
delaregion apical (hipoquinesia, necrosis con
aguinesia y/o disquinesia 'y aneurisma), por lo
que evidentemente el estudio de estos tres pa-
cientes debera ser repetido pasado un determi-
nado tiempo o bien ante el empeoramiento de
los sintomas para confirmar lo anteriormente
expuesto. En conclusion, creemos que en pa-
cientes con MHA deberiamos utilizar, siempre
gue no exista indicacién de coronariografia, la
combinacion de técnicas de imagen como las
gue nos muestran los estudios isotépicos mio-
cardicos junto a la ETT, y sobre todo las que
aportan el Gated-Spect y la RNM. Esto por €l
alto beneficio que representan por la gran reso-
lucion de sus imégenes junto a la baja inocui-
dad de ambos métodos poco o nada invasivos,
ya que en estos pacientes es necesario detectar
las complicaciones que en laMHA pueden pre-
sentarse como isquemias locales o aneurisma
apical, que ocasionan con mayor frecuenciata-
quicardias ventriculares, embolias y/o muerte
subitay que no son tan facilmente diagnostica-
das por ETT o ventriculografia.
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