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Las miocardiopatias son condiciones que afectan al miocardio y generan alteracion en la
funcion cardiaca. Dentro de las miocardiopatias, el subgrupo de las restrictivas tiene como
principal hallazgo la disminucion en el llenado ventricular. A continuacion se expone una
revision acerca de las miocardiopatias restrictivas, se analizan sus principales causas, y los
hallazgos por resonancia magnética cardiaca y por tomografia computarizada. También
se incluyen signos por imagen que ayudan a diferenciar las miocardiopatias restrictivas de
la pericarditis constrictiva.

Summary

Cardiomyopathies are conditions that affect the myocardium and cause alteration in the
cardiac function. Within the cardiomyopathies, the restrictive sulbbgroup has as a main
finding the decrease in the ventricular filling. In this manuscript we will review the restrictive
cardiomyopathies and discuss their main causes, as well as their imaging findings on cardiac
magnetic resonance and computed tomography. We will also include imaging signs that

helps to differentiate restrictive cardiomyopathies from constrictive pericarditis.

Introduccion

Las miocardiopatias restrictivas se caracterizan
por la disminuciéon en el volumen diastélico,
limitacién del llenado ventricular y una funcién
sist6lica normal o cercana a la normalidad. Aunque en
la evaluacién por imagen hay caracteristicas comunes
a todas las miocardiopatias restrictivas, existen
algunos hallazgos que las diferencian, por lo anterior
la resonancia magnética cardiaca (RMC), gracias
a la mejor caracterizacién tisular, se ha convertido
en la técnica de eleccién en la valoracién de estos
pacientes, para realizar un enfoque etioldgico y dirigir
el tratamiento. A continuacién se expone una revision
del tema de las miocardiopatias restrictivas haciendo
énfasis en las principales causas y sus caracteristicas
en la valoracion por RMC y tomografia computarizada
(TC).
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Las miocardiopatias son enfermedades miocardicas
asociadas a disfuncion cardiaca que pueden ser divididas
en isquémicas o no isquémicas, seglin el compromiso
coronario (1-3). Las miocardiopatias
(MCR) hacen parte del grupo de las no isquémicas y se
caracterizan por una restriccion en el llenado y volumen

restrictivas

diastélico ventricular con la subsecuente dilatacién atrial
y estasis venosa, funcion sistdlica normal o cercana a la
normalidad y grosor de la pared conservado (4,5).

La RM juega un papel fundamental en el abordaje
de los pacientes con MCR, pues define quienes padecen
esta condicion, lo que ayuda a determinar la causa
y plan terapéutico. También, permite diferenciarla
de la pericarditis constrictiva (PC), la cual presenta
manifestaciones clinicas similares, pero a diferencia
de las MCR que usualmente se manejan medicamente,
la PC generalmente requiere manejo quirtirgico.
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Modalidades de imagen

Entre las técnicas diagndsticas en la evaluacién de la MCR se
incluyen: electrocardiograma, ecocardiografia, resonancia magnética
cardiaca (RMC), tomografia computarizada (TC) y la angiograffa.

La ecocardiografia en MCR tipicamente muestra ventriculos
de tamafio normal o disminuido con funcién ventricular normal
o levemente disminuida en las etapas iniciales de la enfermedad.
La auriculas se encuentran dilatadas y el llenado ventricular es
limitado (disfuncién diastélica) en la evaluacién con Doppler. Con el
progreso de la enfermedad, la presién pulmonar arterial se eleva. La
ecocardiografia, desafortunadamente, es limitada en la caracterizacién
tisular y por lo tanto su uso es limitado para determinar la etiologia de
la MCR. En la dltima década, la RMC se ha convertido en una técnica
no invasiva que permite una adecuada evaluacién morfoldgica, de la
perfusion, funcién ventricular y permite una caracterizacion tisular.
Ademads, ayuda a diferenciar la MCR de la PC. La TC también es de
utilidad para diferenciar la MCR de la PC, ya que permite detectar
calcificaciones en el pericardio, hallazgo frecuente en la PC.

La angiografia permite evaluar el lumen de los ventriculos, su
funcién, motilidad de la pared, y es la técnica de referencia en la
evaluacién de la hemodinamia cardiaca. Sin embargo, no es muy
util para identificar la causa de la alteracién hemodindmica, excepto
para algunas enfermedades que tienen hallazgos caracteristicos por
angiografia, como la fibrosis endomiocdrdica. La mayor ventaja
de la angiograffa percutdnea es que permite tomar una muestra
histolégica.

Hallazgos comunes a todas las MCR

Tipicamente, aparece como ventriculos de tamafio normal, o
disminuido, con auriculas aumentadas de tamafo. Los contornos de
las cavidades ventriculares se mantienen y no aparecen indentados,
a diferencia de la PC, en la que las cavidades aparecen tubulares o
indentadas debido a la causa extrinseca de esta enfermedad. El grado
de aumento en el tamafio auricular es mucho mayor en la MCR que
en la pericarditis constrictiva (PC) (6). El grosor miocédrdico estd
frecuentemente incrementado en la MCR pero normal en la PC. En las
MCR el grosor pericardico usualmente es normal, teniendo como valor
normal 2 mm o menos (7), mientras que en la PC se encuentra aumentado
y en ocasiones con calcificaciones de baja sefial en todas las secuencias
de pulso por RMC. En algunos tipos de MCR puede haber liquido
pericardico, como en la amiloidosis, pero, a diferencia de la PC, el liquido
en la MCR usualmente tiene distribucion libre (8).

La MCR y la PC tienen caracteristicas clinicas y hemodindmicas
similares, pero es importante diferenciarlas puesto que el manejo de cada
una es distinto: quirtrgico y curable para la PC, mientras que para la
MCR el tratamiento es médico o con trasplante cardiaco (6,9,10). En la
actualidad, para distinguirlas se pueden utilizar hallazgos imaginoldgicos
de estudios no invasivos (RMC, TC, ecocardiografia) para la medicién
del grosor pericdrdico, el andlisis de la motilidad septal (incluye el
andlisis de los cambios respirofdsicos del septum interventricular),
determinar la evaluacion de la funcion miocardica sistdlica o diastdlica, la
fibrosis miocdrdica en secuencias de realce tardio, la biopsia miocardica,
entre otros. Ambas entidades se caracterizan por un volumen normal
o disminuido en los dos ventriculos, asociado a aumento en el tamafio
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biauricular, alteracién en el llenado ventricular (fisiologia restrictiva) y
funcién sistdlica normal o cercana a la normal (figural) (11,12).

A continuacién se exponen algunas causas frecuentes de MCR y sus
caracteristicas imaginoldgicas.

Amiloidosis

Es el depdsito extracelular de proteinas insolubles con alteracion
en el plegamiento. De las diferentes causas, la amiloidosis primaria,
la senil y la hereditaria llevan a un compromiso cardiaco clinicamente
significativo (13). En la amiloidosis primaria, 50 % de los pacientes
tienen manifestaciones cardiacas y 25 % tienen insuficiencia cardiaca
congestiva (14). La amiloidosis cardiaca puede ser aislada o asociada a
compromiso sistémico, en cualquiera de las formas representa un mal
prondstico.

Las manifestaciones clinicas son inespecificas e incluyen fatiga,
debilidad, angina, sintomas de falla cardiaca y arritmias (15-17); incluso
puede elevar las troponinas (18).

Existen multiples mecanismos mediante los cuales el depdsito de
amiloide causa disfuncién miocérdica. Una de ellas es por el incremento
en la masa miocdrdica y endurecimiento de las paredes ventriculares por
aumento en el espacio intersticial, lo cual lleva a alteracion en el llenado
ventricular. También, altera la arquitectura miocédrdica y causa un efecto
toxico directo sobre el miocito lo cual altera la contractilidad (19).

El estandar diagndstico es la biopsia endomiocardica. Sin embargo,
en algunos casos no es posible por su naturaleza invasiva y sus posibles
complicaciones (20).

La RMC es una técnica altamente especifica y no invasiva, por
lo que representa una alternativa a la biopsia. En un estudio de 33
pacientes con sospecha de amiloidosis cardiaca, en los que se realiz6
biopsia endomiocdrdica y RMC, se encontr6 una sensibilidad del
94 % y especificidad del 80 % por parte de la RMC para realizar el
diagndstico (21).

Por medio de la RMC se identifica el engrosamiento miocérdico
concéntrico biventricular asociado a engrosamiento atrial y del septum
interatrial. Otros hallazgos incluyen derrames pleural y pericardico.
Algunos autores han descrito un engrosamiento del septum interarticular
como un hallazgo caracteristico de amiloidosis (22).

En las imdgenes de realce tardio, este suele ser global y de predominio
subendocérdico, pero también puede ser transmural (23-25). Se cree que
el realce tardio es causado por expansion intersticial por depdsito de la
proteina amiloide (26); sin embargo, la cantidad de amiloide no tiene una
relacion directa con la intensidad del realce tardio (27).

El patr6n de realce tardio en amiloidosis es difuso y débil. Se cree que
esto se debe a que el amiloide sistémico se une al gadolinio reduciendo su
volumen de distribucién efectivo. Esto genera un bajo contraste entre el
miocardio suprimido y el pool de sangre, por dificultad para suprimir
el miocardio sin suprimir el pool de sangre (26).

La amiloidosis produce una alteracién en la hemodinamia del
gadolinio con incremento en el depdsito extracelular a través del cuerpo,
lo que resulta en un lavado mds temprano del pool sanguineo (21,26).
El realce miocdrdico tardio puede ser difuso o subendocdrdico (figura
2). El grado de realce miocérdico se ha correlacionado directamente
con alteracién en la contractilidad segmentaria y global, disfuncién
diastélica y aumento en el tamaiio auricular (28,29).
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Figura 1. Pericarditis constrictiva. a) RMC secuencia HASTE 4 camaras. b) Secuencia SSFP 4 camaras. ¢) Tomografia cardiaca con
imagen en 4 camaras. Engrosamiento marcado del pericardio (mayor de 3 mm), rodeando principalmente los ventriculos, con
calcificacion (flecha en c), indentacion del contorno lateral del ventriculo derecho (flechas en a y b) y crecimiento biauricular (*).

Figura 2. Amiloidosis. a) RMC con secuencias de realce tardio en eje corto. b) En 2 camaras. ¢) SSFP en 4 camaras. Realce
subendocardico (flechas en ay b) y engrosamiento del miocardio biventricular (flecha en ¢) con dilatacion biauricular. En SSFP se
identifica derrame pericardico y derrame pleural izquierdo (* en c).

Figura 3. Sarcoidosis. a 'y ¢) RMC con imagenes
de realce tardio en eje corto. b) Longitudinal 2
cdmaras.y d) En 4 cdmaras. Realce subepicardico
de predominio basal (flechas blancas en a vy
b) con compromiso del techo del ventriculo
derecho (cabeza flecha en a). En la imagen
de 4 camaras también hay realce del septum
interauricular y de las paredes de las auriculas
(flecha gruesa en d).
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Sarcoidosis

Enfermedad granulomatosa, no caseificante, multisistémica. El
compromiso pulmonar es el mds frecuente, en el 90 % de los pacientes
(30). El compromiso cardiaco se encuentra frecuentemente en autopsias
(20-27 %) (30,31), aunque clinicamente solo se detecta en el 5 % de los
pacientes (32).

La sarcoidosis cardiaca puede ocurrir antes, después o simul-
taneamente con el compromiso de otros érganos (33). El compromiso
cardiaco indica pobre prondstico y se puede asociar a falla cardiaca,
anormalidades de la conduccién: bloqueo atrioventricular (26-62 %)
y muerte subita (12-65 %) (34). Esta es la causa mds comtin de muerte
en sarcoidosis (35).

La prueba definitiva para el diagnéstico es la prueba histopatolégica
mediante biopsia endomiocérdica. Sin embargo, debido al compromiso
focal, la biopsia es relativamente poco sensible con solo el 10 % de
biopsias positivas en los pacientes con sarcoidosis y arritmias (36).

Existen 3 estadios histoldgicos sucesivos: edema, infiltracion
granulomatosa no caseificante y fibrosis miocdrdica parcheada (30).
En la fase inflamatoria aguda se ven dreas focales de alta sefial en T2
y engrosamiento miocdrdico por edema. Los granulomas se ven como
focos de baja sefial en T1y T2 dentro de las dreas de incremento de sefial
en T2. En las imdgenes tempranas de perfusion se ve un realce normal o
incrementado. Estas dreas pueden mostrar realce en las imagenes de realce
tardio y anormalidades regionales en la motilidad en las secuencias de
cine. En los pacientes que estdn en tratamiento con esteroides, se pueden
alterar estas caracteristicas y aparecer solamente como alta sefial en T2,
sin engrosamiento miocdrdico ni realce. La fisiopatologia del realce en
la fase aguda es por la miocarditis focal y en la fase tardia por la fibrosis
(37). El realce tiende a ser parcheado en una distribucién no coronaria, y
compromete la base mds que el dpice (38); mds frecuentemente el realce
es subepicdrdico, no transmural (figura 3) (37).

Las imdgenes de realce tardio ayudan a guiar la biopsia
endomiocdrdica y a definir el prondstico. El grado de realce se
correlaciona con pobre volumen al final de la didstole en el ventriculo
izquierdo, volumen al final de la sistole en el ventriculo izquierdo,
incremento en el péptido natriurético auricular B y una correlacién
negativa con la fraccién de eyeccién (37,39).

Dada su gran variedad de manifestaciones morfolégicas, la
sarcoidosis puede simular otras entidades: por ejemplo, cuando el
realce es subendocdrdico puede simular lesiones isquémicas (40)
y en estadios avanzados, cuando las dreas cicatriciales presentan
adelgazamiento en la pared y alteracion en la motilidad, simulan otras
miocardiopatias no isquémicas (3541).

Por tomograffa los hallazgos no son especificos e incluyen
cardiomegalia, derrame pericdrdico y aneurismas ventriculares. En el
térax suelen encontrarse hallazgos relacionados con la enfermedad,
como adenopatias mediastinales e hiliares bilaterales, compromiso
del parénquima pulmonar con engrosamiento nodular del intersticio o
fibrosis de predominio en 16bulos superiores. (42-45).

Endocarditis de Léffler (EL) y fibrosis
endomiocdrdica

La distribucion geogréfica y caracteristicas clinicas de estas dos
entidades son diferentes; sin embargo, el resultado patoldgico es similar.
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La EL se asocia a hipereosinofilia que puede verse asociada
a neoplasias, infecciones, alergias o de manera idiopdtica (46).
La fibrosis endomiocdrdica se encuentra en paises tropicales y
tipicamente no se asocia a hipereosinofilia.

Oslen describia 3 estadios de la EL: necrética, necrética trombotica
y fibrética (47). En la fase necrética hay infiltracién eosinofilica del
miocardio, predominantemente subendocardica en el dpex y en las
regiones de entrada de ambos ventriculos; generalmente, respeta
los tractos de salida. La inflamacién lleva a necrosis miocardica y
formacion de microabscesos.

A medida que avanza el proceso, la denudacién subendocdrdica
lleva a la formacién de trombos en la cavidad ventricular. A medida
que la enfermedad se hace crénica, aparece la fibrosis subendocardica
y la formacién de trombos (48). La fibrosis lleva a disminucién de la
distensibilidad y fisiologia restrictiva. El compromiso de los misculos
papilares en las regiones de entrada puede ocasionar insuficiencia
valvular (49). Puede comprometer uno o ambos ventriculos, cuando
se trata de uno suele ser el lado derecho.

La RMC es muy util para diagnosticar la fibrosis endomiocérdica
y definir el estadio de la enfermedad. Es importante reconocer la
enfermedad en estadios tempranos, pues la administracién oportuna
de esteroides ayuda a prevenir la progresion a estadios fibréticos (50).
La infiltracién endomiocérdica se ve como alta sefial de intensidad en
T2 o STIR en la porcién endocdrdica y subendocardica de los dpices
ventriculares y regiones de entrada. En los estadios tempranos este
puede ser el tnico hallazgo asociado a la anormalidad de 1a motilidad.
A medida que progresa la enfermedad puede aparecer la formacién de
trombos, los cuales se ven como una banda de baja sefial en secuencia
de eco gradiente. En las secuencias de realce tardio, el trombo da
lugar al signo del “sanduche”, por tratarse de una baja sefial entre el
endocardio realzante y el pool sanguineo (figura 4). Los segmentos
comprometidos tienen hipoquinesia o aquinisia en las secuencias de
cine.

La fibrosis endomiocdrdica tiene un mal prondstico, y el trata-
miento médico usualmente no es efectivo (51). Algunos pacientes
se benefician del tratamiento quirdrgico con reseccion endocdrdica
y reemplazo de la vélvula auriculoventricular. Una serie de cirugia,
informo una sobrevida del 68 % a 10 afios después de la cirugia (49).

Cardiomiopatia por sobrecarga de hierro

El depédsito de hierro puede deberse a hemocromatosis, ya sea
primaria o secundaria. Los sitios comunes de depdsito de hierro
incluyen el higado, bazo y 6rganos endocrinos. El compromiso
cardiaco es poco comin y generalmente se encuentra en estadios
mas avanzados. El depdsito excesivo de hierro lleva a disfuncién
diastdlica y sistélica, inicialmente la primera. La falla cardiaca es la
principal causa de muerte en estos pacientes (52.,53).

La RMC juega un papel importante en la deteccién y
cuantificacién del compromiso cardiaco. El depésito de hierro causa
acortamiento en el tiempo de relajacién en secuencias T2 estrella (T2
estrella), la cual puede ser detectada en secuencias de eco gradiente.
Las mediciones se realizan en eje corto en el ventriculo medio y en el
septo interventricular, y se calcula con una curva de decaimiento de
la seiial (54).
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Figura 4. Miocardiopatia eosinofilica (endocarditis de Léffler). ay b) RMC con imagenes de realce tardio en 4 y 2 camaras. ¢) Imagen
en SSFP en 2 cdmaras. En las imagenes de realce tardio se ve un realce subendocardico apical con trombo subyacente (flecha blanca
en ay b), enlaimagen SSFP se observa disminucion del tamafio en la cavidad del ventriculo izquierdo por proceso inflamatorio y
trombo apical (cabeza de flecha en c).

. P

Figura 5. Miocardiopatia hipertrdfica asimétrica, variedad anteroseptal basal. a) RMC con secuencias de SSFP en eje corto. b) De
realce tardio en eje corto. ¢) Del tracto de salida del ventriculo izquierdo. En las imdgenes por RMC hay engrosamiento miocardico

asimétrico anteroseptal (flechas blancas en a) con realce tardio indicando fibrosis (cabezas de flechaen by c)

En la miocardiopatia por sobrecarga de hierro el valor de T2
estrella tipicamente es menor de 20 milisegundos, y la sobrecarga
se considera grave cuando el valor es menor a 10 milisegundos, por
lo que un menor tiempo de decaimiento representa menor funcién
cardiaca (55).

La capacidad de la RMC para detectar el depdsito de hierro
en el miocardio en un estadio temprano ayuda a dirigir la terapia
quelante de hierro y realizar monitoria y seguimiento al tratamiento,
lo cual ha demostrado reducir la morbilidad y mortalidad de estos
pacientes (56).

Miocardiopatia hipertréfica

Es la enfermedad cardiovascular hereditaria mas comiin, con
una prevalencia de 1:500, y es la principal causa de muerte stbita
en personas jévenes y atletas (57). Es una enfermedad autosémica
dominante causada por la mutacién de genes que codifican a
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proteinas del sarcémero; sin embargo, la penetrancia es incompleta y
dependiente de la edad (58,59).

Entre los sintomas se incluyen disnea y dolor tordcico con el
ejercicio, los cuales se relacionan con la disfuncién diastélica,
fisiologia obstructiva e isquemia secundaria a desajuste entre el
aporte y la demanda o enfermedad microvascular (60,61).

Existen multiples variantes morfolégicas que pueden ser
identificadas por RMC segtin el grado de hipertrofia de las paredes
(57), el cual, cuando no es homogéneo, se describe como asimétrico
(figura 5).

El diagndstico se basa en las caracteristicas morfoldgicas al
encontrar un grosor de la pared del ventriculo izquierdo al final de la
didstole mayor o igual a 15 mm o una relacion del grosor de la pared
septal con la pared lateral mayor de 1,3 en un ventriculo izquierdo no
dilatado y en ausencia de condiciones que causen esta anormalidad
(figura 5) (57). El engrosamiento desproporcional en el septum
subadrtico lleva a estenosis en el tracto de salida del ventriculo
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izquierdo durante la sistole, lo cual incrementa la velocidad de la
sangre eyectada en un espacio reducido y genera un efecto de Venturi
que hala la hoja anterior de la védlvula mitral; el movimiento anterior
de la vélvula mitral durante la sistole reduce atin mds la amplitud del
tracto de salida del ventriculo izquierdo predisponiendo a muerte
sibita (2,58).

El realce tardio no se considera un criterio diagndstico; sin
embargo, provee informacién prondstica. La supervivencia es
inversamente proporcional a la cuantificacién planimétrica del
realce tardio y ayuda a definir la necesidad de implantacién de
cardiodesfibrilador (2).

Otras condiciones

Algunas enfermedades pueden llevar a depdsito de sustancias
en el espacio intracelular, lo cual incrementa la masa miocdrdica
con incremento en el grosor de la pared y una fisiologia restrictiva.
Estas condiciones incluyen la glicogenosis tipos I y II, enfermedad de
Anderson-Fabry, Gaucher, Neimann-Pick y galactosidosis.

Otras condiciones raras que causan miocardiopatia restrictiva
incluyen la lesién por radiacién y neoplasias (incluyendo carcinoide
cardiaco) (62-64).

Conclusiones

En pacientes con falla cardiaca congestiva y fisiologia restrictiva
de etiologia desconocida la RMC es la modalidad diagndstica no
invasiva de eleccion.

La RMC ayuda a definir la causa de la enfermedad, cuantificar el
compromiso miocdrdico y medir la funcién ventricular. También es de
utilidad en el seguimiento de estos pacientes, para definir la respuesta
al tratamiento y el prondstico; y, segin lo anterior, para establecer la
necesidad de algiin tratamiento especifico, como la implantacién de
un cardiodesfibrilador.

La RMC y la TC son de gran utilidad en la diferenciacién entre
MCR y PC, lo cual es importante por las implicaciones y el prondstico
de estos pacientes, pues, aunque el cuadro clinico es similar, el
tratamiento es diferente: quirtrgico para la PC y médico para la MCR.
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