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La miocardiopatia hipertréfica sin causa hemodindmica es una patologia cardiaca en donde los primeros
hallazgos y el seguimiento de la misma se establecen por medio de la ecocardiografia transtoracica, siendo
ésta un medio diagnostico altamente disponible y costo-efectivo. Por tal motivo los sonografistas cardiacos
que estan en contacto primario con los pacientes bajo la supervisién del ecocardiografista deben tener
claridad sobre todos aspectos relacionados con la valoraciéon de esta patologfa para poder realizar el plan-
teamiento y adquisicion de una valoracion ecocardiografica que le permitan al cardiélogo ecocardiografista
durante la revision de las imagenes emitir un diagndstico acertado que ayude en el proceso de toma de
decisiones en torno al diagndstico del paciente, tratamiento, seguimiento y utilizacion de otras técnicas de
imagen cardfaca.
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Hypertrophic cardiomyopathy without hemodynamic cause is a cardiac pathology in which the first findings and
the follow-up of it are established by transtoracic echocardiography, this being a highly available and cost-effec-
tive diagnostic means; For this reason cardiac sonographers who are in primary contact with patients under the
supervision of the echocardiographer should be clear about all aspects related to the assessment of this pathology
to be able to perform the planning and acquisition of an echocardiographic assessment that the cardiologist
echocardiographer will allow during the review of the images to issue an accurate diagnosis that helps in the
decision-making process regarding the diagnosis of the patient, treatment, follow-up and use of other cardiac
imaging techniques.

Presentacion

de decisiones en torno al diagnéstico, tratamiento, pronéstico y utilizacion de
otras técnicas de imagen cardiaca. En este articulo se pretende revisar seis
aspectos bésicos®** durante la realizacién del ecocardiograma transtoracico

La miocardiopatfa hipertréfica sin causa hemodindmica (MPH-SCH) es una pa-
tologfa cardfaca en donde los primeros hallazgos son establecidos por medio
del ecocardiograma transtoracico, debido a que es un medio diagndstico alta-
mente disponible y costo efectivo; en muchas ocasiones el diagnéstico es oca-
sional y se realiza durante procesos de estratificacién de riesgo preoperatorio,
chequeos médicos anuales entre otros.

Los sonografistas c ardiacos!"?) q ue e stan en contacto directo con los pa-
cientes bajo la supervision del ecocardiografista o cardiélogo especialista en
imagenes cardiacas, deben tener claridad sobre todos los hallazgos ecocar-
diogréficos a identificar durante la valoracion ecocardiografica, porque de los
datos obtenidos depende el uso apropiado de recursos, el proceso de toma

en pacientes con miocardiopatia hipertréfica sin causa hemodinamica que
deben ser valorados de una manera rutinaria al realizar el estudio ecocar-
diografico.

Valoracion de la anatomia cardiaca

La valoracion anatémica en este tipo de patologfa es lo primero que se deter-
mina durante la realizacién del ecocardiograma transtoracico, pues es lo que
permite identificar el tipo de hipertrofia que tiene el paciente. Posteriormente
se estima la masa del ventriculo izquierdo, el grado de hipertrofia, su distri-
bucién y con estos tres hallazgos iniciales ya se empieza a describir parte del
diagnostico y prondstico de este tipo de cardiopatia (Video 1 a Video 4).
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Video 1. Ecocardiograma de un paciente con miocardiopatia hipertréfica.
Plano paraesternal eje largo, en donde se aprecia el grosor del septum
interventricular, su ecogenicidad, contractictilidad y la relacion con el
tracto de salida del ventriculo izquierdo lo que permite identificar el
componente obstructivo a este nivel

Video 2. Plano paraesternal eje corto a nivel de musculos papilares, se
aprecia el grosor de todos los segmentos a nivel medial

Video 3. Plano apical de cuatro cdmaras, se aprecia el marcado aumento
del grosor de las paredes, y la disminucién del tamafo de la cavidad
ventricular que impacta en el volumen intraventricular

Video 4. Plano apical de dos cdmaras, se aprecia el grosor de la pared
anterior e inferior
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A continuacion se mencionan dos criterios diagndsticos que van a permitir
identificar si la masa y los didmetros corresponden a una miocardiopatia hiper-
tréfica sin causa hemodindmica:

+ Presencia de un grosor mayor a 15 mm en cualquier pared, que no se en-
cuentra asociado a ninguna causa hemodindmica basicamente la hiper-
tension arterial, estenosis aortica.

- Presencia de una hipertrofia septal asimétrica en donde la relacion entre el
didmetro del septum interventricular y la pared posterior es mayor a 1,3 en
pacientes normotensos.

Como recomendaciones técnicas es importante garantizar una alineacion per-
pendicular del haz de ultrasonido al plano cardiaco para observar adecuadamen-
te las estructuras anatémicas, la valoracion de los didmetros para estimar la masa
ventricular se realiza en la proyeccién de paraesternal eje largo a la altura de la
coaptacion de la valvula mitral y con el ventriculo izquierdo en final de didstole.

Se debe ser muy cuidadoso en la direccién que se miden los didmetros para evi-
tar infraestimar o sobreestimar las mediciones, es importante realizar el ecocar-
diograma con monitorizacién electrocardiografica para apoyarse en ella durante
el momento de la medicién de los didmetros. Para establecer si la hipertrofia es
asimétrica se recomienda para mayor exactitud realizar la medicién de los dié-
metros en la proyeccion de paraesternal eje corto a nivel de musculos papilares
(Figura 1y Figura 2).
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Figura 1. Medida de didmetro y espesor de paredes en plano paraesternal
de eje largo
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Figura 2. Medida de espesor de paredes en plano paraesternal de eje corto
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Ademés de la medicién de la masa del ventriculo izquierdo también es reco-
mendable la medicion del grosor ventriculo derecho para determinar si la hi-
pertrofia es global. La medicién se hace en la proyeccion de paraesternal eje
lago o en subcostal eje largo a nivel de las cuerdas tendinosas de la vélvula
trictspide y se considera hipertrofia de la pared libre cuando el didmetro es
mayor a5 mm.

Durante la valoracién ecocardiografica de los pacientes con miocardiopatia hi-
pertréfica es necesario hacer un andlisis sistematico de la valvula mitral debido
a que es muy frecuente encontrar alteraciones en las valvas (presente en el
50% de los pacientes) y el aparato subvalvular mitral (presente en el 25% de
los pacientes).

La presencia de SAM, movimiento anterior sistolico, es muy frecuente. El me-
canismo fisiopatoldgico del mismo es complejo. La hipertrofia de los musculos
papilares genera desplazamiento anterior de los mismos con aumento intrin-
seco del drea de las valvas que resulta en enlongacion. Estas alteraciones del
aparato subvalvular sumado a las fuerzas de arrastre generadas por el patrén
de hiperdinamia generado finalmente producen el SAM de la valva anterior
con presencia de obstruccion del tracto de salida del ventriculo izquierdo (Vi-
deo 5 aVideo 9).

Video 5. Plano paraesternal eje largo Doppler color del tracto de salida
del ventriculo izquierdo, con marcada aceleracion del flujo a este nivel que
sugiere e la presencia de obstruccion

Video 6. Plano apical de cinco cdmaras, se observa la interaccion de la
valva anterior de la valvula mitral, con el tracto de salida del ventriculo
izquierdo y el septum interventricular
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Video 7. Plano apical de cinco camaras Doppler color. Se observa
aceleracion del flujo a nivel medio ventricular secundario a la interaccién
del aparato subvalvular mitral y la pared ventricular

Video 8. Zoom 2D del tracto de salida del ventriculo izquierdo, se puede
aprecia de manera cualitativa la presencia de SAM

Video 9. Zoom 2D Doppler color del tracto de salida del ventriculo
izquierdo. Se observa la aceleracién del flujo a este nivel, la presencia de
SAM, se alcanza a visualizar una pequena insuficiencia mitra excéntrica

La valoracion de la presencia de SAM se hace mejor con el del modo M debido a

la alta resolucién temporal, que permite hacer un analisis especifico de estructu-

ras que se mueven a gran velocidad (Figura 3). En la valoracion del modo M se
pueden encontrar los siguientes criterios que confirman el SAM:

- SAM incompleto. Cuando se observa que la valva anterior no toca el sep-
tum interventricular®.

- SAM moderado. Cuando el contacto entre |a valva anterior mitral y el sep-
tum ocurre en la sistole tardia o cuando ocurre en menos del 10% de la
duracion de la sistole®.

- SAMsevero. Cuando el contacto entre la valva anterior mitral y el septum ocu-
rre desde la mitral de la sistole ocupando al menos el 30% de su duraciéon®.
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Figura 3. Seguimiento del SAM antes (A) y después (B) de tratamiento far-
macoldgico. Se observa cémo desaparece el SAM con el tratamiento
farmacolégico

Ademas del SAM, también se genera una alteracién de la coaptacion de la
valvula mitral que origina un jet de regurgitacion excéntrico que comidnmente
se dirige en direccion posterolateral. La estimacion de la severidad de la in-
suficiencia se convierte en un desafio requiriendo el uso de ecocardiograma
transesoféfico con imagenes tridimensionales para estimar con mayor exacti-
tud el drea regurgitante.

Obstruccion del tracto de salida
del ventriculo izquierdo

Esta obstruccion estd causada por la hipertrofia del septum interventricular,
que produce estrechez del tracto de salida haciendo que el flujo que pasa por
alli se acelere. Ademds, también la presencia de SAM empeora ain mas la obs-
truccién del tracto de salida (Video 5 a Video 9).

Es importante tener en cuenta que este gradiente se debe valorar en reposo y
bajo maniobras desencadenantes como Valsalva, bipedestacion y ejercicio, de-
bido a que en muchos pacientes no existe gradiente en condiciones basales.
La presencia o no de gradiente obstructivo tiene implicaciones pronésticas y
clinicas importantes.

En cuanto a la presencia y el valor que se estime del gradiente obstructivo del
tracto de salida del ventriculo izquierdo se tienen en cuenta tres criterios para
la clasificacién de la miocardiopatia hipertréfica:

- No obstructiva (un tercio de los pacientes). Si el gradiente obstructivo del
tracto de salida es menor de 30 mmHg en reposo y bajo maniobra de val-
salva®.

- Obstructiva. Si el gradiente obstructivo del tracto de salida es mayor a 30
mmHg en reposo®.

- Provocable o latente. Si el gradiente obstructivo del tracto de salida en
reposo es menor de 30 mmHg pero se aumenta con maniobras (ejerci-
cio)®.

Como recomendaciones técnicas la obstruccion del tracto de salida del ven-
triculo izquierdo se identifica inicialmente por medio de la valoracion con
Doppler color en la proyeccion apical 5 cdmaras a nivel del tracto de salida en
donde se observa la presencia de una aceleracion importante del flujo (veé-
se Video 9). Posteriormente en este mismo sitio se interroga este flujo con
Doppler continuo obteniendo un gradiente con una morfologia muy carac-
teristica de daga invertida con pico en la mitad de la sistole (Figura 4), lo que
confirma la presencia de obstruccion a este nivel. Se debe tener precaucion
durante la valoracién con Doppler continuo de alinear adecuadamente el trac-
to de salida del ventriculo izquierdo para evitar la contaminacion de la sefal
con el jet de regurgitacién mitral y asf evitar errores en la estimacion del valor
de este gradiente.

+ Vel 450cm/s
GP 81 mmHg

'75mm/s "

+ Vol 333 cmis
. GP 44 mmHg
-
Y

Figura 4. Seguimiento del gradiente obstructivo en tracto de salida antes (A) y después (B) de tratamiento farmacoldgico. Se observa cémo disminuye el valor

del gradiente con la terapia farmacolégica
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Obstruccion medioventricular

Esta obstruccion estd causada por la presencia de hipertrofia medioventricular
o por una insercion anormal de los musculo papilares o también por hipertro-
fia de los mismos, la anatomia ventricular que se observa en estos casos es de
reloj de arena con un estrechamiento a nivel medio ventricular.

Este tipo de obstruccién ventricular se valora en la proyecciéon de apical cuatro
cdmaras, y dos camaras, inicialmente se valora con Doppler color identificando
la aceleracion del flujo a nivel medio ventricular (véase Video 6), posteriormente
se hace valoracion con Doppler continuo a este nivel que permite obtener un
gradiente que tiene una morfologia caracteristica con un pico agudo al final de
la sistole (Figura 5) esta morfologia difiere mucho de la obstruccion del tracto de
salida del ventriculo izquierdo. En este caso también es importante alinear ade-
cuadamente el haz de ultrasonido para evitar la contaminacion del gradiente con
el jet de regurgitacion mitral y con el gradiente obstructivo del tracto de salida.

= Vel 366 cm/s
GP 54 mmHg

e
75mm/s

= Vel 333 cmis
GP 44 mmHg

Figura 5. Seguimiento del gradiente obstructivo medioventricular antes (A)
y después (B) de tratamiento farmacoldgico. Se observa cémo disminuye el
valor del gradiente con la terapia farmacoldgica

Valoracion de la funcion diastdlica

La valoracién de la funcion diastélica juega un papel muy importante durante
la realizacién del ecocardiograma transtoracico. La deteccion del aumento de
presiones de llenado del ventriculo izquierdo es fundamental para determinar
el prondstico del paciente y el tratamiento.
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La funcion diastélica se valora por medio del flujo transmitral obtenido con
Doppler pulsado a nivel de la punta de los velos de la vélvula mitral, en donde
se obtienen la onda E y A de llenado ventricular. Ademas con Doppler tisular
se valoran las velocidades del anillo septal y medial, también es importante
obtener el flujo de las venas pulmonares en donde se pueda observar y medir
la onda A retrograda, a estos parametros se suma la estimacion del volumen
indexado de la auricula izquierda y finalmente el gradiente tricuspideo.

Cuando el paciente tiene aumento de las presiones de llenado se aumenta el
riesgo de sufrir arritmias ventriculares, muerte subita, ademas se correlaciona
con los sintomas de fallo cardiaco en esta patologia.

A continuacién se mencionan los pardmetros sugestivos de incremento en las
presiones de llenado:

- E/é:valores superiores a 10.

« Ar-A:mayora30m.

+ Volumen indexado de la auricula izquierda. Mayor de 34 ml/m?.

+ Presion sistolica pulmonar: mayor de 35 mmHg.

Valoracion de la funcién sistolica

La funcidn sistélica clasicamente ha sido valorada con la fraccion de eyec-
cion, pero en el caso de la miocardiopatia hipertrofica la fraccién de eyec-
cién no se encuentra comprometida, al contrario generalmente se docu-
mentan valores normales o supranormales con una fraccién de eyecciéon
(superior al 70%). Sin embargo cuando se analizan por separado los volu-
menes ventriculares, se puede identificar que hay una disminuciéon marcada
de ambos volumenes. Por ello, durante la valoracion de la funcion sistélica
se aconseja, ademas de la fraccion de eyeccion, el uso del Doppler tisulary
del strain global longitudinal, que son parametros que no son dependientes
de volumenes.

Aunque la fraccion de eyeccion en estos pacientes se encuentra normal, se ha
observado un descenso en la velocidad del Doppler tisular a nivel del anillo
mitral y a nivel regional, ademas se ha observado un descenso en los valo-
res del strain global longitudinal. Este comportamiento indica que aunque el
ventriculo izquierdo estd presentando un acortamiento radial normal que se
refleja en una fraccion de eyeccién conservada, se puede identificar una al-
teracion en la elongacion longitudinal de las fibras, siendo estos pardmetros
indicadores de disfuncion sistélica subclinica (Figura 6).

Teniendo esto en cuenta se debe estar atento a los siguientes valores en es-

tos pardmetros que son indicadores de mal prondstico, aumento de riesgo de

arritmias ventriculares, muerte subita y progreso de la enfermedad en estos

pacientes:

- Una velocidad de la onda S del Doppler tisular del anillo mitral lateral infe-
riora4cm/s.

- Valores de strain global longitudinal inferiores a -10%.

En este apartado se van a revisar los aspectos relacionados con el seguimiento
al tratamiento. Es importante tener en cuenta que el ecocardiograma de con-
trol se debe hacer de manera comparativa con el ecocardiograma previo y ga-
rantizar que el paciente se encuentre en condiciones hemodindmicas estables
para poder identificar los cambios posteriores al tratamiento.

En estos pacientes el tratamiento segun el tipo de hipertrofia ventricular y los
sintomas puede ser:

- Tratamiento médico.

- Tratamiento quirdrgico.

+  Tratamiento percutaneo.
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Figura 6. Seguimiento de la deformacién global longitudinal antes (A) y después (B) de tratamiento farmacolégico. Notese como en A la fraccién de eyeccion
por speackle tracking es normal, sin embargo la deformacién global longitudinal estd disminuida

Tratamiento médico

En el tratamiento farmacoldgico se utilizan medicamentos con efectos inotro-
picos y cronotrépicos negativos. Los mas utilizados son los betablogueantes.

El ecocardiograma transtoracico en la terapia con betabloqueantes estd orien-
tado a identificar los cambios generados con el tratamiento en cuanto a la pre-
sencia o no de SAM, el grado de insuficiencia mitral, el grado de obstruccién por
medio de la estimacion de los gradientes a nivel de tracto de salida del ventriculo
izquierdo y a nivel medio ventricular. La valoracion se debe hacer en reposo y
bajo maniobra de valsalva (véase Figura 3 a Figura 6). También se debe valorar
la funcion diastolica y sistélica para identificar cambios secundarios al tratamien-
to.

El ecocardiograma en reposo y bajo estrés también es ampliamente utilizado
para hacer el seguimiento del tratamiento farmacolégico, en donde es indispen-
sable documentar los gradientes en reposo y bajo estrés, y la severidad de la
insuficiencia mitral para determinar el éxito del tratamiento farmacoldgico tradu-
cido en la disminucion de los sintomas y el valor de los gradientes obstructivos.

Tratamiento quirurgico

La miectomia esta indicada en los pacientes con miocardiopatia hipertrofica
con obstruccion del tracto de salida del ventriculo izquierdo con sintomas re-
fractarios. En estos pacientes se puede realizar septectomia aislada o si existe
compromiso valvular mitral concomitantemente se interviene dicha vélvula. El
ecocardiograma permite analizar los resultados de la intervencion tanto en la
reduccion del tamano del septo como en la valoracion de gradientes y la de-
teccion de una complicacion frecuente como la aparicion de pequenas fistulas
coronarias hacia la cavidad.

Tratamiento percutaneo
La ablacion septal con alcohol (ablacion septal percutanea) es la inyeccion
selectiva de alcohol en una rama septal que produce necrosis del segmento

basal del septum anterior, este procedimiento permite reducir el didmetro del
septum liberando la obstruccion del tracto de salida del ventriculo izquierdo y
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mejorando la sintomatologia del paciente, estd indicada en los pacientes con
didmetros del septum entre 18 a 25 mm.

Una vez realizados ambos procedimientos, el seguimiento se hace con eco-
cardiograma transtoracico, utilizando el Doppler Color y Doppler continuo se
puede valorar si el gradiente de obstruccion del tracto de salida mejoré y si la
insuficiencia mitral ocasionada por el SAM disminuyd. Esa es la principal utili-
dad del ecocardiograma, ademas de documentar el didmetro septal posterior
ala intervencion y la funcién diastélica y sistolica ventricular izquierda, ya que
secundario a la lesion selectiva generada por la ablacion puede haber una lige-
ra reduccion de la funcion sistdlica.

El'ecocardiograma transtoracico es el examen de eleccion para hacer el criba-
do familiar. Estd indicado en familiares de primer grado de consanguinidad. Se
recomienda hacer control anual en edades de 10y 21 afos, y en los adultos se
recomienda hacerlo cada 5 anos.

Los criterios diagnosticos para identificar miocardiopatia hipertréfica sin causa
hemodinédmica en los familiares son documentar un didmetro mayor de 13
mm en el septum anterior o en la pared posterior sin asociarse a ninguna causa
hemodindmica, este hallazgo es sugestivo de miocardiopatia hipertrofica.

Ideas para recordar

La miocardiopatia hipertrofica sin causa hemodindmica puede ser un ha-
llazgo ocasional en donde el ecocardiograma transtoracico es el método
diagnéstico inicial de abordaje.

El sonografista cardiaco debe adherirse a las recomendaciones hechas
por las sociedades académicas con el objetivo de tener informacién
especifica que le permita orientar el planteamiento y adquisicion de un
ecocardiograma transtoracico a un paciente con este tipo de cardiopa-
tia y asi poderle proporcionar al ecocardiografista un examen analitico,
secuencial y de calidad con todos los hallazgos necesarios para un ade-
cuado diagnostico.
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