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CASOS CLINICOS

Caso Clinico 1

Hombre, 70 afios, raza blanca.

FRCV: HTA en tratamiento con valsartan y furosemide, irregular control en domicilio.
Diabético tipo 2 en tratamiento con metformina.

AP: Operado de tunel carpiano y canal lumbar estrecho.

EA: Disnea progresiva desde hace 5 afios que se hace actualmente clase funcional III, con
disnea de decubito, sin DPN. Sin ingresos hospitalarios.

Episodios recientes de diarreas frecuentes y parestesias de miembros inferiores.

EF: adelgazado, Ilcido, eupneico, apirético. CV: RR 70 cpm, no soplos. IY y RHY. PA 110/70
mmHg. Edemas de MMII hasta rodilla. PP: MAV presente bilateral, estertores crepitantes
hasta tercio inferior de ambos hemitérax. Resto normal.

ECG: RS de 70 cpm con EV frecuentes, BAV ler Grado PR 280 ms, EEM -450 (HBAI), QRS
130 ms con BCRD, alteraciones secundarias de la repolarizaciéon, QTc normal.

De la paraclinica se destaca: Creatinina 1,3 mg/dl. NT Pro BNP 2709 ng/ml.

ETT: Ventriculo izquierdo de dimensiones normales con severo aumento del espesor parietal.
FEVI levemente reducida, calculada en 45% por Simpson biplano. Patron de llenado del VI
restrictivo, relacién E/A 2.11 y relacion E/e” septal 18. Dilatacién biauricular severa.
Ventriculo derecho de dimensiones normales con disfuncién sistdlica (TAPSE 15 mm, onda S’
tricuspidea 8 cm/seg, FAC 25%). Valvulas sin alteraciones significativas.

PREGUNTA 1

En relacidn a los datos aportados hasta el momento:

a. Puede corresponder a una cardiopatia hipertensiva.
La ausencia de microvoltajes en el ECG aleja el planteo de cardiopatia infiltrativa.

c. Es fundamental en el interrogatorio pesquisar antecedentes de compromiso
extracardiaco: renal, musculoesquelético, neuroldgico.

d. El ecocardiograma transtoracico se podria complementar con técnicas ecograficas
avanzadas como el strain, ya que un descenso del SLG con relativo mantenimiento del
mismo en segmentos apicales es patognomonico de amiloidosis.

SOCIEDAD URUGUAYA DE CARDIOLOGIA | EMCC - 07.10.2023 — NH Columbia - Montevideo



MIOCARDIOPATIAS EN 2023: ; PODEMOS LLEGAR A UN DIAGNOSTICO ETIOLOGICO?

Se realiza SLG:

Strain Sistolico Pico

PREGUNTA 2

Se solicita PEF y cadenas ligeras en sangre y orina, resonancia magnética cardiaca,
centellograma con Tc 99- pirofosfato y dosificaciéon de troponinas.

a. ¢Estd de acuerdo con los examenes solicitados?

b. ¢En qué orden los solicitaria? ¢Por qué?
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Resultados de paraclinica:
e PEF normal
e (Cadenas ligeras en sangre y orina negativas
e Troponina I 277 ng/mi

Resonancia magnética cardiaca

TIMAP ngh

8.0/8.0mmuB.0s P
m=233-M«2036 {
W=1804.0 L=1134.0

Informe:

Ventriculo izquierdo con voliumenes de fin de didstole y fin de sistole normales. Grosor
parietal severamente aumentado en forma difusa. Hipoquinesia global con FEVI levemente a
moderadamente disminuida calculada en 41%.

Auricula izquierda severamente dilatada. Auricula derecha dilatada.

Vélvula mitral y adrtica anatomica y funcionalmente normales.

Ventriculo derecho con volimenes de fin de diastole y fin de sistole aumentados.
Hipoquinesia difusa. FEVD levemente disminuida, calculada en 43%.

Valvula tricispide normoposicionada. No se observa jet de insuficiencia tricuspidea.

Leve derrame pericardico.

No se evidencian masas intracardiacas.

Secuencia de perfusién normal.

Secuencia de realce tardio evidencia fibrosis difusa que compromete todos los segmentos del
VI, con imposibilidad de anulacién del miocardio en diferentes tiempos de inversién y sin
respetar un territorio vascular.

T1 mapping: 1345 mseg (aumentado).

Volumen extracelular: 32% (aumentado).

En suma:
e VI de dimensiones normales con aumento severo del grosor parietal de forma difusa.
FEVI leve a moderadamente disminuida. FEVD levemente disminuida.
Dilatacién biauricular
Marcado aumento del T1 mapping y del volumen extracelular.
Fibrosis no isquémica difusa
Por las caracteristicas morfoldgicas y de depdsito de gadolinio se plantea corresponda
a una amiloidosis cardiaca.
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Centellograma miocardico con Tc 99- pirofosfato

LT ] b L]

Intensa captacién de radiofarmaco en miocardio con indice de captacion de 2,04 de Perugini.
Hipercaptacion de columna lumbar L2-L3, articulacién de hombros, claviculas, rodillas y carpo
a predominio derecho.

PREGUNTA 3

En relacion a los resultados de los estudios:

a. Laresonancia cardiaca es Util para diferenciar diferentes causas de miocardiopatia con
aumento del espesor ventricular.

b. Un resultado de centellograma miocardico con pirofosfato negativo descarta la
presencia de cualquier tipo de amiloidosis cardiaca.

c. La dosificacion de troponinas se utiliza como criterio prondstico.

d. No es necesario la solicitud de un test genético en bisqueda de variantes del gen TTR
para completar la evaluacion.
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Caso Clinico 2

Hombre, 20 afos.

Deportista, juega al futbol competitivo en segunda divisién.

AP: Sin antecedentes personales a destacar. No alergias medicamentosas. No consumo de
sustancias toxicas.

AF: Padre fallecido a los 48 afios por muerte subita. Abuelo paterno fallecido a los 50 afios de
muerte subita.

EA: Concurre a consulta por antecedentes familiares de muerte subita, derivado por médico
de cuadro de futbol. Se encuentra asintomatico desde el punto de vista CV. No presenta
historia de angor, sincope, disnea o palpitaciones.

EF: Buen estado general, lGcido, eupneico, bien hidratado y perfundido. Piel y mucosas
normocoloreadas. CV periférico: pulsos presentes y simétricos en los cuatro miembros. PA
110/70 mmHg. CV central: no se ve ni se palpa choque de punta. Ritmo regular 55 cpm, ruidos
normofonéticos, no se auscultan soplos. Sin IY, RHY o edemas de MMIIL. PP: MAV presente
bilateralmente, sin estertores. Resto normal.

ECG:

I nr AN aVR T I Y1 ¥ 1 vY&i
. | | f
] 1
1l '] | N 7 S 5 AV 7 V5
| f I f
mo Aol avF _, B8 I O TR AV A vol Ji i L}

INFORME:

Ventriculo izquierdo de dimensiones maximas normales (diametro telediastélico 55 mm,
telesistdlico 42 mm) con espesor miocardico normal (masa 98 gr/m2, RWT 0.41). Sin
alteraciones segmentarias de la contractilidad. FEVI por Simpson biplano 45%. Patrén de
llenado del VI tipo relajacidon prolongada. Relacion E/ e” 8.

Auricula izquierda limite superior normal (didmetro AP 37 mm, vol indexado 34 mL/m?2).
Auricula derecha normal.
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Ventriculo derecho de dimensiones normales, con funcidn sistdlica conservada (TAPSE 29
mm, onda S’ tricuspidea 16 cm/s).

Valvula mitral y adrtica anatomica y funcionalmente normales

Raiz adrtica a nivel de senos de Valsalva 30 mm, unién sinotubular 27 mm, aorta ascendente
proximal 30 mm.

Insuficiencia tricuspidea leve, con registro Doppler subdptimo para estimacion de presiones
sistdlicas pulmonares.

Vena cava inferior de dimensiones normales con colapso inspiratorio mayor a 50%.

No derrame pericardico.

En suma:

e VI en el limite superior de la normalidad
FEVI levemente disminuida

PREGUNTA 1

Frente a estos hallazgos:

a. Tiene alta probabilidad de tratarse de una remodelacion fisioldgica del deportista.
b. Suspenderia deporte por 3 meses y nueva valoracién con ecocardiograma.
c. Fenotipicamente, podria tratarse de una miocardiopatia del VI no dilatado.
d. Tiene baja probabilidad de muerte subita.
PREGUNTA 2

éSolicitaria estudios adicionales? Fundamente.

Exdmenes de laboratorio:

Hemoglobina 15,4 g/L, plaquetas y gldbulos blancos normales, creatinina 0,93 mg/dL, potasio
4,6 mEq/L, sodio 144 mEg/L. TSH normal, funcional y enzimograma hepatico normales,
glucemia normal, orina normal.

Holter 24 horas:

Ritmo sinusal durante todo el estudio, frecuencia cardiaca media de 69 cpm, minima de 31
cpm y maxima 118 cpm.

7246 extrasistoles ventriculares (7,3% de los latidos diarios), con ocasionales duplas. No se
registraron episodios de taquicardia ventricular.

En la madrugada se registré BAV de segundo grado Mobitz tipo I, BAV 2:1 y multiples
episodios (la mayoria de menos de 30 segundos, aunque otros mas duraderos) de BAV
completo.

SOCIEDAD URUGUAYA DE CARDIOLOGIA | EMCC - 07.10.2023 — NH Columbia - Montevideo



MIOCARDIOPATIAS EN 2023: ;PODEMOS LLEGAR A UN DIAGNOSTICO ETIOLOGICO? EN

El paciente permanecid asintomatico durante el estudio.

Resonancia magnética cardiaca:

INFORME:

Ventriculo izquierdo con aumento de los volimenes de fin de didstole y fin de sistole. Grosor
parietal normal. Hipoquinesia global con leve disminucion de la funcion contractil y FEVI
levemente disminuida calculada en 46%. Presenta trabeculacién que no cumple criterios de VI
no compactado.

Auricula izquierda de dimensiones normales.

Vélvula mitral anatdmicamente normal. Insuficiencia de grado leve (VR: 9 ml).

Vélvula adrtica morfoldgica y funcionalmente normal.
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Ventriculo derecho con volimenes de fin de diastole y fin de sistole normales. Sin alteraciones
de la contractilidad sectorial. FEVD normal.

Auricula derecha de dimensiones normales.

Vélvula tricispide normoposicionada. No se observa jet de insuficiencia tricuspidea.
Pericardio normal.

No se evidencian masas intracardiacas.

Secuencia de perfusién normal.

Secuencia de realce tardio evidencia fibrosis de tipo no isquémica subepicardica e
intramiocardica inferolateral, anterolateral y anteroseptal basal, anterolateral, inferolateral e
inferior medio y lateroapical y anteroapical. El total de fibrosis es de 17 g que representa el
15% de la masa total del ventriculo izquierdo. A nivel del VD se observa fibrosis subepicardica
en pared inferior.

VENTRICULO IZQUIERDO

VDFVI: 248 ml (133 ml/m2) Normal: 126-208 ml (68-103 ml/m2)
VSFVI: 135 ml (72 ml/m2) Normal: 25-80 ml (19-41 ml/m2)
FEVI: 46% Normal: 57-74 %

Vol. latido: 113 ml (61 ml/m2) Normal: 81-137 ml (44-68 mil/m2)
GC: 5.5 I/min IC: 3 I/min/m2

Masa del VI: 111 gr (58 gr/m2) Normal: 109-186 gr (59-93 gr/m?2)

DDFVI: 67 mm
DSFVI: 51 mm
Septum: 7 mm PP: 6 mm

VENTRICULO DERECHO

VDFVD: 182 ml (98 ml/m2) Normal: 127-227 ml (68-114 ml/m2)
VSFVD: 88 ml (47 ml/m?2) Normal: 38-98 ml (21-50 ml/m2)
FEVD: 51 %. Normal: 48-74%

Vol. latido: 104 ml (55 ml/m2) Normal: 74-143 ml (40-72 ml/m2)
En suma:

e Ventriculo izquierdo con aumento de los volimenes de fin de didstole y fin de sistole,
y FEVI levemente disminuida calculada en 46%.

Ventriculo derecho con voliumenes y funcion normales.

e Extensa zona de fibrosis de tipo no isquémica, circunferencial subepicardica e
intramiocardica con compromiso de ambos ventriculos, que puede corresponder a una
miocardiopatia genéticamente determinada. Como otro diagndstico mas alejado puede
corresponder a una secuela de miocarditis evolucionada.

PREGUNTA 3

En relacion a los resultados de los estudios:

Fenotipicamente, se trata de una miocardiopatia dilatada con disfuncidn sistélica leve.
El estudio genético no aportaria informacion prondstica.

Solicitaria consulta con electrofisiologia para implante de MPD y CDI.

La presencia de fibrosis en la resonancia cardiaca es un factor de riesgo adicional de
MS.

00 oo

Se solicita estudio genético con panel de miocardiopatia dilatada, siendo esta positiva para
mutacion en el gen de la laminina A/C (LMNA).
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Caso Clinico 3

Hombre, 32 afios.

AF: Madre con diagndstico presuntivo de miocardiopatia hipertroéfica. Abuelo materno
fallecido a los 55 afios por muerte subita, aparentemente con historia previa de insuficiencia
cardiaca y ACV a los 49 afios. Tio sano. No tiene hermanos.

AEA: Estudiado hace 10 afios con ECG que mostraba un PR corto, sin onda delta, sin criterios
de HVI. ETT de ese momento normal, sin hipertrofia. FEVI conservada.

EA: Concurre a consulta por control. Se encuentra asintomatico desde el punto de vista CV.
Sin historia de angor, sincope, disnea o palpitaciones.

EF: Buen estado general, lUcido, eupneico. Piel y mucosas normocoloreadas. CV periférico:
pulsos presentes y simétricos en los cuatro miembros. Presién arterial 130/75 mmHg. CV
central: no se ve choque de punta, se palpa en 52 EIC LMC. Ritmo regular 70 cpm, ruidos
normofonéticos, no se auscultan soplos. No presenta IY, RHY o edemas de MMII. PP: MAV
presente bilateralmente, sin estertores. Resto normal.

ECG:
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IO 2600

INFORME:

Ventriculo izquierdo de dimensiones normales, con espesor miocardico aumentado de grado
moderado (septum basal 13 mm; pared inferolateral 13 mm). Hipertrofia de musculos
papilares. No se observan alteraciones segmentarias de la contractilidad. Funcion sistdlica
disminuida a expensas del SLG de -12.5%, con mayor caida en segmento inferior medio, de
hasta -9%), con FEVI conservada calculada por 3D en 58%. Flujo transmitral con patrén de
llenado tipo pseudonormal. Relacién E/ e 15.

Auricula izquierda levemente dilatada (vol. indexado 38 mL/m?2).

Ventriculo derecho de dimensiones normales, con funcion sistélica conservada (TAPSE 22
mm, onda S’ tricuspidea 12 cm/s).

Auricula derecha normal.

Valvula mitral con velos engrosados, redundante, con billowing de valva menor, con
insuficiencia leve.

Valvula adrtica trivalva, anatoémica y funcionalmente normal.

Raiz adrtica de dimensiones normales.

Insuficiencia tricuspidea leve que permite estimar PSAP en 38 mmHg.

Vena cava inferior de dimensiones normales, con colapso inspiratorio mayor al 50%.

No derrame pericardico.

Examenes de laboratorio:
Hemograma, glicemia, ionograma, funcional y enzimograma hepatico normales. TSH normal.
Del examen de orina se destaca proteinuria.

SOCIEDAD URUGUAYA DE CARDIOLOGIA | EMCC - 07.10.2023 — NH Columbia - Montevideo



MIOCARDIOPATIAS EN 2023: ;PODEMOS LLEGAR A UN DIAGNOSTICO ETIOLOGICO?

PREGUNTA 1

a. ¢Qué diagndstico inicial realizaria?

b. ¢Complementaria con algun otro estudio imagenoldgico?

c. <¢Solicitaria algun otro estudio paraclinico?

Resonancia magnética cardiaca:

INFORME:
Ventriculo izquierdo con volimenes de fin de didstole y fin de sistole normales. Grosor

parietal severamente aumentado en forma difusa. Sin alteraciones sectoriales de la
contractilidad. FEVI conservada, calculada en 56%.

Auricula izquierda dilatada.

Valvula mitral con velos engrosados, apertura conservada e insuficiencia leve (VR 15 ml, FR

12%).
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Ventriculo derecho con volimenes de fin de diadstole y fin de sistole normales. Sin
alteraciones de la contractilidad. FEVD conservada, calculada en 59%.

Auricula derecha normal.

Valvula tricispide normoposicionada. No se observa jet de insuficiencia tricuspidea.
Pericardio normal.

No se evidencian masas intracardiacas.

Secuencia de perfusién normal.

Secuencia de realce tardio evidencia fibrosis de tipo no isquémico, intramiocardica a nivel
inferolateral basal.

T1 mapping: 867 mseg (disminuido a nivel septal)

En suma:
e VI de dimensiones normales con aumento severo del grosor parietal de forma difusa.
e FEVI conservada.
e Disminucién del T1 mapping.
e Fibrosis no isquémica inferolateral basal.
[ ]

Por las caracteristicas morfoldgicas y de caracterizacion tisular, se plantea pueda
corresponder a un compromiso cardiaco de la enfermedad de Fabry.
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Caso Clinico 4

Hombre, 47 aios.

FRCV: HTA en tratamiento con telmisartan 40 mg/dia. Tabaquista.

AF: Madre con muerte subita a los 49 afos.

EA: Historia funcional de disnea de esfuerzo CF II de varios meses de evolucion. No DD ni DPN.
No sincope, no palpitaciones ni angina.

EF: Buen estado general, lGcido, eupneico. Piel y mucosas normocoloreadas. CV periférico:
pulsos presentes y simétricos en los cuatro miembros. Presion arterial 140/90 mmHg. CV
central: no se ve choque de punta, se palpa en 5° EIC LMC. Ritmo regular 75 cpm, soplo
sistdlico eyectivo, con maxima auscultacién en 3er EIC izquierdo, sin irradiaciones, que
aumenta con maniobras de valsalva y al ponerse de pie. R1 y R2 presentes. No presenta
ingurgitacién yugular, reflujo hepatoyugular o edemas de miembros inferiores.

PP: MAV presente bilateralmente, sin estertores.

Resto normal

ECG:
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PREGUNTA 1

éCual es el diagnéstico clinico-electrocardiografico?

Ecocardiograma transtoracico:
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INFORME:

Ventriculo izquierdo de dimensiones normales con aumento del grosor parietal a predominio
del SIV que mide 18 mm. Relacién septum/PP 1,8 . No se observan alteraciones segmentarias de
la contractilidad. FEVI conservada, estimada en 65%. SLG disminuido, -16%, con mayor caida del
mismo a nivel de segmentos septales basales.

Flujo de aceleracion a nivel del TSVI en forma de daga, con velocidad maxima de 5 m/s, gradiente
maximo de 100 mmHg en reposo que aumenta a 130 mmHg con maniobra de Valsalva.

Flujo transmitral con patrén de llenado tipo relajacion prolongada. Relaciéon E/e’ 21.

Auricula izquierda levemente dilatada (vol. indexado 35 mL/m?). Auricula derecha normal.
Ventriculo derecho de dimensiones normales, con funcidn sistdlica normal (TAPSE 23 mm, onda
S’ tricuspidea 12 cm/s).

Valvula mitral con velos finos, con movimiento anterior sistdlico de valva mayor, con
insuficiencia leve.

Valvula adrtica trivalva, anatémica y funcionalmente normal.

No se registra insuficiencia tricuspidea.

Vena cava inferior de dimensiones normales, con colapso inspiratorio superior al 50%.

No derrame pericardico.

Raiz de aorta de dimensiones normales.

PREGUNTA 2

En este paciente:

a. La presencia de HTA nos permite descartar que se trate de una miocardiopatia
hipertroéfica.

b. Las alteraciones marcadas en el ECG, la disfuncién diastdlica significativa y los AF
favorecen el diagnéstico de MCH sobre el de cardiopatia hipertensiva.

c. Solicitaria otros estudios de imagen para apoyar el diagndstico y prondstico.

d. Tiene indicacién de holter y ergometria para estratificar riesgo de MS
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PREGUNTA 3

Sobre la miocardiopatia con caracteristicas fenotipicas de hipertrofia:

a. Puede corresponder a una amiloidosis cardiaca, a una enfermedad de Fabry,
enfermedades por depdsito, entre otras.

b. La presencia de gradiente dindamico a nivel del TSVI es caracteristico de la
miocardiopatia hipertroéfica.

c. El test genético es recomendable para realizar el diagndstico de miocardiopatia
hipertroéfica.

d. La resonancia cardiaca puede aportar al diagnostico etioldgico.

Resonancia magnética cardiaca:
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COMENTARIOS

Ventriculo izquierdo con volumen de fin de diastole y de fin de sistole normales, con
hipertrofia asimétrica de sus paredes, con relacion SIV/PP de 1.5. Sin alteraciones sectoriales
de la contractilidad. FEVI conservada, calculada en 64%. En la secuencia tagging se observa
ausencia de deformacién de las grillas secundario a una ausencia de deformacién de las
fibras musculares en los sectores de mayor hipertrofia.

Musculos papilares policefalicos.

Auricula izquierda dilatada.

Valvula mitral morfolégicamente normal, con insuficiencia mitral leve (VR 15 ml, FR 18%)
Presenta SAM y jet de aceleracion a nivel del TSVI.

Valvula aértica trivalva, funcionalmente normal.
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Ventriculo derecho con volumen de fin de diastole y fin de sistole normales. FEVD normal,
calculada en 65%

Auricula derecha normal.

Vélvula tricispide normoposicionada. No se observa jet de insuficiencia tricuspidea.

Raiz de aorta normal

No se evidencian masas intracardiacas.

Secuencia de realce tardio presenta area de fibrosis a nivel anteroseptal, inferoseptal,
inferior e inferolateral basales y medios, intramiocérdica, rodeada de areas "grises" que se
corresponden con zonas de fibrosis y miocardio normal. La zona de fibrosis y area gris
corresponde a un 17% de la masa del miocardio del VI ( 23 gramos).

VENTRICULO IZQUIERDO

VDFVI: 131 ml (64 ml/m2) Normal: 113-196 ml (62-97 ml/m2)
VSFVI: 47 ml (23 ml/m2) Normal: 29-74 ml (15-37 ml/m2)
FEVI: 64 % Normal: 58-76%

Vol latido: 84 ml (41 ml/m2) Normal: 75-131 ml (41-65 ml/m2)
GC: 5.2 I/min IC: 2.5 I/min/m2

Masa del VI: 132 gr (82 gr/m2) Normal: 107-184 gr (57-91 gr/m2)

Espesor de segmentos
Basales:

anterior: 14.5 mm
anteroseptal: 17 mm
anterolateral: 13 mm
inferior: 14 mm
inferoseptal: 15.8 mm
inferolateral: 13 mm

Medios:

anterior: 11.6 mm
anteroseptal: 15 mm
anterolateral: 11 mm
inferior: 11 mm
inferoseptal: 16 mm
inferolateral: 11 mm

Apicales:
anterior: 9 mm
septal: 10 mm
lateral: 11 mm
inferior: 10 mm

VENTRICULO DERECHO

VDFVD 105 ml (51 ml/m2) Normal: 111-210 ml (59-105 ml/m2)
VSFVD: 37 ml (20 ml/m2) Normal: 25-85 ml (13-42 ml/m2)
FEVD: 65 %. Normal: 53-79%

Vol latido: 68 ml (32 ml/m2) Normal: 72-140 ml (38-70 ml/m2)
EN SUMA:

e Hipertrofia a predominio septal, asimétrica, con maximo espesor de 17 mm a nivel
anteroseptal basal.

FEVI conservada.

SAM, insuficiencia mitral leve y jet de aceleracion a nivel del TSVI.

Cavidades derechas normales.

Fibrosis y zonas grises no isquémicas en topografia descrita.

Estudio compatible con el diagnéstico de miocardiopatia hipertréfica obstructiva, con
extensas zonas de fibrosis y areas grises.
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PREGUNTA 4

éCual es la utilidad pronéstica del resultado de esta Resonancia Cardiaca?
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EVALUACION

PREGUNTA 1

Respecto a la nueva guia 2023 de miocardiopatias seiiale la opcion INCORRECTA

a. Establece una nueva clasificacion fenotipica de las miocardiopatias.

b. Establece nuevas pautas para la estratificacion de riesgo de diferentes fenotipos de
miocardiopatia.

c. Modifica el término de miocardiopatia no compactada por el de hipertrabeculacion
excesiva.

d. Son una actualizacion de las guias anteriores a excepcion de la MCH.

PREGUNTA 2

Respecto a los diferentes fenotipos sefnale la opcion INCORRECTA

a. Enla MCH el compromiso es exclusivo del ventriculo izquierdo.

b. En la MCD puede haber dilatacidn y disfuncidon del VD, pero su presencia no es
necesaria para el diagndstico.

c. El término miocardiopatia no dilatada del VI es nuevo en esta guia y puede asociarse
o no a disfuncidn sistolica del mismo.

d. La displasia arritmogénica del VD se ha transformado en un concepto mas amplio,
con diferentes fenotipos y nuevos términos como el de miocardiopatia arritmogénica
del VI.

PREGUNTA 3

Respecto al diagndstico en las miocardiopatias sefiale la opcion INCORRECTA

a. Se deberan utilizar imagenes multimodales para caracterizar el fenotipo e identificar
la morfologia ventricular.

b. La deteccion de anomalias en la caracterizacién tisular como cicatrices afiade valor
prondstico.

c. Para la busqueda etioldgica es fundamental una combinacién de antecedentes
personales y familiares junto a exdamenes de laboratorio, ECG y estudios por imagen.

d. Los estudios genéticos no tienen indicacion en la mayoria de los pacientes, ya que su
rendimiento diagndstico es bajo y no aportan informacién prondstica o para el
tratamiento.

PREGUNTA 4

Respecto a la Miocardiopatia Hipertréfica (MCH) seiiale la opcion INCORRECTA

a. Es la enfermedad hereditaria mas frecuente con transmision autosémica dominante.

b. Se caracteriza por hipertrofia ventricular desproporcionada a las condiciones de
carga, en ausencia de enfermedades cardiacas o sistémicas capaces de producir
hipertrofia.

c. El diagndstico ecocardiografico se establece por un espesor miocardico inexplicado
mayor o igual a 15mm en cualquier segmento.

d. El strain global longitudinal se encuentra aumentado en los sectores mas
hipertroficos y tiene correlacion con la fibrosis.
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PREGUNTA 5

Respecto a la MCH seiiale la opcion INCORRECTA

a. El eco estres con ejercicio se indica en el estudio de la obstruccion al TSVI en
pacientes sintomaticos cuando el ecocardiograma no logra un gradiente mayor a 50
mmHg.

b. La deteccién de fibrosis en la resonancia constituye un factor de riesgo independiente
de muerte subita, siendo esta de bajo riesgo cuando es menor al 5%.

c. El punto de corte para tratamiento invasivo en la OTSVI es de 50 mmHg.

d. El Mavacamten es un inhibidor de la ATPasa indicado en pacientes asintomaticos
para reducir el gradiente del TSVI.

PREGUNTA 6

Respecto a los factores de riesgo para MS en la MCH sefnale cual es INCORRECTO

a. Historia familiar de MCH y muerte subita.

b. Aneurisma apical o fibrosis mayor al 15%.

c. FEVI menor 50%.

d. Hipertrofia mayor o igual de 30mm.
PREGUNTA 7

Respecto a la miocardiopatia dilatada sefale la opcion INCORRECTA

a. Se define por la presencia de dilatacion del VI y disfuncidn sistélica no explicada
Unicamente por condiciones de carga andmala o enfermedad coronaria.
La disfuncidn sistdlica del ventriculo izquierdo se define por una FE menor de 60%.

c. Laresonancia cardiaca proporciona informacién morfoldgica y prondstica tanto para
el desarrollo de arritmias como de IC.

d. Las pruebas genéticas pueden incidir en la indicacion de CDI y en la deteccién de
familiares en riesgo de desarrollo de la enfermedad.

PREGUNTA 8

Respecto a otros fenotipos senale la opcion INCORRECTA

a. La miocardiopatia ventricular izquierda no dilatada (NDLVC) se define por la
presencia de cicatriz no isquémica o reemplazo graso en ausencia de dilatacion del
VI, con o sin alteraciones sectoriales, que no se explica Unicamente por condiciones
andmalas de carga o enfermedad coronaria.

b. Enla NDLVC la resonancia es fundamental al detectar la presencia de fibrosis de
causa no isquémica.

c. La miocardiopatia arritmogénica ventricular derecha se manifiesta principalmente
antes de la segunda década de vida.

d. En las miocardiopatias restrictivas la resonancia cardiaca permite hacer el
diagnostico diferencial con pericarditis constrictiva, permitiendo diferenciar a su vez
las enfermedades metabdlicas de las inflamatorias.
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PREGUNTA 9

Respecto a la amiloidosis seiale la opcién INCORRECTA

a. Laforma ATTR que se asocia con el envejecimiento, se considera la forma mas
frecuente en todo el mundo.

b. Se debe sospechar en presencia de un aumento del espesor parietal del VI mayor o
igual a 12mm, sefiales de alerta cardiacas o extracardiacas y situaciones clinicas
especificas, en especial en menores de 65 afios.

c. Entre las banderas roja para el diagndstico aparecen sindrome tunel carpiano, SGL
reducido con conservacion apical, proteinuria, disfuncidon autondémica.

d. El tratamiento de la amiloidosis consiste en detener o retrasar el depdsito de
amiloide mediante tratamientos especificos.

PREGUNTA 10

Respecto a la amiloidosis seiiale la opcion INCORRECTA

a. Entre las pruebas no invasivas se incluye Gammagrafia con SPECT mas criterios por
eco y/o resonancia mas estudio hematoldgico

b. Tafamidis redujo todas las causas de mortalidad y hospitalizaciones en la forma AL,
en especial en pacientes en clase funcional I-II de la HYHA.

c. La resonancia cardiaca muestra realce tardio con gadolinio subendocardico/
transmural o aumento del volumen extracelular.

d. Se recomiendan las pruebas genéticas de TTR en todos los pacientes con
miocardiopatia amiloide por tanstiretina independientemente de la edad.
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	Fundamento
	En medicina, los sistemas de clasificación son utilizados para estandarizar la nomenclatura de las enfermedades, agrupando a aquellas que comparten ciertas caracteristícas. Las miocardiopatías constituyen un conjunto extraordinariamente heterogéneo de...
	Objetivo general
	El objetivo primordial de la jornada es brindar las herramientas para establecer el diagnóstico fenotípico de las miocardiopatías que permita aproximarnos a un diagnóstico etiológico.

