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Resumen:

Las cardiomiopatias no isquémicas comprenden un amplio espectro de trastornos miocardicos que se asocian con
disfuncion mecanica o eléctrica sin evidencia de isquemia. Existen cinco principales variantes de miocardiopatias
no isquémicas; miocardiopatia hipertrofica (Variante 1), miocardiopatia restrictive o infiltrativa (Variante 2),
miocardiopatia dilatada o inclasificable (Variante 3), miocardiopatia arritmogénica (Variante 4) y miocardiopatia
inflamatoria (Variante 5). Para las variantes 1, 3, y 4, las modalidades de diagnéstico por imagen habitualmente
apropiadas son la ecocardiografia transtoracica en reposo, la resonancia magnética cardiaca (RMC) morfologica y
funcional sin y con contraste, asi como la RMC morfologica y funcional sin contraste. Para las variantes 2 y 5, la
ecocardiorafia transtoracica y la valoracion morfologica y functional del corazén mediante RMC sin y con
contraste son las pruebas diagnosticas mas apropiadas. Los Criterios de Idoneidad del Colegio Americano de
Radiologia son pautas basadas en la evidencia para afecciones clinicas especificas que son revisadas anualmente
por un panel multidisciplinario de expertos. El desarrollo y la revision de la guia incluyen un extenso analisis de
la literatura médica actual de revistas revisadas por pares y la aplicacion de metodologias bien establecidas
(Método de idoneidad de RAND / UCLA y Calificacion de la evaluacion de recomendaciones, desarrollo y
evaluacion o GRADE) para calificar la idoneidad de los procedimientos de diagndstico por imagenes y el
tratamiento para escenarios clinicos especificos. En aquellos casos en que la evidencia es escasa o equivoca, la
opinidn de expertos puede complementar la evidencia disponible para recomendar imagenes o tratamiento.

Palabras clave:

Criterios de adecuacion; Criterios de uso adecuado; Area bajo la curva (AUC); miocardiopatia arritmogénica;
miocardiopatia dilatada; miocardiopatia hipertrofica; miocardiopatia inflamatoria; miocardiopatia no isquémica;
Miocardiopatia restrictiva.

Resumen del enunciado:
La RMC vy la ecocardiografia transtoracica constituyen las modalidades de diagnostico por imagen mas
apropiadas para la valoracion de las miocardiopatias no isquémicas clinicamente sintomaticas (la miocardiopatia
isquémica esta excluida).

(Traductor: Jordi Broncano MD )
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Variante 1: Sospecha de miocardiopatia hipertréfica. Miocardiopatia isquémica ya excluida. Imagen

inicial.

Procedimiento

Categoria de idoneidad

Nivel relativo de radiacion

RM cardiaca (RMC) morfologia y funcién sin

y con contraste IV Usualmente apropiado (0]
US ecocardiografia transtoracica en reposo Usualmente apropiado (0]
RMC morfologia y funcion sin contraste Usualmente apropiado 0]
T i fologi i6n si .
C cardiaco morfologia y funcion sin Puede ser apropiado PO
contraste IV
US ecocardiografia transtoracica estrés Puede ser apropiado 0]
RMC funcién y estrés inotropico sin y con
O

contraste IV
RMC funcién y perfusion estrés con

. . O
vasodilatador sin y con contraste IV
US ecocardiografia transesofagica (0]
Arteriografia coronaria eI L)
Arteriografia coronaria con ventriculografia S8
TC torécico con contraste [V S8
TC toracico sin y con contraste IV DO
TC toracico sin contraste [V DO
Angio-TC coronario con contraste IV DO
FDG-PET/CT cardiaco DO
RM toracica sin y con contraste IV (0]
RM torécica sin contraste [V (0]
RMC funcidn y estrés inotrdpico sin contraste o
v
TC calcio coronario DS
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Variante 2: Sospecha de miocardiopatia restrictiva. Miocardiopatia isquémica ya excluida. Imagen

inicial.

Procedimiento Categoria de idoneidad Nivel relativo de radiacion
RMC funcién y morfologia sin y con contraste .
IV without and with IV contrast s Epphls o
US ecocardiografia transtoracica en reposo Usualmente apropiado (0]
FDG-PET/CT cardiaco Puede ser apropiado DO
RMC morfologia y funcion sin contraste IV Puede ser apropiado 0]
TC cardiaco morfologia y funcioén con .
contraste IV Puede ser apropiado SO®

Arteriografia coronaria con ventriculografia DO
TC torécico con contraste [V DO
TC toracico sin contraste [V DO
Angio-TC coronario con contraste IV DO
RM torécica sin y con contraste IV (0]
RM toracic sin contraste [V (0]
RMC funcidn y estrés inotrdpico sin contraste
I\
Arteriografia coronaria DS
TC toracica sin y con contraste IV PIII)
TC calcio coronario DS
RMC funcién y estrés inotrdpico sin 'y con

O
contrate IV
RMC funcidn y perfusion estrés con 0
vasodilatador sin y con contraste IV
US ecocardiografia transesofagica (0]
US ecocardiografia transtoracica estrés (0]
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Variante 3: Sospecha de miocardiopatia dialtada no isquémica y no clasificable. Miocardiopatia
isquémica ya excluida. Imagen inicial.

Procedimiento Categoria de idoneidad Nivel relativo de radiacion
US ecocardiografia transtoracica en reposo Usualmente apropiado 0]
i{\ll\/IC funciéon y morfologia sin y con contraste Uil mprepad 0
RMC funcién y morfologia sin contraste IV Usualmente apropiado 0]
TC cardiaco funciéon y morfologia con sl mer sarapads 2P0

contraste IV

Angio-TC coronario con contraste IV DO
Arteriografia coronaria DO
Arteriografia coronaria con ventriculografia DO
TC toracic con contraste IV Lo
TC toracico sin y con contraste IV DO
TC toracico sin contraste [V DO
TC calcio coronario DS
FDG-PET/CT cardiaco DO
RM torécica sin y con contraste [V (0]
RMC funcién y estrés inotrdpico sin 'y con
O

contraste IV
RMC funcidn y estrés inotrdpico sin contraste 0
I\
RMC funcidn y pefusion estrés con

. . 0]
vasodilador sin y con contraste IV
US ecocardiografia transesofagica (0]
US ecocardiografia transtoracica estrés (0]
RM torécica sin contraste [V (0]

Criterios de idoneidad ACR® 4 Enfermedad miocardica no isquémica



Variante 4: Sospecha de miocardiopatia arritmogénica (arritmia de origen ventricular). Miocardiopatia
isquémica ya excluida. Imagen inicial.

Procedimiento Categoria de idoneidad Nivel relativo de radiacion
?\I/VIC funciéon y morfologia sin y con contraste Ul mprepEd o
RMC funcién y morfologia sin contraste IV Usualmente apropiado (0]
US ecocardiografia transtoracica en reposo Usualmente apropiado 0]
Z;;er(:iaf‘(; funcién y morfologia con Puede ser apropiado SO®
Angio — TC coronaria con contraste IV DO
US ecocardiografia transesofagica 0]
US ecocardiografia transtoracica estrés 0]
Arteriografia coronaria con ventriculografia DO
TC toracico sin contraste intravenoso D0
FDG-PET/CT cardiaco DO
RM torécica sin contraste [V (0]
RMC funcidn y perfusion estrés con 0
vasodilatador sin y con contraste IV
Arteriografia coronaria DS
TC toracico sin y con contraste IV PIII)
TC toracico sin contraste [V DS
TC calcio coronario DS
RM toréacica sin y con contraste [V (0]
RMC funcién y estrés inotrdpico sin 'y con
contraste IV
%{MC funcién y estrés inotropico sin contraste o
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Variante 5: Sospecha de miocardiopatia inflamatoria. Miocardiopatia isquémica ya excluida. Imagen

inicial.
Procedimiento Categoria de idoneidad Nivel relativo de radiacion
F\I/VIC funcioén y morfologia sin y con contraste Usualment apropiado o
US ecocardiografia transtoracica en reposo Usualmente apropiado (0]
FDG-PET/CT cardiaco Puede ser apropiado SO
RMC funcién y morfologia sin contraste IV Puede ser apropiado 0]
TC cardiaco funciéon y morfologia sin s g syl 2208
contraste IV
Angio-TC coronaria con contraste [V S8
Arteriografia coronaria S8
Arteriografia coronaria con ventriculografia DO
RM torécica sin y con contraste IV (0]
RM torécica sin contraste [V (0]
RMC funcién y estrés inotrdpico sin y con
0]

contraste IV
RMC funcidn y estrés inotrdpico sin contraste o
v
RMC funcién y perfusion estrés con

. . (0]
vasodilatador sin y con contraste IV
US ecocardiografia transesofagica 0
TC toracico con contraste [V Lo
TC toracico sin y con contraste IV DO
TC toracico sin contraste [V DS
TC calcio coronario DS
US ecocardiografia transtoracica estrés (0]
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ENFERMEDAD MIOCARDICA NO ISQUEMICA CON MANIFESTACIONES CLINICAS
(MIOCARDIOPATIA ISQUEMICA YA DESCARTADA)

Panel de expertos en imagenes cardiacas: Prabhakar Rajiah, MD? Jacobo Kirsch, MD, MBA?Y;
Michael A. Bolen, MD®; Juan C. Batlle, MD, MBAY; Richard KJ Brown, MD¢; Christopher J. Francois, MD;
Mauricio S. Galizia, MD?; Kate Hanneman, MD, MPH"; Joao R. Inacio, MD'; Amer M. Johri, MD, MSc';
Daniel C. Lee, MD, MSc*; Satinder P. Singh, MD' Todd C. Villines, MD™; Samuel Wann, MD";
Stefan L. Zimmerman, MD®; Suhny Abbara, MD.?

Resumen de la revision de la literatura

Introduccion/Antecedentes

Las miocardiopatias no isquémicas (NICM) comprenden un amplio espectro de trastornos del miocardio
asociados con disfuncion mecanica o eléctrica que conducen a una hipertrofia o dilatacion ventricular
inapropiada, sin evidencia de isquemia miocardica [1]. En general, las enfermedades valvulares, hipertensivas y
congénitas se tratan por separado de las NICM analizadas en este documento. El compromiso miocardico puede
ser primario (genético, adquirido o mixto) o secundario a un proceso patologico sistémico [2]. Las NICM también
pueden clasificarse en tipos morfologicos y funcionales distintos, cada uno de los cuales puede subdividirse en
formas familiares o no familiares [3]. En este documento, se ha adaptado dicha clasificacion en cinco variantes de
enfermedades miocardicas no isquémicas: 1) miocardipatia hipertréfica (HCM); 2) Miocardiopatia restrictive o
enfermedades infiltrativas; 3) miocardopatia dilatada (DCM) o miocardiopatias inclasificables; 4) miocardiopatia
arritmogénica (arritmias de origen ventricular); y 5) miocardiopatias inflamatorias [2]. Con el creciente acceso y
uso de la genética, se ha demostrado que las cardiomiopatias no encajan de manera estricta en fenotipos
morfologicos y funcionales definidos como los descritos previamente, existiendo una enorme heterogeneidad
genética. El sistema de nomenclatura MOGE(S) recientemente propuesto ofrece una clasificacion maés
comprensible e integral de las cardiomiopatias, describiendo el fenotipo morfofuncional (M), el érgano afectado
(0O), el patrén de herencia genética (G), la anotacion etioldgica (E) y el estado funcional (S) [4].

La prevalencia de NICM se estima en aproximadamente 0,02%, con una tasa anual de mortalidad de 25.000 casos
en los Estados Unidos [2]. En adultos, la prevalencia de HCM es 1:250 a 1:500, la de DCM es 1:250 a 1:500, y la
de cardiomiopatia arritmogénica del ventriculo derecho (ARVD) es 1:2.000 a 1:5.000 [5], mientras que en nifios
estas enfermedades son infrecuentes. La presentacion clinica es variable e incluye insuficiencia cardiaca (IC),
arritmias, muerte subita y dolor toracico agudo. Los sintomas comunes son disnea, edema, ascitis, palpitaciones,
sincope y molestias toracicas. En pacientes con IC sintomatica, se diagnostica una miocardiopatia primaria en el
2% al 15% de los casos; sin embargo, en algunos ensayos clinicos a gran escala, los pacientes con IC no
isquémica representaron entre un 18% y un 53% de la poblacion de estudio [6]. Las presentaciones agudas con
dolor torécico, elevacion de enzimas cardiacas y electrocardiograma (ECG) anormal pueden observarse en
miocardiopatias inflamatorias. A diferencia de la miocardiopatia isquémica, la fisiopatologia de las NICM suele
ser incierta y multifactorial, las consecuencias funcionales son globales, tienen mejor pronoéstico, y la respuesta
terapéutica es diferente [2].

En pacientes que se presentan con IC, las técnicas de imagen se utilizan para confirmar que los signos y sintomas
se deben efectivamente a insuficiencia cardiaca, cuantificar la fraccion de eyeccion (FE), distinguir a los pacientes
con FE reducida de aquellos con FE preservada, y evaluar la presencia de isquemia como etiologia. La imagen en
la IC se analiza en detalle en los Criterios de Idoneidad del ACR titulados “Suspected New-Onset and Known
Nonacute Heart Failure” [7] y “Dyspnea—Suspected Cardiac Origin” [8].

*Mayo Clinic, Rochester, Minnesota. Panel Chair, Cleveland Clinic Florida, Weston, Florida. “Panel Vice-Chair, Cleveland Clinic, Cleveland, Ohio. ‘Miami
Cardiac and Vascular Institute and Baptist Health of South Florida, Miami, Florida. “‘University of Utah, Department of Radiology and Imaging Sciences,
Salt Lake City, Utah. ‘University of Wisconsin, Madison, Wisconsin. $University of Iowa Hospitals and Clinics, Iowa City, Iowa. "Toronto General Hospital,
University of Toronto, Toronto, Ontario, Canada. ‘The Ottawa Hospital, University of Ottawa, Ottawa, Ontario, Canada. ‘Queen's University, Kingston,
Ontario, Canada; Cardiology expert. "Northwestern University Feinberg School of Medicine, Chicago, Illinois; Society for Cardiovascular Magnetic
Resonance. 'University of Alabama at Birmingham, Birmingham, Alabama. ™University of Virginia Health System, Charlottesville, Virginia; Society of
Cardiovascular Computed Tomography. "Wisconsin Heart Hospital, Milwaukee, Wisconsin; Nuclear cardiology expert. °Johns Hopkins Medical Institute,
Baltimore, Maryland. PSpecialty Chair, UT Southwestern Medical Center, Dallas, Texas.

El Colegio Americano de Radiologia busca y alienta la colaboracion con otras organizaciones en el desarrollo de los Criterios de Idoneidad de ACR a
través de la representacion de la sociedad en paneles de expertos. La participacion de representantes de las sociedades colaboradoras en el panel de expertos
no implica necesariamente la aprobacion individual o social del documento final.
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El rol principal de la imagen en las NICM es caracterizar la enfermedad y establecer su etiologia especifica, hecho
esencial para determinar el manejo 6ptimo. Aunque los pacientes con NICM requieren tratamiento general para
IC o arritmia, la terapia suele individualizarse dependiendo de su etiologia. Por ejemplo, la miocardiopatia por
sobrecarga férrica se trata con terapia quelante; la sarcoidosis cardiaca con corticoesteroides a dosis altas; la
amiloidosis cardiaca se trata con quimioterapia (subtipo AL) o con tratramientos especificos para transtirretina; la
enfermedad de Fabry con terapia de reemplazo enzimatico y la HCM grave o la fibrosis endomiocardica se trata
de forma quirargica [2]. La biopsia endomiocardica puede ser necesaria para el diagnodstico definitivo en algunos
casos; sin embargo, constituye un procedimiento invasivo y su rendimiento diagnostico puede ser bajo debido al
caracter parcheado del proceso patoldgico. En una serie de pacientes con miocardipatia no tipificada, el
diagnostico final basado en la biopsia diferia del diagndstico inicial en 31% de los casos, y la biopsia permitio el
diagnostico final en el 75% de ellos [9]. El diagnodstico por imagen también es util para la cuantificacion del
proceso patoldgico, la estratificacion de riesgo, el prondstico, la monitorizacion de la respuesta al tratamiento.

Consideraciones especiales sobre imagenes

Con el fin de distinguir entre la TC y la angiografia por TC (angio-TC), los temas de los Criterios de Adecuacion
ACR utilizan la definicion establecida por ACR-NASCI-SIR-SPR Practice Parameter for the Performance and
Interpretation of Body Computed Tomography Angiography (CTA) [10]:

"La angio-TC utiliza una adquisicion de TC de seccion fina que esta programada para coincidir
con el pico de realce arterial o venosa. El conjunto de datos volumétricos resultante se interpreta
utilizando reconstrucciones transversales primarias, asi como reconstrucciones multiplanares y
representaciones 3D".

Todos los elementos son esenciales: 1) tiempo, 2) reconstrucciones / reformateos, y 3) representaciones 3D. Las
TC estandar con contraste también incluyen problemas de tiempo y reconstrucciones/reformateos. Sin embargo,
solo en ACT es un elemento requerido la representacion 3D. Esto corresponde a las definiciones que el CMS ha
aplicado a los codigos de terminologia procesal actual.

Radiografia de térax
La radiografia de térax puede aportar informacion sobre la insuficiencia cardiaca (IC) y las anomalias vasculares;
sin embargo, no tiene un rol especifico en la caracterizacion de los diferentes tipos de NICM.

Ecocardiografia

La ecocardiografia proporciona informacion sobre la funcion ventricular (global/regional, sistolica/diastdlica), los
volimenes, la masa y el espesor del miocardio, asi como sobre la funcion valvular. También permite valorar la
morfologia cardiaca, aunque su utilidad es limitada en la evaluacion del ventriculo derecho (VD). Mediante el uso
de técnicas avanzadas como la ecocardiografia tridimensional (3D), es posible realizar una subclasificacion mas
detallada de las NICM. La deformaciéon miocardica puede evaluarse mediante imagen Doppler tisular o speckle-
tracking en 2D o 3D. Una deformacion longitudinal global anormal permite detectar disfuncion subclinica del
ventriculo izquierdo (VI) en diversas entidades [11]. Los parametros Doppler tisular son ttiles en la evaluacion de
la disfuncion diastolica, especialmente en la miocardiopatia restrictiva y la HCM [12]. Sin embargo, la
ecocardiografia no permite de forma rutinaria la caracterizacion tisular. El uso de la ecocardiografia con contraste
puede mejorar la cuantificacion de los volumenes ventriculares y de la FE, asi como la valoracion del movimiento
regional de la pared, en los casos en que las imagenes estandar sean suboptimas. También es 1itil en la evaluacion
de la no compactacion miocardica, trombos intracavitarios, anruismas y lesiones apicales, como la HCM variante
apical, la miocardiopatia de estrés o la fibroelastosis endocaardica [13].

Técnicas de medicina nuclear

Las técnicas de medicina nuclear, como la tomografia computarizada por emision de foton unico (SPECT) y la
tomografia por emision de positrones (PET) con radiofarmacos como talio-201, tecnecio-99m
sestamibi/tetrofosmina y rubidio-82, se emplean para evaluar la perfusion miocardica y excluir la isquemia como
etiologia de la miocardiopatia. La funcion cardiaca puede cuantificarse mediante ventriculografia radiontclida
con Tc-99m (marcando albuimina sérica humana o eritrocitos) o mediante SPECT con Tc-99m-
sestamibi/tetrofosmina o talio-201 [14]. Estas técnicas también resultan utiles en la evaluacion de algunos tipos
especificos de NICM: la sarcoidosis cardiaca puede evaluarse con galio-67 (Ga-67), talio-201 y
fluorodesoxiglucosa (FDG)-PET; la amiloidosis cardiaca puede diagnosticarse con Tc-pirofosfato (PYP), Tc-3,3-
difosfono-1,2-propanodicarboxilico (DPD), I-123 componente amiloide sérico P, Pittsburgh compound B, y 18F-
florbetapir [14]. La miocarditis aguda puede valorarse con In-111 anticuerpo monoclonal antimiosina [14].
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Existen asimismo isotopos experimentales ttiles para estudiar la inervaciéon autonomica y los mecanismos
moleculares de la insuficiencia cardiaca, aunque sus aplicaciones clinicas aun estan en Desarrollo [14].

Tomografia computarizada (TC) cardiaca

La angiografia coronaria por TC (CTA coronaria) tiene un papel limitado en la evaluacion de las NICM, sirviendo
principalmente para excluir enfermedad arterial coronaria (EAC) como causa de insuficiencia cardiaca [15]. La
TC cardiaca puede emplearse para la evaluacion de la morfologia, caracterizacion tisular y cuantificacion
funcional en pacientes en quienes la ecocardiografia resulta suboptima por ventanas acusticas deficientes, o la
RMC es limitada por artefactos. Las mediciones de funcion y voliimenes obtenidas por TC correlacionan bien con
las de otras modalidades, incluida la RMC [16,17]. Con adquisiciones retrospectivas sincronizadas con el ECG
puede obtenerse informacion dinamica y funcional. La perfusion de primer paso miocardica puede emplearse para
evaluar la isquemia. La imagen con realce tardio de yodo permite mostrar patrones variables de realce en las
NICM, aunque con una relacion contraste/ruido menor en comparacion con la RMC. De forma anéloga a la RMC,
el volumen extracelular (ECV) puede cuantificarse con TC, bien mediante técnicas de energia simple o dual [18].
La imagen de deformacion miocardica (strain) por TC para cuantificar la funcion regional [19] y la evaluacion de
la funcion diastélica no se utilizan rutinariamente en la practica clinica [20]. La cuantificacion de calcio coronaria
(coronary calcium score) se emplea para la estratificacion de riesgo de EAC en pacientes asintomaticos, pero no
tiene un papel especifico en la evaluacion de las NICM.

Resonancia magnética cardiaca (RMC)

La RMC proporciona informacion detallada sobre multiples aspectos de las NICM mediante el uso de diversas
secuencias. La secuencia cine balanced steady-state free precession (SSFP) se utiliza para evaluar la morfologia
cardiaca, ayudando a delimitar la etiologia (engrosamiento, adelgazamiento, balonamiento apical (“apical
ballooning”) o trabeculaciones prominentes). La RMC es ideal para la evaluacion de regiones de dificil
visualizacion ecocardiografica, como el apex del VI, la pared lateral del VI, el tabique basal del VI y el VD [21].
Permite cuantificar con alta reproducibilidad la funcion cardiaca, los volumenes y la masa miocéardica. Las
alteraciones regionales de la funcion ventricular, que suelen manifestarse en etapas tempranas de varias
enfermedades, pueden medirse mediante diferentes técnicas de imagen de deformacion miocardica (strain),
incluido el feature tracking. La imagen cine en tiempo real (real-time cine imaging) puede emplearse para excluir
otras causas, como la pericarditis constrictiva. La funciéon valvular cardiaca puede evaluarse cualitativamente
mediante secuencias cine e incluso cuantificarse con secuencias de contraste de fase 2D o 4D.

La RMC puede ser fundamental para establecer la etiologia de una NICM. Diferentes patrones de realce tardio
con gadolinio (RTG) pueden observarse en NICM (lineal mesomiocardico, parcheado mesocardico,
subepicardico, en puntos de insercion del VD o difuso subendocardico [22]. Independientemente de la etiologia,
la extension del RTG predice el riesgo de arritmias malignas y de insuficiencia cardiaca [21]. La RMC puede
guiar la biopsia endomiocardica si esta se requiere. El realce precoz con gadolinio (EPG) mediante secuencias T1
spin-echo o fast spin-echo evalia la hiperemia capilar, que aumenta en procesos inflamatorios agudos. Las
imagenes ponderadas en T2 son utiles para detectar edema miocardico. Las técnicas de mapeo paramétrico (T1,
T2, T2* y RMC fingerprinting) permiten caracterizar y cuantificar fibrosis, edema, deposito de hierro, infiltracion
grasa y depdsito amiloide [23]. El mapeo T1 nativo (sin contraste intravenoso) es util en pacientes con disfuncion
renal. El VEC puede calcularse mediante mapeo T1 nativo y postcontraste, junto con el valor de hematocrito, y
estd aumentado en multiples trastornos. El mapeo T2 es 1til en procesos inflamatorios, mientras que el T2* es
clave en casos de sobrecarga férrica miocardica [23,24]. Estas técnicas de mapeo son a menudo mas sensibles y
reproducibles que el RTG y permiten monitorizar cambios terapéuticos [21]. La RMC de estrés, mediante
perfusion de primer paso (fisioldgica o farmacoldgica) o con dobutamine, se usa para descartar isquemia como
causa subyacente. Las secuencias angiograficas por RM, con o sin contraste IV, permiten evaluar anomalias
vasculares asociadas. Las técnicas avanzadas de RMC incluyen espectroscopia por RM, imagen de tensor de
diffusion (Diffusion Tensor Imaging; DTI), elastografia, cuantificacion del flujo sanguineo miocardico y PET/RM
[21]. Actualmente, la RMC puede realizarse en la mayoria de los pacientes portadores de marcapasos o
desfibriladores automaticos implantables (DAI) [25-28]. Es necesario aplicar ajustes técnicos y el uso de
secuencias adecuadas para obtener imagenes de buena calidad en estos casos. Por ejemplo, el uso de secuencias
de inversion con amplio ancho de banda (wide-band inversion recovery) puede mitigar los artefactos esperados en
secuencias de RTG [29,30].
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Arteriografia coronaria

La arteriografia coronaria se utiliza para evaluar la EAC como causa de IC, especialmente en pacientes de alto
riesgo. Los cateterismos cardiacos derecho e izquierdo son utiles para evaluar la hipertension pulmonar, aportando
datos hemodindmicos y valor pronostico. El cateterismo derecho o simultaneo derecho e izquierdo también
permite distinguir la miocardiopatia restrictive de la pericarditis constrictiva [31]. La ventriculografia puede
emplearse para valorar anomalias regionales de la contractilidad (wall motion abnormalities; WMA). La biopsia
endomiocardica se reserva para establecer la etiologia en los casos indeterminados tras los estudios de imagen.

Definicién inicial de imagenes

Las imagenes iniciales se definen como imagenes indicadas al comienzo del episodio de atencion para la afeccion
médica definidas por la variante. Mas de un procedimiento puede considerarse generalmente apropiado en la
evaluacion inicial por imagenes cuando:

o Existen procedimientos que son alternativas equivalentes (es decir, solo se ordenara un
procedimiento para proporcionar la informacion clinica para administrar eficazmente la atencion
del paciente)

0)

e Existen procedimientos complementarios (es decir, se ordena mas de un procedimiento como un
conjunto o simultdneamente donde cada procedimiento proporciona informacion clinica unica
para administrar eficazmente la atencion del paciente).

Discusion de los procedimientos en las diferentes situaciones

Variante 1: Sospecha de miocardiopatia hipoertréfica. Miocardiopatia isquémica ya excluida. Imagen
inicial.

HCM es una hipertrofia miocardica hereditaria con una expresion fenotipica heterogénea (tipos septal asimétrico,
apical, medioventricular, de pared lateral, focal y concéntrica) [32]. Los pacientes con HCM pueden presentarse
con disfuncion diastolica, obstruccion del tracto de salida del ventriculo izquierdo (TSVI), dolor toracico
isquémico, arritmias o muerte subita [33]. Ocasionalmente, los sintomas clinicos se producen por anomalias de
los musculos papilares (insercion anémala de cuerdas tendinosis a la base del velo anterior mitral, mtsculos
dobles o bifidos, desplazamiento apical, hipermovilidad, velo mitral anterior elongado), sin hipertrofia miocardica
significative [34]. Los familiares asintomaticos de pacientes con HCM suelen someterse a estudios de imagen
como prueba de cribado.

El tipo concéntrico de HCM puede ser dificil de diferenciar de la hipertrofia concéntrica (secundaria a
hipertension, estenosis aodrtica y/o coartacion), de trastornos infiltrativos y del corazon del atleta. Las “fenocopias”
imitan la HCM, incluyendo la enfermedad de Anderson-Fabry, las enfermedades por almacenamiento de
glucogeno, las enfermedades lisosomales y las enfermedades mitocondriales [33]. La enfermedad de Anderson-
Fabry es un trastorno por deposito ligado al cromosoma X del metabolismo de los glicoesfingolipidos debido a la
deficiencia de o-galactosidasa, que se manifiesta como engrosamiento del ventriculo izquierdo, disfuncion
diastolica, anomalias segmentarias de contractilidad (RWMA) y fibrosis miocardica. La enfermedad de Danon es
un trastorno hereditario dominante ligado al cromosoma X debido a la mutacion de la proteina asociada a
lisosomas-2. Se manifiesta como engrosamiento concéntrico del ventriculo izquierdo, insuficiencia cardiaca y
arritmia. De los pacientes inicialmente diagnosticados de HCM, se demostrd que la enfermedad de Fabry era
finalmente la etiologia en el 6% al 12% de los casos [35], y la enfermedad de Danon en el 4% de los mismos [33].
El corazon de atleta es una hipertrofia adpatativa del corazon. HCM se valora generalmente con la historia y la
evaluacion clinica, el ECG y las pruebas de imagen.

Arteriografia coronaria
No existe literatura relevante que respalde el uso de la arteriografia coronaria para la evaluacion de la HCM.

Arteriografia coronaria con ventriculografia
No existe literatura relevante que respalde el uso de la arteriografia coronaria con ventriculografia para la
evaluacion de la HCM.

TC toracico
No existe literatura relevante que respalde el uso de la TC de térax para la evaluacion de la HCM.
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TC calcio coronario
No existe literatura relevante que respalde el uso del calcio coronario por TC para la evaluacion de la HCM.

TC funcion cardiaca y morfologia

La TC cardiaca puede utilizarse en la evaluacion de la morfologia y la funcién cardiaca en pacientes con
ecocardiografia suboptima. La TC puede proporcionar mediciones precisas del grosor miocardico. La fibrosis
miocardica puede demostrarse y cuantificarse en imagenes de realce tardio con una concordancia sustancial con la
RM [36-38].

Angio-TC coronario
No existe literatura relevante que respalde el uso de la angio-TC coronaria en la evaluacion de la HCM cuando la
miocardiopatia isquémica ya ha sido excluida.

FDG-PET/CT cardiaco
No existe literatura relevante que respalde el uso de la PET/TC con FDG cardiaca para la evaluacion de la HCM.

RM toracica
No existe literatura relevante que respalde el uso de la RM de torax para la evaluacion de la HCM.

RM funcién cardiaca y morfologia

La RM proporciona informacion integral para la evaluacion de la HCM, incluyendo la morfologia, localizacion,
distribucion y extension de la hipertrofia y la fibrosis [39]. La RM es superior a la ecocardiografia para reconocer
areas de hipertrofia segmentaria, las cuales pueden pasarse por alto o subestimarse en la ecocardiografia,
particularmente el apex del VI, la pared libre anterior del VD y el septo inferior del VI [39,40]. La hipertrofia del
VD se observa en un tercio de los pacientes [40]. La RM es mas precisa que la ecocardiografia para cuantificar el
grosor miocardico, que constituye un indicador prondstico importante para la miectomia [39]. La obstruccion del
TSVI (presente en un tercio de los pacientes con HCM y provocable en otro tercio), el movimiento sistolico
anterior de la valva mitral y la insuficiencia mitral pueden observarse en la variante asimétrica septal basal del
HCM [33], aunque la cuantificacion de la aceleracion del flujo por obstruccion del TSVI es inferior con RM en
comparacion con la ecocardiografia. La RM también ayuda en la estratificacion del riesgo y en la identificacion
de pacientes que se beneficiaran de prevencion primaria con DAI, principalmente mediante el uso del realce
tardio con gadolinio (LGE). El LGE esta presente en hasta el 50% a 80% de los pacientes con HCM, y su
extension se correlaciona directamente con un pronostico adverso [39]. Los pacientes con HCM y LGE tienen un
riesgo siete veces mayor de taquicardia ventricular no sostenida, y un LGE extenso >15% de la masa ventricular
izquierda constituye un marcador de muerte subita [39]. El aneurisma apical y la hipertrofia masiva >30 mm
también son factores de alto riesgo de muerte subita [39]. Valores elevados de T1 nativo y ECV pueden
observarse en la HCM. Un estudio mostrd que el T1 nativo tiene una sensibilidad del 100%, especificidad del
96% y precision del 98% para distinguir miocardio sano de miocardio enfermo, incluida la HCM [41,42]. Otra
ventaja de la RM es su capacidad para evaluar anomalias de los musculos papilares, que requieren un manejo
quirtrgico diferente [34,43]. La RM también es util en el seguimiento tras tratamiento, como la miectomia o la
ablacion septal. La RM se utiliza en el cribado de familiares, en quienes pueden observarse criptas venttriculares,
velos mitrales elongados, anomalias de la relajacion ventricular, FE elevada y LGE en pacientes con fomas
genotipo positive - fenotipo-negativo [40].

La RM puede distinguir la HCM de sus imitadores. En comparacion con la HCM tipo concéntrica, la hipertension
arterial presenta un engrosamiento mas leve (<1.6 cm), una FE menor (la HCM suele producir una FE elevada e
hiperdinamica), dilatacion del VI (el tamafio del VI en la HCM es normal o pequefio), ausencia o minima
presencia de LGE, valores de T1 y ECV mas bajos, mayor estrés parietal del VI (menor en la HCM) y menor
strain sistolico anteroseptal (strain longitudinal sistélico menor en la HCM) [41]. Las criptas ventriculares, los
velos mitrales elongados y el LGE se observan en pacientes genotipo positivos — fenotipo negative [40]. En
comparacion con la HCM, el corazon de atleta presenta hipertrofia concéntrica leve, dilatacion leve del VI (<6.5
cm), FE normal y ausencia de otros hallazgos tipicos de la HCM como LGE, movimiento sistélico anterior de la
valvula mitral y disfuncion diastolica. El corazon de atleta suele mejorar tras desentrenamiento durante 3 meses.
Una perfusion normal y el movimiento normal de las rejillas miocardicas con tagging permiten distinguir la HCM
focal de los tumores cardiacos.

La enfermedad de Anderson-Fabry se presenta como un engrosamiento concéntrico del VI, pero ocasionalmente
puede ser asimétrico. El LGE mesomiocardico o subepicardico en el segmento inferolateral basal del VI es tipico,
a diferencia de la HCM, en la cual el LGE puede aparecer en cualquier otra region. No existe movimiento
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sistolico anterior de la valva mitral ni obstruccion del TSVI en la enfermedad de Fabry [35]. Los valores bajos de
T1 nativo en la enfermedad de Fabry se observan debido al depdsito de esfingolipidos, a menudo antes del inicio
de anomalias estructurales y funcionales [44]. Con el desarrollo de fibrosis, pueden observarse valores elevados
de T1 nativo y ECV. También pueden verse valores altos de T2, afectacion del VD, engrosamiento valvular y
disminucion del strain longitudinal global [45]. La enfermedad de Danon también muestra engrosamiento
concéntrico del VI con edema y defectos de perfusion inducidos por estrés. El LGE suele tener una distribucion
mesocardica y, con menor frecuencia, en un patron subendocardico y transmural en los segmentos anterolaterales
e inferiores del VI, con preservacion del septo [46,47].

RMUC estrés inotrépico
No existe literatura relevante que respalde el uso de la RM cardiaca con estrés inotropico para la evaluacion de la
HCM.

RMC estrés con vasodilatador

La perfusion miocardica reducida debida a disfuncion microvascular es un factor pronostico adverso en la HCM.
Esto puede observarse incluso en areas sin LGE, tanto en adultos como en nifios [48,49]. No existe evidencia que
respalde el uso de la RM cardiaca con estrés vasodilatador para la evaluacion de la HCM cuando la
miocardiopatia isquémica ya ha sido excluida.

Ecocardiografia transesofagica
No existe literatura relevante que respalde el uso de la ecocardiografia transesofagica para la evaluacion de la
HCM.

Ecoardiografia transeofagicva en reposo

La ecocardiografia suele ser la prueba de imagen inicial en la mayoria de los pacientes con HCM. Se utiliza en la
evaluacion de la morfologia, la distribucion y la cuantificacion de la HCM. La ecocardiografia con contraste
mejora la caracterizacion la HCM apical [50]. La ecocardiografia es la técnica preferida para cuantificar el
gradiente del TSVI, siendo éste un factor decisivo en la seleccion de pacientes para miectomia, para la evaluacion
del movimiento sistolico anterior, la insuficiencia mitral y las anomalias de los musculos papilares. Permite
cuantificar la funcion sistdlica del VI, la funcion diastdlica y el volumen de la auricula izquierda. La reduccion del
strain miocardico puede identificarse mediante ecocardiografia con speckle-tracking [50]. Las maniobras de
estrés, incluyendo la maniobra de Valsalva en posicion sentada, semisupina y de pie, pueden emplearse para
inducir gradientes del TSVI que no se evidencian en reposo [51]. También es la prueba de primera linea para el
cribado, como en la evaluacion del riesgo de muerte subita en deportistas de competicion [50].

Ecocardiografia transtoracica de estrés

La ecocardiografia de esfuerzo se utiliza para evaluar la presencia de un gradiente provocable en el TSVI cuando
el gradiente en reposo no es severo. También es til para la valoracion del empeoramiento de la insuficiencia
mitral [51].

Variante 2: Sospecha de miocardiopatia restrictive o enfermedad infiltrative. Miocardiopatia isquémica ya
excluida. Imagen inicial.

La enfermedad infiltrativa se caracteriza por la deposicion de sustancias anormales en el miocardio, lo que da
lugar a engrosamiento o dilatacion miocardica y a un llenado ventricular restringido. La amiloidosis, la
enfermedad de Anderson-Fabry, la sarcoidosis aguda, la enfermedad de Danon, la fibrosis endomiocardica, la
oxalosis, las mucopolisacaridosis y la ataxia de Friedreich producen engrosamiento miocardico, mientras que la
sarcoidosis cronica, la esclerodermia y la sobrecarga de hierro producen adelgazamiento miocardico [52]. La
amiloidosis cardiaca suele ser de tipo AL o amiloidosis relacionada con transtiretina (tipo ATTR), dando lugar a
engrosamiento miocardico y valvular y presentindose con insuficiencia cardiaca o arritmia. La afectacion
miocardica ocurre en el 25% de los pacientes con sarcoidosis sistémica en los Estados Unidos [53]. La sarcoidosis
cardiaca se caracteriza por infiltracion miocardica con granulomas no caseificantes y se presenta con anomalias de
la conduccioén, arritmias, muerte subita, insuficiencia cardiaca, derrame pericardico o aneurismas ventriculares
[2]. El diagnostico se basa en las guias del Ministerio de Salud y Bienestar de Japdn [54] o en recomendaciones
de consenso de expertos [55]. La miocardiopatia siderotica se caracteriza por el deposito de hierro secundario a
transfusiones sanguineas frecuentes y alteraciones de la homeostasis del hierro en pacientes con
hemoglobinopatias. La miocardiopatia siderotica se presenta en estadios avanzados con insuficiencia cardiaca,
anomalias de la conduccién o muerte subita [2]. La esclerodermia afecta al corazon en el 80% de los casos (en
autopsias), manifestandose como insuficiencia cardiaca, arritmia, enfermedad coronaria, enfermedad vascular
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periférica o muerte subita [2]. La fibrosis endomiocardica (endocarditis de Loeffler en regiones no tropicales) es
un espectro del sindrome hipereosinofilico (eosindfilos >1.500/mm?; >6 meses), con afectacion cardiaca en el
50% de estos pacientes [56]. Existe una fase necrotica temprana seguida de fases trombotica y fibrotica. La
oxalosis miocardica se presenta con engrosamiento del ventriculo izquierdo, bloqueo cardiaco y anomalias de la
conduccion. La ataxia de Friedreich se caracteriza por acumulacion mitocondrial de hierro, observandose
miocardiopatia en el 63% de estos pacientes [52]. Las mucopolisacaridosis tienen una expresion fenotipica
variable. La enfermedad infiltrativa se evaliia generalmente con la historia y exploracion clinica, ECG, serologia y
pruebas de imagen [52]. La biopsia endomiocardica puede ser finalmente necesaria para el diagnodstico definitivo.

Arteriografia coronaria
No existe literatura relevante que respalde el uso de la arteriografia coronaria para la evaluacion de la
miocardiopatia restrictiva.

Arteriografia coronaria con ventriculografia

No existe literatura relevante que respalde el uso de la arteriografia coronaria con ventriculografia para
enfermedades cardiacas infiltrativas. El cateterismo cardiaco derecho se utiliza para la evaluacion de la
hemodinamica, lo cual es util en el diagnostico de la hipertension pulmonar y tiene valor pronostico. Ademas, los
cateterismos cardiacos derecho e izquierdo pueden utilizarse para evaluar la pericarditis constrictiva, que a
menudo debe distinguirse de la miocardiopatia restrictiva.

TC toracico

No existe literatura relevante que respalde el uso de la TC de térax para la evaluacion de la miocardiopatia
restrictiva. La TC puede mostrar linfadenopatias mediastinicas y cambios pulmonares en la sarcoidosis sistémica.
La calcificacion pericardica puede sugerir una pericarditis constrictiva mas que una miocardiopatia restrictiva.

TC calcio coronario

No existe literatura relevante que respalde el uso del calcio coronario por TC para la evaluacion de la
miocardiopatia restrictiva. La calcificacion pericardica incidental sugiere constriccion pericardica mas que
miocardiopatia restrictiva.

TC funcién cardiaca y morfologia

La perfusion anémala en primer paso, el LGE con yodo y los valores elevados de ECV se han demostrado con TC
en la amiloidosis cardiaca [57,58]. El LGE subepicardico o mesomiocardico con yodo también ha demostrado
identificar la sarcoidosis cardiaca [59]. La calcificacion pericardica sugiere una constriccion pericardica mas que
miocardiopatia restrictiva.

Angio-TC coronario
No existe literatura relevante que respalde el uso de la angio-TC coronaria para la evaluacion de la miocardiopatia
restrictiva cuando la miocardiopatia isquémica ya ha sido excluida.

Medicina Nuclear

Tc-DPD y Te-PYP tienen alta especificidad en el diagnostico de la amiloidosis cardiaca. La gammagrafia con Ga-
67 muestra alta captacion en la sarcoidosis cardiaca, con la intensidad correlacionandose con el grado de
inflamacion [55]; sin embargo, tiene baja sensibilidad [55]. Los defectos de perfusion observados en gammagrafia
miocardica con talio-201, Tc-99m y Rb-82 pueden distinguirse de isquemia utilizando PET/CT [55].

FDG-PET/CT cardiaco

La FDG - PET realizada tras suprimir el metabolismo glucidico normal muestra alta captacion en la sarcoidosis
cardiaca, con distribucion inversa en los estudios con talio-201. La FDG - PET tiene una especificidad del 82% al
100% y una especificidad del 39% al 91% para el diagnostico de sarcoidosis cardiaca [54]. La FDG tiene mayor
sensibilidad que la gammagrafia con Ga-67, aunque esta Ultima se incluye en los criterios diagnosticos por
imagen [54]. Un metaanalisis mostré una sensibilidad del 89%, especificidad del 78% y un area bajo la curva del
93% para el diagnostico de sarcoidosis cardiaca [60]. La actividad del FDG puede cuantificarse para mejorar la
precision diagnostica, evaluar la actividad de la enfermedad y el prondstico [60]. La PET/RM simultanea ha
demostrado ser factible con calidad diagnostica para evaluar la sarcoidosis cardiaca [61].

RM toracica
No existe literatura relevante que respalde el uso de la RM de torax para la evaluacién de la miocardiopatia
restrictiva. La RM puede mostrar linfadenopatias mediastinicas y cambios pulmonares en la sarcoidosis sistémica.
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RMC funcién y morfologia

La RM presenta hallazgos diferenciales en varios trastornos infiltrativos y miocardiopatias restrictivas. La
amiloidosis cardiaca produce engrosamiento concéntrico de los ventriculos, auriculas, septo interauricular y
valvulas, con baja sefial en imagenes ponderadas en T2 [62]. Se observa LGE difuso subendocardico en fases
tempranas, que progresa a LGE transmural. EI LGE anormal tiene una especificidad combinada del 92% y
sensibilidad del 85% para el diagndstico de amiloidosis cardiaca [63]. También se observa un “vaciamiento”
oscuro del pool sanguineo (“dark blood pool”) y una inversién anormalmente temprana del miocardio en la
amiloidosis cardiaca. Los valores elevados de T1 nativo y de ECV son mas sensibles que el LGE y distinguen con
fiabilidad la amiloidosis de la HCM [64]. La RM puede diferenciar los tipos AL y ATTR: la amiloidosis ATTR
muestra mayor engrosamiento y masa del VI, menor FE, mayor LGE, mas LGE transmural y valores de T1 mas
bajos que el tipo AL [64]. Un sistema de puntuacion basado en LGE mostr6 una sensibilidad del 87% y
especificidad del 96% para distinguir amiloidosis AL y ATTR [64]. Las alteraciones de LGE, T1 y ECV se
correlacionan con el pronéstico en la amiloidosis cardiaca [65]. El LGE transmural es un predictor de eventos
adversos, incluida la muerte [66]. Una diferencia post-contraste de T1 entre subepicardio y subendocardio >23 ms
predice mortalidad con alta precision [67]. Un valor bajo de T2 y T1 corto en >50% del miocardio en imagenes
T1 scout también son factores pronosticos desfavorables [2].

La RM tiene sensibilidad del 75% al 100% y especificidad del 75% al 77% en el diagnostico de la sarcoidosis
cardiaca [54,68,69]. En la fase aguda, la RM muestra engrosamiento de la pared, sefial T2 elevada (por edema),
valores altos de T1 y T2 nativos, RWMA y LGE. El LGE es mas comun en el septo basal y las paredes laterales
del VI en distribucion subepicardica o mesomiocardica. En la fase cronica puede observarse adelgazamiento
parietal, aneurismas, RWMA y LGE (mesomiocardico, subepicardico y/o transmural) [70]. El LGE se
correlaciona con el pronostico, habiéndose descrito una hazard ratio de 32 para eventos letales [71]. Existe buena
respuesta a los esteroides en pacientes con menor LGE al inicio del tratamiento [72]. Los valores elevados de T1 y
T2 nativos proporcionan una precision discriminatoria superior frente a los criterios tradicionales y ayudan a
evaluar la respuesta al tratamiento [73].

El deposito de hierro miocardico puede cuantificarse con fiabilidad mediante técnicas de mapeo T2*. Un T2*
miocardico <20 ms indica deposito significativo de hierro, y <10 ms indica depdsito severo con alta precision
[74]. El mapeo T1 es mas reproducible y sensible, observandose valores bajos de T1 en el 32% de los pacientes
con T2* normal [75]. Con el uso adecuado de terapia de quelacidon, se han observado mejoras en T2* y en la
FEVI [76]. El uso de la RM ha resultado en un major prondstico, con una reduccion de las tasas de mortalidad a
2,3 por 1.000 frente a 7,9 por 1.000 antes del uso de la RM [76].

El LGE lineal mesomiocardico se observa en el 66% de los pacientes con esclerodermia, ya sea en el septo
ventricular o en la pared libre del VI a nivel basal y medioventricular [77]. El realce parcheado en las inserciones
del VD puede verse en el 17% de los pacientes (76). El LGE es més severo en pacientes con mayor duracion de la
enfermedad de Raynaud [78]. Los valores elevados de T1 nativo y ECV se observan en pacientes asintomaticos
sin afectacion cardiaca conocida, debido a inflamacion, y se asocian a tasas mas bajas de strain diastélico y
sistolico [78]. También se observa edema focal y fibrosis. Puede observarse también pericarditis, derrame
pericardico y adherencias.

En la fibrosis endomiocardica, la pared apical esta engrosada y presenta sefal elevada en T2. Se observa un patron
caracteristico en tres capas de LGE: una capa interna de trombo oscuro sin realce, una capa media de LGE
subendocardico debido a fibrosis difusa (desde el TSVI hasta el apex) y una capa externa de miocardio normal sin
realce [56,79]. El LGE se asoci6 con una clase funcional mas pobre y una mayor probabilidad de cirugia [56]. En
el sindrome de Churg-Strauss, se observa LGE en los segmentos apicales y medios y en segmentos anteriores y
anteroseptales en una distribucion subendocardica. En la oxalosis miocardica se observa engrosamiento
concéntrico del VI 'y disfuncion diastolica. En la ataxia de Friedreich puede observarse engrosamiento concéntrico
o asimétrico del VI, disfuncién diastolica y fibrosis. Las mucopolisacaridosis tienen expresion variable,
incluyendo engrosamiento septal asimétrico, valvulopatias mitrales o adrticas y FE normal [52].

RMC con estrés inotropico
No existe literatura relevante que respalde el uso de la RM cardiaca con estrés inotrdpico para la evaluacion de la
miocardiopatia restrictiva. La isquemia ya ha sido excluida.
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RMC estrés con vasodilatador
No existe literatura relevante que respalde el uso de la RM cardiaca con estrés vasodilatador para la evaluacion de
la miocardiopatia restrictiva. La isquemia ya ha sido excluida.

Ecocardiografia transesofagica
No existe literatura relevante que respalde el uso de la ecocardiografia transesofagica para la evaluacion de la
miocardiopatia restrictiva.

Ecocardiografia transtoracica en reposo

La ecocardiografia suele ser la prueba de imagen inicial que identifica una posible miocardiopatia restrictiva. La
ecocardiografia puede evaluar la funcion diastolica con alta precision, la cual suele alterarse en las fases iniciales
de varias miocardiopatias restrictivas. Se observan disminucion de las velocidades sistdlica y diastolica del anillo
mitral, patron restrictivo en la valvula mitral como onda E de alta velocidad, tiempo de desaceleracion corto, onda
A baja y presiones de llenado elevadas (relacion E/e) [12,80]. Antes del uso generalizado de la imagen armonica,
el miocardio se describia con una apariencia moteada caracteristica (aspecto de “cielo estrellado”) [64], hallazgo
ahora considerado obsoleto con el uso extendido de técnicas armonicas. Una preservacion relativa del strain
longitudinal apical de 1,0 (strain longitudinal apical promedio / promedio del strain longitudinal basal y medio)
tiene alta sensibilidad (93%) y especificidad (82%) para distinguir la amiloidosis cardiaca de controles [81].
Puede observarse engrosamiento apical en la fibrosis endomiocardica. En la sarcoidosis, la ecocardiografia
muestra engrosamiento del septo ventricular y disfuncion diastolica en la fase aguda, pero adelgazamiento en la
fase cronica con RWMA, aneurisma y disfuncion sistolica global [55].

Ecocardiografia transtoracica de estrés
No existe literatura relevante que respalde el uso de la ecocardiografia transtoracica de estrés para la evaluacion
de la miocardiopatia restrictiva. La isquemia ya ha sido excluida.

Variante 3: Sospecha de miocardiopatia dilatada no isquémica y no clasificable. Miocardiopatia isquémica
ya excluida. Imagen inicial.

DCM se caracteriza por un ventriculo dilatado y disfuncion sistolica global. La isquemia es la causa mas frecuente
de DCM vy se excluye como se ha comentado anteriormente. Aproximadamente el 50% de las DCM no
isquémicas son idiopaticas y suelen observarse en grupos de edad mas jovenes [2]. Otras etiologias incluyen
toxinas, hereditaria familiar, infecciones, trastornos infiltrativos, enfermedades autoinmunes, alteraciones
metabolicas y arritmias. La miocardiopatia alcoholica se observa en grandes bebedores con probable
susceptibilidad genética, mas frecuente en varones de 30 a 55 afios [2,82]. Farmacos quimioterapicos como las
antraciclinas, los inhibidores de tirosina cinasa, el trastuzumab y los interferones inducen miocardiopatia. Existe
un mayor riesgo de miocardiopatia con dosis acumuladas mas altas de quimioterapia, combinaciéon con otros
agentes quimioterapicos, radioterapia asociada y edad avanzada. Los cambios cardiacos agudos pueden
observarse tan pronto como a las pocas horas del inicio del tratamiento, mientras que los cambios tardios pueden
aparecer a lo largo de décadas con dilatacion del VI y disminucion de la FE, lo que limita el uso agresivo de la
quimioterapia [83].

La miocardiopatia periparto es una miocardiopatia idiopatica que se observa en fases avanzadas del embarazo o
en los primeros 5 meses tras el parto [84]. Se presenta en 1 de cada 2.500 a 4.000 nacimientos en Estados Unidos
[84]. Los factores de riesgo para la miocardiopatia periparto incluyen edad >30 afios, origen no caucasico,
multiparidad, bajo nivel socioecondémico, tratamiento tocolitico prolongado, hipertension, preeclampsia y
consumo de cocaina [85]. Estas pacientes se evalian con ECG, biomarcadores séricos y pruebas de imagen.
Puede ser necesaria la biopsia endomiocardica para excluir miocarditis. Varios tipos de distrofias musculares
hereditarias también pueden producir DCM. Estas distrofias musculares se manifiestan con insuficiencia cardiaca,
arritmia o muerte subita por tromboembolismo.

Existen varias NICM no clasificadas. La no compactacion del VI se caracteriza por trabeculaciones prominentes
debidas a sinusoides embrionarios persistentes, que conducen a insuficiencia del VI, tromboembolismo y
arritmias [86]. La miocardiopatia inducida por estrés (también conocida como miocardiopatia de Takotsubo) se
caracteriza por disfuncion sistolica transitoria del VI atribuida a liberacion de catecolaminas, posiblemente tras un
evento estresante. Se presenta de forma similar al infarto agudo de miocardio, con dolor toracico, elevacion del
segmento ST en el ECG y elevacion de enzimas cardiacas. Representa el 2% de los infartos de miocardio con
arterias coronarias no obstructivas (MINOCA) [87]. Un estudio encontr6é enfermedad coronaria incidental en el
10% de los pacientes con miocardiopatia inducida por estrés [88]. El diagnostico se realiza basado en los criterios
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de la Clinica Mayo o los criterios diagndsticos InterTAK [89]. También pueden observarse obstruccion del TSVI,
arritmia, shock, rotura ventricular, trombo y muerte [2]. La miocardiopatia puede observarse en pacientes
cirroticos, independientemente de la exposicion al alcohol. Los pacientes con DCM se evalian con historia
clinica, exploracion fisica, analisis de laboratorio, ECG, coronariografia y pruebas de imagen.

Arteriografia coronaria

No existe literatura que respalde el uso de la arteriografia coronaria para la evaluacion de la miocardiopatia
dilatada no isquémica o no clasificada cuando la isquemia ya ha sido excluida. Se ha comunicado que la
miocardiopatia inducida por estrés puede desencadenarse por isquemia miocardica aguda [90].

Arteriografia coronaria con ventriculografia

No existe literatura relevante que respalde el uso de la arteriografia coronaria con ventriculografia para la
evaluacion de la miocardiopatia dilatada no isquémica o no clasificada cuando la isquemia ya ha sido excluida. Si
se realiza, en la ventriculografia izquierda pueden observarse RWMA no explicadas por una lesion culpable [90].
En presencia de un patrén de balonamiento apical del VI y coronarias normales en la CTA o en la coronariografia,
la miocardiopatia inducida por estrés puede confirmarse, excepto en pacientes con datos de alarma de miocarditis
aguda, en los cuales esta indicada la RM.

TC toracico
No existe literatura relevante que respalde el uso de la TC de torax para la evaluacion de la miocardiopatia
dilatada no isquémica o no clasificada.

TC calcio coronario
No existe literatura relevante que respalde el uso del calcio coronario por TC para la evaluacion de la DCM no
isquémica o de la miocardiopatia no clasificada

TC funcién cardiaca y morfologia

La TC puede utilizarse para la evaluacion morfologica y funcional en pacientes con ecocardiografia suboptima.
La TC es precisa para diferenciar DCM idiopatica de DCM isquémica [91]. Se ha demostrado que la TC es
precisa en el diagndstico y caracterizacion de la no compactacion del VI utilizando los criterios estandar de RM
basados en la relacion entre el grosor telediastolico del miocardio no compactado y compactado del VI >2,3 [92].
La TC puede mostrar las anomalias de la miocardiopatia inducida por estrés, incluyendo la ausencia de realce
tardio [93,94].

Angio-TC coronario
No existe literatura relevante que respalde el uso de la angio-TC coronaria para la evaluacion de la DCM no
isquémica o de la miocardiopatia no clasificada cuando la miocardiopatia isquémica ya ha sido excluida.

Medicina Nuclear

Un estudio MUGA (multiple-uptake gated acquisition) puede utilizarse para medir la disfuncion del VI en
pacientes con miocardiopatia por quimioterapia [83]. En el contexto clinico clasico, no es necesario recurrir a
técnicas de medicina nuclear en la miocardiopatia inducida por estrés. La imagen de perfusion muestra una
disminucion leve de la perfusion. La imagen metabolica mediante PET con FDG y SPECT con 1-123-B-metil-
iodofenil pentadecanoico muestra metabolismo reducido, y el I-123-metaiodobenzilguanidina muestra inervacion
simpatica reducida [95].

FDG-PET/CT cardiaco

No existe literatura relevante que respalde el uso de la PET/TC con FDG como modalidad de imagen de primera
linea en la evaluacion de la miocardiopatia no isquémica o no clasificada. Un estudio encontrd que casi el 50% de
los pacientes con miocardiopatia y arritmia inexplicadas presentan inflamacion focal en la PET/TC con FDG,
indicativa de miocardiopatia inflamatoria [96].

RM toracica
No existe literatura relevante que respalde el uso de la RM de torax para la evaluacion de la DCM no isquémica o
de la miocardiopatia no clasificada.

RMC funcion y morfologia

En la DCM, la RM ayuda a establecer la etiologia y a cuantificar las anomalias. Se observan ventriculos dilatados,
insuficiencia tricuspidea y/o mitral secundaria por dilatacién anular, disfuncion ventricular regional,
adelgazamiento de la pared ventricular y remodelado excéntrico. El infarto de miocardio se diagnostica si existe
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un patron de LGE subendocardico o transmural siguiendo una distribucion coronaria. En la DCM idiopatica con
arterias coronarias no obstructivas, se observa LGE lineal o parcheado mesocardico, principalmente en el septo
basal y medio, en el 28% de los pacientes. No se observa LGE en el 59%. El LGE subendocardico se observa en
el 13% de estos pacientes, debido bien a fibrosis atipica no isquémica o a isquemia silente por embolia coronaria
o rotura de placa recanalizada [97]. Mediante la evaluacion con LGE, el 19% de pacientes adicionales obtuvo
indicacion para DAI y el 11% evité un DAI previamente planificado en comparaciéon con la practica estandar
[98]. Los valores elevados de T1 y ECV muestran mayor sensibilidad que el LGE [68]. El valor de T1 nativo, el
valor de ECV, la presencia y extension del LGE y la FE se correlacionan con un pronéstico adverso [99].

En la miocardiopatia por quimioterapia, la RM ayuda a resolver discrepancias entre modalidades de imagen que
pueden influir en el manejo. Una reduccion de la FE >10% o una reduccion de la FE >5% en individuos
sintomaticos es diagnostica de esta entidad (siempre que la FE resultante sea <53%) [83,100]. Marcadores
precoces de afectacion cardiaca incluyen aumento del volumen telesistolico del VI (observado durante el primer
mes), incremento de la masa del VI (por edema), RWMA (disminucion del strain circunferencial mesoparietal),
valores elevados de T1, T2 y ECV, hiperintensidad en imagenes potenciadas en T2 (edema) y realce precoz con
gadolinio (EGE) [83]. Los pacientes con edema tienen mayor probabilidad de presentar reduccion de la fraccion
de eyeccion del VD (RVEF) en el seguimiento [100]. E1 LGE puede observarse en el 0% al 100% de los
pacientes, en distribucion mesocardica o subepicardica y, raramente, difusa, lo que indica dafio irreversible [101].
En la miocardiopatia de inicio tardio en supervivientes de cancer, se observaron FEVI y FEVD anormales o
subnormales, asi como volimenes elevados del VI sin LGE, con una mediana de 7,8 afios tras la terapia con
antraciclinas [102]. Se ha demostrado un aumento del ECV en supervivientes de cancer [100]. El LGE se ha
observado en el 9% al 18% en distribuciones mesocardica, subepicardica o en los puntos de insercion del VD
[101]

En la miocardiopatia periparto, la RM aporta informacion adicional relacionada con el diagndstico y el prondstico
que no se obtiene con la ecocardiografia. El gadolinio se evita hasta después del parto. Se observan dilatacion del
VI, disfuncion sistolica global del VI, disfuncion del VD y LGE [84]. El LGE se observa en el 40% de los casos,
en una distribucién subepicardica o mesocardica en los segmentos anteriores y anterolaterales del VI
(ocasionalmente subendocardica o transmural), con mayor frecuencia en estudios realizados >7 dias después de la
fase aguda [84]. También se observan valores elevados de T1 y T2 y EGE en fases agudas [103]. Los pacientes
con LGE presentaron mayor descompensacion y no recuperaron la FEVI [84].

Las distrofias musculares pueden presentarse con dilatacion ventricular, disfuncion sistélica y un patréon de LGE
mesocardico/subepicardico, ocasionalmente con no compactacion miocardica. El LGE puede estar presente
cuando la ecocardiografia atin es normal [104] y es un factor prondstico desfavorable [84]. Un mayor LGE se
asocia con menor FEVI, aunque el LGE tiene una asociacion variable con las arritmias [104]. Con una mayor
duracion del tratamiento con esteroides, se observo un incremento menor de la carga de fibrosis a lo largo del
tiempo [105]. Los valores de T1 y ECV también son anomalos y se asociaron con arritmias. El s¢train miocardico
es anomalo en fases mas precoces, antes del inicio de la insuficiencia cardiaca manifiesta, presenta una mejor
evolucion seriada del deterioro de la funcion del VI, proporcionando una monitorizacion fiable de la progresion
de la distrofia [106]. El LGE también se observa en portadores de mutaciones [104].

En la no compactacion, la RM muestra una estructura en dos capas, un miocardio externo compactado e interno
no compactado, con una relacion entre el grosor del miocardio no compactado y compactado >2,3 en telediastole
[107]. En pacientes limite, métricas adicionales —como una masa trabecular >15 g/m? una relacion entre masa
trabecular y masa total del VI >20%-25% [107], afectacion de segmentos basales (con relacion >2) y al menos un
segmento con relacion >3,0— son utiles para el diagndstico de no compactacion del VI, con sensibilidades y
especificidades de hasta el 100% [86]. Puede esperarse un mal pronéstico con desarrollo de insuficiencia cardiaca
y arritmias cuando las relaciones son mas altas y existe LGE. El LGE puede observarse en las trabeculaciones asi
como en el subendocardio [108,109]. En una comparativa directa con la ecocardiografia, tanto en telediastole
como en telesistole, se demostré que la RM evalta todos los segmentos del VI, proporciona una valoraciéon mas
precisa y fiable de la extension del miocardio no compactado y ofrece informacion morfoldgica adicional mas alla
de la obtenida con ecocardiografia 2D [110]. Existe mejor correlacion del cociente telediastolico que del
telesistolico entre ecocardiografia y RM [110], pero el cociente telesistolico en RM tuvo una asociacion mas
fuerte con eventos, insuficiencia cardiaca y disfuncion sistolica que las mediciones telediastélicas [111]. Estudios
recientes han mostrado que un numero significativo (15%-43%) de sujetos asintomaticos, libres de enfermedad
cardiovascular, cumplen los criterios diagndsticos actuales de RM para no compactacion, lo que indica que estos
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criterios tienen baja especificidad. Por tanto, esto puede representar mas un fenotipo anatémico variante que una
miocardiopatia [112,113].

En la miocardiopatia inducida por estrés, la RM muestra disfuncion sistolica global reversible y balonamiento
apical del VI con segmentos basales normales o hipercinéticos y segmentos apicales acinéticos/hipocinéticos.
También existen variante inversa y de segmento medio. El VD esté4 involucrado en el 40% de los casos, lo que se
asocia con peor pronoéstico [114]. Puede haber edema miocardico, que produce hiperintensidad de sefial en
secuencias potenciadas en T2, valores altos de T1 nativo y T2, tipicamente limitados al segmento anémalo [115].
El edema se distribuye de forma mas extensa que la isquemia miocardica y disminuye en unas pocas semanas, a
diferencia de la isquemia, que puede tardar hasta 3 meses en resolverse [115]. Tipicamente, no hay LGE. Sin
embargo, estudios recientes han demostrado que el LGE puede estar presente hasta en el 40% de los pacientes,
generalmente en las areas con RWMA. Suele ser de menor intensidad de sefial (<5 desviaciones estandar por
encima del miocardio normal remoto) que el LGE del infarto de miocardio [87]. Estos pacientes pueden presentar
dafio irreversible con peor prondstico y mayor tiempo de recuperacion [116,117]. El diagnostico por RM de la
miocardiopatia inducida por estrés se basa en un patron tipico de disfuncion del VI en una distribucion no
coronaria, edema miocardico correspondiente a las areas con RWMA, ausencia de LGE o LGE insignificante (<5
desviaciones estandar por encima del miocardio normal remoto) y marcadores de inflamacion miocardica
(relacion de EGE >4,0) [114]. La RM es superior a la ecocardiografia para evaluar la afectacion del VD y las
complicaciones [114]. La mejoria funcional suele ocurrir en 3 a 4 meses, pero puede tardar hasta 12 meses en el
5% de los pacientes; puede recidivar en el 5%—11% de los casos [87]. Aunque la miocardiopatia inducida por
estrés se consideraba tipicamente completamente reversible, literatura reciente indica consecuencias clinicas a
largo plazo [118].

RMC estrés inotrépica
No existe literatura relevante que respalde el uso de la RM cardiaca estrés inotropico para la evaluacion de la
DCM no isquémica o de la miocardiopatia no clasificada cuando la isquemia ya ha sido excluida.

RMC estrés con vasodilatadores
No existe literatura relevante que respalde el uso de la RM con estrés vasodilatador para la evaluacion de la DCM
no isquémica o de la miocardiopatia no clasificada cuando la isquemia ya ha sido excluida.

Ecocardiografia transesofagica
No existe literatura relevante que respalde el uso de la ecocardiografia transesofagica para la evaluacion de la
DCM no isquémica o de la miocardiopatia no clasificada.

Ecocardiografia transtoracica en reposo

La ecocardiografia puede evaluar la funcion en varios tipos de DCM no isquémica. No proporciona
caracterizacion tisular para identificar la causa especifica de la miocardiopatia, pero la presencia de disfuncion
sistolica en pacientes en tratamiento con quimioterapia, en el periodo posparto o en pacientes alcoholicos es
sugestiva de miocardiopatia.

En la quimioterapia, una reduccion de la FE >10% o una reduccion de la FE >5% en individuos sintomaticos es
diagnostica de esta entidad (siempre que la FE resultante sea <53%). El calculo de la FEVI por ecocardiografia
3D es mas reproducible y precisa que por ecocardiografia 2D, y se prefiere para la evaluacion y el seguimiento
longitudinal de los pacientes tratados con quimioterapia [100]. Una reduccion del 10% al 15% del pico de strain
longitudinal global sistolico mediante ecocardiografia con speckle-tracking es el parametro mas til para predecir
cardiotoxicidad [119]. Los strains radial y circunferencial globales son anémalos en supervivientes a largo plazo,
pero su valor clinico estd menos establecido [119]. La disminucion del strain longitudinal global con FE
preservada es la anomalia ecocardiografica mas frecuente en supervivientes de cancer [100]. La ecocardiografia
puede confirmar, cuantificar y detectar anomalias y complicaciones asociadas, asi como estratificar el riesgo de
los pacientes [120].

En la no compactacion del VI, la ecocardiografia muestra una estructura bicapa con trabeculaciones prominentes
del VI (relacion telesistolica >2) y recesos intertrabeculares profundos y perfundidos en Doppler color [86,121].
La sensibilidad y reproducibilidad de la ecocardiografia mejora con el uso de contraste para el VI [122]. El strain
del VI estd disminuido tanto en los segmentos no compactados como en los compactados [122]. En la
miocardiopatia inducida por estrés se observan disfuncion sistélica global reversible y RWMA (apical, de
segmento medio, basal o focal en el segmento anterolateral [95]. Las anomalias de la contractilidad muestran un
patrén circular en la ecocardiografia con speckle-tracking, con mejor deteccion utilizando contraste IV [95].
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Ecocardiografia transtoracica de estrés
No existe literatura relevante que respalde el uso de la ecocardiografia transtoracica de estrés para la evaluacion
de la DCM no isquémica o de la miocardiopatia idiopatica cuando la isquemia ya ha sido excluida.

Variante 4: Sospecha de miocardiopatia arritmogénica (arritmia de origen ventricular). Miocardiopatia
isquémica ya excluida. Imagen inicial.

La ARVD es una miocardiopatia hereditaria que afecta principalmente al ventriculo derecho (VD), se caracteriza
por reemplazo fibrograso del miocardio y puede dar lugar a arritmias, disfunciéon biventricular y muerte subita
cardiaca. Debe distinguirse de una entidad benigna, la taquicardia ventricular del tracto de salida del VD (TSVD),
que se asocia a un corazon estructuralmente normal. El diagnostico de ARVD se realiza utilizando los criterios de
2010, que incluyen la investigacion de los antecedentes familiares, la caracterizacion tisular patoldgica, las
anomalias de despolarizacion en el ECG, las anomalias de repolarizacion en el ECG y las anomalias de la
motilidad de la pared del VD [123]. En los pacientes diagnosticados, los familiares deben ser sometidos a cribado
[124]. La miocardiopatia inducida por arritmias hace referencia a la insuficiencia cardiaca reversible y a la
disfuncion del VI en pacientes con taquicardias, fibrilacion auricular y extrasistoles ventriculares sin una
cardiopatia subyacente [125]. Se trata de un diagnostico de exclusion que se establece cuando la FE es baja
(<50%) y mejora >15% tras el tratamiento de la arritmia [126]. Debe sospecharse miocardiopatia inducida por
arritmias en pacientes con una frecuencia cardiaca media >100 latidos/min, fibrilacién auricular con respuesta
ventricular rapida y/o extrasistoles ventriculares >10% [125]. Existe una correlacion entre la disfuncion sistolica
del VI y la frecuencia, asi como la duracion de la arritmia [126]. Los pacientes con sospecha de miocardiopatias
arritmogénicas se evalian inicialmente con historia clinica, antecedentes familiares, exploracion fisica, ECG de
12 derivaciones, ECG de sefial promediada, prueba de esfuerzo, Holter de 24 horas y técnicas de imagen
(ecocardiografia, RM o TC).

Arteriografia coronaria
No existe literatura relevante que respalde el uso de la arteriografia coronaria para la evaluacion de las
miocardiopatias arritmogénicas.

Arteriografia coronaria con ventriculografia

La evaluacion por imagen se realiza inicialmente con pruebas no invasivas como la RM o la TC. Sin embargo, los
criterios de 2010 especifican criterios angiograficos del VD para la ARVD, incluyendo acinesia regional del VD,
discinesia del VD o aneurisma del VD [123].

TC toracico
No existe literatura relevante que respalde el uso de la TC de toérax para la evaluacion de las miocardiopatias
arritmogénicas.

TC calcio coronario
No existe literatura relevante que respalde el uso del calcio coronario por TC para la evaluacion de las
miocardiopatias arritmogénicas.

TC funcién cardiaca y morfologia

La TC cardiaca sincronizada con ECG muestra anomalias de la motilidad parietal y permite la cuantificacion de
los volimenes y la funcién ventriculares. Puede observarse grasa miocardica en el VD, pero es un hallazgo
inespecifico. Unicamente un estudio mostrd que un sistema de puntuacion basado en TC, que incluia tejido graso,
aspecto de abombamiento y dilatacion del VD, tuvo una sensibilidad del 87%, especificidad del 94,4%, valor
predictivo positivo del 87%, valor predictivo negativo del 94,4% y precision del 92,2% para el diagnostico de
ARVD definitiva [127].

Angio-TC coronario
No existe literatura relevante que respalde el uso de la angio-TC coronaria para la evaluacion de las
miocardiopatias arritmogénicas.

FDG-PET/CT cardiaco
No existe literatura relevante que respalde el uso de la PET/TC con FDG para la evaluacion de las
miocardiopatias arritmogénicas.
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RM toracica
No existe literatura relevante que respalde el uso de la RM de térax para la evaluacion de las miocardiopatias
arritmogénicas.

RMC funcién y morfologia

En RM, una anomalia mayor de la motilidad de la pared del VD (aneurisma, acinesia, discinesia, contraccion
asincronica) junto con una RVEF baja (<40%) o un VD dilatado (indice de volumen telediastolico >100 mL/m?
en hombres; >100 mL/m? en mujeres) constituye un criterio mayor para ARVD. Aunque una RVEF en el rango
del 40% al 45% y un VD levemente dilatado (indice de volumen telediastolico 100—110 mL/m? en hombres, 90—
100 mL/m? en mujeres) es un criterio menor para ARVD segun los criterios revisados del grupo de trabajo
[123,124]. Los criterios mayores tienen una especificidad del 95%, mientras que los criterios menores tienen una
especificidad del 85% al 97% para el diagnostico de ARVD [124]. El uso de los nuevos criterios ha demostrado
un rendimiento menor pero un mayor valor predictivo positivo [124]. En el miocardio del VD puede observarse
grasa y LGE en hasta el 88% de los pacientes, reflejando la infiltracion fibrograsa [124]. También pueden
observarse cambios en el VI, con mayor asociacion con arritmias ventriculares. La afectacion del VI se observa en
el 76% de las ARVD, y en algunos casos la enfermedad es de predominio izquierdo. En la enfermedad de
predominio izquierdo, el LGE es mas frecuente en el septo, al igual que en la enfermedad de predominio derecho,
en la que el LGE es mas comun en las paredes inferior y lateral del VI [124]. El strain del VD por RM puede
identificar cuantitativamente la disfuncion regional en la ARVD y puede detectar enfermedad en un estadio
preclinico [128,129]. La RM puede diferenciar la ARVD de la taquicardia benigna del tracto de salida del VD
demostrando un diametro mayor del VD, una contraccion mas dispersa del VD y menor funcion del VD [130]. La
miocardiopatia inducida por taquicardia muestra disfuncion sistolica del VI que se correlaciona con la frecuencia
y la duracion de la taquicardia, observandose LGE en el 5% de estos pacientes [126]. Estudios de RM han
demostrado que dos patrones de cicatriz tipicos (anteroseptal ¢ inferolateral) representan el 89% de los sustratos
arritmogénicos en NICM, con tres morfologias distintas de taquicardia ventricular [131]. La RM junto con el
mapeo de voltaje electrofisiolégico proporciona un mapa para un procedimiento de ablacion auricular o de venas
pulmonares, y la RM identifica areas de cicatriz no transmural y zona gris que no se detectan con el mapeo de
voltaje tradicional.

RMC estrés inotropico
No existe literatura relevante que respalde el uso de la RM cardiaca con estrés inotropico para la evaluacion de las
miocardiopatias arritmogénicas.

RMC estrés con vasodilatador
No existe literatura relevante que respalde el uso de la RM cardiaca con estrés vasodilatador para la evaluacion de
las miocardiopatias arritmogénicas.

Ecocardiografia transesofagica
No existe literatura relevante que respalde el uso de la ecocardiografia transesofagica para la evaluacion de las
miocardiopatias arritmogénicas.

Ecocardiografia transtoracica en reposo

La ecocardiografia es una herramienta de imagen inicial en pacientes con sospecha de ARVD vy se utiliza para el
seguimiento estrecho, especialmente en pacientes con dispositivos. La ARVD se diagnostica segun los criterios de
2010 de anomalias mayores de la motilidad de la pared junto con dilatacion del TSVD (eje largo paraesternal >32
mm o eje corto paraesternal >36 mm) o disminuciéon del cambio fraccional de area (<33%) [123,124]. La
evaluacion de todo el VD y la cuantificacion de la funcién son complicadas con la ecocardiografia 2D. Entre las
técnicas adicionales se incluyen el indice de rendimiento miocardico del VD, el contraste ecocardiografico 1V, el
desplazamiento sistolico del plano del anillo tricuspideo (mediante modo M o Doppler tisular), la imagen de
strain, el speckle-tracking y la ecocardiografia 3D.

Ecocardiografia transtoracica de estrés
No existe literatura relevante que respalde el uso de la ecocardiografia transtoracica de estrés para la evaluacion
de las miocardiopatias arritmogénicas.
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Variante 5: Sospecha de miocardiopatia inflamatoria. Miocardiopatia isquémica ya excluida. Imagen
inicial.

La enfermedad miocardica inflamatoria puede presentarse de forma aguda o subaguda. La miocarditis aguda se
debe a infecciones (virales, bacterianas, fingicas o por tuberculosis), toxinas, firmacos, lesiones o etiologia
idiopatica. Puede presentarse con dolor toracico agudo, elevacion de enzimas cardiacas y cambios en el ECG que
pueden simular un sindrome coronario agudo (MINOCA). Otras formas de presentacion incluyen disfuncion del
VI, arritmias y muerte stubita cardiaca. La miocarditis aguda representa hasta el 75% de los pacientes que se
presentan con MINOCA, el 12% de los que presentan muerte subita y el 9% de las DCM [132]. Los pacientes
pueden recuperarse o progresar a DCM. La sarcoidosis puede, en ocasiones, presentarse de forma aguda similar a
la miocarditis aguda. La miocarditis también puede observarse en enfermedades reumatologicas, como la artritis
reumatoide, el lupus eritematoso sistémico y la esclerosis sistémica [133].

La enfermedad de Chagas estd causada por un parasito, Trypanosoma cruzi, endémico en Centro y Sudamérica,
donde el 13% de la poblacion estd en riesgo y el 11% esta afectado [134]. La enfermedad de Chagas tiene una
fase aguda, una fase indeterminada prolongada y una fase cardiaca cronica, y un tercio de los individuos
seropositivos desarrolla cardiopatia cronica [135]. La enfermedad de Chagas cardiaca se presenta como
insuficiencia cardiaca, arritmia, bloqueo cardiaco, muerte subita y eventos tromboembolicos [2]. El virus de la
inmunodeficiencia humana puede causar miocardiopatia en el 8% de los individuos asintomaticos [2]. No existe
una prueba uUnica que permita diagnosticar con precision la miocardiopatia inflamatoria. Los pacientes con
sospecha de miocardiopatia inflamatoria se evaluan mediante historia clinica, exploracion fisica, serologia, ECG y
pruebas de imagen no invasivas. La biopsia endomiocardica con histopatologia, inmunohistoquimica y técnicas
moleculares puede ser necesaria para el diagnostico.

Arteriografia coronaria
No existe literatura relevante que respalde el uso de la arteriografia coronaria para la evaluacion de trastornos
miocardicos inflamatorios cuando la isquemia ya ha sido excluida.

Arteriografia coronaria con ventriculografia
No existe literatura relevante que respalde el uso de la arteriografia coronaria para la evaluacion de trastornos
miocardicos inflamatorios.

TC toracico
No existe literatura relevante que respalde el uso de la TC de torax para la evaluacion de trastornos miocardicos
inflamatorios.

TC calcio coronario
No existe literatura relevante que respalde el uso del calcio coronario por TC para la evaluacion de trastornos
miocardicos inflamatorios.

TC funcién cardiaca y morfologia
Se ha demostrado que la TC muestra realce focal o multifocal y ausencia de estenosis coronaria, en correlacion
con la RM [136].

Angio-TC coronario
No existe literatura relevante que respalde el uso de la angio-TC coronaria para la evaluacion de trastornos
miocardicos inflamatorios.

FDG-PET/CT cardiaco

La PET/TC con FDG puede ser util en la evaluacion de miocardiopatias inflamatorias, en particular en la
evaluacion de presentaciones agudas de sarcoidosis cardiaca [54,60]. La PET/TC con FDG no se utiliza
habitualmente en el diagnodstico de miocarditis. No obstante, si se realiza, puede observarse alta captacion en la
PET/TC con FDG. El anticuerpo antimiosina marcado con In-111 puede utilizarse para identificar miocarditis
[14].

RM toracica
No existe literatura relevante que respalde el uso de la RM toracica para la evaluacién de trastornos miocardicos
inflamatorios.
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RMC funcién y morfologia

En la miocarditis aguda, la RM se realiza en pacientes con sintomas de miocarditis, evidencia de lesion
miocardica y sospecha de etiologia viral. Se ha demostrado que la RM influye en la toma de decisiones en >50%
de los pacientes y proporciona un nuevo diagnodstico en el 11% de los casos [115]. Un estudio mostré que utilizar
la RM con un umbral mas bajo en pacientes con MINOCA (es decir, realizar la RM independientemente de la
probabilidad clinica de miocarditis) condujo a un incremento de 6,3 veces en la incidencia de miocarditis, con
duplicacion de las RM positivas para miocarditis, lo que indica que la miocarditis es actualmente una entidad
infradiagnosticada [137]. La RM muestra anomalias funcionales (disfuncioén sistolica global o anomalias
segmentarias de la motilidad), hiperemia capilar (hiperintensidad en el EGE), edema (sefial alta en imagenes
ponderadas en T2, valores elevados de T1 y T2 nativos, aumento del ECV), necrosis/fibrosis (LGE
mesocardico/subepicardico; T1 y ECV elevados) y derrame pericardico. Los criterios de Lake Louise, utilizados
en el diagnostico de la miocarditis aguda, requerian que dos de los tres criterios (edema, EGE y/o LGE) fueran
positivos [138]. Una combinacion de los tres es necesaria si se desea un alto valor predictivo positivo (razon de
verosimilitud positiva de 7,7, precision del 80%, especificidad del 90%, sensibilidad del 77%, valor predictivo
positivo del 96% y valor predictivo negativo del 53%), mientras que los criterios de T2 o LGE son suficientes
para alta sensibilidad (91% de sensibilidad, 84% de precision) [138].Eliminar el EGE como criterio no cambia la
precision (80% con, 84% sin), pero reduce la sensibilidad (90% con, 60% sin) [138]. El mapeo T1 nativo es util
para detectar enfermedad sutil y focal, con una sensibilidad del 90%, especificidad del 91% y precision del 91%,
lo que es superior a las técnicas de RM ponderada en T2 y LGE [115]. Los criterios de Lake Louise actualizados
requieren al menos un criterio basado en T2 (elevacion global/regional del T2 miocardico o aumento de la sefial
T2 del miocardio) junto con al menos un criterio basado en T1 (T1 miocardico elevado, ECV elevado o LGE)
para diagnosticar miocarditis aguda con alta especificidad [139]. La presencia de un solo criterio sigue apoyando
el diagnostico de miocarditis aguda, pero con menor especificidad que con dos criterios [139]. Se han descrito
distintos patrones de LGE en funcién de la etiologia viral: el parvovirus B19 muestra LGE en distribucion
subepicardica o mesocardica en la pared inferolateral del VI, con recuperacion sin dafio grave, mientras que la
infeccion por HHV-6 afecta al septo basal del VI con un patrén lineal mesocardico de LGE, que a menudo
progresa rapidamente a insuficiencia cardiaca [140]. El edema miocardico sin fibrosis indica un buen potencial de
recuperacion, mientras que una alta cantidad de EGE y LGE indica un prondstico desfavorable, especialmente si
el LGE persiste a las 4 semanas del inicio [2]. El LGE puede no correlacionarse con los marcadores clinicos y de
laboratorio, lo que indica que es una herramienta independiente de evaluacion del riesgo [141]. Una RM normal
en pacientes con sospecha de miocarditis indica un buen pronoéstico a largo plazo, independientemente de los
hallazgos clinicos y de otras pruebas [142].

En la enfermedad de Chagas, los pacientes no suelen ser estudiados en la fase aguda, pero la fase indeterminada
puede mostrar cambios, incluyendo RWMA y disfuncion diastolica sin disfuncion sistolica manifiesta. La fase
cronica muestra disfuncion sistolica global, aneurisma apical y trombo. El LGE se observa hasta en el 72% de los
pacientes [135] y en el 100% de aquellos con arritmias, siendo mas frecuente en los segmentos apicales e
inferolaterales basales. Se ha descrito LGE en todas las fases, incluida la fase indeterminada temprana [135]. El
LGE es subendocardico en el 27%, transmural en el 36%, mesocardico en el 14% y subepicardico en el 23% de
los pacientes [143]. Por tanto, el patrén no es especifico, con posibles contribuciones de miocarditis y disfuncion
microvascular. El diagndstico se establece, por tanto, en el contexto de una historia epidemiolégica adecuada
[143]. EGE y edema miocardico, similares a los de la miocarditis aguda, también pueden observarse en todas las
fases [135]. Todos estos parametros se correlacionan directamente con la gravedad de la enfermedad [143].

RMC estrés inotrépico
No existe literatura relevante que respalde el uso de la RM cardiaca con estrés inotropico para la evaluacion de
trastornos miocardicos inflamatorios. La isquemia ya ha sido excluida.

RMC estrés con vasodilatador
No existe literatura relevante que respalde el uso de la RM cardiaca con estrés vasodilatador para la evaluacion de
trastornos miocardicos inflamatorios. La isquemia ya ha sido excluida.

Ecocardiografia transesofagica
No existe literatura relevante que respalde el uso de la ecocardiografia transesofagica para la evaluacion de
trastornos miocardicos inflamatorios.
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Ecocardiografia transesofagica en reposo

La ecocardiografia muestra anomalias funcionales globales y regionales en la miocarditis aguda. También puede
observarse derrame pericardico. La ecocardiografia es una modalidad de primera linea en la evaluacion de la
enfermedad de Chagas. Puede presentarse como VI dilatado hipocinético con disminucion de la FEVI o dilatacion
biventricular. Pueden observarse aneurismas, trombos y enfermedad valvular (insuficiencia mitral y tricuspidea)
[144]. El strain longitudinal global se correlaciona con la cantidad de fibrosis miocardica en la RM [145].

Ecocardiografia transtoracica en estrés
No existe literatura relevante que respalde el uso de la ecocardiografia transtoracica de estrés para la evaluacion
de trastornos miocardicos inflamatorios. La isquemia ya ha sido excluida.

Resumen de las Recomendaciones

e Variante 1: La RM cardiaca de funciéon y morfologia sin y con contraste IV, la RM cardiaca de funcién y
morfologia sin contraste IV o la ecocardiografia transtoracica en reposo (ultrasonido [US]) suelen ser
apropiadas para la imagen inicial de pacientes con sospecha de HCM cuando la miocardiopatia isquémica ya
ha sido excluida. La ecocardiografia transtoracica en reposo es la prueba inicial para morfologia,
cuantificacion y hemodindmica. La RM con o sin contraste IV proporciona evaluacion precisa de la
morfologia, cuantificacion y valoracion de las anomalias de los miisculos papilares. La RM con contraste IV
se utiliza para la caracterizacion tisular y la estratificacion de riesgo basada en la fibrosis.

e Variante 2: La RM cardiaca de funcion y morfologia sin y con contraste IV o la ecocardiografia transtoracica
en reposo suelen ser apropiadas para la imagen inicial de pacientes con sospecha de miocardiopatia restrictiva
o enfermedad infiltrativa cuando la miocardiopatia isquémica ya ha sido excluida. La ecocardiografia
transtoracica en reposo es la modalidad de primera linea, capaz de detectar enfermedad infiltrativa y
cuantificar la funcion diastolica. La RM con contraste IV se utiliza para la caracterizacion tisular y la
estratificacion de riesgo.

e Variante 3: La RM cardiaca de funcion y morfologia sin y con contraste IV, la RM cardiaca de funcién y
morfologia sin contraste IV o la ecocardiografia transtoracica en reposo suelen ser apropiadas para la imagen
inicial de la sospecha de miocardiopatia dilatada no isquémica y no clasificada cuando la miocardiopatia
isquémica ya ha sido excluida. La ecocardiografia transtoracica en reposo es la modalidad de imagen inicial
para morfologia y funcién. La RM con o sin contraste [V también proporciona informacion sobre morfologia
y funcion. La RM con contraste [V se utiliza para la caracterizacion tisular y la estratificacion de riesgo.

e Variante 4: La RM cardiaca de funcion y morfologia sin y con contraste IV, la RM cardiaca de funciéon y
morfologia sin contraste IV o la ecocardiografia transtordcica en reposo suelen ser apropiadas para la imagen
inicial de la sospecha de miocardiopatia arritmogénica (arritmia de origen ventricular) cuando la
miocardiopatia isquémica ya ha sido excluida. La ecocardiografia transtoracica en reposo es la modalidad de
imagen inicial para morfologia y funcion. La RM con o sin contraste IV también proporciona informacién
sobre morfologia y funcion. La RM con contraste IV se utiliza para la caracterizaciéon tisular y la
estratificacion de riesgo.

e Variante 5: La RM cardiaca de funcion y morfologia sin y con contraste IV o la ecocardiografia transtoracica
en reposo suelen ser apropiadas para la imagen inicial de la sospecha de miocardiopatia inflamatoria cuando
la miocardiopatia isquémica ya ha sido excluida. La ecocardiografia transtoracica en reposo es la modalidad
de imagen inicial utilizada para la determinaciéon de morfologia y funciéon. La RM con o sin contraste IV
también proporciona informacion sobre morfologia y funcion. La RM con contraste IV se utiliza para la
caracterizacion tisular y la estratificacion de riesgo.

Documentos de apoyo

La tabla de evidencia, la busqueda bibliografica y el apéndice para este tema estan disponibles en
https://acsearch.acr.org/list. El apéndice incluye la evaluacion de la solidez de la evidencia y las tabulaciones de la
ronda de calificacion para cada recomendacion.

Para obtener informacion adicional sobre la metodologia de los Criterios de Idoneidad y otros documentos de
apoyo, visite: https://www.acr.org/Clinical-Resources/Clinical-Tools-and-Reference/Appropriateness-Criteria.
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Idoneidad Nombres de categoria y definiciones

Nombr.e de ca tegoria de Cla.s1ﬁca.c ion de Definicion de categoria de idoneidad
idoneidad idoneidad
El procedimiento o tratamiento por imagenes estd
_ indicado en los escenarios clinicos especificados con
Usualmente apropiado 7,809 una relacion riesgo-beneficio favorable para los

pacientes.

El procedimiento o tratamiento por imagenes puede
estar indicado en los escenarios clinicos
especificados como una alternativa a los
Puede ser apropiado 4,506 procedimientos o tratamientos de imagen con una
relacion riesgo-beneficio mas favorable, o la relacion
riesgo-beneficio para los pacientes es equivoca.

Las calificaciones individuales estdn demasiado
dispersas de la mediana del panel. La etiqueta
diferente proporciona transparencia con respecto a la

Puede ser apropiado (desacuerdo) 5 recomendacion del panel. "Puede ser apropiado” es la
categoria de calificacion y se asigna una calificacion
de 5.

Es poco probable que el procedimiento o tratamiento
por imagenes esté indicado en los escenarios clinicos
especificados, o es probable que la relacion riesgo-
beneficio para los pacientes sea desfavorable.

Usualmente inapropiado 1,203

Informacion relativa sobre el nivel de radiacion

Los posibles efectos adversos para la salud asociados con la exposicion a la radiacion son un factor importante a
considerar al seleccionar el procedimiento de imagen apropiado. Debido a que existe una amplia gama de
exposiciones a la radiacion asociadas con diferentes procedimientos de diagnostico, se ha incluido una indicacion
de nivel de radiacion relativo (RRL) para cada examen por imagenes. Los RRL se basan en la dosis efectiva, que
es una cuantificacion de dosis de radiacion que se utiliza para estimar el riesgo total de radiacion de la poblacion
asociado con un procedimiento de imagen. Los pacientes en el grupo de edad pediatrica tienen un riesgo
inherentemente mayor de exposicion, debido tanto a la sensibilidad organica como a una mayor esperanza de vida
(relevante para la larga latencia que parece acompafiar a la exposicion a la radiacion). Por estas razones, los
rangos estimados de dosis de RRL para los examenes pedidtricos son mas bajos en comparacion con los
especificados para adultos (ver Tabla a continuacion). Se puede encontrar informacion adicional sobre la
evaluacion de la dosis de radiacidon para los examenes por imagenes en el documento Introduccion a la Evaluacion
de la Dosis de Radiacion de los Criterios de Idoneidad del ACR® [146].

Asignaciones relativas del nivel de radiacion
) NI - Rango de estimacion de dosis Rango de estimacion de dosis
Nivel de radiacion relativa . ] Rl
efectiva para adultos efectiva pediatrica
O 0 mSv 0 mSv
) <0.1 mSv <0.03 mSv
&% 0.1-1 mSv 0.03-0.3 mSv
DD 1-10 mSv 0.3-3 mSv
POLI T 10-30 mSv 3-10 mSv
SO0 30-100 mSv 10-30 mSv
*No se pueden hacer asignaciones de RRL para algunos de los examenes, porque las dosis reales del paciente en estos
procedimientos varian en funcién de una serie de factores (por ejemplo, la region del cuerpo expuesta a la radiacion
ionizante, la guia de imagenes que se utiliza). Los RRL para estos exdmenes se designan como "Varia".
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