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Paciente mujer de 59 anos con
disnea e hipertension pulmonar.
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Electrocardiograma:
Ritmo sinusal con bloqueo incompleto de rama derecha

Rx tdrax:
Cardiomegalia global grado I1/IV, aumento del cono de la arteria pulmonar (22 mogul) y patron en drbol podado
sugestivo de hipertension pulmonar.

Cateterismo cardiaco:

* Presiones:
e  PAD: 12 mmHg
*  PVD: 66/8, media: 32 mmHg;
e PAP:61/28 (media: 40 mmhg)
e PAo: 187/100 (media 136 mmHg)
* Ausencia de lesiones coronarias significativas

e Arteria pulmonar muy dilatada observdndose recirculacion de paso I-D a través de CIA alta.
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PERSONAS

Paciente de 59 afios, disnea e HP a estudio

Ratio Arteria Pulmonar / Aorta=1,79

Arteria pulmonar principal: 43 mm
e Rama arterial pulmonar derecha: 32 mm
* Rama arterial pulmonar izquierda: 28 mm
* Vena cava inferior: 32x 30 mm



Paciente de 59 afios, disnea e HP a estudio

Secuencia cine SSFP axial y secuencia axial sangre negra:

PERSONAS

* Drenaje venoso pulmonar andmalo parcial de vena lobar superior derecha hacia la vena cava

superior (flecha azul ).
* Aumento de calibre de la rama pulmonar derecha en secuencia axial sangre negra (flecha

blanca).



" J Paciente de 59 afios, disnea e HP a estudio PERIONAS

Secuencia axial sangre negra:

e Drenaje venoso pulmonar andmalo parcial de la vena lobar media a la vena cava superior a la
altura de su desembocadura en la auricula derecha.

e Comunicacidn interauricular tipo seno venoso superior. Qp/Qs: 3.3

e Situs soélitus. Adecuada concordancia atrioventricular y ventriculoarterial.
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Paciente de 59 afios, disnea e HP a estudio
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IMRMMOMACIARM
INNOVACION

Ventriculo izquierdo Ventriculo derecho

- 120+ e , 4
T 120 Z 50 120 60 -
-EI 110 2
= ) ~
L losucl g 4o 125%C1 +95% CI 5
B 100 s H ~100 .
Z g & a
o D 3 £ 40
Z 2 g Mean E
5 3 Z %0 =
E § loswct o — f 230
2 E 3
H 8 =95% CI 8 454
£ £ : &
3 % 101 Z 60 z
K z ]
E 1 10
£ > VTS
= - . - r r ) <3 % .
20 30 40 50 60 70 80 20 30 40 50 60 70 80 ' ; ! ; ; : ;
0 30 40 50 60 70 80 0 30 40 50 60 70 80
Age [years] Age [years] g i) Ags (oan)
90
120 e 60 1
= _ 110
g 80 % J 50
H 195% CI SR TR — 80 S
H ] z T 40 1
L 70 - 2 00 ~ 70 JF5% £ \_‘\
£ Mean e g 195% CI S 3 Mean
£ < b P 301
T 60 A 4 > a S
K] -95% Cl 3 70 = 60 = =95% Cl
g é Mean > 20 4
E‘sn 5 O B
= PR oL o S e | D R s S e
FE MM *
4 40 " T " T ) ' 40 + - : ! . : . 0 r
20 30 40 50 60 " 80 20 30 40 50 60 70 8 20 30 40 50 60 70 80 20 30 40 50 60 70 80
Age Lyears] Age [years] Age (years) Age (years)

Parametros de funcidén y masa ventricular. Los valores normales para mujeres adultas con un rango de
edad entre 50 — 59 afios se muestran entre paréntesis

B N A N N T

BN 118(36-166) 30 (22-59) 87 (57-113) 74 (59-77) 87 (72-144)
295 (81-166) 72 (15-68) 223 (56-108) 76 (55-79) 70 (26-68) 15

VTD: Volumen telediastélico; VTS: Volumen telesistdlico; VS: volumen sistélico; FE: Fraccion de eyeccion; GC: Gasto cardiaco; MM: Masa miocardica; VI:
Ventriculo izquierdo; VD: ventriculo derecho.

Indice de masa vetricular (VMI): 0,8

- VTD indexado (mL/m?) VTS indexado (mL/m?2) Masa indexada (g/m?2)
63 16 74 46

156

Masa indexada: 37 g/m?

38 76

Grosor VD: 7 mm

37
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40 cm/s 35 cm/s 125 ms VI: patrén normal relajacion ventricular
31 cm/s 36 cm/s 0,86 126 ms VD: Anomalia de la relajacion ventricular (tipo 1)
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Qp/Qs: 3.3

Velocidad media AP: 13 cm/s
Velocidad pico AP: 117,5 cm/s
Gradiente pico sistélico: 5,47 mmHg
Ratio Arteria pulmonar/Aorta: 1,79
Diametro sistolico: 49 cm

Diametro diastdélico: 42 cm
Distensibilidad (RAC): 14%
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Secuencia de Viabilidad

Realce tardio triangular de base subepicdrdica en unidn interventricular inferior basal (BASI).



PERSONAS

Cortocircuito izquierda-derecha intracardiaco (CIA seno
venoso superior) y extracardiaco (DVPAP) con
hipertension arterial pulmonar secundaria (tipo 1 de la
clasificacion de la OMS) y cor pulmonale
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1. Pulmonary arterial hypertension

# Idiopathic PAH
* Heritable
BMPR2
ALK1, endoglin
unknown
* Drugs and toxins induced
* Associated with:
— Connective tissue diseases
— HIV infection
— Portal hypertension
— systemic to pulmonary shunts
— Schistosomiasis
— Chronic haemolytic anaemia

1"Pulm. veno- occlusive disease (PVO) and/or
pulmonary capillary haemangiomatosis (PCH)

2. Pulmonary hypertension due to left heart

disease

+Systolic dysfunction
*Diastolic dysfunction
+*Valvular disease

HIPERTENSION PULMONAR (HP): Definicién y tipos

PERSONAS

3. Pulmonary hypertension due to lung diseases
andjor hypoxia

= Chronic obstructive pulmonary disease

= Interstitial lung disease

# Sleep-disordered breathing

= Chronic exposure to high altitude

= Broncho pulmonary dysplasia (BPD)

+ Developmental abnormalities

4. Chronic thromboembolic pulmonary
hypertension (CTEPH)

5. Pulmenary Hypertension with unclear and/or
mulifactorial mechanisms

* Haematologic disorders
myelopraiiferative disarders; splenectomy
*Systemic disorders
Vascuiitis sarcoidosis, pulmonary Langerfans cell
histoeyinsis LAM, nevrafibrometosis
*Metabolic disorders
aiyoogen storage disease, Goucher diseaze,
thyraid disorders
= Congenital heart disease
ather thar systemic ta pulmonary shunt
s Others: shstroctiog by tumours, fibrosing mediastinits,
chranic renal foilure on dialysis

Figure 1 Updated clinical classification of pulmonary hypertension according to
the proposals of the 4th World Symposium on Pulmonary Hypertension held in

Dana Point 2008.

Aumento, aislado o en combinacion, de:
Resistencia vascular pulmonar (RVP).

1. Elflujo sanguineo pulmonar.

2. La presion venosa pulmonar (PVP)

Nef HM et al. Heart 2010;96:552e559

La hipertension pulmonar (HP) es
una enfermedad severa
caracterizada por un incremento
progresivo de la presion arterial
pulmonar (PAP) que acaba
desencadenando un fallo cardiaco
derecho (cor pulmonale).

Table 1 New thresholds of pulmonary hypertension determined at the 4th World
Symposium held in Dana Point 2008

Definition of pulmonary hypertension

Invasive Normal <21 mm Hg
(mean pulmonary artery pressure) Borderline 21—25 mm Hg
Manifest =25 mm Hg
Mon-invasive Normal <25 mfs
(systolic tricuspid regurgitant velocity Barderline 25—28 mis
theashald) Manifest >2.8 mfs
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_ - HIPERTENSION PULMONAR HIPERTENSION HIPERTENSION
SIOLOGIANORMAL PRECAPILAR PULMOMAR POSTCAFILAR PULMOMAR MIXTA
y . . .
CARACTERISTICAS HEMODINAMICAS CATEGORIAS OMS
Todas
PAPm = 25 mmHs Anotacion: GC T en esmdos hiperdinamicos come hipertensian
GC normal, reducido o elevado portepulmonar, hipertiroidismao, anemiz, sepsis, shurts izquierda— derecha,
BtL.
1. HAP
. . . .
T PCPe <15 mmHg 3. HP secundaria a enfermedad pulmonar / hipoxemia
GTP =12 —15 mmHg 4. HFTEFC

5. HP de mecanismo incierto o multifactorial
PCPe =15 mmHe, RVP <3 UW
GTP = 12 mmHg
PCPe > 15 mmH; RVF > 3 UW,
GTP =212 - 15 mmHg

HP POSTCAPILAR 2. HP secundaria a cardiopatia izquierda

HP MIXTA

2. HP secundaria a cardiopatia izquierda

PAPm: PAP media; GC: gosto cardioco; PCPe: Presidon capilar pulmonar enclavada; GTP: Gradiente transtricusoideo; RVP: resistencia vascular pulmonar; HAP;
hipertension arterial pulmonar; HPTEPC: HP secundario o fromboembolismo pulmonar crdnico
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HP: Fisiopatologia

Rigidez AP

ESTADO CLINICO:
NORMAL

Arteriolo = vena
muscilar normal

ESTADO COMPENSADO ASINTOMATICO

REVERSIBLE?

H

REVERSIBLE?

L J

A

Extension de celwlos muscwiares lisas hocio arteriolas

puimonares perifericas

Hipertrofia € hiperplasia de CE,
fibroblastos y CML normales y con
fenotipo alterado

\  IRREVEREZIBLE?
| —
il <

Remodelado mural arterial pulmonar:

1,
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Muscularizacian artericlar

Arteriolas no musculares

Remodelado vascular pulmonar

Desorganizacion y profiferacion
monoclonal de CE en un estroma
de migfibrobiastos

Arteriolas musculares £ venas

Bl Viccardionormal

[l "iccardioalterade
~—— Matrizextracelular
=2 Célulaendotelial (CE)
meee CE alterada
e
-

Célula muscular lisa (CMVL)
CML alterada

Engrosamiento de la media: Hiperplasia/hipertrofia de células musculares lisas con fenotipo
alterado. Ocurre a todos los niveles del drbol arterial pulmonar. Es menos frecuenteen lasvenas,
donde puede serreversible.
Lesion plexiforme: proliferacion monoclonaly desordenada de células endoteliales fenotipicamente
anormalesy resistentes a apoptosis. Puedeserirreversible.
Muscularizacion: Extension de células musculares lisas hacia arteriolas pulmonares parcialmente
muscularesy no musculares periféricas.

Elevacion crénica de la PAPy RVP = aumento de rigidez y dilatacion de la AP>29 mm.

1l
2.

HPREPC: dilatacion asimétrica de arterias pulmonares
HAP: dilatacion simetrica de arterias pulmonares

AP > 40 mm = compresion extrinseca del tronco principal izquierdo = isquémica VI.
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HP: Fisiopatologia

Hipertrofia del VD

ESTADO CLINICO:
SINTOMATICO COMPENSADO

Arteriola = vena
muscular normal

REVERSIBLE?

H

Y

REVERSIBLE?

-

Extension de celwlas muscwiares fisos hocio orteriolos

pulmonares perifericas

Hipertrofia € hiperplasia de CE,
fibroblastos y CML normales y con
fenotipo alterado

IRREVERSIBLE?

COMPROMISO
PERSONAS

INNOVACION
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Muscularizacian artericlar

Arteriolas mo musculares

Remodelado vascular pulmonar

Lesion plexiforme:
Desorgonizocion y profiferacion
monoclonal de CE en un estroma
de miofibroblastos

ESTADO COMPENSADO SINTOMATICO

Arterioias musculares £ venas

Bl Viccardionormal
B Viccerdioalterado
~—— Matrizextracelular
=1 Célulaendotelial (CE)
me CE alterada

=2 Célula muscular lisa (CML)
== CNL alterada

Incremento cronico PAP = Hipertrofia del ventriculo derecho (VD) para contrarrestar
incremento de post-cargay mantener GC sin aumentar estrés miocardico mural

i

2. Grosorparedlibre VD2 7 mm.
3. Masodel VD > 56 gramos.

Acumulacion en paralelo de nuevas sarcomeras.

Compromiso funcién sitélica VD = Discordanciaentre la demanda vy el aporte de
oxigeno = compromiso de la funcidn sistélica VD.

Hipertrofia VD = compresidn extrinseca de la arteria coronaria derecha = isquémica
VD (directamente proporcional a la masa VD).
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Muscularizacian artericlar

REVERSIBLE? Arteriolas no musculares

Hipertrofia del VD

ESTADO CLINICO:
SINTOMATICCO DESCOMPENSADO

(=]
ol
m

5. s
a %
o

Extensign de células muscuwlares lisas hacia
pulmonares perifericas Remodelado vascular pulmonar

Arteriolas musculares £ venas

REVERSIBLE? \  |IRREVERSIBLE? ]
% i T Bl Viccardionormal
e a8 [l "iccardioalterade
~— Matrizextracelular
: =2 Célulaendotelial (CE)
Arteripla +veng Hipertrofio e hiperplasia de CE, tES_'.E;r' Fflsx'ﬁrm?f: . e CE alterada
muscular normal fibrobiastos y CML normaies y con Desorganizacion y proliferacion < Célulamuscularlisa[CML)

monoclonal de CE en un estroma

fenotipo alterado
N s de misfisrobiastos == CNL alterada

ESTADO DESCOMPENSADO AVANZADO
Dilatacién del VD =2 Incremento compensatorio de la precarga a pesar de existir una

reduccion en la funcion contractil
1. Acumulocion en serie de sarcdmeras,
2. Aplanamienta/inversidn curvatura delsepto interventricular
3. Dilatacion del anillo tricusipideo = insuficenca tricuspidea

Respuesta maladaptativa del VD = carga adacional de volumen a un VD sobrecargado
de presion: dilatacion AD, abombamiento del setpo interventricular, congestion de la

VCly derrame pericardico.

Elevacion de la presion telediastélica del VD = Marcador de supervivencia.
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ASINTOMATICO SINTOMATICO COMPENSADO SINTOMATICO DESCOMPENSADO —

ESTADO CLINICO COMPENSADO FALLO CARDIACO

o Aumento rigidez de |a AP

CAMEBIOS CIRCULACION AP de pared fina oo ) o Remodelado wvascularde la AP
PULMONAR Red capilar extensa © F‘erdlda. :de mlcmva.'azculatura o Proliferacion celular mural AP
o Alteracion endotelial AP
o Dilatacion del VD
CAMBIOS CORAZON Normal o Hipertrofia VD o Insuficiencia tricuspide
o Hipertrofia del VI
GC normal o GC normal o GCseveramente deprimido
CAMBIOS EUNCIONALES RVP ncirimal o Leve incremt.antcf R‘u’-F' B o In.crer.nen.t? severo RWVF B
Perfusion pulmonar o Moderada disminucion perfusion o Disminucion severa perfusion

normal pulmonar pulmonar
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HEMODINAMICA PULMONAR
RM perfusion pulmonar

SINTOMATOLOGIA Y | Angio-RM pulmonar
SIGNOS INESPECIFICOS Gammagrafia V/Q
o Angio - Tomografia
computarizada
Cateterismo cardiaco derecho

W

ARTERIA PULMONAR " . %

wwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwwww

Tomografia Computarizada (TC)
RMC

Cateterismo cardiaco derecho

Y

PARENQUIMA PULMONAR
Gammagrafia V/Q
ABORDAIE Tomografia Computarizada
MULTIDISCIPLINAR

Las técnicas de imagen del
corazon y la vascularizacion
pulmonar, amén de otros datos
clinicos y analiticos, juegan un
papel primordial en Ia
determinacion del diagnaostico,
pronostico, severidad vy
monitorizacion terapéutica.

FUNCION CARDIACA Y ESTRUCTURA
Ecocardiografiatranstoracica (ETT) y
transesofagica (ETE)

Tomografia Computarizada (TC)
RMC

Cateterismo cardiaco

A
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INFORMACION DIAGNOSTICA DESEADA TECNICAS DE IMAGEN PREFERENTES

Screening HP Ecocardiografia transtoracica para medicién PAPs

PERSONAS

Ecocardiografia transtoracica:
* Flujo Doppler color
e Calculo del shunt
¢ Impacto del shunt sobre la funcién VD

Screening shunt intracardiaco

Evaluacion preliminar de la funcién VD Ecocardiografia 2D
Masa VD RMC
RMC

Confirmacion y cuantificacion de la funcion VD . ,
' lon y cuantificact und Ecocardiografia 3D

Ecocardiografia transesofagica
RMC

Cuantificacion del shunt RMC

Valvulopatia

Localizacidn y valoracion prequirurgica del shunt Ecocardiografia transesofagica o RMC

Fibrosis miocardica o enfermedad infiltrativa

. e g RMC
(sarcoidosis; amiloidosis)
Gammagrafia V/Q
Angio-TC de térax
RMC

Angiografia pulmonar

Tromboembolismo pulmonar crénico

Enfermedad pulmonar intersticial TC
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PARAMETER

PFA

PA/Ao ratio

VTDVD

VTSVD
VSVD

VTDVI

Masa VD indexada

VMI (Masa VD/Masa VI)

Velocidad media AP

RAC

BASI

CMR
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++
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HP: BIOMARCADORES por RM cardiaca (RMC)

PERSONAS

INMOVACIAM
INNOVACION

ECHO RHC
++ +
++ +

+ et
++ +
+ -
+ -
+ +++

VALUE

Cualitativo

>1

> 84mL/m?

> 70mL/m?2
<25mL/m?2

<40 mL/m?

>59 g/m?

>0.45

>6.5s

11.7 cm/s

10%
16 %

Cualitativo

SEQUENCE

Sangre Negra Axial

Sangre Negra Axial

SSFP Eje Corto

SSFP Eje Corto

SSFP Eje Corto

SSFP Eje Corto

SSFP Eje Corto

SSFP Eje Corto

DCE - MR

Qp

Qp

LGE

DESCRIPTION

Diagndstico HP (S:86%: Sp:85%: PPV:95%)
Predictor de mortalidad

Diagndstico HP
Predictor independiente mortalidad

Predictor independiente mortalidad

Predictor independiente mortalidad
A 10 mL seguimiento = Buen prondstico

Predictor independiente mortalidad

Predictor mortalidad

Diagndstico HP (S: 81 — 98%; Sp: 69 — 89%)
VMI > 0.6 = 20% Falso Negativo
VMI > 0.75 = Mal pronéstico

Predictor independiente mortalidad
Fuerte correlacién pardmetros derivados
cateterismo del VD (Cl; PVRI)

Diagndstico HP (S: 92.9%; Sp: 82.4%)

Predice respuesta tratamiento vasodilatador
Predictor mortalidad

Ausencia = Buen prondstico



9

L

_HealthTime” BIOMARCADORES RM:
3 1. Secuencias Sangre Negra (SSN)

PERSONAS

Doble inversion recuperacion (DIR) y sincronizacion cardiaca = suprimir la sangre circulante:
1. Gran resolucion espacial:
2. Diferenciar lumen y la pared de las cadmaras cardiacas y estructuras vasculares.

Artefacto de flujo pulmonar (Pulmonary Flow Arctifact— PFA): Flujo turbulento y/o baja velocidad
- supresion incompleta del flujo circulante

HP secundaria a L-transposicion

de los grandes vasos.

Las secuencias Sangre Negra (A —C)
permiten una valoracion precisa de la
compleja anatomia cardiacay
demuestran la dilatacién de las arterias
pulmonares (asteriscos blancos) asi
como la hipertrofia del VD (flechas
blancas) como signos de HP.

Son esenciales para excluir o
confirmar casos de HP secundarios
a enfermedades congénitas
cardiacas.

Las SSN nos permiten mensurar el
grosor mural de la AP = rigidez y
remodelado vasculares.

Ibrahim et al. Magnetic resonance imaging.
2012;30(8):1047-58.

Swift et al. European radiology. 2012;22(3):695-702.
Edelman et al. Radiology. 1991;181(3):655-60.
Yarnykh et al. IMRI. 2003;17(4):478-83.
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e 3 1. Secuencias Sangre Negra (SSN) o P

Cuanto mas proximal es el PFA en las arterias pulmonares—> peor prondstico asocia

El PFA se puede observar, de izquierda a derecha, en arteria segmentarla rama pulmonar derecha distal, rama
pulmonar derecha proximal y tronco principal de la arteria pulmonar, respectivamente. Presenta alta sensibilidad
y especificidad (86% y 85%, respectivamente), constituyendo un predictor de mortalidad (puntuacion > 2.5).

DESCRIPTION

PARAMETER CMR ECHO RHC SEQUENCE

Diagndstico HP (S:86%: Sp:85%: PPV:95%)
Predictor de mortalidad

PFA +++ - - Cualitativo Sangre Negra Axial

PA/Ao ratio +++ - = >1 Sangre Negra Axial Diagndstico HP

Swift et al. European radiology. 2012;22(3):695-702
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Cuantificacion del VD dificil en HP:

1. Remodelado ventricular heterogéneo
2. Movimiento del septo interventricular anormal

Dilatacion del VD = crecimiento VD proximal al surco AV (“hombro” del VD).

[ 52175 | B

A ZTES

10 B. “Shoulder” del VD. Un VD dilatado se puede extender proximalmente al surco atrioventricular derecho durante la didstole. La adquisicién
cine SSFP eje corto debe iniciarse a nivel de la AD con el fin de incluir la porcion del VD que rodea a dicha estructura, evitando la infraestimacion
del VTDVD. Bradlow WM et al. ] Magn Reson Imaging. 2010;31:117-24.

DESCRIPTION

PARAMETER CMR  ECHO RHC SEQUENCE

RVEDV > 84mL/m? SSFP Eje Corto Predictor independiente de mortalidad

RVESV +++ ++ + > 70mL/m? SSFP Eje Corto Predictor independiente de mortalidad

Predictor independiente de mortalidad

> .
RVSV A * M Sl SSFP Eje Corto A 10 mL en seguimiento—> Buen prondstico

LVEDV +++ ++ + <40 mL/m? SSFP Eje Corto Predictor independiente de mortalidad
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2. Secuencias cine

PERSONAS

Comparado con la RMC:
* Ecocardiografia 3D infraestima los volumenes ventriculares (7% para VTDVD y VTSVD).

* TC cardiaca sobreestima volumenes ventriculares (12% y 14% para VTDVD y VTSVD,
respectivamente).

Sugeng L et al. JACC Cardiovasc Imaging. 2010,;3:10-8.
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.. PERSONAS
2. Secuencias cine - .

Paciente con HP moderada. La figura ilustra como las dimensiones
longitudinales (desde el anillo tricuspide - apex) y transversas (desde el
septo — pared lateral) son determinados en telesistole y telediastole
para calcular el movimiento transverso del VD.

Valores normales VD

Parametro Mujer Varon
VTDVD (ml) 176+33 130+24
VTSVD (ml) 79+16 52+10

VSVD (ml) 98+19  78+17

FEVD (%) 55+4 6045
VTDVD/IMC(ml/m2) 86+14  75+14

VTDVD: volumen telediastdlico VD; VTSVD: volumen telesistélico VD; VSVD: volumen
sistdlico VD; FEVD: fraccién eyeccién VD; VTDVD/IMC: VTDVD indexado

Cuantificacion masa del VD:
* Inclusion de musculos papilares, trabéculas y la porcidon del septo correspondiente al VD.
e Hipertrofia del CD = Grosor pared libre > 7 mm; masa VD > 56 gramos.
« [ndice de masa ventricular (Ventricular Mass index; VMI):
e Diagnostico de HP
* Valor umbral para el diagndstico: 0.45 (IC95% 15.26 — 47.60; pooled OR: 29.63).

Ventricular Massindex(VMI)= RV mass

LV mass

* Masadel VD indexada y un VMI > 0.75 son factores predictores independientes de mortalidad.

* Elevacién del VTDVD indexado: factor prondstico independientes mas importante = Hazard Ratio = 6.61; p=0.011.

e VTSVD indexado > 70 mL/m2y VSVD < 25 mL/m? se han relacionado con peor prondstico = Disfuncién VD

e Disfuncién VI (disminucion precarga o compresion VD dilatado) = VTDVI < 40 m/m? mayor mortalidad; mal prondstico.

Van Wolferen SA et al. Eur Heart J. 2007;28:1250-1257
Swift Al et al. Circ Cardiovasc Imaging. 2014,7:100-6



ESTADO CLINICO:
SINTOMATICO COMPENSADO

ESTADO CLINICO:
SINTOMATICO DESCOMPENSADO - FALLO CARDIACO

DILATACION DEL VD

HIPERTROFIA DEL VD

HIPERTROFIA DEL VI

MR BIOMARKERS:

2. Secuencias cine

PERSONAS

Tetralogia de Fallot
Hipertrofia del VD - aumento
de la masa ventricular derecha.
Un indice de masa ventricular
(VMI>0,6) se correlaciona con la
detectabilidad de HP en
cateterismo cardiaco derecho

CIA (Qp/Qs =2,3)

Dilatacién VD = incremento de
los VTD y VTS del VD, descenso
del VS y GC del ventriculo
derecho = disminucion de la
FEVD.

L-transposicion de las

grandes arterias

Aumento de la RVP = descenso
de los VTD y VTS del ventriculo
izquierdo y un descenso del
llenado ventricular izquierdo
secundario.
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3 2. Secuencias cine. Funcion Auricular .y oy

Volumen mdximo

Volumen (mlL)

Volumen latido

Volumen minimo

Tiempo (ms)

Funcién auricular

e 7T Presién AD > mal prondstico

* Tamafio y funcion AD = cuatro camaras y eje corto auricular.

* Volumen maximoy FE de la AD HP > controles

* FE de AD en pacientes con HP avanzada Sl

* Tamafioy FE AD = Sobrecarga de presion, remodelado y disfuncién

Sato T et al. Int J Cardiol. 2013;168:420-6.
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3 2. Secuencias cine. Acoplamiento interventricular

PERSONAS

“Reverse Bernheim”
Phenomenon

3. Contraccion post-sistolica >
acortamiento del VD tras cierre de
valvula pulmonar (> 59 ms)

ISB =

radius (r)

1. Crecimiento VD - ISB = Abombamiento del septo interventricular

contraccion mas lenta por

sobrecarga de presion

e ISB cuantifica la anomalia en el
acoplamiento interventricular 2
buena correlacion PAPs

e ISB - mal prondstico = traduce
una PAP media > 67 mmHg.

2. Asincronia contraccion pared
lateral VD y septo

: , 4. Compromiso Volumen sistélico del VI > Fakhri AA et al. Heart Fail. Clin. 2012;8:353-372.
interventricular

Compresidon y compromiso de precarga del Marcus JT et al. ] Am Coll Cardiol. 2008,51:750-7.

Roeleveld RJ et al. Radiology. 2005,234:710-7.
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Skrok J et al. Radiology. 2012;263:678—-87
Swift Al et al. Pulm Circ. 2014,4:61-70

PERSONAS

(i BIOMARCADORES RM:
" 3. Secuencias de perfusion cardiaca
1 SN Ventajas:
Max. e Andlisis rapido y facil de realizar.
* Alta correlacion interobservador
Parametros:
: 1. Tiempo de transito pulmonar (PTT): tiempo de transito VD = VI
EH 50% 2. Dispersion del bolo contraste (hemodindmica):
: T Max. 1. Left ventricular full widht at half maximum (FWHM)
E 2. Tiempo al pico del VI (TTP)
20% [TTR
Max.

Prolongacion del PTT
en paciente con HP. Se
calcula sustrayendo el
TTP del VD (curva roja
en figuras Ay B)
respecto al VI (curva
verde en Ay B).

Se hallan
significativamente mas
prolongados en
pacientes con HAP (B)
respecto a controles
sanos (A).



dealthﬁm? BIOMARCADORES RM:

3 3. Secuencias de perfusion cardiaca (DCR-MRI)

PERSONAS

PTT es el parametro mas importante Correlacién significativa con:
derivado de la DCE-MRI (patoldgico si > 1. Funcién del VD

6,5 segundos).
2. Remodelado del VD

Predictor de mortalidad 3
independientemente de edad, géneroy
clase funcional OMS. cateterismo del VD Skrok J et al. Radiology. 2012;263:678-87

Swift Al et al. Pulm Circ. 2014;4:61-70

Paradmetros hemodindmicos derivados del
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PERSONAS
= 3 4. Secuencias de viabilidad (LGE) oy

*LGE frecuente en HP (prevalencia: 92-100%)

*Stress mecanico inserciones septales ventriculares = Insercion septal posterior (PSI) > insercion septal basal anterior (BASI)
*BASI:

. Disminucién del strain longitudinal
. Hipertrofia de la trabécula septomarginal

*Fibrosis plexiforme
* Aumento de coldgeno y grasa entre las fibras miocardicas
* Desorganizacion de los miocitos (myocardial disarray)

*Realce auricular (AD) = * mantenida Py dilatacion AD (estadio avanzado)
*LGE positivo 2 mayor PAPm y menor FE del VD comparado con paciente con HP y LGE (-).
*Masa VD indexada = mayor predictor de la masa total de fibrosis (relacién directa con remodelado VD).

HP avanzada. Realce
tardio tipico en
secuencias de
viabilidad 3D a nivel
de las inserciones
anterior y posterior
del VD (flechas rojas),
en septo
interventricular
(flechas verde) y
pared lateral de la AD
(flechas azules).




P BIOMARCADORES RM: S oNAS
S 3 4. Secuencias contraste de fase (PC) de la AP principal

1. Velocidad Media de la arteria pulmonar (VMAP):

* PC: evaluacion de la hemodinamica de la AP.

*VMAP: correlacién con PAPm, PAPs y resistencia vascular pulmonar (cateterismo).

*MVAP < 1,7 cm/s = Sensibilidad: 92.9%; especificidad 82.4%.

2. Distensibilidad AP

*Area de Cambio Regional (Regional Area Change; RAC): diferencia area AP sistole — diastole/sistole.

*Relacioén con:
1. Remodelado vascular mural
2. Presién arteria pulmonar

*RAC menor paciente con HP comparado con controles (20 + 10% vs 58 + 21%; p< 0.05).
*RAC < 16% = peor supervivencia global
*RAC umbral 10%:

e prediccién respuesta a tratamiento vasodilatador
* Sensibilidad: 100%; especificidad: 56%

Slice1 Vessel 1

Nr - Trig

Secuencia PC de AP. Detalle de parametros a valorar de
la arteria pulmonar mediante secuencias PC.



BIOMARCADORES RM:

<! lealth "_';r_t'; 2 . - | PERSONAS
o 3 4. Secuencias contraste de fase (PC) de la AP principal

1. Pulse Wave Velocity (PWV):
Indicador rigidez pared vascular AP
. PWV Hpidiopatica > controles
10 [7.5-14.0] m/s vs 3.5[1.9-4.0lm/s; p<0.001.
. Alta reproducibilidad (ICC=0.98; p<0.001).

2. Estimacion PAPmM

. Basado en regrisidn lineal multivariante
PWV=9.25 x PAPm-202.1; r=0.82 con cateterismo
. Basado en el VMI y dngulo del septo interventricular
(ASI):

PAPmM=-4.6 + (ASI x 0.23) + (VMI x 16.3)
Alta correlacion con cateterismm (R2=0.75; p< 0.001)

Tiempo de transito PWV. Adquisicion de secuencias PC en AP principal, ramas
pulmonares derecha e izquierda y la distancia (Path length) entre ellas de forma
precisa. Se registran las ondas de pulmso y su difernecia de llegada (T). PWV se
calcula mediante T/Path length.



P BIOMARCADORES RM:

\ _ PERSONAS
S 3 5. Angiografia por RM (MRA) de la AP .

Regurgitacion tricuspide severa
en paciente con HAP. Las
secuencias PC a través del plano
tricuspide se deben realizar
ortogonal a la direccién del flujo
para evaluar correctamente la
insuficiencia valvular tricuspide.
Sin embargo, debido a la
morfologia del jet regurgitante
tricuspide (cores numerosos y
dispersos en lugar de uno Unico e
intenso), la RMC no es del todo
fiable en su valoracion.

Relacién E/A de VD: e Onda E VI \ D mitral Onda A VI

e Fraccién velocidades o
de llenado ventricular
precoz (E) y tardio
auricular (A).

e Secuencias PC calculo
dificultoso.

e Excelente correlacion
con cociente E/A

calculado por

ecocardiografia Patron de relajacion ventricular derecha e izquierda normal (tipo I). Evaluacién mediante secuencias PC a nivel del

(r>0,89). plano transvalvular mitral y tricuspide (A y B), donde se aprecian tanto las ondas E y A asi como la posibilidad de evaluar
del tiempo de deceleracidn tricispide, mitral y el cociente E/A (C).

100

704

60

S04

i/ OndaEVD |  OndaAVD

T T T T T T T T T T T
a 100 200 300 400 500 GOO 700 800 900 1000 1100
tirne {ms)

RR-interval: 1132 ms {from heart rate)

Bradlow WM et al. IMRI. 2010;31(1):117-24.
Fakhri AA et al. Heart failure clinics. 2012;8(3):353-72.
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5. Angiografia por RM (MRA) de la AP
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PERSONAS

Enfermedad de Behget.
Proyecciones de Maxima
Intensidad (MIP) coronales de una
Angio-RM mostrando una
estenosis (flecha roja corta) con
dilatacién aneurismatica distal
(flecha larga roja) de la arteria
pulmonar derecha y trombosis de
la vena cava superior y del
sistema acigos (flechas azules).

MRA AP:
* Diagnostico diferencial de HP e HP secundaria a tromboembolismo pulmonar crénico (HPTEC).
* Menor resoluciéon espacial que TC = tromboembolismo pulmonar subsegmentario.
* Signos HP crdnica:
* Aumento de calibre de arterias pulmonares centrales (“patrén en arbol podado”).
» Afilamiento de vasos pulmonares distales (“pruning”).
e Time resolve MRA (TRICKS; TRACKS):
* Areas de hipoperfusidn distal comparables a defectos regionales en HPTEC.
e Evaluacién postratamiento = areas de remodelado vascular.

Junqueira FP et al. Br J Radiol. 2012,85:1446-56.
Ohno Y et al. ] Magn Reson Imaging. 2012,;36:612-23.
Rajaram S et al. Eur Radiol. 2012;22:310-7.
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5. Perfusion pulmonar por RM _ J
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HAP idiopatica. Perfusion pulmonar por RM mostrando una reduccion del flujo sanguineo pulmonar (PBF) mas evidente en la periferia del pulmén derecho.
Perfusion RM:

*Analisis del primer paso del bolo de contraste por el *PAPmM no es buen marcador de la vascularizacién pulmonar:
pulmon = Analisis cuantitiativo: *Aumento cuando hay una alta proporcion de vasos afectos

*PBF: flujo sanguineo pulmonar *Aumenta por hiperaflujo pulmonar sin incremento de la RVP

«PBV: volumen sanguineo pulmonar *Si fallo VD disminuye = falsa mejoria

*MTT: tiempo de trdnsito medio *Perfusion RM:
*\entajas sobre la gammagrafia Vv/Q: *Marcador de respuesta terapéutica

*No utiliza radiacidn ionizante *Correlacion negativa PDF y RVP

*Mayor resolucion espacial

*Mejor informacion anatomica Ohno Y et al. AIR. 2007;188:48-56.

*Capacidad multiplanar Junqueira FP et al. Eur J Radiol. 2013,;82:195-6.
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SiTine APLICACIONES CLINICAS DE LA RM EN LA
3 HIPERTENSION PULMONAR

PERSONAS

CLASIFICACION ETIOLOGICA Y MANEJO:

* RM permite una valoracién integral tanto del ventriculo derecho como de la AP & UNIDAD ANATOMO-FUNCIONAL

e Utilidad en:

* Valoracion HP tipo 1 de la OMS especialmente en cardiopatias congénitas, cortocircuitos intra y extracardiacos.
* HP secundario a fallo cardiaco izquierdo (tipo 2): Test de segunda linea.
* Fallo diastdlico del VI = importante informacion diagndstica y monitorizacion terapéutica.

* MRA 2 alternativa a CT y gammagrafia V/Q en HPTEC
e Sarcoma y vasculitis AP 2 utilidad diagndstica

SELECCION TRATAMIENTO Y MONITORIZACION TERAPEUTICA:

* Distensibilidad de la AP (RAC) = seleccidn para tratamiento prolongado con antagonistas canales de calcio.

* Monitorizacion post-terapeutica:
» Alta reproducibilidad y no invasiva.

* Fallo tratamiento = Deterioro funcion VD; mal prondstico.

e VTDVD, VSVD, VTDVIy FEVD = pardmetros de importancia prondstica en pacientes con HP.

Propuesta protocolo

SECUENCIAS PARAMETROS A ESTUDIO

Secuencia SN T1 axial (opcional)

SSFP cine ejes largo horizontal, largo vertical del VD y eje corto

Secuencia marcaje miocardico por RM (tagging) eje corto
(opcional)

Secuencias PC de arteria pulmonar

Secuencia PC de valvula tricuspide

ARM de arteria pulmonar

Perfusidon pulmonar RM (opcional)

Realce tardio miocardico (viabilidad) en ejes largo horizontal,
corto y largo vertical del VD

Didmetro de la AP; artefacto de flujo de la AP (PFA)

Tamafio AD; indice de masa ventricular (VMI); funcién VD y VI,
grosor miocardico mural; FE; GC; IC y curvadura del septo
interventricular

Strain and strain rate; asincronia interventricular

Distensibilidad de la AP; PWV
E/A; flujo regurgitante tricuspide
Diametros de la AP

PBF; PBV; MTT

Fibrosis del VD y VI
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Jordi Broncano
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