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Nessun conflitto di interesse





 Miglioramento delle tecniche di Imaging

Maron BJ JACC 2016

CMR



Disarray, fibrosi, malattia piccoli vasi



12% non individuate

2009

Definizione ipertrofia e valutazione morfologia



>5.6 mm/m2

Ipertrofia relativa apicale  
APICE/BASE >1 

/LGE/ aneurismi apicali/ dilatazione atrio sn/
obliterazione sistolica apice 

Flett AS, IJC 2015 



Filomena D, Bogaert J. et al. EHJ Cardiovascular Imaging 2023

Follow-up: HCM apicali





Ipercontrattilità & dispendio energetico

EF 70%



Cardiac MRI (al massimo potenzialità)

Diagnosi eziologica???



ESC guidelines 2023



T1 nativo basale ridotto 935 ms

T1 apice pseudonormale 990 ms

LGE setto-apice circa 11% (6 SD metodo)

I CASO  
Ipertrofia concentrica



High T1Low T1

Da mutazione VUS MYBPC3   
Mutazione  
c.548-3_553 del per GLA 
(splice junction loss) 
Malattia di FABRY

2 figli di cui una portatrice della stessa mutazione

T1 nativo



Nordin S JACC Cardiovasc Imaging 2019



bSSFP LGE
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Ipertrofia parete laterale
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III CASO  
Ipertrofia apicale Sequenze T2W



JACC 2016

Cuore d’Atleta

Volumi, massa, ECV



ESC Guidelines 2023

PROGNOSI/FOLLOW UP

Solo LGE quantitativo???



PlosONE 2014

Hen y et al Circ J 2018

Gommans DHF Heart 2016

Danno  
miocardico

T2 imaging: qualitativo



EHJ CI 2023

T2 MAPPING

T2 imaging: quantitativo
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LGE (6SD) < 15%

T2-STIR T2-STIR

LGE

II RM febbraio 2022     
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J Cardiovasc Med 2022

HOT PHASES!!!



Todiere G , Aquaro GD, American Journal of Cardiology 2023 

105 pts  
52 mesi di  
follow-up

JACC 2012 LGE progressivo 
(quantitativo ma valutato nel tempo)

2026



Aquaro GD et al. 2021 

Eterogeneità Fibrosi



Ariga R et al. JACC 2019 

Non solo fibrosi…

DISARRAY



Strain

Int J Cardiovasc Imaging 2026



Xuan M et al. JACC Cardiovascular Imaging 2025 

• Disarray 
• Ischemia miocardica/

anomalie 
energetiche 

• edema 



MEMENTO! Long term study

Saberi S et al. Circulation 2021 



Characteristic Pre-mavacamten Post- mavacamten       Post – Pre Difference

BSA-indexed LV mass, g/m2 113.6 71.5 -42.1

ECV fraction 0.30 0.33 0.03

BSA-indexed Cellular volume, mL/m2 79.8 47.7 -32.0

BSA-indexed Matrix volume, mL/m2 33.8 23.8 -10.0

LGE mass by 6SD, g 0.29 0.39 0.10

Tse JJ ESC 2025

1-ECV
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4D Flow imaging



TAKE HOME MESSAGES  
RM solo LGE quantitativo???

✓ RM è fondamentale nella diagnosi delle cardiomiopatie a 
fenotipo ipertrofico (T1w-T2w) 

✓ Ruolo nella prognosi delle cardiomiopatie (T2w, 
eterogeneità e progressione LGE) 

✓ Esame senza radiazioni ionizzanti, ripetibile nel tempo 
ogni 3-5 anni, utile nel follow-up 

✓ Con l’avvento degli «inibitori della miosina» potenzialità 
nella valutazione dell’efficacia delle terapie
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