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RESUMEN

La miocardiopatia hipertrofica obstructiva es una enfermedad hereditaria autosémica
dominante, con una variada expresividad clinica, morfologica y genética. Es la causa
mas frecuente de muerte subita en adolescentes y adultos jovenes. Se presenta el
caso de un paciente con antecedentes familiares de muerte subita que acude a

nuestro servicio con disnea y molestias precordiales. Se le realizé ecocardiograma
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donde se constata la existencia de miocardiopatia hipertréfica obstructiva con
gradiente significativo en el tracto de salida del ventriculo izquierdo, utilizando los
criterios diagnosticos del American College of Cardiology. Palabras Clave:
miocardiopatia hipertréfica, muerte subita.

ABSTRACT

The hypertrophic cardiomyopathy is a autosomal dominant hereditary disease with
one varied clinical, morphologic and genetic expressiveness. It is the most frequent
cause of sudden death in adolescents and young adults. The case of a patient with
family history of sudden death appears that goes to our service with dyspnea and
sincerely annoyances. Echocardiogram was made to him where the existence of
hypertrophic cardiomyopathy with left ventricular outflow velocity, using the criteria
diagnoses of the American College of Cardiology. Key words: hypertrophic
cardiomyopathy, sudden death. Key words: hypertrophic cardiomyopathy, sudden
death.

INTRODUCCION

Hace méas de medio siglo, Robert Donald Teare, anatomopatélogo del hospital Saint
George de Londres realizO la primera descripcion contemporanea de la
miocardiopatia hipertréfica (MCH)®. Es una enfermedad hereditaria autosémica
dominante con una expresividad clinica, morfolégica y genética muy variada. Se
caracteriza por un ventriculo izquierdo (VI) hipertréfico, no dilatado en ausencia de
enfermedad capaz de producirlo®. Hasta ahora se han identificado mas de 450
mutaciones en los 20 genes que causan fenotipos compatibles con la enfermedad.
Se observa en 1 de cada 500 nacimientos y en su historia natural se destacan
fundamentalmente dos aspectos: la produccién de sintomas que en ocasiones son
incapacitantes y la aparicion de muerte subita, principalmente en pacientes
jovenes®.

La mitad de los casos son asintomaticos, presentdndose en ocasiones cuadros de
dolor toracico, palpitaciones o sincope. En el 6% de los pacientes, el debut puede
ser la muerte subita, durante la realizacién de esfuerzo fisico intenso®. Otros

manifiestan sintomas de insuficiencia cardiaca congestiva o fibrilacion auricular con
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embolia sistémica. La endocarditis infecciosa se puede desarrollar en el 4% de los
afectados habitualmente cuando existe obstruccion del tracto de salida del ventriculo
izquierdo (TSVI). La expectativa de vida de estos pacientes es muy variable, pero no
difiere de la poblacién general con una mortalidad anual de 1 %®.

DESARROLLO.

Presentacion del caso

Paciente masculino de 42 afios con antecedentes familiares de muerte subita, que
hace un afio manifiesta disnea y palpitaciones de aparicion subita. En ocasiones
referia molestias precordiales al esfuerzo y reposo, respectivamente. En los ultimos
meses se incrementan las palpitaciones en cuanto a frecuencia e intensidad por lo
que decide acudir a nuestra institucion.

Examen fisico

- Latido de la punta prominente, desplazado lateralmente.

- Pulso venoso yugular: onda A prominente.

- Soplo sistolico rasposo audible en apex y borde esternal izquierdo.
Complementarios

Electrocardiograma: ritmo sinusal, S V1+ R V5 (42 mm), R AVL (14 mm).

eje eléctrico (-60°), frecuencia cardiaca (98 latidos por minuto).

Rx de térax: silueta cardiaca normal con ligera calcificacion del anillo mitral.
Ecocardiograma Modo M: tabique interventricular en diastole 29 mm y en sistole
34 mm. Pared posterior del VI en diastole 18 mm, pared posterior del VI en sistole
23 mm, diametro del VI en diastole 36 mm, didmetro del VI en sistole 23 mm y
fraccion de eyeccion: (MM -Teich) 67%. Figura 1. La valvula mitral se encuentra
alargada con movimiento sistélico anterior. Figura 2. Cierre mesosistdlico y fluttering
sistélico de la valvula adrtica relacionado con flujo turbulento en el TSVI. Figura 3.
Doppler continuo: gradiente significativo que pone de manifiesto la obstruccion

dindmica del TSVI. Figura 4.
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Figura 1. Modo M a nivel del ventriculo izquierdo.
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Figura 2. Modo M a nivel de la valvula mitral. La flecha indica el
movimiento sistodlico anterior (SAM) de la valvula mitral.
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Figura 3. Modo M a nivel de la valvula aértica. Cierre mesosistolico y fluttering

sistélico de la valvula aértica.
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Figura 4. Gradiente telesistolico en el TSVI en el doppler continuo.

Tratamiento y evolucion

Se le indica propranolol 40 mg cada 12 horas y se deja en la sala de observacion,
donde en horario de la madrugada presenta una arritmia ventricular maligna que
pone fin a la vida del paciente.

DISCUSION

La MCH es una enfermedad con variada expresion clinica y evolucion que se
desarrolla habitualmente en edades tempranas de la vida. La ecocardiografia
constituye la piedra angular para el diagnéstico y evaluacién de las perturbaciones
estructurales y funcionales®.

Nos permite revelar la presencia y gravedad de obstrucciéon del TSVI, que se
expresa por la presencia de un movimiento anterior sistolico de la valvula mitral
(SAM) y un gradiente subadrtico de tipo dindmico a dicho nivel”. EIl SAM no es
patognomonico de la enfermedad ya que puede estar presente en la hipertension
reno vascular, la enfermedad de Fabry® y la ataxia de Friedreich.

El criterio diagndstico por excelencia es la presencia de hipertrofia ventricular
izquierda que debe ser de 15 mm en alguna region ventricular y que con frecuencia
supera los 20 mm de espesor. El hallazgo de hipertrofia septal asimétrica definida
como relacion septum / pared posterior del VI mayor o igual a 1.3 mm, también esta
fuertemente asociado con el diagnéstico®.

En ocasiones se desarrolla incremento del diAmetro de la auricula izquierda debido a
disfuncién diastélica, lo que aumenta el riesgo de fibrilacién auricular®®. La

obstruccion se detecta en el 25 % de las MCH y puede estar presente en forma
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basal o bien ser provocado por un esfuerzo fisico o maniobras que reduzcan la
precarga, la poscarga o bien que aumenten la contractilidad. En relacion con el
prondstico, la identificacién ecocardiografica de un grosor parietal de 30 mm se
considera un factor de riesgo mayor para muerte subita, principalmente en pacientes
jovenes™y.

El tratamiento esta dirigido a aliviar los sintomas, a reducir el riesgo de muerte y
prevenir complicaciones. Los betabloqueadores constituyen el principal tratamiento
médico, ya que mejoran la disnea, la angina y los cuadros sincopales. Los
antagonistas del calcio son una alternativa al tratamiento betabloqueante, pero en
determinados casos es necesaria la asociacion de ambos para el control de los
sintomas™?. Aproximadamente en el 10% de los casos es necesario el implante de
marcapasos bicameral para reducir el gradiente del TSVI y sintomas severos no
solucionados con tratamiento médico. En el momento actual no se recomienda su
uso en pacientes sin gradiente significativo en reposo®. El empleo de desfibrilador
automéatico implantable (DAI) es eficaz en pacientes con taquicardia ventricular
sostenida o recuperados de muerte subita®. La provocacion de un infarto
controlado inyectando alcohol en una rama septal es otra modalidad terapéutica
empleada en estos pacientes. La acinesia septal resultante provoca disminucion del
gradiente intraventricular y de sintomas limitantes, aunque aproximadamente el 20%
requiere implante de marcapasos por trastornos de la conduccién asociados™. Los
pacientes con mala evolucién clinica y gradientes elevados al reposo, a pesar de las
modalidades terapéuticas expuestas anteriormente, suelen beneficiarse con
tratamiento quirdrgico. La intervencion mas utilizada consiste en escindir una parte
del tabique hipertréfico utilizando el abordaje transadrtico. En los sobrevivientes a la

cirugia se reduce significativamente el riesgo de muerte stbita ©.
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