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RESUMEN

Se hace la descripcion clinica de la miocardiopatia
hipertréfica en el medio venezolano. EIl estudio verso
sobre los aspectos clinicos, ecocardiograficos, hemo-
dindmicos y angiocardiograficos de esta entidad, el cual
fue realizado en una serie de treinta pacientes, observados
durante el lapso de 7 afios (1978-1985) en nuestro pais.

El espectro clinico de la afeccion fue muy amplio, el
cual abarc6 desde formas asintomaticas hasta formas
con sintomatologia de severidad progresiva.

El diagnéstico clinico se fundamenté en una historia
clinica sugestiva, a veces de caréacter familiar, con una
signologia en la que sobresalen las alteraciones del
pulso, el hallazgo de un choque apexiano anormal (bifido
o trifido), el latido presistdlico y los soplos relacionados
con la obstruccion del tracto de salida y la insuficiencia
valvular mitral. La enfermedad se caracterizé por un
cuadro clinico de evolucién progresiva.

El diagndstico clinico fue corroborado por la
presencia de dos alteraciones ecocardiogréaficas
significativas: 1. la hipertrofia septal asimétrica, 2. el
movimiento sistélico anterior de la valva anterior de la
valvula mitral o de ambos.

En el estudio hemodinamico por la presencia de un
gradiente de presion intraventricular en reposo o
provocado y en la angiocardiografia por la constatacion
de la hipertrofia septal y de los musculos papilares.

Se desconoce la prevalencia de la afeccion en escala
mundial y nacional. Es necesario realizar estudios sobre
el aspecto familiar y las alteraciones genéticas que
presenta la afeccion en nuestro medio.

Los estudios patoldgicos, realizados en el Instituto de
Anatomia Patolégica, UCV, han permitido corroborar
las alteraciones estructurales caracteristicas de la
afeccion en el material patolégico de nuestro medio.

Trabajo presentado en la Academia Nacional de Medicina. Caracas,
10/7/97.
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INTRODUCCION

La miocardiopatia hipertr6fica o estenosis
subadrtica hipertréfica idiopatica, es una enfermedad
del miocardio relativamente frecuente, la cual era
virtualmente desconocida hasta hace cerca de cuatro
décadas. Sin embargo, habia sido descrita desde el
punto de vista patoldgico desde los finales del siglo
pasado por dos patélogos franceses (1,2) y a
comienzos del presente siglo por un patélogo aleman
(3). Pero el conocimiento contemporaneo sobre esta
entidad se logra a partir de las observaciones pioneras
de Brock en 1957-1959 (4,5) quien realiza la
descripcion de la afeccidon con el nombre de
“obstruccién funcional del ventriculo izquierdo”,
basado en su experiencia quirargica y a raiz de
realizarse la descripcion patolégica inicial por Teare
(6), es cuando se perfila esta entidad nosoldgicay se
inicia la era de su estudio en profundidad. Desde el
punto de vista clinico han hecho notables contri-
buciones en Inglaterra, Goodwin y col. (7), en
EE.UU, Braunwald (8) y Wigle y col. en Canada (9).
La enfermedad desperté también interés en el ambito
de lacirugia, por la posibilidad de que el tratamiento
quirdrgico acarrease un beneficio; fueron pioneros
en este campo, Morrow y col. (10). Las caracte-
risticas patoldgicas de esta afeccidon estéan
constituidas por la hipertrofia del ventriculo izquier-
do que con mayor frecuencia adopta la forma de
hipertrofia septal asimétrica y desde el punto de
vista histolégico por el denominado “desarreglo
celular”.

Desde el punto de vista funcional, se caracteriza
por la rigidez del ventriculo izquierdo la cual
determina unadisfuncion diastolicay con frecuencia
por provocar una obstruccion a nivel del tracto de
salida del ventriculo izquierdo. Desde el punto de
vista clinico la enfermedad presenta con frecuencia
un caracter familiar (11,12), en relacidén con una
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perturbacién genética que afecta a las proteinas
contractiles del miocardio (13,14) se manifiesta por
una sintomatologia frecuente (disnea, angor,
palpitaciones, sincope y por muerte sitbita) y una
signologia sugestiva: pulso arterial “celer” (rapido),
crecimiento del ventriculo izquierdo, choque
apexiano bifido, latido presistélico, soplo de
eyeccion tardio y soplo pansistélico mitral (15,16).
La ecocardiografia se ha constituido en la piedra
angular para el diagnéstico, en la evaluacion de las
perturbaciones estructurales y funcionales, en el
seguimiento, en la pesquisa de la afecciéon en los
familiares y en el diagnostico de lesiones asociadas.
Los criterios ecocardiograficos para el diagnostico
de la afeccidn se fueron precisando. Efectivamente,
la ecocardiografia permite establecer el movimiento
anterior sistélico (MAS) de la valva anterior de la
valvula mitral dirigido hacia el septum (17-19) y la
demostracion de la hipertrofia septal asimétrica
(20,21). Sinembargo, pronto surgieron limitaciones
a estos criterios: la hipertrofia puede ser simétrica
en caso de esta entidad (22), y la hipertrofia puede
ser asimétrica en pacientes sin miocardiopatia
hipertrofica (23,24) y el movimiento anterior
sistélico puede encontrarse en otras entidades y

también se han descrito casos de miocardiopatia sin

movimiento anterior sistélico (25).

Se desconocen la prevalencia y la incidencia de
este tipo de miocardiopatia tanto en escala mundial
(26) como a nivel nacional. Se han sefialado

diferencias etarias y raciales. Asi puede presentarse

en sujetos desde la nifiez hasta la ancianidad pero e
mas frecuente en adultos jovenes, con predileccion

entre las décadas tercera y cuarta de la existencia.
Desde el punto de vista étnico se ha observado con

mayor frecuencia entre los japoneses y con menos
frecuencia en la poblacién de raza negra.

El presente trabajo tiene como objetivo presentar
una serie de treinta pacientes de miocardiopatia
hipertréfica, estudiados en nuestro medio que
presentaban el cuadro clinico sugestivo de esta
miocardiopatia, el cual fue confirmado por el estudio
ecocardiografico, asi como por los hallazgos
hemodinamicos y angiocardiograficos.

MATERIAL Y METODOS

La poblacion estudiada comprendié treinta
pacientes procedentes de la Unidad de Miocardio-
patias y del Servicio de Cardiologia del Hospital
Universitario de Caracas, asi como del centro privado
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Instituto Diagnéstico. El estudio se realiz6 entre los
afios 1978-1985.

La edad de los pacientes oscil6 entre los 22 a los
61 afios de edad (media de 32 afos), 19 pertenecian
al sexo masculino y 11 al sexo femenino. En todos
los pacientes se obtuvo una historia clinica integral
y se practicaron electrocardiogramas (12 derivacio-
nes estandar), estudio de rayos X, ecocardiogramas,
cateterismo cardiaco y angiocardiografia. En doce
de los pacientes se practico un electrocardiograma
de registro continuo (Holter) de 24 horas.

El examen ecocardiografico se realizé segun al
procedimiento estandar (27) con el paciente colocado
sea en posicion supina o en el decubito lateral
izquierdo, con el transductor ubicado en el tercer o
cuarto espacio intercostal, sobre el borde esternal
izquierdo. Se utilizaron para los estudios dos
equipos: uno, un SKI-E Koline 5010 de 20A con
transductores de 2,25 MHz, con un registrador
multicanal Irex y el otro, Diasonics V-3400R, con
facilidades para Modo M, Bidimensional y Doppler
(pulsado y continuo).

Ademés de obtenerse las medidas de rutina, se
dedic6 particular atenciéon a la determinacién del
espesor del septum interventricular, asi como a
establecer la eventual presencia y tipo del movi-
miento anterior sistdlico de la valvula mitral.

El espesor septal se determind a nivel del borde
libre de las valvas de la mitral. El espesor septal en
diastole se midio al final del llenado rapido diastdlico
de los ventriculos justo antes de la sistole auricular
y, para la medicion del espesor septal en sistole, se
tomé el espesor maximo durante la contraccién
sistdlica siguiente (28). El espesor de la pared libre
del ventriculo izquierdo en diastole se midi6 al final
del periodo diastdlico de llenado r4pido antes de la
sistole auricular. El espesor de la pared posterior en
sistole se midi6 desde el borde del pericardio en la
sistole siguiente en el momento de mayor grosor
(28). La relacion septo-parietal (S/PLVI) es la
relacién entre el espesor del septum ventricular y el
espesor de la pared libre del ventriculo izquierdo.
El movimiento anterior sistdlico anormal de la
valvula mitral registrado en este estudio se definio
como presente o ausente. Cuando se clasific6 como
presente, se precisé si tenia caracter completo (es
decir producia obliteracion total del tracto de salida
del ventriculo izquierdo) o incompleto (cuando
producia obliteracion parcial).

El cateterismo cardiaco se realiz6 segun las
técnicas estandares. El angiocardiograma se realizo
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en las posiciones de rutina. El diagnéstico positivo La maniobra de Valsalva o el cambio de postura del
de miocardiopatia hipertroficarequerido paraincluir paciente al pasar de la posicion en “cuclillas” a la

los pacientes integrantes de esa serie, se fundament@osicion erecta se acompafid, en la mayoria de los
en la combinacién de criterios clinicos, ecocardio- pacientes, sea con la apariciéon o con el incremento
graficos, hemodinamicos y angiocardiograficos. enlaintensidad del soplo de eyeccién. En el 50% de
los pacientes se registraba en la historia clinica el
reconocimiento del soplo en lainfancia generalmente
antes de los cinco afios, pero en ocasiones el
descubrimiento del soplo se efectué mas tardiamente

) ] en la segunda o en la tercera década de la vida.
al comienzo del estudio y 18 (60%) presentaban L ) .
sintomas. La disnea constituyé el sintoma de La asociacion de los signos fisicos encontrados

presentaciéon dominante, la cual se observé en 15 de €00 Mas frecuencia fueron pulso celer (rapido),
los pacientes seguida de la angina (en 12 pacientes),5&/ton (63%), choque apexiano anormal (94%), soplo

de las palpitaciones (en 9 pacientes) y el sincope (en @Udible de tipo de eyeccion (80%) o pansistdlico
8 pacientes). La insuficiencia cardiaca congestiva (°7%). latido apical presistélico (80%), acompa-
se registré en 3 de los pacientes. flados de un cuarto ruido izquierdo (69%).

La distribucién de los pacientes de acuerdo con
la clasificacion funcional de la Asociacion de Hallazgos electrocardiograficos
Corazon de Nueva York (Grupos I, 11, 111, 1V) (29) El ritmo era sinusal en la gran mayoria de los
fue: 12 asintomaticos (40%), 7 sintomaticos discretos pacientes estudiados (27 pacientes, 90%), tres
(23%) y 11 sintomaticos moderados o severos (37%). presentaron fibrilacién auriculary tres mostraron en
El promedio de edad de los pacientes integrantes del el electrocardiograma un patrén de preexcitacion
grupo asintomatico era de 23 afios y el del grupo (onda delta). Los datos mas frecuentemente
sintomatico era de 38 afios. encontrados fueron la hipertrofia del ventriculo

Una historia familiar de miocardiopatia obstruc- izquierdo (39 pacientes), los trastornos de la repola-
tiva estaba presente en cuatro de los pacientes (13%).rizacion ventricular (26 pacientes) y el crecimiento
El estudio ecocardiogréfico realizado en familiares auricular izquierdo (19 pacientes). En los doce
de primer grado de dos pacientes con miocardiopatia pacientes estudiados mediante electrocardiograma
hipertréfica obstructiva puso de manifiesto en dos de registro continuo de 24 horas (Holter) en 9 de
de ellos (hermanos) la presencia de hipertrofia sep- €llos (75%) se presentaron arritmias ventriculares

RESULTADOS

De los 30 pacientes, 12 (40%) eran asintomaticos

tal de grado moderado sin evidencia de obstruccion.
Estaban asintométicos para el momento de la
exploracion.

Dos pacientes que pertenecian al grupo sinto-
matico (18 pacientes) murieron durante el periodo
de observacion (11%), uno de ellos de muerte
repentina (del grupo Il) y el otro a consecuencia de
insuficiencia cardiaca progresiva e irreductible (de
los grupos Il y 1V).

Signologia
Los signos recogidos al examen fisico se enu-

meran a continuacién. Los hallazgos mas frecuentes
4 valvular.

fueron el soplo sistélico de eyecciéon tardio (2
casos, 80%) acompafado de un cuarto ruido
izquierdo (23 casos, 69%). Otros hallazgos de
importancia lo constituyeron el pulso arterial de
tipo saltén, celer (rapido) (19 casos, 63%), el choque
apexiano bifido o trifido (20 casos, 67%) y el soplo
pansistélico de insuficiencia mitral (17 casos, 57%).
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multiformes, en dos se registraron episodios de
taquicardia ventricular no sostenida y un caso
presento fibrilacion auricular.

Hallazgos radioldgicos

La silueta cardiovascular se encontré dentro de
limites normales en 10 casos (33%) y anormal en 20
casos (67%) debido al crecimiento del ventriculo y
de la auricula izquierdos, el cual fue de grado
moderado (8 casos) a severo (12 casos). La
calcificacién del anillo mitral se observé en dos
casos. Laaorta se encontré normal sin dilatacion de
la porcién ascendente, ni calcificacién a nivel

Hallazgos ecocardiograficos

El ecocardiograma (Cuadro 1) permiti6é establecer
la presencia de los rasgos tipicos de la miocardiopatia
hipertréfica obstructiva en 25 de los 30 casos, (83%)
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o sea: la hipertrofia septal asimétrica, el movimiento debido a la disminucion de la distensibilidad y a la
anterior sistélico de la valvula mitral con aposicién reduccion de la cavidad del ventriculo izquierdo. 6.
del borde libre de la valvula al septum interventricu- El cierre mesosistélico de la valvula aértica, coin-
lar (obstruccién completa) que se acompanfd, en el cide conla caida mesosistélica de presion registrada
cateterismo cardiaco, de un gradiente importante (> en el pulso arterial. 7. Las dimensiones de las
50 mmHg) a nivel del tracto de salida del ventriculo cavidades izquierdas. Las dimensiones del ventri-
izquierdo. En los otros cinco casos (17%) el grado culo izquierdo (DSFVI) se encuentran reducidas y
de obstruccion fue discreto y se hizo aparente las correspondientes a la auricula izquierda (Al) se
mediante la realizaciobn de maniobras apropiadas

(maniobras de Valsalva) observandose una excursion

sistdlica menos acentuada (incompleta) de la valvula

anterior de la mitral, correspondiente a un gradiente Cuadro 1
de menor magnitud (< 30 mmHg) y que se pueden o
considerar como formas no obstructivas. El Datos ecocardiograficos

ecocardiograma permitié evidenciar: 1. El incre-
mento del espesor diastoélico final del septum inter-

Grupo normal  Serie estudiada

ventricular, el cual, en condiciones normales, no N° 10 N° 30
debe exceder de 12 mm, y en esta serie alcanz6 un
promedio de 20 mm y, 2. El aumento de la relacion Espesor SIV (mm) 7+1,4 21+ 3
septo parietal (septum interventricular / pared pos- Motilidad SIV (mm) 7+2 3+1
terior) en las medidas efectuadas al final de la Relacion SIV/PPVI 1,1+ 0,24 2,1+0,8
diastole, relacion que alcanzo6 a 1,9, valor situado € — SIV (mm) 31 18+1
por encima de los criterios postulados (30,31) de 1,3 DSFVI (mm) 29 +3 23 +3
- 1,5 en los registros obtenidos mediante el modo M 0/10 25 / 30 Completa
. g . 5/ 30 Incompleta

en los trazados ecocardiograficos. En esta serie se

iliz6 el | de | lacio . d C MSVA 0/10 19/ 25
utilizo el valor le la relacion por encima de 1,5 , 34 + 5 43 + 6
como criterio mas estricto para el diagnostico de pegndiente EF 71 + 46 32 47

miocardiopatia hipertréfica. 3. La estrechez del
tracto de s.allda del ventriculo izquierdo. EIlespaC|o SIV= Septum interventricular; PPVI= Pared posterior del
comprendido por delante de la valva anterior de 1a yentriculo izquierdo; C-SIV (C: Cierre de la valvula
valvula mitral y por detras del septum interventricu- mijtral); DSFVI= Dimension sistélica final del ventriculo

lar se mide por la distancia C — SIV (C = cierre de la izquierdo;

valvula mitral). En la serie normal arroj6 la cifrade MAS= Movimiento anterior sistolico (de la valvula mi-

31 mmy en laserie de la miocardiopatia obstructiva tral); CMSVA= Cierre mesosistdlico de la valvula aortica;
se encontré por debajo de 20 mm. Al= Auricula izquierda; EF= Pendiente.

Este dato no es especifico y sélo tiene validez en
combinacion con los otros criterios. Esta estrechez
produce a su vez, “un efecto Venturi’, es decir,
provoca un aumento de la velocidad del flujo lo cual
hace succién de la valvula anterior hacia arriba y
adelante, creando de esta manera una mayor
obstruccion del tracto de salida del ventriculo
izquierdo. 4. El septum interventricular hipoqui-
nético. Se observa una disminucién de la motilidad
sistélica del septum interventricular (Cuadro 1) la 1. La hipertrofia septal en forma “de chupeta” que
cual se ha relacionado con la perturbacién de la  hace protrusion hacia la cavidad ventricular por
arquitectura (el desarreglo de las fibras) y alafalla  delante de la valvula anterior de la mitral y por
debida a una contraccién incoordinada. 5. La  debajo del plano adrtico.
reduccion de la pendiente EF de la valva anterior de 2. El movimiento anterior sistdlico de la valvula
la mitral. Este fendmeno se encuentra relacionado mitral (MAS) con aposicién del borde libre de la
con larestriccion al llenado del ventriculo izquierdo valva anterior de la mitral y de las cuerdas

encontraron aumentadas (Cuadro 1).

El eco bidimensional puso de manifiesto en la
vista paraesternal tanto en el eje longitudinal como
en el eje corto, los rasgos tipicos de la miocardiopatia
obstructiva como son:

Gac Méd Caracas 491
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tendinosas sobre el septum interventricular. hipertrofia del ventriculo izquierdo, y también
3. Unincremento de la densidad miocardica la cual Observarelgrado de protrusion del septum interven-
se visualiza sobre el perfil izquierdo del septum. tricular, el cual determina la obstruccion del tracto
de salida del ventriculo izquierdo y en ocasiones del
ventriculo derecho. También ayudé a precisar la
] ; . ) ubicacion de la obstrucciéon en la posiciéon septal
5. Se puede visualizar especialmente en pacientes gita en la mayoria, 26 de los casos, y mesoventricular
jovenes la protrusion del septum hacia el gp 5610 4 de ellos, asi como también demostrar la
ventriculo derecho. hipertrofia habitual de los misculos papilares. Se
6. La hipertrofia septal puede encontrarse ubicada puede observar en cerca del 50% de los casos el
hacia el apex, la cual adopta en este caso una movimiento sistélico anterior de la valvula mitral,
morfologia triangular, y se acompafia de asi como precisar la magnitud de la regurgitacién
hipertrofia de los musculos papilares (32). Esta mitral. El estudio es ademas importante para el
variedad de hipertrofia no se encontré en la diagndstico de enfermedades asociadas, tales como
presente serie. la estenosis subvalvular aodrtica o la enfermedad
coronaria. En algunos casos (6/25) se observo
Hemodinamia “obl_iteracié,n dela cavi_dad ygntricularizquierda”e§
decir el fendmeno angiografico en el cual el espacio

Los datos mas sob_resallentes obtenidos en el ji acavitario apical resulta totalmente ocupado por
grupo estudiado fueron: 1. La elevacion de la presién la masa contraida del ventriculo izquierdo (34).

diastdlica final (promedio 19 mmHg) con rango de
12 a 36. 2. La presencia de un gradiente de presién o
en el tracto de salida del ventriculo izquierdo, de Asociaciones
grado discreto (< 30 mmHg) y provocado por la Los casos de miocardiopatia hipertréfica
maniobra de Valsalva en 5 de los pacientes, y de asociados con otra patologia cardiovascular fueron
importancia (> 50 mmHg) en los 25 casos restantes excluidos del presente estudio. Estos casos fueron
con rango de 40 a 150. En tres casos se encontraronlas asociaciones con coartacion aértica (1 caso),
gradientes (entre 10 — 30 mmHg) en el tracto de estenosis subadrtica (1 caso). No se observé ningln
salida del ventriculo derecho. caso asociado con el sindrome de pecas o efélides
El movimiento del catéter de la cavidad ventricu- (lentiginosis) (35). Suarez C, encontro en el mate-
lar indujo con frecuencia latidos prematuros rial de necropsia estudiado en el Instituto de
ventriculares; se observé en las formas obstructivas Anatomia Patolégica, UCV, la asociacion de
(25/30) un aumento del gradiente de presién en el prolapso de la valvula mitral con la miocardia
latido pos-extrasistélico (potenciacién pos- hipertréfica (documento no publicado).
extrasistélica) debido al efecto inotropo positivo
pos-extrasistolico, lo que se conoce como “efecto tratamiento
Brockenbrough (33). No se pudo establecer una
correlacion precisa entre los valores hemodinamicos
y la clase funcional a que pertenecian los pacientes.
La funcion ventricular sistélica se encontré al
comienzo normal o supranormal, para deteriorarse
luego en los estados avanzados de la enfermedad. E
grado de insuficiencia mitral se encontré ser de
grado discreto en las etapas iniciales para hacerse
importante en el transcurso evolutivo. El trazado
arterial presento con frecuencia la tipica configu-
raciéon denominada de “picoy cupula” (20 pacientes).

4. Se puede observar el cierre sistolico prematuro
de la valvula aortica.

Los pacientes del grupo sintoméatico (18)
recibieron el tratamiento convencional a base de
propranolol, el cual ha demostrado ser de utilidad
para mejorar el gradiente de presidn con el ejercicio
VY disminuir los sintomas, como la disnea y la angina
(36), con dosis de 2-4 mg/kg de peso corporal por
dia que fluctuaron entre 80 y 120 mg / dia
observandose que se obtenia mejoria en los pacientes
gque presentaban sintomas discretos pero no en
aquellos con sintomas severos.

La severidad y la progresividad de la sintoma-

, , . tologia constituian las bases para la indicacion
Angiocardiografia quirargica con miras a lograr la disminucién de la
La angiografia ventricularizquierda realizadaen obstruccion del tracto de salida del ventriculo
las posiciones oblicuas permiti6 establecer la izquierdo. La situacion de la cirugia cardiovascular
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en el pais no permitié aplicar en los casos de esta las malformaciones que con frecuencia se asocian a
serie lasolucién quirtrgica. En dos casos estudiados la miocardiopatia obstructiva, pero el diagndstico
en la Unidad de Miocardiopatias se practicé en uno, diferencial se planted con frecuencia con la estenosis
el reemplazo valvular mitral, propuesto por Cooley valvular o subvalvular adrtica, el defecto septal
y col. (37), con una excelente mejoria clinica y una interventricular y el prolapso de la valvula mitral.
disminucion significativa del gradiente obstructivo. La ecocardiografia ha demostrado ser la
En el otro, se hizo la indicacion de la implantacion exploracion clave en el estudio de la miocardiopatia
de un marcapaso secuencial (38) y se obtuvo unahipertréfica. EIl binomio constituido por la
excelente mejoria clinicay una dramatica reduccion asociacion de hipertrofia ventricular izquierda, en
del gradiente obstructivo del tracto de salida del especial del tipo de hipertrofia septal asimétrica con

ventriculo izquierdo. hipoquinesia y el movimiento sist6lico anterior de
la valvula mitral, es muy caracteristico de la afeccion.
DISCUSION El ecocardiograma ha permitido el reconocimiento

de las formas asintométicas en los familiares de los
miembros afectados de una familia (41); ha hecho
en general innecesario el cateterismo cardiaco para
afirmar el diagnéstico de la afeccién. EI estudio
asociado mediante el Doppler permite el recono-
cimiento de las alteraciones hemodinamicas
presentes: el gradiente obstructivo del tracto de
salida, las alteraciones de la distensibilidad ven-
tricular, asi como aclarar la importancia de la
insuficiencia mitral. También ha mostrado ser de
gran utilidad para evaluar los efectos del tratamiento
médico, quirdrgico o los resultados obtenidos por la
implantacion de un marcapaso secuencial, como se
expondra méas adelante.

El factor genético. Los estudios ecocardio-
graficos realizados en los parientes de primer grado
afectados de miocardiopatia hipertréfica obstructiva,
han puesto en evidencia que la enfermedad es
genéticamente transmitida como un rasgo autono-
mico dominante (41) en una proporciéon cercana al

La serie estudiada estuvo integrada por treinta
casos de miocardiopatia hipertréfica los cuales
presentaban los criterios clinicos, ecocardiograficos
y hemodinamicos que permitieron establecer el
diagnostico firme de esta entidad (39).

El espectro clinico abarcé desde formas
asintomaticas a las formas con sintomatologia de
diverso grado de severidad. EI reconocimiento
precoz se pudo establecer: a. en ocasiones por el
estudio ecocardiogréafico en pacientes asintomaticos
(familiares de pacientes), b. por el reconocimiento
de una hipertrofia ventricular izquierda sin causa
aparente que la justificase (ausencia de hipertension
arterial o de lesién adrtica) encontrada al examen
clinico o en el electrocardiograma, c. por el
descubrimiento de un soplo en la nifiez o en la
adolescencia. Es recomendable que frente al paciente
que presente el hallazgo de un soplo con
caracteristicas sugestivas (tipo tardio, expulsivo, de e
localizacion baja), se utilicen estimulos destinados °0%- El marcador anatomico de esta enfermedad

a provocar el gradiente (maniobra de Valsalva, pos- p”_m?;'a del I;nlocatrdl(f) es la hipertrofia segtal
tural o farmacoldgica). La sintomatologia se @aS!Metrica. En esta forma primaria, cuya base

presenté en general después del hallazgo del soplo y 9€nética fue establecida por Solomon y col. (42), se
de un periodo de evolucién clinica de una década o hareportado una alteracion de varios genes ubicados
mas, coincidiendo esto con lo registrado también €N diversos cromosomas (heterogeneidad genética),

por algunos autores que refieren la aparicion lo cual acarrea un error en la codificaciéon de las

promedio de los sintomas hacia los treinta afios y un protelnastconlttractl_les delt satrcorlnerof con Ials
empeoramiento del cuadro clinico después de la CONsecuentes alteraciones estructurales y funcionales

tercera década (40) (betamiosinal/troponina; alfatropomiosina/miosina
o . . . cardiaca).
La incidencia familiar demostrada en esta serie ; } .
fue de sélo 4 casos (13%), pero la verdadera Existen ademas las formas esporadicas las cuales
incidencia se desconoce, ya que no fue posible se atrlbuyen.ag?lg(tjacalonﬁs espontar_l((jeaj. Enre_lacmn
establecerla debido a la imposibilidad de realizar la con esta var|ad|.| a é’ deterlogenel "’?, gfenetlf:e} se
pesquisa mediante ecocardiografia, en una forma encuentra una diversidad en la expresion fenotipica,

sistematica, a la parentela de la poblacion estudiada.tal como la hipertrofia miocardica primaria y el

E ¢ . dopté el criterio d lusion d desarreglo celular y miofibrilar, asi como ciertas
n esta serie se adopto el criterio de exclusion de 4 jaciones clinicas y evolutivas tales como el
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caracter maligno que se encuentra presente en ciertasreferido. El empleo de la biopsia endomiocardica ha
familias. resultado de poca utilidad en el diagnéstico del
Al lado de estas formas “genéticas o primarias” desarreglo celular de esta afeccién dada su ubicacion
se han descrito, mediante el ecocardiograma, “formas habitualmente en zonas profundas del miocardio las
secundarias” con desproporcién septo-parietal, cuales son de dificil acceso por este procedimiento
observadas tanto en nifios con cardiopatias (44).
congénitas (43) como en adultos con cardiopatias
valvulares en relacién con las perturbaciones
hemodindmicas que estan presentes en esos casos.

Curso clinico. Durante el periodo de estudio de
la poblacién, que duré siete afios (1978-1985) se
observé que la enfermedad tuvo en general un curso
progresivo. Del grupo | asintomatico (12 pacientes,
40%) al cabo de dicho lapso, 6 pacientes habian
desarrollado sintomas, de los cuales 4 habian pasado
al grupo Il ydos al grupo lll. Tanto los inicialmente
catalogados como grupo I, como del grupo IlI-1V
presentaron progresion de la sintomatologia. Dos
pacientes fallecieron, uno pertenecia al grupo Il, por
muerte subita y el otro del IlI-1V, por insuficiencia
cardiaca.

No se pudo establecer una correlacién precisa
entre la sintomatologia clinica y las perturbaciones
hemodindmicas encontradas en el estudio inicial,
pero aquellos gradientes importantes del tracto de
salida (> 100 mmHg) y las elevaciones acentuadas
de la presion diastoélica final del ventriculo izquierdo
se encontraron con mayor frecuencia en el grupo Ill-
V.

Anatomia patolégica.Se registraron dos muertes
durante el periodo de observacién habiéndose
confirmado por el estudio patoldgico, el diagndstico
de miocardiopatia hipertréfica por la presencia de
hipertrofia septal asimétrica y por el desarreglo
celular en el estudio histolégico, (Figuras 1y 2)
casos que fueron estudiados en el Instituto Anatomo-
patolégico U C V. En nuestro medio también su
trabajo realizado en el Instituto Anatomopatoldgico,
Suéarez C., (Tesis no publicada) ha expuesto las
bases generales del diagnéstico patolégico de la
miocardiopatia hipertréfica y ha estudiado una serie
de doce casos de esta entidad en material de pacientes
por debajo de 20 afios (edad promedio: 9,5 afios). La
forma simétrica fue encontrada en 5 casos (41,6%)
y la forma asimétrica en 7 casos (58,3%). Los
hallazgos principales registrados en esta serie lo
constituyeron la hipertrofia desproporcionada del
septum interventricular y la desorganizacién de las
fibras musculares, criterio que si bien no es patog-
noménico de la enfermedad, es bastante caracte- Figura 2.Miocardiopatia hipertréfica. Aspecto histolégico:
ristico cuando se asocia al aspecto macroscépico desarreglo celular caracteristico.

Figura 1.Miocardiopatia hipertréfica. (Instituto A.P.). C
Suarez

494 Vol. 109, N° 4, diciembre 2001



PUIGBO JJ, ET AL

El tratamiento. En el grupo estudiado fue
esencialmente médico, a base de propranolol el cual
ha constituido el tratamiento de eleccién y fue
iniciado tan pronto los pacientes empezaban a
experimentar sintomas a las dosis habituales de 2-4
mg/kg de peso corporal por dia. No fue posible
indicar tratamiento quirdrgico en esta serie por

carecerse de los recursos necesarios para este tipo g

de cirugia en nuestro medio, la cual consiste en una
miotomia-miectomia, con la finalidad de resecar la
parte superior del septum hipertrofiado y disminuir
asi el gradiente obstructivo.

En dos casos estudiados no incluidos en esta
serie se indicd en uno de ellos el reemplazo de la
valvula mitral (37) por presentar una sintomatologia
severa asociada a una importante insuficiencia mi-
tral, refractaria al tratamiento médico, habiéndose
obtenido con el reemplazo valvular una mejoria
dramética de la sintomatologia, de la insuficiencia
mitral y de la obstruccién del tracto de salida. En el
otro caso, también refractario al tratamiento médico
se le indic6 la implantacién de un marcapaso doble
cdmara Modo DDD con intervalos atrioventriculares
(AV) suficientemente cortos para lograr “una
preexcitacion de los ventriculos” como ha sido
indicado por varios autores (38,45,46).

El procedimiento utilizado logré una mejoria
significativa de la sintomatologia con disminucion
acentuada del gradiente a nivel del tracto de salida
del ventriculo izquierdo como se pudo establecer
mediante la evaluacién después de la implantacion
del marcapaso mediante Eco-Doppler.
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