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Introduccion

Se conoce como miocardiopatia hipertréficaala
alteracion idiopatica del miocardio caracterizada
por hipertrofia ventricular izquierda, derecha o de
cada uno de los ventriculos, con desorganizacion
celular y fibrosis interstical. Se transmite con he-
rencia autosémica dominante, por lo que frecuen-
temente es de tipo familiar. Sus presentaciones
clinicas son muy variadas y su clasificacion
morfoldgica depende basicamente de la localiza-
cion de la hipertrofia. Las formas obstructivas se
observan en aproximadamente 20% de los casos.
La hipertrofia septal asimétrica con o sin obstruc-
cion dinamica a la via de salida del ventriculo
izquierdo es la presentacion mas comun, aunque
la hipertrofia puede involucrar cualquier segmento
delventriculoizquierdoy ser simétrica o asimétrica.
Cuando esta presente la obstruccion es casi siem-
pre en la via de salida del ventriculo izquierdo y en
casos aislados en la porcion media del ventriculo
izquierdo, obstruccion medioventricular.™* Otros
hallazgos comunes en esta enfermedad son las
alteraciones en la funcion diastdlica, la isquemia
miocardica, las arritmias y la muerte subita.>’

En este articulo se presenta un caso tipico, de
cardiomiopatia hipertréfica con obstruccién medio-
ventricular y aneurisma apical.

Caso clinico

Hombre de 57 afios de edad con antecedentes
de tabaquismo e hipertension arterial de 20 afios de
evolucion. Su sintomatologia ha consistido en palpi-
taciones frecuentes y sincope. Se documentaron
por Holter crisis de taquicardia ventricular mono-
morfica sostenida por lo que ha recibido diversos
antiarritmicos. En los ultimos ocho meses ha pre-
sentado cuatro episodios de taquicardia ventricular,
siendo la tltima de ellas el motivo de envio a nuestro
hospital. A la exploraciénfisica el Unico dato anormal
fue un soplo sistélico en mesocardio. La presion
arterial y los pulsos periféricos, asi como el resto de
la exploracion fueron normales. El electrocardiogra-
ma tenia ritmo sinusal, bloqueo incompleto de la
rama derecha del haz de His y ondas T negativas,
profundasy asimétricas en derivaciones precordiales.
El ecocardiograma mostr6 un ventriculo izquierdo
hipertrofico, predominantemente en el septum
interventricular a nivel del musculo papilar posterior,
que también estaba hipertréfico ocasionando un
tunel en la porcion medio-ventricular (Figuras 1a, 1b
y 1c) y velocidad pico por Doppler de 2.3 m/seg.
(Figura 1d) La punta del ventriculo izquierdo se
encontro dilatada y aquinética. El talio/dipiridamol
mostro defectos de perfusion en las regiones apical,
lateral y diafragmatica. Las coronarias se encontra-
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ron normales en el cateterismo cardiaco y el
ventriculograma mostré una cavidad ventricular muy
reducida en su porcion media con gradiente
intraventricularde 132 mmHg (Figura2)y aneurisma
apical (Figura. 3). El paciente solicité su alta volunta-
ria, siendo egresado con tratamiento con propranolol
y amiodarona. Un mes después continuaba
asintomatico.

Figura 1. Imagenes de ecocardiografia Doppler. a) superiorizquierda:
ecocardiograma bidimensional eje corto en la que se observa una
cavidad muy reducida por hipertrofia ventricular predominantemente
de musculos papilares y pared posterior; b) superior derecha:
ecocardiograma bidimensional apical eje largo en el que destaca el
aeurisma apical y la hipertrofia del musculo papilar (MP) posterior; c)
misma imagen y corte que en b) en la cual el color hace evidente la
obstruccién a nivel medio ventricular; d) el registro espectral de
Doppler muestra el caracteristico patrén con gradiente paraddjico
diastolico.

Figura 2. Registro de presiones intracardiacas en el que se observa
el gradiente intraventricular.
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Aneurisma apical.
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Figura 3. Ventriculograma que muestra una cavidad deformada por
reduccion del ventriculo izquierdo a nivel medio con dilatacion y
aneurisma apical.
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Discusion

La miocardiopatia hipertrofica es una enfermedad
con baja prevalencia, su etiologia real no se ha preci-
sado. En afios recientes se le ha asociado a alteracio-
nes genéticas en los cromosomas 1, 14 y 15 que
involucran la codificacion proteica de la beta-miosina
cardiaca, alfa-tropomiosinay latroponina T cardiaca,
considerandola por tanto, una enfermedad de la
sarcomera; sin embargo, no pueden descartarse
factores adquiridos asociados.!?® La presentacion
familiar se da hasta en 50% de los casos® y el
espectrode lapresentacion clinica es tan variado que
algunos autores lo clasifican como un sindrome.?

Los cambios ventriculares aparecen en la infan-
cia o adolescencia y tienden a progresar hacia
formas mas graves, para posteriormente degenerar
otransformarse en una miocardiopatiadilatadaenla
edad adulta;"'° debido a que en etapas iniciales y
medias las alteraciones sarcoméricas perciben a la
presion arterial como una postcarga elevada, se
hipertrofian las zonas comprometidas del miocardio
en forma compensadora; la isquemia asociada al
excesivo consumo miocardico de oxigeno sumado
a las alteraciones en la microcirculacion pueden
contribuir a la remodelacion ventricular. Mientras
mas tardiamente aparecen los cambios en la vida
del individuo, mejor es el pronéstico a largo plazo.
Desde que se estudian los pacientes con
ecocardiografia y se rastrea la enfermedad en los
familiares, se han detectado mas individuos

Gac Méd Méx Vol. 136 No. 3, 2000




asintomaticos portadores de la enfermedad. En la
fase de hipertrofia la caracteristica primordial es la
desorganizacion celular confibrosis interstical, ade-
mas de isquemia y disfuncion diastdlica; mientras
que en la fase de dilatacion las paredes se encuen-
tran adelgazadas y con tejido fibroso.*®'" Los sinto-
mas estan relacionados con la presencia y el grado
de obstruccion y/o arritmias, y hasta en un 4%
pueden cursar con muerte subita.*®

La hipertrofia con obstruccién medio-ventricular
es una forma de presentacion rara, que puede
acompafiarse de aneurisma apical y taquicardia
ventricular”2'® como el caso que presentamos, en
la que se ha descrito una insercion anémala del
musculo papilar o aposicion del septum y la pared
posterior como las causas generadoras de la obs-
truccion.” Mientras que se han invocado mecanis-
mos como el aumento de la tension pariental, un
componente isquémico o ambos en la formacion
del aneurisma. La isquemia se ha documentado
por talio 201 a pesar de que muchos pacientes
tienen coronarias normales, como mostrdé la
coronariografia realizada a éste paciente, debido a
compromiso en la microcirculacion.8913.15

El ecocardiograma es el método de eleccién
para el diagndstico y clasificacion morfoldgica por
la informacién anatdmica y funcional que propor-
ciona’. En casos como el que aqui presentamos,
se observa hipertrofia y reduccion de la cavidad en
la porcién media del ventriculo izquierdo que adop-
talaforma de tunel (Figura 1c). El Doppler muestra
un patrén caracterizado por gradiente sistolico y un
gradiente paraddjico en diastole inconfundi-
ble.® 11418 (Figura 1d).

Este paciente a pesar de tener antecedentes de
hipertensioén arterial, que por si misma puede oca-
sionar hipertrofia ventricular izquierda, mostraba
los datos basicos de miocardiopatia hipertréfica
con obstruccion medio ventricular que no pueden
ser atribuibles a la hipertension arterial 81214

En pacientes sintomaticos, especialmente cuan-
do cursan con taquicardia ventricular sostenida,
esta justificado un estudio y manejo mas agresivos,
que no fueron aceptados por el paciente. El trata-
miento esta encaminado a reducir los sintomas, la
obstruccién y controlar o suprimir la arritmia, para lo
que se han sugerido diversas opciones, dentro de
las que destaca el tratamiento farmacoldgico a base
de betabloqueadores o calcioantagonistas. La
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amiodarona ha mostrado efectividad en el control de
arritmias auriculares y ventriculares.’®'® Para los
pacientes refractarios al tratamiento médico se re-
quiere de otras alternativas como marcapasos, abla-
ciondelfocoarritmogénico, desfibriladorimplantable,
reseccion del aneurisma, miomectomia, transplante
cardiaco etc.?°?2 En éste caso, se opto por el trata-
miento médico que mostrd un control adecuado de
lataquicardia ventriculary por que el paciente recha-
z6 cualquier otro procedimiento. El prondstico de-
pende de presencia de sintomas y del riesgo de
muerte subita, la cual no ha podido modificarse con
los tratamientos empleados hasta el momento.

Conclusiones

La miocardiopatia hipertréfica medioventricular
es una entidad rara que puede presentarse asocia-
da a aneurisma aplical, taquicardia ventricular y
muerte subita. El estudio ecocardiografico y
monitoreo con Holter son estudios esenciales para
el diagndstico, clasificacion y tratamiento. El trata-
miento ideal no existe y por el momento, el trata-
miento médico sigue siendo la primera eleccién en
los pacientes sintomaticos, pero en caso de que
fracase puede requerirse de implante de
marcapaso, ablacion, implante de un desfibrilador
0 reseccién quirurgica. La informacion con que
contamos aun es insuficiente y se requiere de un
conocimiento mas profundo de esta enfermedad.
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