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ANTECEDENTES.

Licuville y Hallopeau en 1849 (1) describieron cuatre pa
clentes en los que observeron estrechamienta subadrtico det ven—
triculo fzquierdo y titulan en esos términos su publicacidn., En
Los slbores del siglo XX, Schmincke (2) observd casos con altera
ciones similares, que denomind engrosamiento del contorno muscu-
Lar, Sin embargo, es hasta t» segunds mitad de este siglo en -
que La descripcidn y ol estudio de La Miocardiopatia Hipertrdfi-

cs Llega & consolidarse.

A Lo que podritamos (Lamar Las historia moderns, se ini¢cia
con La oblcr@ncién de Brock en 1956 (3), quien al op!far un pa=-
ciente con estenosis adrtics se sorprendid al no encontrar obs-—-
truceidn on ¢l tracto de salida ventricular izquierde. EL anfer
mo faltecid y en La necropsia no se sncontrd obstruccidn y ante
ese hecho, sl aismo ndtbr s describid como "Obstruccidn funcio-

nal del tracto de salidae Qontricullr izquierdo”.

€n términos gunofllts solconsidnrl 8 esta patologia como
sucepcionsl o ﬁoco.co-dn, tan e asi que Wood (ﬂ? en sl migmo -
llof en La segunda edicidn de su Libro, refiere que o3 de admi-=
‘ear sl mdsculo cardiaco ante su excelente capecidad y La lulcn--“
¢cia de lﬂflfl!dld.nrillril- Un afio mis tarde, !ridgln €30 urdly .
L) por_?rinnr. Q‘z 119 ;lrulno de Miocardiopatias, spticable o li

Vcnfor-idld cordlicg con deterioro suscular y'lﬁn alteracionss €0



ronarias, considerindola nuevamente como enfermedad poco caomin.

Teare (4), en 1958, publicd nueve casos, de Lo que hoy =
denominamos Miocardiopatis Hipertréfica Obttructiva,-soﬂllé coma
caracteristica de La entermedad & La muerte sibits, ya que de es

ts manera fallecieron ocho de los nueve pacientes.

Ls enfermedad desde entonces hasta (a actuslidad ha reci
bido miltiples denominaciones (7), siendo las mas populasres Llas
de Estenosis Subadrtica Hipertrdfica Idiopdtica de La escueta
Estadounidense, de Estenosis Subadrtica bindmics propuests por -
Filhlod{r {8) en México, y simplemente vl de Miocardiopatia Hi=-
pertréfica propuasto por Los inhcltioldorcl ingleses, que es La
adoptada por la Organizacién Mundial de Ls Salud s partir de -

1980 (9,

Es fmportante tomar en consideracidén que La onf;rnedad -
miockrdica puede tener varisntes anatémices y cllnicpl importan=
tes entfe uno y otro pactente, de ahi Ls necesidad de su clasify
cacidn . EL primer intento correspondié a Bridgen en 1975 (5).
En 1961, Gooduin y col. sefialaron que el punto de p.r}ldl debia
ser La definicién de Cardiomiopatia y ellos La refieren como un
disordon agudo, subagudo o crénico del misculo clr;ilco de etio-
Lopgfa oscura o descenocida, frecuentemente con participacién de
dlﬁo tndbclrdico }Io ptri;lrdi:p.'lin-dololyrl;idn de steroscle- :
rosil asocisda., EL téraine desorden primario miocérdice fue su?_'

gerido para implticitanente descartesr la posibilidad de otra en-=-



fermedad cardfacs o sistémica. Esta nominacidn ya hable sido -
simplificada por el mismo grupo {11) al considerar a la Miocar--
diopatfa como alteracién del misculo cardfaco de causa desconoci
da, y por lo tanto, como una enfermedad primaria. La Miccardio-
patias secundarias La relacionaron a enfermedades especifices del

afocardic, generalmente ascciadas & enfermedad sistémica.

Fueron nuevamente Goodwin y su grupo {12) gquienes en
1964 consideran gue los intentos de clasificacidn deben estar ba
sados en Lles alteraciones sstructurales y funcionales y clasifi
can a las Cardicmiopatias con tres varisdades de presentacidn -
ctinfca: congtltiﬁl, anltrictiéa ¥ Obstructiva; en trabsjos pog
teriores (13f demcstraron que son enfermedades distintes. En La
Miocardigpatia Hipertrdfica el factor funda-intal era La hiper=-

trofia veatricular uasi@n parcelar, no oblinadnnnﬁto obstructiva,

Criloy en 1945 (14), puso en duds La veracidad en La
cuantificacién de La obstruccidn, 8l postutsr que no existia un
grldicnto auténtico en {a via de salids ventricutar fzquierda, -
que este gradiente era el resultado del atrapamiento do( catéter
por La obLiteracidn de s cn&ldid. ‘Esta {des determind gran con
tro;trsia con otrof grupos de 1n§elt190dorcl, ¢l grupo de Bethes
d|'(15) demostrd clnrqlonti que La obstruccidn del tracto de sa-

~Lida del %-ntr!culo fzquierdo era iordaﬁoro; pers tograrlo intro
ddjoron‘clgitirol. lndircctaloﬁti tanblén demostraron qu;'ln'hl

e pertrotis wmicchrdica y la obliteracidn de La covidad'cran hechos



circunstanciales en la Miocardiopatia Hipertrdéfica, que tambidn
existen casos sin obstruccidn, los cuales pueden también tenir -

stntomas graves,

Por Lo anterior, para La explicacidn del cusdro clinico
se planted otro punto de vista, que La alteraciédn funcional fun=-
demental reside en la didstole, que La obstruccidn al tracto de
salida ventricular izquierdo no es el hecho deterainante en el -

curso de Lla enfermedad.

Un aporte indirecto paro de gran trascendencia fue el -
-concepto.de Burch (16) en 1970, en relacidn & Lla \lamada Miocar-
diopl!i; Isquémica, en La cual deben encontrarse cambios degene~
retivos del siocardic ventricular (fibrosis) consecutivos al --H
apofte inspropiado de oxigeno, condicién que no debe obl.rvur;c
" en los casos de nioclrdlopa;in genuvina. Otros autores (17) han
sefialado que el térainc Miocardicpatia lsquédmica debe quedar res
tringido s Los pacientes con mdltiples infartos, que se presen—-
tan :liﬁiconnnto como Miocardiopatia bilatidl, con gran depreg=--
stén de 1a funcién Qantricutor ¥ nrniol alteraciones coronlrins;.
Excluyen sl infarto Gnico sunque sea extenso, que p}eutnton-intg

ficiencia cardiaca y/o tengan ansurisms G!ntricullr.

En 1980 ta Organizscidn Mundiasl de La Satud (9) clesifi-
cd a lgl ﬂjoclrdiopntili desde el punto de vista snetémico y cli
nico en ﬁiportrafic-a, oilateadas y Restrictivas, siguiendo el =~ -

erit!fip_dc ls escuela Ingless.



La Miocardiopatfa DiLatada comprende aguellas de ta cla-
sificacidn iniciat de Goodwin, en Las que el dato apntdlico fun=-
damental es la dilatacidn ﬁentrieulaf, con elongacidn de la fi--
bra, que a través del mecanismo de Frank-S5tarling mantiene el -
pasto cardfaco en niveles bajos, que representa falla de L3 con-

traccidn con depresidn de la funcidn ventricular sistéiica.

En La Miocardiopatia Hipsrtrdfics La principsl caracte--
ristica as La hipertrofis cardiacs con cavidad ventriculasr nor«-
sal o dissinufda que expresa alteracidn del {ndice espesor/radio,
La localizacidn de La hipertrofis es variable, septal aisladas, -
nesoseptsl, apical o concéntrics, esta Gltima, cuando L» obstruc
cién del tracto de setids ventricular izquierdo determins incre-
mento de Lla postcargs ¥ se agregs hipertrofia global. EL engro-

- samiento peristal puede traer consigo disminucidn an La capaci--
dad de relajecidn ventricutar, con reduccidn de La capacidad de
'tlonuqo ventricular y detorioro de ls funcidn ventricular disstd

Lica.

EL aporte de Lla Ecocardiografis, especialmente bfaincn--
sional (18), ha sido de gran utilidad para la clasificacién de =
Les Niocardiopatfas Hipertréficas, al pﬁdor q--ontrnr ia hiﬁur--'
trofia rooiohll qui pusde ser sxcliusiva del septus lntlrior? de
todo el septum, snteroteptales o'-picalis, variedades no demos--
trables con La técnica Lineal. G. Sutton (19) inicid tos qsiu;-

-'Jibluiof.rlntos-a s capscidad de relajscidén y svatyacién de La



tuncidn disstdlice asociando registros egocardiogréffcos y fono=

mecanocardiogréficos.

En (s Mozardicpatis Restrictiva la relgeidn dol.olplnor
pariotullvalﬁnon permanecen rorssles. La sltecacidn hisfca resd
de en La disminucidn de la capacidad de tlensdo ventricutsr por
{a rigidesr muscular. Puede confundirse con la parfcerditis cons

trictiva.

€l ‘enfogue fundsmental de revistdn o3 La Niocardtopatis
Hipertréfice de tipo Apicai, cuyos antecedentes histdricos se 3¢

fintan & continuacidn.

La primera descripcidn de Ls Wipertrofis Aptcal asimétri
ca del ventriculo izquierdo fuw publicada en 1974 por Sakasoto y
col. 420}, Refieren como datos de importancis ta presancia de -
ondas T ncbltlv.' gigantes msyores de 10 am. en las derivaciones
'pchordialos, sspucisinente en V4=V5 y (a demostracidn ecocardia

gridfica de ls topograffa de La hipertrofia,

En 1979 Yamaguchi y col., (1) con|idtra; 2 \a entidad ~
cona'viri;dld de Miaocardiopatis Hipertrdfics no oyitructiVI, re~
copilan 30 pléicn:ts pera su publicecién, en Los qye observaron
prodoiinia_dol seNno aq'tuttnq, frecusnte en el Japén, éoﬁ‘propl~
ble grai-iliﬂn‘rocilign y liequl'nl to:o( Lilllynr{u de Los pa~
cientes se encontraban asintométicos y el lloctrqeard*ogralj »og

trlbl_ondas T‘ﬂlﬂlliVIl gigantes, como lo reficieron SJyppnto y



col. Generalmente el punto de partida diagnéstico torrespondid a
un electrocardiograma por examen general o realizado por dolor to
récico atfgico, en algunas ocasiones los pacientes presentaban -
disnes como sintoms mds Llamativo. En la exploracidn fisica re-=-
firieron que et chogue de ta punta era de tipo sostenido, la pre-
sencian de soplo sistdlico axpulsivo poco intenso en mesocardio y

La sparicidn de ¥u|rto ruido. En el estudio radioldgico no encen
traron datos de importancia y generatmente La silusta cardiaca =
ars de tamalo normal. En La revisidn intencionsl exahustiva det

electrocardiograms encontraron asusencia de onda q representativa

del primer vactor septal, En el vectocardiograms encontraron un

pafrén uniforme tants en el plano frental como en et horizontasl;

L ass de QRS mostrabs rotacidn sntihoraria en el planc horizon--
tsl orfentldl hacis Lla {zquierda, atrids y abejo, con Las fuerzas

intciales dirigidas hacia delante y Ligeramente a la izquierds. =
EL hecho mds sobressliente fue el aslargamiento y estrechsaisnto -
.det sss de la onds T, orfentada ésts hacia La derecha y stris. En
el scocardiograma umodo N se observé un sumente pregresivo del ea-
pesor del septum interventricular en el registto de barrido de l;
sorts sl dpex, también evidente peroc de menor grado, en Ls pared

posterior del ventriculo f2quierdo. EL estudio bidimensionsal de-
luatfnba'nin tugsr a dudas el incremento en el sspesor del septum
|nt|rvoﬂtricuilr y de la pared poitcrior de tipo progresivo hacia
'jot dpex, gue ontiochahn'la clﬁiaid dindolo en afatole la aporlunf

cia de una espada, dependiendo ¢l estrechamiento de-la cavidad de



“1s hipercontractilidad de las paredes, en especial de La pared -
posterior y con excepcidn del septum interventricular que era hi
pocindtico; la vhlvula ;1tr|l no mostraba datos de obstruccidn =
sistdtica, os decir no se observéd movimiento sistdlico anterior
en dicha vélvula. Por medic del cateterismo la informacidn eco-
cardiogrdfica fue comprobads, no te objttiﬁlron datos de obstrug
cidn, cast todos los pacientes presentaban hipertsnsidn teledias
télica del ventriculo fzquierdo ¥ La coronariografis fus normal
en todos los pacientes. La biopsia miocérdica mostraba datos de
hipartrofia que podria ser stribuible s La Mtocardiopatia Hiper-
trdfico,_poro no era concluyents para descartar que ésta fuera =
secundaria s hipertensidn arterial sisténicas o hll!l‘broblblllqﬂ
te 8 enfernedad coronaris, Concluyeron que Llos pacientes sran -

portadores de Hiocardioﬁntia Hipertrdfica Apical no obstructiva,

con un patrén de contraccidn y localizacidn del angrosamiento =’

septal diferente al conocido en Ls Miocardicpatia Hiportréficl -

de tipo obstructivo.

Tilmant y col. (22) en Francia, durante el sfic 1980 des~-
cribieron 5 casos de Hio:ardiépatil Hipertréfica Aplcal éon las
nismas caracteristicas de los de Yemsguchi y col. (212, sin en--

bargo, cén algunas pnquohns variantes, por ojllﬁlo, uno de tos -

pacientes estudiados presentaba taguicardias ventriculares de re
poticién de pobre respuests al tratamiento; probablemente, Lo -

miés trascendente de su comunicacidn fue que por medio de Lla medi



cidn de lactato en seno corsnario pre y postestisulacidn auricu-
lar, encontraron slteraciones metabdlicas del miocardio. Uno de

sus pacientes presentaba Esclerodermia.

La descripcidn del primer caso en el continente america-
no correspcnde a Zsnoniani y col. (23} en 1981; el paciente te~-
nia caracterfsticas similares a tos ya descritos. Ademis demos~
traron por medio de gammagrafia con Tecnesio=¥9 alteracicnes a «

nivel de la wmicrocfreulacidn,

_ Maron y col. (24) en 1982, integraron un grupo de pacien
tes en los que se demostrd Miocardiopatis Hipertrdfica Apical -
" por medio de etocardiografias y estudioc hemodinidmico, en doas de -
ellos con comprobacidn de la necropsia. Lﬁ interesante reside -
an que no obloriornn en La gran mayoria ondas T negativas gigan-
tes, en it ventriculograsa no se¢ demostrabas (3 morfologfas en s~
pada, aunque La gran maycris mostrabe hipocont ractilidad apfcnl.
En ssta serie, no existfa #t predominio de {incidencia en ol sexo
mascutino y et estudio familiar mosted en oﬁco de veinte catos -
Miocardfopatis Hipertrdfica, Hicieron hincapié en dos.htchol= -
(a'trannlgldn genética y (s desorganizacién de taw células suscy
Lares de La pared ventricutar fzquierds on lqs dos pacientes con
necropaia. Por tade Lo oﬁtorior, cancluyeron gue los pacloninq
estudiados corrolpondi!n 8 un subtipo de t@ descripcidn de Yama-
_gueﬁ‘i y col, y plantearon que pueden ocurrir ﬁriuinn’in _‘u'nlu-.

c48 y raciales que hacen cambiar (e coracterfsticas lurfn(&ﬁif-
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cas del padecimiento, de sh{ las diferencias en las observaciones

hechas en Jtpdn y en los Estados Unidos,

Un afio mds tarde, WKcbonnel y Teasgaris (25), expresaron su
desacuerdo con Las observaciones de Maron y col. (24) y conside=-
raron que la diferencis residid en el criterio de seleccién de -~
Los pacientes. De sus observaciones, seflalaron que los cambios =
electrocardiogréficos son evolutivos ¥ que su variacién deﬁtnde -
de La fsquenis miocérdics concomftante o de los propios a la avo-

Lucidn de Lla hipertrofta.

Kersiakes y col. (26), agregaron a La informacién electro
clrdioorificl is protongacidén del intervalo QT corregido segdn la»

frecusncia del paciente,

Pertrand y col. (27), observaron caracterfsticas simila=~
res a Las que informé pre@illlntc tancnieni y col. (23), como no-.
védad sefslaron que uno de sus pacientes evoluctond hacls la dila
) tigidn'c itnsuticiencia ventricular fzquierda como s L& Wiccardio
patia progresara hacia La ilri-dad Dilatada. Hicieron hincapié -
en no tener explicacién ﬁlrl ¢l incremento en la prnauccidn de -
Lactato en reposo. Consideraron que el prondltic& del bnducinlqg
to no es grave ya'qut La ebolu:idn de éuarentl ¥y t;'l neses de ;3'

guimiento de Los pacientes de su grupo no fue desfavorable.

“Chia y col. (28), sefialsron que probablemente las diferen

ctas qﬁltruldas por Lo diferentes investigadores se acbn 2 quoﬂ -
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son diferentes variedodes de Miocardiopatias Hipertrdfica Apical y
que & La descrita por Yamaguch! y col. (21) se te debe denominar

variedad Asibtica.

Nuevamente en 1685, Karen ¥ col. (29) insisten en gue no
es obligads la presencia de ondas T gigantes ni el predominio mas
culino, que slgunos pacientes, como dos en su serie, muestran hi-
pocontractilidad y ante e1s sityscidn desaparece La imsgen en es-
pada, Lo que scontecié en un enfermo de su serie, Si blan en Lla
asyor{a el aumento del espesor parietal estaba circunscrito al -~
dpex, en algunos La hipertrofis abarcaba hasta las porcicones basa
Les del septum y de Lo pared libre del ventriculo {zquierdo, aun-
qus el mdxin0o espesor parietal siempre ers aspical, Encontraron -
taabidn que La fraccidn de expulsidn ers normsl tanto en reposo -
como en ejercicio. En un paciente demostraron regurgitecidn mi=--
tral mediante estudio doppler, Lo que podis permitir La inferen--
cis de que en su |§oLuci6n, ls enfarmedad puvde Llugar & comprome

l!r‘ln vilvuls mitrast.

_ Pannidis y col. (30) en 1986, encontraron que La funcidn
iiitélica del Glntrlculn izquierdo sra norsal en reposc, perec con
el ejercicio se deprinfa. Dicha cblorilcidn fus reatizada median
te vintrlcutografil isotdpica de priasr paso. La funcidn diastéd-
Lics ers normsl en reposc, pero su incremento en et sjercicio ees
mgnor que ¢n sujetos normales. Ante tales observacicnes otlbl -

consideraron que tanto La hiperteofis miocérdica como Las alters=
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ciones de Las fibras musculares pueden ser mas extenias de lo que

aparantan, al afectar La funcidn global.
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, OBJETIVOS

EL interéds en Lla realizacidn del presente estudio se ini-
cid con el hallazgo en un paciente con datos clinicos no concor=-
dantes con La descripcidn preﬁia en La Literatura de Las caracte-

risticas de (p Miccardiopatia Hipertréfica Apical.

Ante este hecho, se revisd La casuistica del Instituto Na
cional de Cardiologfa Ignacisc chi;oz, que s} bien es pequefla, cong

tituye La experiencia propia,

Se anslizaron cada unc de los datos clinicos, electrocar~
diogrdficos, scocardiogréficos y hemodindmicos, de Los pacientes

y se¢ comparsron con Los descritos prgﬁiancnte.

. Entre los proplsitos esth tratar de definir cuales son -
Las carscteristicas comunes an la Miocardiopatia Hipertrdtics Apl

cst y cuales ne pusden cbnsidcruiAgouo Qnrlontll de Ls enfermedad.

S$e tratard de definir si an efecto existen variedades o -
subtipos dei psdecimiento, o realmente Las diferencias estin.en -

relacién sl estadio de svolucidn en que se estudis sl paciente.

Del andlisis snterior, se pretende obtenar conclusiones o
" de no ser posible, plantesr hipdtesis para ser ansiizadas poste--
riorments, cuando Ls casuistica pudiers ser Rayor o se pusda ii--

ner seguisiento s Largo plazo de todos los enfersos.



.

NATERIAL ¥ METODOS

S¢ revisaron todos Los informes clinicos de tres pacisntes,
stendidos en e! Instituto Macional de Cardiolaogia lgna:io'Chlvt:,
de 1981 2 1987, con diagndstico de MNiocardiopatia Hipertréfics Apd

cal,

Se tomd en considerscidn la edad y el sexo. Se¢ investigd
intecionadamente cusles fueron Los motivos pars que los snfermos -
acudieran al médico. Se reslizéd exploracién fisica cuidadoss en -
tOdOI-illOI' tanto en ta fase inficial de su estudio coma duresnte -~
llrllﬂufli!nlo hasta la sctualidad. S tuvo interés aspecial on -
el rocono;i-ionto y valoracién de Llos \atidos precordiales, la po-~
sible presencia de frémito, Las caracterfsticas de ‘os ruidos car-

diacos y Ls presencis y tipo de fendmenos soplantes.

Todos contaron con estudios de Laboratorio como bigmatris
heabdtice, quimica sangufnes, urcanblisis, prusbas de funcidn hepid-
tica y de coagulacién, ﬁolocidld de prdintntlcidn globular, VORL y

tipidos en plasma sanguinea,

El'pntudio‘El!ctrocardionrliico s¢ realizé con equipo He=-
ulett Packard 5151 B de un canal, con 1nscf19c16n por talor. 'So -
: {uy; en consideracién el ritmo, Lo l.dicioﬂ;l habituates st como
la qrilpn:il de trastornos de La conduccidn o de La llcitibjlidaq,
.150|l-en£i en. Lo referante » detos de crecimiento leitariﬁ. Se -

i'lidia:ltfipplcio Q‘ y se rt;aciond con Ls frecuencis cardiscs, se
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buscaron anormalidades de la repolarizacién ventricular, con espe
cisl referencia a las caracteristicas de La onds T. El estudio -
electrocardiogréfico de seguimiento se pudo Llevar a cabo en todos.

En dos pacientes se efectud be:to:ardiagrafia.

En todos los pacientes se realizaron teleradiografias de =~
térax seriadas paras evaluacidn del tamafio de La silusta clfdiaﬁn,;
con bdsqueda intencionada de alteracicones en el perfil ventricular
y vascular. Se buscaren y enalizaron Los datos que pudieran suge-

‘rir hipertensidn venocapilar o arterial pulmonar.

EL estudic fonomecanocardiogréfico se realizdé en equipo =~
Elems=-Sh8nander Mingograf 34 de cuatro canales, de inscripcidn a =
charro. Fud efactuado en dos pacientes con Lta finalidad d; coreg
borar y contir con representacidn grifica de las ceracteristicas -
: do'Lut ruidos cardfacos, de los soplos, ademds del spexcardiograna,

y del registro del pulso carot{deo.

En todos los pacientes se etectud ecocardiograma Linesl y
bidimensfonal, en uno de ellos ademés se efectud estudic Doppler -
. pulsado y continuo, en el cusl e hizo prueba de esfuerzo isométri
) oqu!vilonto a un costo de energla de 7 mets pars valorar el com
portamiento dollftujo por ecocerdiografia Doppler. ELl sguipo uti-
Lizado fue erilhl!'(ﬁnriln-v 3400 con transductor ctcctrdnlcoVQOI
risgroo fisico de 2,25 whe ', Sieaens Sonoline €O con transductor =

mecdnico de 3.5 Mhz; Electronics for Nedicine Honeywell ultraialgér
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y transductor mecénico de 2.5 Mhz). En todos 108 casos, se midid

cuidadosamente el espesor parietal deti ngtriculo {zquierde eﬁ -
los diferentes segmentos, pars reconocer Las diferencias del
grosor parietal de ls punta ventricular y hasts que nivel se¢ ob==
servabs hipertrotia. Se midieron también los didmetros {intracavi
tarios ventriculares y auriculsres izquierdos, se analizaron cuf-
dadosamante ios aparatos Qal@ularol para descartar La existencis

de anomal{as de ellas, igualmente ge buscd intencionadamente troa

bosis intracavitaria.

En dos enfirnns se realizd monitoreo electrocardiogréfico
de 24 horas. Su utilizd un eguipo Avionics B.D. con procesadora
modelo 660 A y grabadara Modelo 445. En dos enfermos se rcll{;é
prueba de esfuerzo segin protocolec de Bruce en bands sin fin con
slguinitéto electrocardiogréfico continuo en equipo Quinton 630 A
de 3 canales & Mihon Kehden Life scope 8 dc‘un canal, com mamoria

de registro.

Cateterismc derecho e izquierdoc, con coronaricgrafis, se
efectud en dos pacientes. En ollos se contd con rogjltro de pre=~
siones intracavitarias, sc.inicstiud intencionadasents la presen=
cia de gradientes, Se utilizd equipd VR=6 de Electronics for Me=
dicines La ventriculografia se realizd con angio biplano Angio=--
.ﬁa: 80 CRG en un paciente y con Arcus CGR monoplanc o otro pa=-
_ciente. Se valors s funcidn ventricular fzquierda, se buscd in-

‘tencionadamente la imagen en espada, as{ como la presencia qo in=-
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suficiencia mitral asoclada. En uno de ellos se realizd estimula

cién suricular programada,

En un pacfente se contd con estudio genético y en dste ze

realizd gamagrama cardfaco con albimina marcada con tecnesio-99,

Se analizaron los resuvltados de cada uno de les pacientes,
se compararan entre sf ¥ con los previasente estudfados ¢ informa

dos de L& Literatura.
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DESCAIPCION DE CASOS CLINICDS.

No. 4: Corcesponde al caso previssente publicade por Isnoniani
y ¢ol, (23}, que puedy ser considerada conc La primeras rifcron--
cta an América. Actualmente con edad de 24 lﬂos,loriginlrio de

‘México, D.F., practicaba deporte en forma ragular, ssintomético

hasta cuatro meaes antes de asistir al Instituto Nacional ¢o¢6q;
diologis hace seis aflos, cusndo su edad erz de 20 sfios. La zin-
tomatologi{e t» inicid con disnes de prandes esfuerios iLentamente
progresive v palpitaciones, conaultd con un mddico quidén ts en=-

contrd un aoplo en dres precordial y Lo envis a wste Instituto,

Sin antecedentes personales de importancia.

tonfiguracidén somdtica narmal, presidn artarisl $20/70,.~
Apexn on 50. espacio intercostal 1zquiardo ¥ Linea media clavicu-
lar, con_lnvantanionto s{stdlico sostenide. Revolugiones cardia
cas ritmicas,85 Latidos por minute, ruidos cardfacas norsates, -
ety mesocardio |oplo.si|t§lico oxpul:tio $/1¥. Resto de (s #xpio

racidn fistca normal.

Electrocardiograns: ritmo sinusal, frteutn:{a cardiaca -
de &5 por minuto, onds P en DIL de 0,10 seg., 2P a4 t5°,'polit1
va en V¥, P-R de 0,%% sep., #GRS a +60°, onda R alta en 01, 81X
y av¥f, ton muescs en ta rema descendente avL, gue ae llhifiiito
_ tambidn en V3. RS en v1; !; de V2 a V3, (a onds g !tto'l;-fpaii\

tra en DIII, sin -aparecer en derivacfones prtcordilio:. supra=-
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desnivel menor de 2 mm, del segmento ST en DIII, QT de 0,41 seg.
con valor medio de + 0,04, T negativa tendiente a ser simdtrica*
y profunda en DI, DI1, aVF, aVL y de ¥2 a V6, siendo hasta de 13

mm. en V3, E! trazo suglere crecimiento ventricular izquierdo, -
ploqueo de La rama jzguierda del haz de His de grado menor, con -~
fsquemis subepicdrdica anterolateral y de los tercios medio y api

cal del septum {nterventricular. Figura 1,

Vectocardiograma: en plano frontal, asa de P a + 50° de -
250 mcv. QRS antihorario, arranca hacia La Yzquierda y abajo. Vér
tice de R a + 35%° y 2 Los 45 mseg. de 1,75 ®v., pequefia asa de S
con su vértice a - 140° y » los 65 mseg. de 500 mcv, Asa T anti
horaria con eje mayor a - 150° de 400 mcv, En plano horizontal
asa de P a + 25° mov. QRS antihorario con asa de 20 mseg. ton su
eje madio a + 120%, eje mayor de R » + 45° y & los 47 mewg, de -
225 mv., pequefia asa 5 con vértice a - 155° y a los 72 mseg. de -
500 mcv. Asa T antihoraria con.vértice » - 150° de 500 mcv. En -
sl plano sagital, ass F 2 ¢+ 125° de 250 mcv. GRS lnfihorlrio, - .
arrancs hacia +-180°. ele mayor de La curva a + 140° y 2 los 47 -.
nseg, de 2,5 mv. Asa T de ramas entrecruzadas con su eje mayor a
-40% de 400 mcv. EL trazo sugiere coratén semiverticsl dentrorro
tado con crecimiento biventricular, Isquemis subspiciérdica ante-

roseptal y antsrolateral bajan.

Laborstorios biametria heasdtics, quinics sanguinea, gohci

ral de orina, electrolitos, vetocidad de sedimentacidn globular,
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antiestreptolisina, proteina € reactiva y l{pidos con resultados
‘normales o negativos, Carjotipo y estudio cromosdmico también -

normales.
Radiografias de Tédrax: dentro de Limites normales.

Fonomecanocardiograma: corrobord La presencia de soplo -
sistélico expulsivo que aumentd con La inhatacidn de nitrito de -
amite. Curvs del pulso carotideo normal al igual gue los interva
los sistdlicos, ademis se hizo evidente La presencia de cuarto ~
ruide y se corrcbord Las carscteristica sostenida del spexcardio--

grams, el {indice "a" fue del 17X,

éco:ardlograna: en modo R se vid incremento progresivo =
del septum itnterventricular, de 10 am de espesor disstélico final
a nivel basal gue aumenta "hasts 23 me. en el barrido hacia la pun
te, La pared posterior a este nivel con espesor diastdlico final
de 14 mm. Ho se demostrd movimiento sistédlico anterior de La viél
vuls mitral ni clerre mesosistdélico de La aorts. Las dimensiones
_de La cavidad ventricular fzquierda, Ls rafz de aorta y L3 suricy
\s jzquierda fueron normales. ODichos hatlazgos se confirmaron -

.

con el estudio bidimensionsl.

Hemodinamia: el cateterismo derecho mostré brpsionol nor-
males en el trazo.de retiro desde et enclavamiento hasta ta asuri=-
cula derechs. " E£L trazo de retiro de las cavidades jzquiedas de -
Ls porcidn apeaisna hacia La cémars de salida ventricular fzquier

' d@ mostrd gradiente de 19 makMg. que fﬁo atribuido al ltrapanienté
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del catéter por Llas paredes hipertrofiadas, no se considerd verds
dero. La presidn diastdlica final del ventriculo izquierdo fue -
normal. Los voldmenes ventriculares y is fraccidn de nnpullidn -
normales. ELl patrén de contraccidn fue hiperdindmico, en OIA -
(oblicus §zquierda anterjor) con obliteracidn apical del ventricy
lo {zquierdo durante La sfstole. Masa ventricular aumentada. to
ronarias normales. La inyeccidn intracoronaris de albumina marca

da con tecnesfo=-99 mostrd hipoperfusidn apical y Lateral del ven=~

triculo izquierda,

besde La fecha del estudio iniclal recibe proprasmatol 30
mgr. &iariol an'ornl, ia evolucidn ctinica hasta le actuslidad -
es satisfactoria y- los controles periddicos electrocardiogrificos

y radiclégicos no han mostrado cambios.

'!ga_g; Femenino de 40 afios procedente de Mexicali, Baja Califor-
nis. Envisda por un médico desde su Lugar de residencis al Insti
tuto Nacionel de Cardiologfa Ignacio Chévez en Marzo de 1983,

Maestras de primaris. Padre con hipsrtensién arterial sia-
tema ¥y (& madrs ldtlll_do hibnrtcnlidn padece diasbetes --lli;u: -
tipo I1, Un hermano fallecid a ls edad de 34 aflos, en forms sibi

ta estando asintomético.

8in antecedentes personales de ilportaneil.
basde 1978, rqfirié disnes grado I (NYHA) cuando vlajiba-
s la Ciudad de México que atribuyd s La sleitud. 'bqsdl b:tubror—
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de 1982 empezd a presentar cuadios sugestivos de disnea paroxfistics
nocturna, apruuilndllén!o cada 20 dias. Dos meses mis tards presen
to en forma sibita un accidente cerebroblieullr agudo, que fues con-
siderado por un Neurdlogo como embolia en el territorio de La arte-
ria cerebral medis derecha. Por Las manifestasciones anteriores y -
La presencias de un soplo se planted el diagndstico de doble Lastdn

mitral reumdtics y se Lla envid a este Instituto para su estudio y =
atencidén, estabs en tratamiento con furcsemide {1 tableta diaria de
40 ngr), dipiridamol (75 mgr cada oehn horas V.0.), y suplementos ~

de potasio.

Enferma con edad sparente similar a la cronoldgica, con =
hibito exterior normal y ccoperadora sl interrogatorio, en wl que
se confirmaron los datos referidos nntorior-oﬁto. Exploracidn fl{l
cat tigera heniparesias izquierda. Galactorrea. 3in deformacidn --
_prtcordial, dpex en 6o. espacio intercostal itquierdo ¥y Linsa lodil
Cclavicular, hiperdinénico. Ruidos card{acos rftmicos, con tigero -
lplsaniopto del primer ruido y retumbo corto 171V, que no aumenta =~
de intensided con el decdbito lateral fzquierdo. Resto de la explg

_ractén normst. ' .

) Etnctroclrdiogralli Ritmo sinusat, frecuencis cardface de-
.- 60 Lstidos por minuto, P-R.0,15 seg, QRS .0,09 seg., QT 0.48, con va )
lor medio de + 0,10 seg, AP + 30°, AaRs ¢ 45°; onda P 0,13 seg. -
:ﬁilodal in -} 4 y’ﬂll con sdgund§ wodo mayor, =/+ en avL y ¢/~ con -

. deflextén negativa Lents en V1. Espastemiento de ‘Lla rasa sscenden-.
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Fig. 2. ECG correspondiente al paciente No.
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te de La onda R en avl, aRir, empastads en DIII, Empastasiento de
ls rama ascendente de La onds R en avf, Complejo transicional con
difasismo amplio en VY2 y salto brusco & ventriculo izquierdo en V3,
con R alta de V3 & V& (23 mm). aT & Q0. Onda T negativas asimitri-
ca en ¥1, positiva de V2 a V6. Onda U de V3 a V5, EL trazo supie
re crecimiento auricular y Qentrlculnr fzquierdos, con trastornos

de conduccidn intraventricular. Probable blogueo de rama izquier-
da de grado menor. Sin manifestaciones del primer vector septal.-

Trastorno difuso de La rapolarizacién ventricular. Figuras 2.

Radicarafia de Tédrax: ligers cardiomegalia (indice cardip
torbcico del S6X). Crecimiento Ligero de surfcula y ventriculo iz
quierdo. No sa obs!rbaron datos de hipertensién venccapilar ni ar

terial pulmonar.

Laboratorio: biometris hemdtice, quinica sanguines, exa--
" aen q. orina, prusba de Lbtex, VORL, velocidad de sedimentacidn -

globular y tiempo de protombina dentro de Limites normales.

!onolocano:ardioérall:'prilor ruido ;-plianonto desdobia-
" do {intervalo IM-IT de 0,05 seg.), con componente tricdapidec ma=--
yor que el mitral en reposo. Segundo ruido desdoblado ;upllo Cin-
tervalo EIA-IIP di 6,05 s8g.) con IIA de mayor alplitud que el ilP.
Con-prueba de ejarcicio dinkmico, el ll_auntﬁtd de intensidad, _-F
: poato:fucrio inuo&iato sparecid un pequefc retusbo y en el postes=-

f(uoh:q tardio un cusrto ruido. Precordiogrems deracho de worfolo-~
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gia normatl de depresidn mesosistdlica., Apicograms en So. espacio
intercostal {fzquierdo y 2 cm, por fuera de Lla linea media clavicu

Lar, morfologfa sistélica de descenso rdpido, ILA-0M de 0,20 seg.

1t et

Llenado répido muy aplanado, cnda "a" grande de 15 am, fndice "a»

del 25X. Figura 3. Pulso carcotideo tipo adulto, con onda dicrota
disminuida. Cronodinocardiometria: intervalc de latencia electro
mecdnica de 0,07 seg.., intervalo bradibérico de 0,04 seg, fase -
proiloﬁulunitrica de 0,02 seg., periode pre~expulsivo de 0,13 seq.
perfodo expulsivo de 0,32 seg., cociente sistdlice de Wefssler de

0,40, fraccidn de expulsién (wdtodo de Garrard) del 52%.

Ecocardiogramat en modo M se observd surfcuts jzquierds
con didmetro anteroposterior de &3 ma. Vélvuls mitral de asspecto
normal con amplio desplazamianto de La valva posterior, excursidn
p=Exde 21 ms, pendiente E~F de 43 am/seg., El septum interventri-
: cutar @ nivel de la vatvuta mitral con espesor diantdtico final -
de 5 am, espesor sistdlico ffnal de 10 mm. y excursidn de 7 mm, =
. el espesor disstSlico final del septum fnterventriculer o nivel -
.de musculo papilar ars de 24 mm. Las pared posterior s nivel de -
yllvutn ultril, con espesor disstdlico final de '8 mm, espesor ais
télico finsl de 13 mm. y excursidn de 11 mm, hacis Lls punts el e’
‘pnior diastélico final de (s pared posé.rior fue de 14 mm. Cavi-
-'dad ventricular ftquierda con didmetro diastdlico final de 60 anm,
_y.didmetro sistélico finel de 48 mm. » nivel basal; hecia La pun=

te, el didmetro disstdlico final de 3%, mm, y sistético finst de -
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Fig. 3 A y B. Fono, Pulso carotidec y Apicogram
del pacliente No. 2. Explicacién en el texto.
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18 am. Acrta con dibdmetro antergposterijor de 35 am, no hay cierre

mesosistdlico y el periodo expulsivo fue de 0,32 seg. Figura &,

En modo bidimensionsl el estudio ecocardiogrificb mostrd
surfcula faquierda Ligeramente dilatada, vélvula mitral normal, =
ventriculo fzquierdo con cavidad reducida por engrossmiento parie-
tal desde la porcidn media; el espesor del septus interventricular
en la porcidn basal es de 10 mw, al fgual que la pared posterior,
Las ltdiqion's a ni@cle: bajos no se pudieron realizar por u‘tar -
totalmente obliterads La cavidad por el mdsculo, cuyo espesor » qir
vel del dpex aumentd a 25 nn.- La sorts de aparisncis y -.dieiohon
normales, al fgual gque las cavidades derechas. En eje corto para-
esternal a nivel del tercio apical, ol espesor parietal del septum
interventricular Llegd & ser de 29 am, sinilar al de La clfl.lﬂti‘
rior ¥ parte de la Lateral; la porecidn posterior dlllliptul inter=
vontriculgr y la cara posterior, con espesor de 15,5 mn, £n l| -
imagen de #ja Large con aproximacidn apical, ta cavidad 6. ta sen-.
sacidn de un "ocho™ con el circulo superior menor, con ilbort‘ﬂto

reduccidn de su didaetro durante s contraccidn., Figura 5.

La enferaa rogr|36 & U luﬁar de resfdencie con trotanion
'lto s base de propanclol (30 sgr/dia) y acenocumarina t:ooﬂn rolul-

tado del tiempo de protrolbino).

En_ibai se refirid La existancia de un soplo regurgitante

" _mitrsl IZ/IV. Palpitaciones frecuentes por Lo que se Lo realizd -
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Fig. 4. ECO modo M del paciente No. 2: Septunm
interventricular. ¢5.1.V.)

Fig. 5. ECO 2b. Vista eje largo caon aproximacidn
apical del paciente No. 2. Explicacién en el texto.
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un estudio de Holter que mostrd variaciones del automatismo siny-
sal, frecuente aumento del automatismo supraventrfcular por foca

ectdpico, sumento aislado y ocasional del automatisma ventricular
ectdpico, en una ocasidn apareado. Se inicid tratamiento con ==
amiodarona (200 mgr/dia cinco dias & la semana V.0,.) con lo que ~
Las palpitaciones desaparecieron. S5e Le reslizd una pruebs de es
fusrzo segin protocolo de Bruce y alcanid el 74X de La frecuencia
mixima esperada pars su edad, fue negativa a cardiopstfa isquiémi~-
ca, ho tuvo arritmias, (& capacidad fisicas disminufda. EL elec--

trocardiograma basal fue similar al fnicisl de¢ 1983,

En 1985 Lla enferma continuaba sparentemnente en }rado fun
. c¢fonal I, se auscultd un soplo regurgitante mitral IX/IV ya refe-
rido en 1984, Se realizd estudio ecocardiogréfico que mostrd asu-
nento en el diémetro suricular {zquierdo, fnsuficiencia mitral y
Las valvas de ésta se observaron fibrosadss. Figura 6, Se efectud
nuevo estudio de Hﬁltur y coincidid iu colocacidn con un episodio
de disnea paroxistica nocturna, ae registrd bradiarritmia con frg'
’ cuencia cardfeca de 30 Latidos por minuto y bloqueo auriculoven--
' tgicular de primer g(ldo; al levantarse de La cama se recuperd - .
‘tanto de la disnes como de la bradicardia. Uns semana nds tarde
sw repitid la pruebs de monitoreo electrocardicgréfico que solo ~
- mostrd bradicardia sinusal d-'so ljtidol por minuto durante ol -~
sucﬁa‘profundo.' Se indicd dcido acetil salicflico y fue suspendi

- da La scenccumarina.
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Figs. 6 y 7: ECO 2D, paciente No. 2. Vista apical de
4 cadmaras. Aumentd en didmetro A.I,
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En 1986 fue nuevamente revisada, la enferma refirid conti~
nuar con disnea grado I y palpitaciones ocasfonales, persistia ol
soplo sistdlico regurgitante mitral de iﬁual intensidad, no hubo -
cambios de importancia en los estudios tlcctro:nrdiogrlficos y ra-
dioldgicos, EL estudio ecocardiogrdfico mostrd aumento del didme-
tro suricular fzquierdo. La porcidn basal del septum interventri-
cular y de la pared posterior de iguales dimensiones. En sproxins
cidn apical de cuatro cémaras, se observd defectc de coaptacidn de
Las valvas de La mitral por desplazamiento sistélico incompleto de

la valva anteroseptal. Figura 7.

No, 3: Masculing de 34 afics, natural y reside en México Distrito
Federal.

Antecedentes: madre con “"soplo cardfaco", es reparador de
refrigeradores, fus boxeador amateur. Fumador ocasional. Alcoho-

Ltsmo desde los 18 afios con smbriguez semanatl.

Atendido en el Instituto Nacional de Cardiclogfa desde ~
Noviembre de 1986, Refirid taner desde hace custro aﬁol‘disnta -
sibita y ocasional que Lo despertaba sn la noche ¥y dyrlbo tﬁointl.
‘mfnutes, no se scompafiabs de otros sintomas y sparecis dos o tres
por mes. Antes de asistir al Instituto, consultd con un médico =
quien le did tratamiento que no recuerds, pero las uol;aticn'dgla
naricioron. EL enferso siempre pensé que eran debidas s s ingqgi
?ldn de |lc§hol. Llevabs tres meses nsintoilfico cusndo de nqivo

reapsrecid Lo disnes dé decbito tirdlo, ests vez durd seis horsss .



-32-

basde entances refiere disnes al caminar aproximadsmante 100 me--
tros ¥y cads gquince dias aproximadamente, se despierta en ls noche
con falta de aire, s¢ levanta, camina por La habitacidn y desapa-
rece en unos gquince minutos. Dejd de tomar lléohol pero las mo--
lestias persistieron, al cabo de un alo, los sintomas desaparecie

ren, sin tratamiento.

Hace dos afios comenzd de nueve a ingerir bebidas alcohdtli
cas #n importante cantidad y en un a#o reaparecid La sintomatoio-
ofa similar, adends dc‘algias pungitivas precordiales de apari=--
cidn drregular y duracidn de tres horas. HNuevamente asintomiético
hasta un mes antes de acudir al Instituto de Cardiologfa. Cuatro
dfas antes de su atencidn, sentado en un trlplporte ptiblico, pre- '
sentd disnea intensa con desvanecimiento y pérdida de conciencis.
Fud trasladado & unas ¢lfnica del Seguroc Social desde donde fue en

viado al Instituto,

Exploracidn: enfermo intranquilo, muy preocupado por su -
enfermsdad. Fondo de ajo con dilatacidn venosa fotlnianl, atro--
tia cqriorotinilnl en pariferia temporal superior de ojo fzquier-
de secundaria a trauma ;cullr. Sin angfiotonia retintana. A ni-=
vel prncﬁrdial, soplq sistélico regurgitante I/1IV que ocupaba to=
d. la |iltcl|,.culrto rufdo. Los sfgnos vitales y el resto de la

enploracidn !illcn era normsl.

Electrocardiogramat ritmo sinussl, frocqoncin':lr&lacl;di

60 latidos por minuto. Onda P en DI1 de 0,09 se¢g, aP de 0!D°, ]
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+ en V1, P-R de 0,14 seg., aQRS a 0o, SI-S51I-SIII, R alta con em-
pastamienta infcial en DI y VL, rS en V1, RS ¢n V2, Rs de V3 a -
V6, R de ¥5S de 30 am de alturs. Auscnci; de q en todas {ll deri-
vacicnes precordfales. aT a + 1500, T negativa simdtrica hasts -
de i& mm de V2 a V&, mayor de V2 a V4. QT de 0,44 seg., con va~-
Lor medio de + 0,06 seg. El trazo sugiere crecinfento ventricu=-
Lar izquierdo, ho hay nmanifestaciones del primer vector septal, -
Isquemia subepicérdica anteroseptsl y lateral. Trasternos difu==-

sos deo la repolarizacidn, Figura 8,

Vectocardfograma: en plano frontal asa de P a ¢ 2507 de -
200 mcv, QRS antihorario, arranca hacia + 90%, efe mayor del asa
Raooy a los 38 mseg., de 1,5 mv, empastamiento terminal de la
curva de 20 mseg. sobre la Lfnea de - 90°, l;l T antihoraris con
su ujl mayor & + 150° con 400 mcv. En plano horizonts! asa de P
a 0o de 100 mcv, QRS an;ihorario arranca hacia + 90° cruzando 4l .
eje de (s "X" a Los 38 mzeg., ¢je mayor de asa R & = 25° y de 4T
mieg. de 2 mv., ausencis de ssa S, asa T de ramas supsfpuestas -~
- con sy oja.layor de - 155°, de 500 lcv.' En «t planoc sagital, ssa
de P a+ 1ZD°, de 200 =cv, QR3 antihorario, arraﬁc- hacio delante
y abajo, primer vértice » + 165% y a los 30 mseg. h? 600 mcv, se-
" gundo vértice » = 150° ¥ » los 58 aseg, de 1 mv,, ase T antihore~
ria coh SU eje mayor a ¢ 30° de 200 mcv. EL trl:o_ouglnrn cara=-
26n {ntersedio o semihorizontal, dcutrorfot-do.‘ero?i-iontd de -

" las cevidedes fzguierdas con acentuscidn de Las ‘fuerzas slectromp - -
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trices anteroseptales. Isquemia subepicdrdica anteroseptal y an-

terolateral.

Radiograffa de Tdrax: tamafio cardfaco narmal, sin signos
de hfpertensidn venocapilar y arterial pulmonar. Partes superfi-

cfales y tédrax dsec normal.

L.aboratorio: biometrfa hemdtica, quimica sangufnea, exd~~-
men general de orina, VDRL, pruebas de funcidn‘hepStfca, tLipido=-~-

grams y velocidad de sedimentacidn dentro de Limites normales.

Electrocardiografi{a dindmics (Holter) durante veinticua--

tro horas unfcamente mostrd alteracfones del automatismo sinusal.

Prueba de esfuerzo: con prototoleo de Bruce, se alcangéd el
98X de la frecuencis midxima esperads para su edad al final de Lla
etapa IV, Aparecid disnea entre La II y 111 etapa, tos seca an -
i IV. La respuesta presora fue plana y se uusﬁultd un cuarte -
ruldo intermftente. No hubo cambios electrocardiogréficos en re-

Lacidn con Los basales.

Ecocardfogratfa: aurfcula faquierds de dimensiones norma-
tes (didestro anteroposterior de 35 am), septum interauricular -

normat, vdlvulas mitral de morfologfa normal, sin movimiento sfatd

- lico ant-iier, excursidn D=E de 18 mm y velocidad de la pendiente
E-F de §s me/seg. Espesor parietal del ventriculo faquierdo a ni .

‘vel basal igual en todas {as peredes Cespesor diastélico flﬁhﬁ de
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Fig. 8. ECG correspondiente al paciente No. 3.

Fig. 9A. ECO 20, Paciente No., 3. Eje largo longi-
tudinal. Se observa aumento progresive del espesor
del septum interventricular hacia el dpex.
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Fig. # B. boppler pulsado, vista apical cuatro

cAmaras. Pequeiia regurgitacidn protosistdlica
mitral. Paciente No. 3.

Fig. 9 €. Flujo transadrtico por deppler continuo,
Paciente No. 3.
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Fig. 10, Ventriculografi{a izquierda. Paciente No. 3
Diastole (A) y sistole (B) {(Imdgen en espadal.
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TABLA I
PACIENTE SEXO EDAD TIEMPO DE SINTOMAS ’ EXPLORACION FISICA
SEGUIMIENTO INICIALES ACTUALES INICIAL ACTUAL
(afios)
1 v 26 7 Disnea Pslpaciones Soplo Sistélico
Palpitaciones Ocasfonales Mesocdrdico -
Apex hiperdindmico
y sastenido
2 ] &0 5 Disnea disnsa 0. R Hemiparesia
ANV.C. Palpitaciones Retumbo mitral {zquierds -
Ocasionatles Sople sistélico
mitral 11710 -
Aowx
Hiperdindaico
3 v 34 1 Disnes bisnea 40, R,
Ocasfonal Soplo sistdlico

Mesncardico.




TABLA I

Yamaguchi

-PACIENTE ECG VECTOCARDIOGRANA HOLTER P.E.F.
1 aTe normal alto bescripcidn
Descripcidn Yamaguchi
Yamaguchi
2 aTe ausentado Aumentos sutomatismo Negative :.
fcutar Cardiopatia
Ho descripcién ventr
Yamaguchi Bradicerdia Isqudaics
sinusal
3 Atc aumentado Descriocidn Variaciones del .uigitiv;:l
bescripcidn NYamaguehi Aut::;::::o Cardiopatia

Inquémica ..




PACIENTE

TABLA IT1II1I

folo

ECO-DOPPLER

HENODINAMIA

Soplo sistdlico expulsivo

Pulsc carotideo normal
Intervalos sistélicos
normales

40- R

Apax sostenido

Tndice "a" del 17X

Hipertrofia apical
cavidades normales ¥y
Vasos

P2 v.I1. normal
Imagen en sspada
Hipertrofia apical
Coronarias normales
$§in insuficiencia
mitral.

e (1933} Hipertrofia apical
Retumbo mitral post-ejer- Aumento prograsive del
cicio tamafio de A.l.
Llensado V.I, lento Defecto de captacidn
Datos de hipertensién de Llas valvas de la
telediastdlica V.I, mitral
3 Hipertrofia apical 02 V.I. aumentads

cavidades y vasos normales
pequefia regurgitscidn
protosistdlica mitral

Flujo aértico Laminar,

TV, mix de 85 cm/seg.

Aumenta en postesfuerio

Indgen en espada
Hipertrofia apicat
Coranarias normales
§in insufictencia
attral :
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DISCUSION,

Es apenas en la segunda mitad del sfglo XX cuando se¢ desa~-
rrolla el §nterés por el reconocimiento y estudio de Las miccardio
patias. Se inicia con las obaervaciones de Brocek (3) y posterior-
mente con los estudios de Braunwald y cot. €15). El términc Hiq--
cardiopatis fue propuesto inicialmente por Bridgen (5), pero hs si
do motivo de discusidn al igual que au clasificacidn. Goodwin y =
cols €¥2) han si@o probablemsente los que miés interés ha puesto en
el cstudio y clasificacidn de esta enferlodld; tan es asf que ls -
organizacidn Mundial de Lla Salud (9) adoptd Ls clasificacidn par =
ellos propuesta. Se consideran tres grupos fundamentales: Hiper-*'

trdficas, Dilatadas y Restrictivas,

Respecto a Las Miccardiopat{iss Hipertrdficas La miés estu--
diads enrrenpohde a La varfiedad Obstructiva y esta nominacidn ha -
desplazado a la estadounidense por mucho tiempo conocida como Este’
nosis Subadrtica Hipertrdfica Idiopdtica, o la propuests en nu-i-

tro medio de Estenosis Subadrtica Dindmica (8).

Sin embargo, Las Miocardiopatias ulportrdtidal no son sdlo
subadrticas u Obstructivas. La Hipertrofia pﬁldo satar localizada
y circunicrita a otras porciones det ventriculo izquierdo gque no -

 |’!_.1 septum intnrbcntrieulnr en su porcidn anterobasal. Se han
":dtlcflto casos en que La hipertrofis s exclusivamente spical. (a

primers comunicacidn de Miocardiopatia Hipcrtfdficn Apieal'cbrfgp- -
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ponde & Sakamoto y col. (20) en 1976 y posteriormente, en 1979, -
“Yamaguchi y cot. (29) La consideran come unas variedad de Miocar--
diopstia Hipertréfica no obstructive cton caracteristicas clinices
y datos‘electrocardiogrificus y ventriculogrdficos propias, dife-

renciales con otros padecimientos y otros tipos de Miocsrdiopatia,

5¢ consideraran como los datos fundamentales en el diag--
néstico, la presencis en ol electrocsrdiograma de ondas T hcgati-
vas profundas, a Las que ;e Les denomind gligantes, y la deforma=--
¢cidn de La cavidad ventricular izquierds, gue en Lla ventriculonrl
f1a adopta lLa forma de una eupads par estar muy reducida La cavi=
dad en su porcidn apical por el engrosamisnto parietat y la reduc

cidn con la contraccidn sistdlica de esta.

§in embargo, al sumentar el nimero de ¢asos informados en
La Literatura, se puede observar que no todos los pacientes tie--
nen las mismas caracterfstices. TYilmant ¥y col. (22) observaron -
un paciente con tagquicardias vgntriculnrnl de repaticidn no desg--
cfital an los casos anteriores. Maron y col, (24) ontudiarqn pa-
cientes que no presentaban en el ECG Las ondas T negativas gigan-
tes, descritas inicislmente. Bertrand y col. (27) observaron la
evolucidn de un pactients qén dilatacién progresiva de l» cavidad
" ventriculap tzquierds como si correspondiera » una Miocardiopatia
:Dilltldl? y ldgicaments d-saparocn La iiagcn ventriculogréfica un

. espads (29,

La explicacidn pars algunocs e3 que existen varisdades de
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La enfermedad (24, 28) y que sun-dlferenteu Los casos del Japdnl-
con Lot observados en el resto del mundo, para otros no existe vs
riedad geogrdfica (31), hecho que pars la serie aqui estudiada -~
acontece, ya que hay pacientes (No. 1) con las clracterl;ticas -
descritas por Yamaguchi y col. (21) y otros de comportamiento cli
nice @ informacién de gabinetes muy diferentes. Probablemente se
debe 8 que corresponde a un proceso evolutive (25) ya que el dafo
miochrdico es variable tanto en grado como en extensidn, llegdndo
se a demostrar en algunos dafio difuso. Tal vez en efecto puedan

sumsrse algunas caracter{sticas raciales o genéticas.

En esta sarie destacan los hallazgos del paciente Mo, 2,
quien presentd crisis de edems agudo del pulmdén y accidents vascu
Lar cerebral y en cambio el ECG no eras caracterfstice, ademds en
su svolucidn posterior aparecid insuficiencia nitr;l, tal vez se-
cundariﬂ a La desporoporcidén geométrica del ventricule y ne por =
dafio valvular, puede ser todo expresidn del progreso evolutivo de
La enfermedad, la sobrecargs diastélica del ventricula que deter-
mina La insuficiencia mitral, modificar el pltrdﬁ de La repolari~
:acian_o deberse este cambio al daﬁo.uinclrdico de mayor extene—-
sién a }p que corresponde a La hipertrofia, tan o flf que lnP -
disensiones aurfculares izquierdas son desproporcionadas al grade
'dliinluficiencia afitral y Las manifestaciones de hipertensién ve-
nocapilar pulmonar aparecieron antes que la insuficiencias mitral

Yy e el fondo todo condicionarse al deterlars miocdrdico, que tam
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bién puede wodiffcar el patrdn tipico de repolarizacidn ventricu=

Lar de La mfacardiopatfa hipertréfica apical.

Ante estos puntos de vista es de considerar que en su pra
ceso evolutivo, los tres paclientes tienen bloquec de rama izquier
da de grado variable y sin embargo, La alteracidn es apical y no

basal del zeptum tnterventricular.

Ex {indudable ta utilidad de la ecocardiografia no solo pa
ra el reconocimiento de la Miocardiopat{s Hipertrdtics Apicat, -
tanto #n Lo que se refiere a su deteccidn, tomo su dfferenciacidn
éon otras variedades y de su repercusidn hemodindmica, mis 3i se
cusnta con el apoyo de la técnica Doppler a la ecocardiograffa bi-
dimensfonal. Es de destacar el hallazgo del casbio de la curva =
de flujo adrtico por boppler continuo con el ejercicio en el pa-=~

ciente No, 3,

Concluimos due la Miocardiopatfa Hipertréfica Apical es -
un tipo de Miocardiopatis Hiportrdfica no Obstructiva, de mayor -
predominio en varones en edad media de la vida, de estudios gend~
tiﬁol y #tiolégicos no concluyentes, en cuya presentacidn clinics

“‘coinciden todos los autores revisados como molestias precordiates

- atfpican o asintomkticas, de hechos radioldgicos no LLsmativos, -

electrocardiagrificamente en la lgyorfl de los casos T Negativas
pigantes sobre todo en derivaciones V&é=V5, sin embargo, esto no -

Ol obliﬁldo_on su diagndstico, pues algunos muestran alf:racioncl
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en Lla repolarizacidn menos acusadas, con QTc alargado. Estas al-
teraciones pueden explicarse por alteraciones en la microcircula~
cidn o por espagmo vascular, gue nos darfan (a isquenia miocérdi-
ca, ton la consecutiva alteracidn de la repolarizacidn, AEL ECO -
nde‘H aunque describe ciercas dreas de hipertrofia, no es concly
yente en #l diagnéstico, sienddlo as{ el Bidimensional, més con -
el apoyo de \a técnica Doppler, en el que se puede ver toda el -
drea de hipertrofia y La imagen en espada. El Estudio Hemodinémi
co confirma estos hechos, las coronariss son normales, la presidn
diastélica finat del ventrfculo izquisrdo puede estar slevada y -
ella puede ser el motivo de la disnea de Los pacientes. Las prue
bas de deteccidn de cardiopatis {squénice (prueba de esfuerzo, e
timulacidn auricular progresada), son normales. Es posibie La -
snistencia de fendmenos emboligenos y la svolucidn hacia La {nsu-~
ficiencia mitral. Existen cambios en La funcién ventricutar con

el ejercicio ¥y ;L prondstico a Largo plato no parece ser malo, -

sunque es posible un progreso evolutivo de La enfermedad,
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