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INTRODUCC | ON

Las cardiomiopatlas pueden ser clasiflcadas como con-~
gestiva, restrictiva e hipertréofica. La mlocardiopatlia hi-
pertréfica se caracterlza por un crecimiento exagerado del
miocardio, localizado fundamencalmente en el vencrlculo iz-
qulerdo a nivel del septum interventricular sin embargo el
ventrfculio derecho puede estar iqualmente afectado. Esta -
hipertrofia septal izquierda praduce obstruccién por lo que
se¢ aplica en este caso el término miocardiopatta hipertré=--
fica obstructiva. Otros casos en los que la hipertrofla es
apical 6 no produce obstrucclién se depominan de mlocardio-~
' patla hipertrofica no obstructiva. EI hecho por el cual --
la malformacién se presenta con caracteristicas fislopato-~
togicas dlstintas es desconocldo.

anl#amos el materlal de mlocardiopatfa hipertréfica-
en enfermos menores de {8 afos, estudiades en ei servicio -
de Cardiologtla Pedis&trica del Instituto Nacicnal de Cardio-

logla lgnaclo Chivez.
MATERIAL Y HETODO

Fueron estudfados 28 casos de miocardjopatla hipertré
flca en paclentes menores de 18 afos., Fueron anallzados -~
los datos. clfnicos, electrocardlogré&ficos, ecbcardlogrlfl--

cos y hemodinsmicos. EI material fue dividido en 2 grupos.



"El grupo ) formado por aquellos pacientes con obstruccibn ==
{Tabla 1) y el Il por los enfermos que no presentaban obgs---
truccldn (Tabla 11). E£n todos los casos el diagnéstico se -
establecld por cateterismo cardlaco y ventriculografla; nue-
ve énfermos fueron dlagnosticados previamente por ecocardlﬁ*

graffa.
RESULTADOS

Del macterial estudiado, encontramos un ¢aso ceon ocho -
meses de edad y dos con dos afos. En el grupo | {con obs~--
truccidn) 18 tenfan mlocardlopatfa hipertr6fica localizada - -
en el ventrfculo fzquierdo y uno localizada en el ventriculo
derecho. En el grupo Il (sin obstruccién) se observé hlper-
troffa de veatriculo izquierdo en ocho casos y biventricular
eh uno.

La tabla j|) muestra las caracteristicas clinicas del -
material estudiado. Independientemente de ltas caracterfisti-
cas flsiopatolbglcas de la miocardiopatfa hipertr6fica, ob---
servamos que }a mayor pafte de los enfermos presentaban 1i~~
mitacién fislca y que solamente tres ;asos de cada grupo -~
eran asintomaticos. Llam6 ia atenclén gue las palpltaciones,
-gl‘srncbpe ¥y 1a angina de peche fueron sintomas mi3s frecuen-
tes eﬁ los‘portadores de miocardiopatla obstructiva..

El patrén electrocardiogrdfico mostré los hallazgos --

habituales de la malformacién., La valoracién de las arritmlas
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GRUPO [ - CON OBSTRUCCION

A) VENTRICULO IZQUIERDO 'i8

PSVI "= 178 # 36 mm Hg
PSAo = 99 +:13 mm Hg

B) VENTRICULD DERECHO 1

PSVD = 131 mm Hg
PSAP » 20 mm Hg
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GRuUPO I} - SIN OBSTRUCCION

A) VENTRICULO I1ZQUIERDO 8

PSVI = 112 4.16 mm Hg

PSAo = 110 + 13 mm Hg

B} BIVENTRICULAR 1

PSVD = 29 mm Hg
PSV| = 102 mm Hg
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fué Incompleta ya que en la rutina de estudlos no se practi-
¢6 electrocardiograma de 24 horas (Holter). La presencio --
de extrasistoles ventriculares detectada en el glectrocardio
grama convenclonal no se relaciond con el tipo de miccardio=-
patla. Los datos comlnes a los dos grupos fueron la hiper=--
trofla del atrio izqulerdo, las ondas ¢ profundas en DI y ~
DIt1, aVF y ta hlpertrofia ventricular izquierda. En el en-
fermo con localjzaclén ventricular derecha asociada se encon
trs lgualmente hipertrofia del ventrfculo deregho. Uno de -
los casos diagnosticados en los primeros meses de vida mos-=-
trd primeramente hipertrofla de ventrliculo derecho asoclada-
a las ondas Q profundas en D1], OlIl) y aVF. En este momento
¢l estudio hemodinSmico no mostr6 obstruccidn de ventriculo-
izquierdo o dereche (Flg. 1). Con 1a evoluclén, empezaron a
dismlinuir los datos de hipertrofia del ventrliculo derecho: Y
aparecié la hipertrofia del ventrfculo lzguierdo. EJ segun~-
do cateterismo a la edad-de cuatro afios mostré gradiente de
80 mm Hg entre la cdmara ventrlicular lzqulerda y la aorta --
ascendente (Flg. 24,8).

El ecocardiograma mostrd en aquetlos casos con obstruc
clén la aposicién de la vilvula mitral al septum lntervéﬁlrl
" cular hlpartrofiado tanto por el modo M como por el bldimen-
sional {Fig. 3)}. En cuatro casos fué posible.adehss cuantl-
ficar el gradieﬁta por medio del Doppler contfnuo tal como -

‘se observa en el caso de la Flgura 4 en el que el gradiente-
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fu& de 78 mm Hg. EIl ventriculograma lzqulerdo mostrd en los
casos con obstruccién la aposleidn de la valva septal de la
mitral con el septum Interventricular hipertrofliade (Fig. 5}.

En los dem&s se observé exclusivamente hipertrofia apical.

\

DI SCUS 1 ON
1} ANATOHIA

Conocida como hlpertrofla septal asimétrica, estenosis
subadrtica hipertr&fica Idiopstica 6 mliocardiopatla ﬁlp.rtrg
filca con o sin obstruccién, Este GlItimo término de miocar~-
dIOpat}a hipertréfica es el preferido ya que pusde prasentar
se con s{ignos de Iﬁcremento de la preslén teledlastdli:a del
ventrfculo {zqulerdo antes que J& obstruceciédn a su vaciado.~
Con base a esta terminologla debe ser clasificada en obstruc
tiva y no obstructiva. EI &lagnostico'deflnitlvo se basa en
tres criterfos mayores denomlinados de grosor septal asimetrl
co, movimlento anterior sistélico de ta vadlvula mitral y el
desarrollo de las fibrosls miocardicas. En forma aislada --
ninguno es especifico.

‘E) corazén estd crecldo y presenta hipertrofia mloéar-
dica. La hipertrofia det miocardlo se localiza en la por---
;ién_med!a_del septum interventricular, es asimétrica y el -
'_ slilo dn.mayor obstruccién estsd a cierta distancia de la ==
vélvulae adrtica. € cndocard}o'septal ests hipertrofiado, -

‘broblb!ementc'debldo_al‘adosamienfo de la valva séptﬁl de la



mitral, Las arterlas coronarlias Intramurales en las zonas -
m&s alteradas pueden mostrar aumento de su grosor con estre-
chez luminal, Estas alteraciones pucden ser debidas al im--
pacto mecdnico dal miocardio anormalmente hipertrofiado, =-
Pueden producir isquemla mljoc&rdica vy fibrosis. Esta ocurre
habitualmente en paclentes mayores. En verdad, en los muy =
jovenes con signos clinlcos de cardiom[opatra hipertré&fica,-
no existe desarreglo o fibrosls de las fibras musculares, --
En tal circunstancia estas alteracliones son adguiridas y no-
congénitas. Este hscho no contradice que muchos casos de --
miccardiopatfa hipertrofica puedan ser diagnosticados usando

el mencionade criterio histolégico,
2) FISIOPATOLOGICO

Obstruccién existe en reposo o con las maniobras que -
provocan ta misma, Se debe @ un movimiento anterior de la -
valva septal de la mitral durante la sfstole ventricular asl
como su aposiclén con el septum interventricular hipertro-~-
flado.

Se ha dicho que el movimiento anterior de la valva ~--
mitral estd producido por traccién que sufre por el msculo-
papilar el cual se cncuentra.mal aﬁ!neado debido a la htper-

trofia septal. €] sitio de la obstruccién, a nivei del In--
_fund!buld del ventricule lzquierdo se locallza por medio del

gradiente de presién que se obtlene entre la cavidad ventri-



cular lzqulerda y el Srea subvalvuliar. La zona en la cual -
se obtlene la presibn elevada se extiende del Apex a la val-
vula mitral (Fig. 6).

Las diferancias en ta presion slsgbllca o gradiente --
sugiere una clasificacién hemndindmica en; 1) Obstructiva, -
cuando el gradlente es fgual o inferior a2 30 mm Hg; 2) Pro--
vocada, cuando en condiclones basales, el gradiente ¢s infe-
rior a 30 mm Hg en condiciones basales y puede ser produci-~-
do por manieobras de Valsalva, nitrito de amilo e lsoprotere-
noli 3) No ebstructiva cuando no existe gradlente superior a
3¢ mm Hg y que ademds no puede ser provocado por las manlo--
bras mencionadas. Debldo a cambios en un mismo enfermo, es-
te puede sltuarse en uno U atro grupg.,

Se ha visto que aproximadamente el 80% de) gasto por -
latlde se expulsa en la primera mitad de 1a sfstole, En es-
te momento el gradlente de preslédn estd ausente 6 es muy pe-
qgefio durante la fase de expulsién riplda en 1a sfstole ven-
tricular temprana. Durante la segunda fase de la sfstole --
ventrlcﬁlar se desarrolla la obstrucclén asl como el gradien
te y cae el flujo adrtico, Es Importante mencionar que ade-
més de la obstruccliédn durante la sfstole ventricular, existe
obstruccidén al |lenado ventricular, La hipertrofia mioclr--
dica produce reducclén marcada de la distensibilidad ventri-
cu)af y como consecuancla dificulta al llenado ventricular y

‘alevacibh consecuante da 12 preslén venocapilar pulmonar. --
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Esta puede ser la productora de los primeros slintomas en los
casos con y sin obstruccién., La elavaclén de la presibén ==
diast&lica del ventricule lzquierdo produce una onda "a" ele
vada y la insuficiencia mitral incrementa la amplitud de la
onda '‘y'.

La confirmacién de las caracteriticas del gradlente de
presi6n puede ser obtenido por un cateterismo retrégradeo y -
reglstro de pres{én desde la punta del ventrficulo lzqulerda-
a la aorta ascendente. Se cbserva una cafda marcada de la -
presién ventricular cuando 1a punta del cateter se sitlia a -
2 6 3 cm por debaJo de la vélvula aértlca a diferencla de =--
las obstruccﬁonus fiJas en las que el camblo brusco de pre--
sién estd Inmediatamente a nivel subvalvular o valwvular, ~--
Existe una muesca en la porcién ascendente de la curva pre~=
final de preslén ventricular izqulerda localizada més o me--
‘nOl a la misma attura de la curve de presién distal a la ~--
obstruccidén, El gradiente es varizsble y oscila entre 50 y -
100 mm Hg (Fig. 7).

En nifios y adolescentes la obstruccisdn ventrlicular de-
reqha nc es rara y se asocia a ia ventricular liqulerda. En
;lﬂos mayores la‘ohstrucclén ventricular derecha puede deber.
sea al abombamliento del septum interventriculr hlpertrofiado~
en forma asimétrica a nivel ‘el Infundibylo del ventricﬁ[o--.
dar.:ﬁo. Es impartante mencionar dun_cl‘gradlcnte de presioén

‘es variable en un mismo enfarmo y pusde reducirss © aumantar
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de acuerdo a determinadas manfobras. Hechos que alteran la -
tenslén arterial, 1a funclén ventricular y e) volumen ventrl
cular producen estos cambios. Oe esta forma el gradliente ~-
se reduce o desaparece por hechos que aumentan la presién --
artarlal, disminuye la coﬁtractilldad dal miocardio o aumen-
ta el volumen ventricular (propanclol, furosemide, encucll=--
Ilamiento, elevaclién de las piarnas y sjerciclas lsométricol.
Par otra parte el gradiente aumenta por hechos que reducen -
la presion arterial, aumentan la contractl[ldad o reducen ==
el voluman ventricular (nitroglicarina, nitrito de amilo, --
manlobra de Valsalva, extrasfstole vantricular, lioprot.rl--
nol y digltal}.

La variabilidad de la obstrucclén se e)emplifica por -
la respuesta a las extrasfstoles ventriculsres. En Indivi=-~
duos normales o an enfermos con obstrucclén fija, la fusrze-
de contraccidn aumentada que acompafia 'a axtrasfistole resul-
ta en un aumento de la preslon arterial sistémica del latldo
ponuatraslstdllco.. En contraste, en el B0Y de los casos de
lbi enfermos portadores de mlocardiopatfa obstructiva, la --
tonlldn'qrt-ffal‘dnl latido pﬁstiutrnslltdllco as inferior -
 ,I.l¢tldo sinusal. Ss puads ragistrar un aumento de presién
vnntrjcdlar l:qulordo‘cuindb la punta del cateter estd en la
ﬁuntn‘dol vantriculo lzqulerdo cbiiterads.

3) CUADRO:CLINICO

s

O

; Lés datos clinicos y la cxplofacldn fisica an la mlo~=
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cardiopatfas hipertrdfica son variables y se relacionan con el
astado hemodindmico. En la edad pedidtrica, la sospecha cll-
nica inlclal se basa en un soplo sistélico en mesocardio. Lo
habitual en esta enfermedad es que al Inicio de los sintomas-
ocurra entre los 20 y 40 aMes aunque ellcs ueden presentarse-
a cualquier edad Incluyendo la presancla de insuficlencia car
diaca.

Aungus ia prasencia de Intomas as menor an los casos -
sin obstrucclén, la severidad de ta misms puede ccurrir en -~
una u otra forma. Existe cierta relacién entre el valor de -
la.presién teledlastélica del ventrfculo lzquierde en uno u -
otro tipo de alocardiopatlia hlpertréfica como se observa an -
la Tabta 11l. En los casos con obstruccién no axiste relacion
antre la ffceucncla. la sevaridad de los sftntomas y ¢l grado-
de obstruccidn. En los casos sintométicos, la llimitaclién fun
Eloncl‘so debe nldrsnul y fatiga. También puede presentar do
lor tordclicao, vértligo al Incorporarse, disnea paroxfstica ~--
nocturna o palpitaciones. En un nimero menﬁr de enfermos el .
dolor tordcico y el sincope pueden ser predominantes o la --
Gnica molestia. En ellos el dolor tordcico es agudo, dura --
horas, no se asocia a cambios electrocardiogr&ficos isquémi--
cos y se empeoran con la admlﬁlstraclén de nltrogllccrlna. .-
subungual. Se desconoce 1a causa del dolor, sin embargo pue-
de sor;igrlhuldl al dassqulilibric |ntr|l|| demanda y el éon--

" sumo de oxfgeno. La fibrilacién atrisl ocurre despuds de los

¢



21 aflos es muy mal tolerada y se asocia a dilatacién del --
atrio lzqulerdo, deterioro del cuadro cllinico fundamentalmen
te debido 2 la dificultad al llenado del ventriculo lzquier-
da.

Valorar hoy en dfa ta historla natura) de la cardiopa-
tla es un poco diffcil debido al amplio uso de verapamit, =--
del propranolal y del tratamlento quirdrglce. Con base a ~-
los datos disponibles, el curso cifnico de tos enfermos ha -
sido descrito como varlable. Aunque algunos enfermos se de-
terioran progreslivamente o muren en forma prematura, 1a ma==
yor parte permansce sstable por muchos afios y raramente pre-
senta majoris sespontdnea. La muarte prematura no es rara --
{43 a! aflo)., Es generalmente stbita e Inesperada {85%) aun-
que puede ocurrir debido a insuficlencia cardl;ca derecha.

De tos enfermos con miccardicpatia hipertréfica en la
infancia o en la adolescencla, cerca de la mitad muere sea -
a consecuancla de la enfermedad o experimenta deteriore clf-
nico a edades temprana=s, La insuflclencla cardfaca en el -~
primer a o de vida es dasfavorable y raramente scbreviven --
més attéd del primer ado.

§5Isten ciertas caracteristicas que permiten describilr
el pérfil de los paclentes sujetos a muerte sablta, .

Es comln en pacientres entre los lz_y 30 ahos de adad, '
siendo que ta'mitad tienen sintomas y la muerte sGblita as ‘f

‘mapjfestacion clinica infcial de la miocardiopatia Hlpcr;rd-



slendo que 1/3 parte muere durante esfuerzos flsicos Importan
tes. Es una causa comdn de mueerte en los atletas, Existe --
cierta Influencia gendtica en la muerte sdbita ya que ha sldo
observada en una misma familla, portadores de la enfermedad,-
Algunos casos de muerte sdbita han sido relacionados con el -
sincope. HNo existe predlilecciédn para aquellios enfermos con o
sin obstrucclédn, muy probablamente la mayor causa de muerte -
sGblita se debe a arritmias que algunas veces se asocian con -
palpltacion.

Sin lugar a dudas, la musrte sGbita es 1a forma més co-
mén de mﬁerte en portadores de mlocardicpatia hipertréfica en
paclentes Jjovenes. El diagnéstico en ta infancia o adolescen-
cja ostt.asoclado con una hlistoria familiar de miocerdiopatia
hipartréfica y mﬁtrte sdblita, En los enfermos jévenes, la --
muerte sdbita no se relaciona con la severidad de la capaci--
dad funclﬁnal. con el incremento en ta presién telediastdlics
de! ventriculo lzquiardolo.non el gradlcntc._ Hq es léglico -~
pansar que el mecanismo de la muarte sObita se d-bp a la mis-
ma causa en todos Tos enfermos. Existen varias proposiciones
como asistélia, lnfurto'dil mliocardlio, conduccién atrioventr}
ﬁullr scelerada por una vis anémala, flbrilacién ventricular-
y aumentc en e) gradiente. Aunque no esté dcmostrado. tas --
arritmias ventriculares son el evento que antecede la mayor -

" parte de las muertes sdbitas.



La exploracién flisica dependerd de las caracterlsticas
anatomicas de la lesidn, £n los casos de obstruccién se pal
pa un doble o triple Impulso apical del ventrfculo fzqulardo.
Se escucha un soplo sistélico que varfa de intensidad, depen
diendo de la magnitud del gradlente subvalvular, Es habl---
tual qua enfermos con gradlente superior a 50 mm Hg tengan -
soplo sistdlico rudo e Intenso. E! soplo se escucha en el -
borde paraexternal izquierdo en la mayor parte de los casos.
S1 es Intenso se trasmite a la axila y a 1a base del corazén
pero raramente & la carétida, Las manlobras fisloldgicas ~~
ayudan en su dlagnéstico. E] soplo se acentda con el nitri-
to de smilo con l'a maniobra de Valsalva y se reducs con-&jar
clclo isométrico y con la posiclén en cuclilla, fn unos -- -
cuantos casos se escucha un retumbo sea en presencia o adsag.
cla de obstrucclién y esto l;‘dcbn a obstrucclién al llenado -
ventricular,

Los halllzéos de exploracién en paclentss sin obstruc-
clon no sugieren la presencia de 12 enfearmsdad. El Impulso-
ventricular lzquierdo no es promlnenta..el‘soplo sistéllco -
' pqode ser discretoc o estar ausente. FPor sllo el diagnéstico .
clinlco se vuelve diffcil sin la ayuda de la ecocardiografia,
a menos que ex!/stan manifestacliones eloctrocardiodrlflcqs -;I

. cspndlf!cas.



4) ELECTROCARD!OGRAHA

El electrocardiograma es anormal en el 50% de los casos
con mlocardiopatfa hipertr6fica y muestra una gama de patro--
nes, muy aberrantes, sin que todos sean tipicos, Ademds el -
patrén no separa agquellos grupos con o sln obstruccién ventrl}
cular, o aquellos enfermos con riesgo de muert soblta, Las -
alteracliones mds comGnes son la hipertrofia del ventrfculeo iz
‘qulerdo, camblios de ST-T, crecimiento del atrio izqulerdo, --
presenclia de ondas a anormales y disminucién o ausencia de --
onda R en precordiales laterales (patrén de pseudoinfarte). -
En infantes portadores de l1a enfermedad se encuentra hl?ortrg
fla del ventrficulo derecho que habitualmente esté asoclada ~-
a gbstruccliédn del Infundfbulo de ta cémaras VlﬂiflGU'!r-

Se ha dicho que 1a onda Q observada en la mliocardiopa--
tta hipertr&fica se debe 2 la despolarizaci6n del septum enp--
gradado, s{n embargo en mucheos casos con septum grueso no se-
observa ondas Q y muchos paclientes con ondas Q no presentan -
el tabique engradado., ta onda d existe en aproximadamentc --
io: de los casos y probablemente la fibrosis septal pudlﬁra -
ser una explificacién., Es m&s comGn en D2, D3, aVF y de V& a -
yﬁ. La reseccibn quirdrglca del septum interventricular redy
ce la-ampllitud de 1a onda Q y de 1a R, sugirianao una partl--
cipaclbn septal en su genesis. La presenclia de ondas @ ha -~

sldo documentada con coronariografia normal.



5) ECOCARDIOGRAFIA

lLa ecacardlograffa es el procedimiente ldeal para el =--
diagn&stico de la miocardiopatflfa hipertrdfica., Tiene los ==
elementos necesarlios para visualizar la extensién y locallza-
cién de Ta hipertrofia miocirdica, demostrar otras caracterfs
ticas acompadantes y asf mismo cuantiflcar ei grado de obs-~-~-
truccién por medio del Doppler contfnuo al lgual que cuanti--
ficar la insuficienclia mitral asociada.

Los primeros hallazgos de impertancia relaclionados con-
la utilidad de la ecocardiografta en e) dlagnéstico de la -~
mlocardiopatla hipertréfica se refleren al grosor del septum-
interventricular y al movimlento anterior de la valvula mitral,
Este comportamlento de la vélvula mlitral ha permitido Inclu--
sive valorar el grado de obstruccidn del venErICUIo lzquierdo
utilizando e} modo H.

Se ha visto que existe una relaclién dlirecta entre la --
duraclién y la magnitud del movimiento sistélico anterior de -
la vilvula mitral con la severidad de la obstruccién. Por =--
eJemplo el contacto prolongado de la valva anterior de la ~--
mitral con el endocar&io septal durante toda la mitad de 1a -
ststole es Indicativo de una obstrucclén severa. Es importan
te mencionar sin embargo que e] 10% de los anfermos con-la -

_malformacién tianen un ecocardiograma modo M normal, princl=-

palmente cuando ls localizacion ‘es apical. La ecocardiogra=-



ffa bidimenstional sln embargo es muy flel y practicamente to-
dos los casos pueden ser dlagnosticados sin Ja necesidad del-

cateter ismo cardlaco.
+6) ANGIOCARDIOGRAFLA

Dos aspectos son.importantes en la anglocardiograflfa. -
El primero, demostrar la presenclia y sevaridad de la insufi--
ciencia mitral y el segundo demostrar lalmorfologla angrmal -
del ventrfculo fzquierdo asf como el sitio de obstruccién. --
Esta estd producida por el movimiento anterior de la vilvula-
mitral que al adosarse el septum interventricular obstruye --
la via de salida del ventrlicule lzqulerdo.

Las posiciones obticua anterior liqulierda y la alteral-
son Gtiles en la visualizacién de estos aspectos anglocardio-
grdficos, En la mayorfa de los cascs el ventrfculo lzﬁulerdo
muestra un aumentc de la contractilldad asoclada con la obli-
teraclﬁn'dﬁLla porcién aplcal. E) ventriculo lzquierdo muchas
veces tlene la forma de relo) de arena en la que el Araa de -

mayor obllteracibén esta locaizada en su porcién medla.
7) TRATAHIENTO HENMICO

tos betablogueadores no alteran el gradiente ventricu=--
lar en reposo. Impide su incremento c¢on e) esfuerzo &§ con ==
-manlobras provocadas. Oisminuye 1a funclién ventricular por -

reduccidén del Inotropismo, MNo altera ls dlstenslbllldad. me -



Jora la angina de pecho, la disnea y el sfncope, Aumenta la
tolerancia al ejerciclo lentre el 203 y 30% de los casos. Las
dosis son varlables, deben ser progreslivas y oscllan entre --
240 y 400 my al dia.

Los bloqueadores de los canales del calclo reducen el -
gradiente en la via de salida del ventrléulo Izqulerdo._ada--
mis dlsminuye la funcibn yentrlcular y la frecuencia cardfaca
mejara la distensibll)lidad ﬂal ventriculo lzquierdo y la tole-
rancia al ejerciclo entre el 20 y 30% de los casos. EIl vera-
paml]l es mids efectivo que l1a Infedipina y la dosis hablitual -
oscila de 320 a 640 mg. Debe ser incrementads poco a poco.

La smiodarona mejora Ta capacided fisica probablemanta~
por accién en ta funcién dlastdélica. No parace haber efecto-

en la funcién ventricular izquierda.
8) PREVENCION DE MUERTE SUBITA

Existe aproximadamente 3% a 4% de muerte sGbita cada -~
afio a consecuencia da mlocardioplélo hipertréfica. Sin em---
1bargo; la causa y la Inclidencia de muerte sGbita varfa de --
‘acuerdo con la idqd. En pacientss menores de 2 afios 1a causa

de 'a muerte se debe fundamentalmente a Insuil;l.ncla cardla~
‘c#, Entre los 10 y tos 30 afios existe una "lta incidencia de
muerte sdblita. Después de los 40 afos ta mayor causa de muer
te pi 1a fibrilacidn atrial y 1a Insuficlencia cardlacs pro--
greslva, producida por una cardicmegalla progresiva f rcduc?r

- ¢clén de la funcién ventricular,

-



La meta importante en la miocardiopatia hipertréfica -
es la prevenclén de la muerte sGbitda. La causa de la muerte
sGbita es multifactorfal. En algun;s casos existe una ele--
vaclédn marcada del gradiente ventricular lzquierdo como cau-
sa de la muerte sin embargo la mayor parte de los enfermos -
mueren a causa de arritmias. La causa mds comGn es debida =
a taquicardla o fibrllacién ventricular.

La muerte sGbita parece ocurrir con mds frecuencla en
hombres J&venes, con historia famillar de muerte sGbita y en
aguellos en los que se documentd taquicardia ventricular con
e! estudio da Holter.

$1 uno atribuye 1a taquicardia ventricular y 1a muerte
sGbita a una anormalidad en la e¢lectrofisiologla del miocar-
dio es razonable asociaclén este hecho con ;l desarreglo de
tas flibras mlocArdicas. £on base a ello 1a hipertrofla mio-
cdrdica observada en el ecocardiograma pudiera ser orieﬁtadg
ra en cuanto a predeclir la muerte sibita.

En resumen, la historia famillar, la hipertrofia mlo~-
cdrdica y 1a taquicardia ventricular son factores gque perml-
ten indicar ¢l altto rlesgo de muerte sGbita en estos enfer--
" mos, .

Pocos agentes son efectivos en el tratamiento de las -
arritmias ventriculares. Los betabloqueadores no reducan_°;

el ntmero de arritmias ventriculares o previenen la muerte



sGbita. Los blogueadores del calclo tampoco lo hré::j Exis
te controversia en cuanto al! uso de betabloqueadores e¢n al--
tas dosis.

La amiodarona es efectiva en la supreslén de las arrit
mlas ventriculares hasta en el 50-35% de los casos. Enfer--
mos con taquicardia ventricular ventricular tratada con anmig
darona tuvieron 100% de sobrevida en 27 meses de observaclén,
Otros con la misma enfermedad y taquicardia ventricular pre-

sentaron una mortalidad de 8% al afio.
9) TRATAMIENTO QUIRURGICO

E! tratamlianto quirGrgico osté indicado en aquellos --
enfermos que presentan un gradlente en reposo superior & =--
50 mm Hg, ques tenga Timitacién flaslca significativa {NYHA-II}
que no mejors con betabloqueadores {(propranofol) antagonlista
de! calcio (varapami! o nifedipina) a dosts adecuadas. La -
miénactomla adecuada tisne bajo rlesgo y resultado a largo -
plazo excelante principalmente en aquellos enfermos en ritmo
sinusal. La misma Indicacién exlste cuando no existe gradisn
te a&n reposo y durante el esfuerzo este es super[or a 50 ==
mm Hg, Esta Indicacién se aplica a aqueltos pacientes menos
sintomdticos sin embargo con gradientes severos, prlndlpal-f
mente en presencla de la Insuflcliencia mitral slﬁnlflcitlvaw

historla de sfngope.



CONCLUWUS ! OHNES

En resumen Ja mloc;idlopatta hiperctréfica es una en--
fermadad congénita del corazén, mds frecuente entre la Se--
‘gunda y 1a cuarta década de ta vida, Se asocia & obstruc=-
cl6n ventricular y arritmlas graves, La 1imitacién fisica~
y las arritmlias son los sintomas méds Importantes. La insu-
ficlencia cardfaca es mis frecuente en la infancla. Su ~-
diagnéstico es sencillo por la ecocardicgraffias y el trata--
miento esté dirigido fundamentalmente a la prevanclén de la
muerte sGbita por arritmlas y menos a la liberacitn de Ja -
obitruccian ventricular izquilerda, £l tratamlianto quirur--
gico estd indicado en aquellos casos con gradlente [(mportan

te entre la cémara ventricular lzqulerda y la asortas.
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