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1NTROOUCC1 ON 

r Las cardlomlopatfas pueden ser claslflcadas como con• 

gestlva, restrictiva e hipertrófica. La mlocardlopatra hl-

pertróf lca se caracteriza por un crecimiento exagerado del 

miocardio, loca1 lzC'.ldo fundamentalmente en el ventrrculo lz-

qulerdo a nivel del septum lnterventrlcular sin embargo el 

ventrfculo derecho puede estar Igualmente afectado. Esta -

hipertrofia septal Izquierda produce obstrucción por lo que 

se apl lea en este caso el término mlocardlopatfa hlpertr6--

flca obstruetlva. Otros casos en los que la hipertrofia es 

apical 6 no produce obstrucción se denominan de miocardio--

patla hipertrófica no obstructlva. El hecho por el cual -

la m•lformacl6n se presenta con caracterfsticas f Jslopato-· 

l6glcas distintas es desconocido. 

Revisamos el materia! de mlocardlopatra hlpertrdflca

en enfer.mos menores de 18 aflos, estudiados en el. servicio -

de Cardlologfa PedJitrlca del Instituto Nacional de Cardlo

logfa lgnaclo Chavez. 

MATERIAL Y HETODO 

Fueron estudfados 28 casos de mlocardiopatra hlpertr~ 

flca en pacientes menores de 18 anos, Fueron anaf Jzados --

los datos. clfnlcos, electrocardlogr6flcos, ecocardlogrtfl•• 

coi y hemodlntmlcos. El materlal fue dividido en 2 gru~o1. 
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El grupo J formado por .iquellos pacientes con obstruc:cl6n .... 

(Tabla I•) y el 11 por los enfermos que no pr-esentaban obs--

truccl6n- (Tabla 11}. En todos Jos casos el diagnóstico se .. 

cstablccl6 por catoterlsmo cardiaco y vent!lculo9raffa: nue

ve enfermos fueron diagnosticados previamente por ecocardlo• 

gr el f 1 a. 

R ESUL TAO OS 

Del material estudiado, encontramos un caso con ocho -

meses de edad y dos con dos anos. En el grupo 1 (con obs--

trucct6n) 18 tentan mfocardlopatfa hipertrófica localizada .. 

en el ventrfculo Izquierdo y uno local Izada en el ventrtculo 

derecho. En el grupo 11 (sin obstrucción) se observó hiper

trofia de ventriculo Izquierdo en ocho casos y blventrlcut·ar 

en uno. 

la tabla 111 muestra las earactertstlcas clfnlcas del .. 

material estudiado. Independientemente de las caracterfstl

cas flslopatol6gfcas de la mlocardlopatfa hlpercr6flca, oh-

servamos que la mayor. parte de Jos enfermos presentaban 1 ¡ ... 

mltacl6n ffslca y que solamente tres casos de cada grupo 

eran asintomáticos. Llam6 la atención que las palplcactones 1 

el sfncope y la angina de pecho fueron síntomas mo1s frecuen

tes e~ los port•dores de mlocardlopatra obstructlva. 

El P•tr6n electroc•rdlográflco mostró Jos hallazgos 

h•bltuales de la m•lform•cl6n. La valoraclOn de las arritmias 
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GRUPO l - CON OBSTRUCCION 

A) VENTRICULO l~qUIEROO 

PSVI .• 178 ! )6 mm Hg 

PSAo • 99 !•19 mm Hg 

1) VENTRICULO DERECHO 

PSVD • 1)1 mm Hg 

PSAP • 20 mm Hg 



MIOCARDIOPATIA HIPERTROFICA 

GRUPO 11 - SIN OBSTRUCCION 

A) VENTRICULO IZQUIEROO 

PSVI • 112!·16 mm Hg 

PSAo • \10 ! 13 mm Hg 

B) BIVENTRICULAR 

PSVD • 29 mm Hg 

PSVI • 102 mm Hg 
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GRUPO GRUPO " 
DISNEA ID 9 

PALPITACIONES 6 3 

SINCOPE 5 2 

ANGINA DE PECHO 3 

INSUFICIENCIA CAR
0

0IACA 2 ~ o 

ASINTOHATICOS 3 3--.._ 
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fué Incompleta ya que en la rutina de estudios no se practi

có electrocardiograma de 24 horas (Holter). La presencia -

de extraststoles ventriculares detéctada en el electrocardl.2, 

!Jrama convencional no se relacionó con el tipo de mlocardlo

patra.· Los datos comónes a los dos grupos fueron la hfper-

trofla del atrio Izquierdo, las ondas Q profundas en DI 1 y .. 

DI 11, aVF y la hipertrofia ventricular Izquierda. En el en

fermo con local lzaclón ventricular derecha asociada se enco!!. 

tr6 Igualmente hipertrofia del ventrfculo derecho. Uno de -

los casos diagnosticados en los primeros meses de vida mos-

tr6 primeramente hipertrofia de ventrtculo derecho aso,Jada

a las ondas Q. profundas en DIJ, 0111 y aVF. En este momento 

ol estudio hemodln~mlco no mostr6 obstrucción de ventrrculo

lzqulerdo o derecho (Flg. 1), Con ta evolución, empezaron a 

dlsmlnulr los datos de hipertrofia del ventrrculo derecho y 

aparectd la hipertrofia del ventrlculo Izquierdo. El segun

do cateterismo a la edad de cuatro a~os mostró gradiente de 

So mm Hg entre Ja c4mara ventricular Izquierda y la aorta 

ascendente (Flg. 2A,B}. 

El ecocardlograma mostró en aquellos casos con obstruE_ 

clOn la aposición de la v4lvula mitral al septum lnterven"tr! 

cular hipertrofiado tanto por el modo H como por el bidimen

sional (Flg. 3). En cuatro casos fu~ posible ademas cuanti

ficar el gradiente por medio del Ooppler contrnuo tal como -

se o~serva en el caso de la Figura 4 en el que el gradiente· 
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ful: de 78 mm Hg. El ventrlc:ulograma Izquierdo mostró en los 

c:asos con obstrucción la aposición de la valva septal de la 

mitra! con el scptum lnterventrlcular hipertrofiado (Flg. 5). 

En los demlls se observó exclusivamente h-lpertrofla apical. 

DISCUSIDll 

1) ANATOHI A 

Conocida como hipertrofia septal aslm6trica, estenosis 

suba6rtlca hipertrófica ldlop•tlca 6 mloci1rdfopatfa hlpertr~ 

flca con o sin obstruccl6n. Este Oltlmo tfrmlno de mfocar--

dfopatta hlpertr6flc• es el preferido ya que puede presenta~ 

se con signos de Incremento de 11 presión teledlast61 lea del 

ventrfculo Izquierdo antes que la obstruccl6n a su vaciado.-· 

Con base a esta termlnologfa debe ser clasificada en obstru~ 

tlva y no obstructlva. El diagnóstico definitivo 9e basa en 

tres criterios mayores denominados de grosor septal aslmttrl 

co, movimiento anterior slst61 leo de la valvula mitral y el 

desarrollo de las ffbrosls mloc.1rdlcas. En forma alslada 

ninguno es especifico. 

~I corazón est3 crecido y presenta hlpertrof la mlocar

dlca. La hipertrofia del mfocardlo se local fza en la por-·

cf6n media del septum fnterventrlcular, es asfmtS:trlca y el • 

sitio de mayor obstrucción está a cierta dlstancf~ de la 

v•tvul• 16rtlca. El endocardio septal está hipertrofiado, ... 

prob•.blemente debido .al adosamlento de la valva séptal de la 
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mitral. Las arterias coronarlas lntramurales en las zonas -

mAs alteradas pueden mostrar aument_o de su grosor con estre

chez lumlnal, Est;:is alteraciones pueden ser debidas al. lm-

pacto mecanlco del miocardio anormalmente hipertrofiado, 

Pueden producir Isquemia mloc~rdlca y flbrosls. Esta ocurre 

habitualmente en pacientes mayores. En verdad, en los muy -

Jovenes con signos el rnlcos de cardlomlopatra hlpertr6flc:a,

no existe desarreglo o flbrosls de las fibras.musculares, -

En t•I circunstancia estas alter1clones son adquiridas y no

congAnlt•s· Este hecho no contradice que muchos casos de -

mlocardlopatfa hipertrófica puedan ser diagnosticados usando 

el menclon1do criterio hlsto16gfco. 

2) FISIOPATOLOGICO 

Obstruccl6n existe en reposo o con las maniobras que 

provocan la misma, Se debe a un movimiento anterior de la -

valva septal de la mitral durante la slstole ventricular asr 

como su aposlcl6n con el septum lnterventrlcular hlpertro·-

f 1 ado. 

Se ha dicho que el movimiento anterior de la valva 

mitral está producido por tracción que sufre por el m6sculo .. 

papll<Jr el cual se encuentra mal alineado debido a la hiper .. 

trofla septal. El sitio de la obstrucción, a nivel del In .... 

fundlbulo del ventriculo Izquierdo se localiza por medio del 

gradiente de presión que se obtiene entre la cavidad ventrf .. 
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cular Izquierda y el .1rea subvalvular. La zona en la cual -

se obtiene la presión elevada se extiende del ápex a la v:tl

vula mitral (Flg. 6). 

Las diferencias en la presión slst611ca o gradiente -

sugiere una claslflcactón hemt"ldinámlca en: 1) Obstructlva, -

cuando el grildlente es Igual o Inferior a 30 mm Hg; 2) Pro-

vocada1 cuando en condiciones basales, el gradiente es Infe

rior a 30 mm Hg en condiciones basales y puede ser producl-

do por maniobras de Valsalva, nitrito de amllo e lsoprotere

nol; 3) No obstructlva cuando no existe gradiente superior a 

30 mm Hg y que adem6s no puede ser provocado por las manlo-

bras mencionadas. Debido a cambios en un mismo enfermo, es

te puede situarse en uno u otro grupq. 

Se ha visto que aproximadamente el 80% del gasto por -

latido se expulsa en la primera mitad de la ststole. En es-

te momento el gradiente de presl6n estA ausente 6 es muy pe

qgefto durante la fase de expulsl6n r.\plda en la sfstole ven

tricular temprana. Durante la segunda fase de la sfstole -

ventrlcular se desarrolla la obstrucc16n asf como el gradle~ 

te y cae el flujo a6rtlc:o. Es Importante mencionar que ade .. 

m•s de la obstruc:cl6n durante la ststole ventrlc:ular 1 existe 

obstruccl6n al llenado ventricular. La hipertrofia mloc:Ar-

dlc• produce reduccl6n marcada de la dlstenslbllldad ventrl

cu_11~ y como con,1ecuencl11 dificulta al 11en•do ventrlcul•r .y 

e1evacl6ft consecuente de 1• pres16n venocapllar pulmonar. --
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Esta puede ser la productora de los primeros srntom;:is en los 

casos con y sin obstrucción. La elevación de la presión 

diastólica del ventrtculo Izquierdo.produce una onda "a 11 el,! 

vada y la Insuficiencia mitral Incrementa la ampl ltud de la 

onda ••v11. 

La conflrmac16n de las caracterttlcas del gradiente de 

presión puede ser obtenido por un cateterismo retrógrado y -

registro de presión desde la punta del ventrfculo Izquierdo

ª la aorta ascendente. Se observa una catda marcada de la 

presión ventricular cuando la punta del cateter se sttOa a -

2 6 3 cm por debajo de la v61vula aórtica a diferencia de -

las obstrucciones fijas en las que el cambio brusco de pre-

s 16n est~ Inmediatamente a nivel subvalvular o valvular. 

Existe una muesca en la porcl6n ascendente de la curva pre•· 

final de presión ventricular Izquierda local Izada mlis o me-· 

nos a la misma altura de la curva de presión distal a la 

obstrucción, El gradiente es variable y oscila entre 50 y -

100 mm Hg (Flg. 7), 

En nlnos y adolescentes la obstrucción ventricular de

recha no es rara y se asocia a la ventrlcular Izquierda. En 

n1nos mayores la obstrucción ventricular derecha puede debe~ 

se al abombamiento del septum lnterventrlculr hlpertrof lado• 

en forma aslm,trlca a nlvel 'el lnfundfbulo del ventrlculo ·• 

derecho. Es lmport1nte menclon•r que el gr•dlente de pre1l6n 

et varl•ble en un ml1mo enfermo y puede reduclr18ó •u•ent•r 



200 

150 

t 00 

50 

1 MIOCAROIOPATIA HIPERTR'"oFICA 1 

·. 

Ao 

VI 

ECG 



- 20 -

de •cuerdo a determinad•• menlobras. Hechos que alteran I• ... 

ten116n arterlal, ta funcldn ventrlcular y el volumen ventrl 

cu1ar producen estos cambios. De esta forme el gradiente 

se reduce o desaparece por hechos que aumentan la presión 

arterfal, dlsmfnuye la contractll ldad del mfoc•rdlo o •umen

ta el volumen ventricular (propenolol, furosemlde, encucll·

llamlento, elevecldn de l•s piernas y ejercicios lsom•trlco). 

Par otra parte el gradiente aumenta por hechos que reducen -

la presión arterial, aumentan I• contractilidad o reducen 

el volumen ventricular (nltrogl lcerlna, nitrito de ••llo, 

maniobra de Val1alva, extra1r1tole ventricular, l1oprotere•· 

nol y dlglt•I). 

l• v•rl•bllld•d d• I• ob1trucclOn •• eJ••pllflce por • 

I• re1puest• a Jas •Xtrasf1tole1 ventrlcul•r•~· En lndlvl-· 

duo1 normales o en enfer11101 con ob1truccl6n fija, le fuerze

d1 contraccl6n aumentada que acompafta la extre1l1tole resul-

ta en un aumento de la pre.1f6n arterial 1l1t•"'lca del latido 

po1extra1l1t6llco. En contraste, en el 80t de· los ca101 de 

fo1 enfermos portadore1 de •locardlopatla ob1tructlva, la 

ten1fOn 1rterlal 'del latido po1texcra1f1t6llco es Inferior .. 

.• , latldo 1inu1el. · Se puede registrar un •u•ento de pre116n 

ventrJcular Izquierda. cue"ndo la ·punta del cateter 11t• en ta 

punte del ventrlculo Izquierdo obllterad1. 

3) C~AORO.CLINICO 
' ' .... 

t01:dato1 clfnlcos y la exptorecl6n flslce en la mio .... 

'· 
; 
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c•rdlop•tfa hlpertrdf lca son variables y se relacionan con el 

e1t•do hemodln•mlco. En la edad pedlttrlca, la sospecha clr

nlc• Inicial•• basa en un soplo slStdllco en mesocardlo. Lo 

h1bltual en esta enfermedad es que el Inicio de los slntomas

ocurre entre los 20 y 40 aftas aunque ell~s ueden presentarse• 

a cualquier edad Incluyendo la presencia de Insuficiencia ca!. 

d11c1. 

Aunque 11 presencia de rntomas es menor en los casos .. 

sin ob1trucctdn 1 11 11verld1d de la mlsm1 puede ocurrir en -

una u otra forma. Exista cl9rt• rel1cl6n entra el v1lor de ... 

l1.pra1l6n tal1dl11t6llc1 del vantrtculo Izquierdo en uno u· 

otro tipo da •loc1rd~op1tl1 hlpartrdflca como 11 ob11rv1 en -

la Tabla 111. En los c1101 con ob1truccl6n no existe re1acl6n 

entre la frecuencl•, I• severidad de los sfn~om11 y el grado· 

de ob1truccl6n. En 101 casos slntomatlcos 1 la ltmlt•cl6n fu.!!. 

clona1- se debe • dl"sne• y fatiga, Tambl6n puede presentar dg 

lor tor•clco, v6rtlgo •1 Incorporarse, disnea p11roxfstlca 

nocturna o palpltaclones. En un nGmero menor de enfermos el 

dolor toraclco y el sincope pueden ser predomln•ntes o ta 

Gnlca moles.tia. En ellos el dolor tor•clco es agudo, dura 

hor11, no se 11ocfa 1 cambios electroc1rdlograflcos lsqu•mr- ... 

col y se empeoran con la administración de nltrogl lcerlna 

1ubungual. Se desconoce ta cau111 del dolor, sin· embargo pue

de ser 'atribuida al de1equll lbrlo entre 111 dem1nda y el con·· 

sumo de oxigeno. La flbrltacl6n 11trlal ocurr9 delpu•s de los 
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21 •ftos es muy mal tolerada y se asocia a d11atacl6n del 

atrio Izquierdo, deterioro del cuadro el Tntco fundamental me!!. 

te debido a la dificultad al llenado del ventriculo Izquier

do. 

Valorar hoy en dfa la historia natural de la cardlopa

tf• es un poco dtfrct 1 debido al ampl lo uso de verapaml 1, 

del propranolol y del tratamiento qulrllrglco. Con base a 

los datos disponibles, el curso ctlnlco de los enfermos ha -

sido d•scrlto como variable. Aunque algunos enfermos se de

terioran progreslv•mente ·o muren en form• prematura, la m•-

yor parte per••nece e1t•ble por muchos 11ftos y rar•mente pre· 

1ent• mejorf• e1pont•n••· L• muerte prem1tur• no es r•r• -

(~t 11 1fto). Es g1n1r1lmonte sOblta e Inesperada (B5i) aun; 

que puede ocurrir debido• tnsuflclencl• cardr1ca derecha. 

De los enfermos con mloc•rdlop1tfa hipertrofie• en la 

lnf•ncl• o en I• •dolescencla, cerca de la mitad muere sea· 

1 consecuencia de la enfermedad o experimenta deterioro el r

nlco a edades tempran•~. La ln1uf lclencla c~rdtaca en el 

primer a o de vida es desfavorable y raramente sobreviven 

mas a116 del primer ano. 

~lsten ciertas caracterfstlcas que permiten describir 

el p6rfl1 de los P•clentes sujetos a muerte sQblta, 

Es comOn en paclentre1 entre los 12 y 30 anos de edad. 

siendo que 11'.mlt•d tienen 11ntomas y la muerte s6blt• es la 

m1~f11t1cl6n cl1nlca lnlclal de la mlocardlopatt• hlpertr6• 



23 

siendo que 1/3 parte muere durante esfuerzos frslcos Importa~ 

tes. Es una causa comQn de muerte en los atletas. Existe ..... 

cierta lnfl11encla genética en la muerte sabfta ya que ha sido 

observada en una misma familia, portador~s de la enfermedad.

Alguno~ casos de muerte sQblta han sido relacionados con el 

stncope. No existe predilección para aquel los enfermos con o 

sin obstrucción, muy probablemente la mayor causa de muerte -

sQbfta se debe a arritmias que algunas veces se asocian con -

palpltaclon. 

Sin lugar a dud•s, la muerte sQblt• •• la forma mas co

m6n de muerte en portadores de mlocardlopatfa hlpertrdflca en 

pacientes Jóvenes. Et dlagn6stlco en 11 Infancia o adolescen

cla esta asociado con una historia famlllar de mloc•rdlopatta 

hlp•rtrdflca y muerte sdblta. En 101 enf•r~os Jóvenes, la ·• 

muerte sablta no se relaciona con la severtdad de la capacl·· 

dad funcional. con el Incremento en la presión teledlast61 lca 

de1 ventrlculo Izquierdo o con el gradiente. No es ldglco •• 

pensar que el mecanismo de la muerte sQblta se debe a la mis· 

ma causa en todos los enfermos. Existen varias proposiciones 

como aslstólla, Infarto del miocardio. conducc16n atrloventr! 

cular acelerada ·por una vta an6mala, flbrllacl6n ventricular· 

y aumento en el gr•dlente. Aunque no est4 demostrado, las -

arrltntlas ventriculares son el evento que antecede la mayor' -

parte de las muertes sObltas. 
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La exploración ffslca dependerá de las caracterfstlcas 

an1t6mlcas de la lesión. En los casos de obstrucción se pal 

pa un doble o triple Impulse aplcaf del ventrrculo l:zqulerdo. 

Se escucha un soplo sistólico que varfa de Intensidad, depe!!. 

dlendo de la magnitud del gradiente subvalvular. Es habl--

tu1I que enfermos con gradiente superior a SO mm Hg tengan -

soplo slstdl lco rudo e Intenso. El soplos.e escucha en el .. 

borde p1raexternal Izquierdo en la mayor parte de los c11os, 

SI es Intenso 11 trasmite 1 la axila y a la base del corazón 

pero raramente a la c1r6tld1, Lis maniobras ftsloldglc11 -

ayudan en su dl19nd1tlco. El soplo se 11c1nt01 con el nltrl· 

to de amllo con 11 maniobra de V1l11lv1 y 11 reduce con •J•!. 

clclo lsomltrlco y con I• po1lcl6n en cuclflla. En unos 

cu•ntos c•101 •• escuch• un retumbo sea en Presencia o •Úse~ 

el• de obstrucción y esto•• debe• obstrucción al l len1do· -

ventrlcul•r. 

Los h•I lazgos de explor1cl6n en p•clentes 1ln obstruc• 

cl6n no sugieren l• pre1ancl1 de 11 enfermedad. El lmpul10-

ventrlcul1r Izquierdo no as prominente, el soplo slst61lco -

puede ser discreto o e1t1r •usente. Por ello el dl•gn61tlco 

clfnlco se vuelve dlffcll sin 1• ayud1 da la ecoc1rdlograff•, 

• menos que existan manlfe1t•clone1 elactrocardlogr•flc~s -

espactflcas, 
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4) ELECTROCARDIOGRAHA 

El electrocardiograma es anormal en el 90% de los casos 

con mlocardfopatfa hipertrófica y muestra una gama de patro-

nes, muy aberrantes, .sin que todos sean tfplcos, Además el -

patrón no separa aquel los grupos con o sin obstrucción ventrl 

cular, o aquel los enfermos con riesgo de muert súbita. Las -

alteraciones m~s comanes son la hipertrofia del ventrfculo 1! 

•qulerdo, c·amblos de ST-T, crecimiento del atrio Izquierdo, 

presencia de ondas a anormales y disminución o ausencia de 

onda R en precordiales laterales (patrón de pseudolnfarto). -

En Infantes portadores de la enfermeded se encuen~ra hl~ertr~ 

fla del ventrfculo derecho que h•bltu•lmente est• 11ocl•d• 

a obstrucción del lnfundfbulo de la c6mara ventrlcul~r. 

Se ha dicho que 1a onda Q observada en la mlocardlopa·· 

tta hlpertr6f1ca se debe a la despolarlzacl6n del septum en-

gradado, sin embargo en muchos casos con septum grueso no se· 

observa ondas Q y muchos pacientes con ondas Q no presentan -

el tabique engradado. La onda Q existe en aproximadamente -

zoi de los casos y probablemente la flbrosls septal pudiera • 

ser una expl tcacl6n. Es mAs comQn en 02, 03, aVF y de V4 a -

V6. La reseccl6n qulrOrglca del septum lnterventrlcu1ar red~ 

ce la·amplltud de la onda Q y de la R, sugiriendo una partl-· 

clpacl6n septal e~ su genesls. La presencia de ondas Q ha -

sido documentada con coronarlograf ta normal. 
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S) ECOCARDIOGRAFIA 

La ecocardfografía es el procedimiento Ideal para el 

diagnóstico de la mlocardlopatra hlpertr6flca. Tiene los 

elementos necesarios para visualizar la extensión y 1ocallza

cl6n de la hfpertrof ia mloc~rdlca, demostrar otras caracterr~ 

tlcas acompa~antes y asf mismo cuantificar el grado de obs--

truccl6n por medio del Doppler contfnuo al Igual que cuanti-

flcar la Insuficiencia mitral asociada. 

Los primeros hallazgos de Importancia relacionad.os cen

ia utllld1d de la ecocardlografra en el diagnóstico de la 

mlocardlop1tra hfpertr6flca se ref leren al grosor del septum· 

lnterventrlcular y al movimiento anterior de la valvula mitral. 

Este comportamiento de la vatvula mitral ha permitido lnclu·· 

slve valo.rar el grado de obstrucción del ventr(c:ulo Izquierdo 

utll Izando el modo H. 

Se ha visto que exlste una relación directa entre la -

duración y la magnitud del movimiento sfstdllco anterior de· 

la vAlvula mitral con Ja severidad de la obstrucción. Por 

ejemplo el contacto prolongado de la valva anterior de la 

mitral con el endocardio septal durante toda la mitad de la· 

sfstole es Indicativo de una obstrucción severa. Es Importa~ 

te mencionar sin embargo que el 10% de los enfermos con la • 

m•lform1cl6n tienen un ecoc•rdlogr•m1 mo_do H norm•t. prlncl.;

P•l•ente cu•ndo I• loc•llz•clen ·es •plc•I. L• ecoc1rd,ogr•·· 
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fta bldlmenslonal sin embargo es muy fle1 y practlcamente to

dos los casos pueden ser diagnosticados sin la necesidad del· 

cateterismo cardiaco. 

·6r ANGIOCAROIOGRAFIA 

Dos aspectos son ·importantes en la anglocardfografTa. -

El primero, demostrar la presencia y severidad de la lnsuft-

clencia mitral y el segundo demostrar la morfologla anormal -

del ventrículo Izquierdo ast como el sitio de obstruccl6n ..... 

Esta estA producida por el movimiento anterior de 111 valvula

mltral que al adosarse el septum lnterventrlcular obstruye 

la vta de salld1 del ventrrculo Izquierdo. 

Las posiciones obllcu• 11nterlor Izquierda y la •lt•r•l

son Otiles en la vtsuatlz11cl6n de estos aspectos anglocard1o· 

graflcos, En la m•yorf• de los casos el ventrfculo Izquierdo 

muestra un aumento de la contrac:t11 ldad asociada con la obl I• 

teracl6n'de· la por!=16n •Plcal. El ventrlculo Izquierdo muchas 

veces tiene la.forma de re1oJ de arena en la que el .Area de -

mayor obllter1cl6n esta lo~alzada en su porcl6n media. 

7) TftATAKIENTO HE•tco 

los betabloqueadores no alteran el gradiente ventrlcu-

lar en reposo. Impide su Incremento con el esfuerzo 6 con -

maniobras provocadas. Disminuye la funcl6n ventricular por -

reducc16n del lnotroplsmo. No •Itera la dlstenslbllldad, me-
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jora la angina de pecho. la disnea y el sfncope. Aument• la 

tolerancia al ejercicio 1 entre el 2oi y 30t de los c11101. L•• 

dosis son variables, deben sur progresivas y oscilan entre --

240 y 400 my al dta. 

Los bloqueadores de lps canales del calcio reducen el -

gradiente en la vfa de salida del ventrrculo lzqulerdo,.ade-

m3s disminuye la función ventricular y la frecuencia cardiaca, 

mejora la dlstenslbflldad del ventrfculo Izquierdo y I• tole

rancia al ejercicio entre el 20 y 301: de los casos. Et vera· 

pamll es más efectivo que la lnfedlpln• y 1• do1l1 h•bltu•I -

oscila de 320 a 6~0 mg. Debe ser Incrementada poco• poco. 

La 1mlodaron• m~jor• 1• c•pecldad flslca probeble•ente~ 

po~ accl6n en I• función dl•1t6llca. No par•c• h•b•r efecto

en I• función ventrlcul•r lzqulerd•. 

8) PREVENCION DE HUERTE SUBITA 

Existe aproxlm•d•mente 3' a ~' de muerte sQblt• c•d• -

ano a contecuencl• de mloc•rdlop•tre hlpertr6flc•. Sin ••·-

bergo~ la caus• y la lncldencle de muerte s6blt• v•rf• de 

-ecu•rdo con 1• edad. En p•clent•1 menor•• de 2 anos 1• cau1• 

de la muerte se debe fundamentalmente a Insuficiencia c•rdra

, ca. Entre los 10 y los 30 anos existe una ·Ita lncldencl• de 

muerte sOblt•. Detpu6s de los ~O •ftos la mayor c•ut• de mUe~ 

te •• I• flbrll•cl&n atrlal y 1• lnsuflclencl• c•rd(•c• pro·

greslva, producida por un• c•rdloinegalla progresiva y reduc-

·cf6n de.la funcl6n ventricular. 
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La meta Importante en la mlocardlopatla hlpertr6f lca. -

es la prevención de la muerte sQblta. La causa de la muerte 

sablta es multlfactorlal. En algunos casos existe una ele--

vacl6n marcada del gradiente ventricular Izquierdo como cau-

sa de la muerte sin embargo la mayor parte de los enfermos -

mueren a causa de arritmias. La causa más coman es debida 

a taquicardia o flbr-l laclón ventricular. 

La muerte sC.blta parece ocurrir con más frecuencia en 

hombres J6venes, con historia faml llar de muerte sC.blta y en 

aquellos en los que se documentó taquicardia ventricular con 

el estudio de Holter. 

SI uno atribuye la taquicardia ventricular y la muerte 

sGblta a una anormalldad en la electroflsfologfa del miocar

dio es razonable asoclacl6n este hecho con el desarreglo de 

las fibras mlocArdlcas. Con base a ello la hipertrofia mlo

c6rdlc1 observada en el ecocardlograma pudiera ser orientad~ 

raen cuanto a predecl~ la muerte sOblta. 

En resumen, la historia faml llar, Ja hipertrofia mlo-

cArdlc~ y la taquicardia ventricular son factores que permi

ten Indicar el alto riesgo de muerte sOblta en estos enfer--

mos. 

Pocos agentes son efectivos en el tratamiento de las -

arritmias ventrlculares. Los betabloqu~adores no reducen -~ 

el nOmero de arritmias ventriculares o previenen la muerte 
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16blta. Los bloqu•adores 

t• controversia en cuanto 

tas dosis. 

• )O 

del calcio tampoco lo hr:. 

al uso de betabloqueadores en 

Ex 1,!. 

a I ·• 

La amlodarona es efectiva en la supresión de las arrl.!, 

mlas ventriculares h~sta en el 90-95% de los casos. Enfer-

mos con taquicardia ventricular ventricular tratada con ami~ 

daron• tuvieron 100% de sobrcvlda en 27 meses de observación. 

Otros con la mlsm11 enfermedad y taquicardia ventricular pre

sent11ron una mortal ldad de 8% al ano. 

9) TRATA"IENTO QUIRURGICO 

El tr1t•mlento qulrOrglco esta Indicado en 11queltos 

enfermos que present•n un gradiente en reposo superior • 

50 mm Hg, que tenga llmlt•cl6n f1tlc• slgnlflcatlv• (NYHA•ll) 

que no mejora con betabloqueadores (propranotot) antagonista 

del calclo (v•rap,amll o nlfedlplna) a dosis adecuadas. La .. 

mlOnectoml1 adecu1d1 tiene bajo riesgo y result1do a largo 

plazo excelente prlnclpalmente en aquellos enfermos en ritmo 

slnusal. La misma Indicación existe cuando no existe gradlen 

te en reposo y dur~nte el esfuerzo este es superior a 50 

mm Hg, Esta lndlcac:l6n se apl lea a aquellos pacientes menos 

sfntom,tlcos sin embargo con gradientes severos, prlnclpal-· 

mente en presencia de la Insuficiencia mitral slgnlflc1tfv1e· 

historia de sincope. 
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e o N e L u s 1 o H E s 

En resumen la mlocafdlopatla hlpertr6f lca •1 una en·· 

fermedad cong6nlta del corazón, mis frecuente entre 11 se·· 

gunda y la cuarta década de la vida. Se ásocla 1 obstruc·· 

cl6ti ventricular y arritmias graves. l.a 11mltacl6n ffslca

y las arritmias son los sfntom1s mis lmport1ntes. La ln1u• 

flclencla cardiaca es mas frecuente en 11 Infancia. Su 

diagnóstico es sencillo por la ecocardlografra y el tr1t1•· 

miento est• dirigido fund1ment1lmente 1 la prevención de la 

muerte 1Qblt1 por arritmias y menos a la llberacl6n de la· 

ob1truccl6n ventrlcutar Izquierda. El trata•lento qulrur•· 

glco e1tl lndlc•da en 1quellos c1101 con gradl,nte l~port•n 

te entre la c•m•r~ ventricular Izquierda y la aorta. 
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