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INTRODUCCION

La Miocardiopatia Hipertréfica Idiopitica (MHI) so identifi-
¢ cemo padecimiento en 1957 (1,2). Se caracteriza por hipertro-
fia miocArdica preferaontcmente de la regién basal del septum in-
tarventricular que por lo com(n es asimétrica, de etiologfa des-
conocida, sin dilatacisn do cavidades, a menudo ascciada con fun-
cifn hiperdinSmica siptélica dol ventriculeo izquierdo y detorio-
ro de la capacidad de retraccifn eldstica del mismo (3,4). Se do-
signard como "COhstructiva™ cuando se demuestre gradiento intra-
vontricular en reposo o <on intervenciones provocadoras igual o
mayor a 20 mmllg (5). No raspota raza, ecdad, ni sexe, puedo sBer
esporddica o congfnita debido a herencia de tipo autosSmica do-
minante do penetrancla y expresividad variables (6,7}, Sus com-
plicaciones incluyen arritmias cardiacas, emboliag Eeriféricaa,

insuficiencia cardinca y muerte sfthita (8,%).

La Einalidad de esto trabajo es la de conocer e idenkificar
la incidencia, las caracteristicas de presentacifn y la evolu-
cién a largo plazo de la MHI en nuestro medio. Para esto efec-
tuanos un estudio retrospectivo en el Instituto Nacional de

Cardiclogfa Ignacic Chivez, de 1944 hasta 1988.



-2 -

MATERIAL ¥ METODOS

Se raevisaron los expedicentes clfnicos de mis de 1000 pacien-
tes dol Instituto Nacional de Cardiologfa Ignacio chdvez, con los
diagnSsticos de Cardiomiopatfa, Miocardiopatfa familiar, Esteno-
8is Afrtica y Estenosis SubaSrtica pinfdmica. En muches casos hu-
bo necesidad de acudir al Servicio de PBlocstadfstica para revisaxr
expedientes clinicos microfilmados, asf como a loa archivos de
Fonoecocardiograffa y Hemodinfimica. S6lo 117 casos rounieroh los
requisitos para el diagnéstico de MHI. La revisifn incluys desde
ol aflo de 1944 hasta mayo de 1988. Se excluyeron todos aquellos
casos con ostenosils valvular adrtica, estencsis subadrtica fibro-
8a fifa, hipertensién arterial sistfmica y cualquier otra enfer-
medad congénita o adquirida capaz de causar hipertrofia mioecdrdi-

ca.

Para la coleceidn de dates se recalizd una hoja espacial don-
de sa anotd para cada caso: nombre, registro, edad, sexo, lugar
dao nacimionto, historia familiar do miocardiopatfa hipartréfica,
antecedentas personales de importancia, los signos y sintomas del
padecimiento. Se anotd el resultado de los estudios de gabinete
{eloctrocardiograma, teloradiograffa de térax, ecocardiograma,
fonocardiograma, cataterisme cardiaco, estudio Holter de 24 horas,
Prucba de esfuerzo en banda sin fin, vectotardiograma, blopsia
miocdrdica, pruebas funcionales respiratorias y tircideas y cen=-

tellecgraffa miocfirdica), ol diagnfstico inicial, el tratamionto
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afectuado, firmaco empleado y dosis del mismo, evolucisn clinica,
deceso y causa, grupo sangufneo y factor rH, colesterol y trigli-
céridos séricos, tiempo de seguimiento hospitalaric o talefénico
y modificaciones de los estudios de gabinete durante ol seguimien-

to.

Una vaz reunido todo el material se anotaron los resultades

como porcentaje del total de casos o de cada cstudio realizado,

Para tener un panorama comparativo de cada Tahla se desglost
el nlmero de casos correspondiente a las variedades do: Miocardio-
patfa Hipertréfica IdiopStica Obstruectiva (MHIO) y Miocardiopatia
Hipertréfica Idiopdtica No Obstructiva (MIINO).

Se realizé anilisis estadfstico con limites exactos de con-

fianza para distribuciSn binomial con certeza del 958%,

RESULTADOS

En el perlodo comprendido entre el afio de 1944 y mayo de
1988 (44 afios) se diagnosticaron 117 casos de MHI en ol Instituto
MNacional de Cardiologfa Ignaclo Chévez, que corresponde a una in-

cidencia del 0.05% (117/208,000).

Predoning ul sexo masculino (74:143), la edad promedio fue de
31 afios ¥ en 15 casos hubo historia familiar de mfocardiopatfa.
Fueronh 74 pacientes con MHIO y 43 con MHINO, Seis casos se clasi-

£icaron de predominio Apical, de los cuales, 5 fueron no ogbhstruc-
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tivos y uno cbstructivo. En los primeros 25 afioz de nuostro hos-
pital {(1944-1969) se diagnosticaron 22 casoes do MHI, de los cua-~
las 20 fueron MHIO, a difercencia de los Gltimos 8 afos (1980~
1989) en que se diagnosticaren S8 casos de MHI, la mayorfa de &s-
tos con MUINO (p =<0.05) (Tabla 1), Por su lugar de origen 111
fusron moxicangs y 6 extranjeros reaideptes en la Repdblica Mexid-
cana. De los nacionales c¢l mayor nfimeroc fue native del Distrito
Fedoral (45), soguido por los Estados de Veracruz (1il) y Puebla
(7) (Tabla 2).

Los sintomas predominantes fueron: disnea (65%), palpitacio-
nos (46%) y dolor precordial atfpico (44%), ninguno con diferen-~
clas significativas por grupes. S6lo tres sujetos estaban asinto-
miticos al momento de su primera revisién clinica (Tabla 3). Los
signos mis fraecuentes fueron: lipotimia (29%} y soplo sistélico
ens el foco abrtico (40%), el mitral (3B%} y en cl mesocardio (38%)
El soplo cardiace fue la primera manifestacibn del padecimiento’
en 30 casos con franco prodominio en los obstructivos (2614)

{p= 0.05) asi como ol soplo aistdlico que se auscultS en la re-~
91én del Spex (24:1) (p =< 0.05} y en el mosocardio {38:7){p=0.05).
Tampién la palpacién de frémito sistblico en mesocardio identifics
a los obstructivos (16:0)(p == 0.05) {(Tabla 4). Al inicio de su es=-
tudio 112 enfermos (96%) se encontraron cn clase funcional I-II de
la NYIA (Tabla 5). Se registrd electrocardicgrama de 12 derivacio-
nes en todos los casos. Cilento once tuvieron ritmo sinusal {95%),

3 £ibrilacifn auriculay, 2 ritmo de la unién auriculoventricular



y 1 flutter auricular. 22 pacientes tuvieron blequeo de rama de-
recha ¥ 22 da rama izquierda del haz de Hig con predominio en am-
bos del bloqueo de grado-inicial y en aquellos con MHIO el de ra=-
ma izquierda. Hubo crecimiento auricular izquierdo en 58 casoy
{41 con MHIO), hipertrofia del ventricule fzquierdo en 86 (57 con
MHIO) y sobrecarga sist8lica del ventrfculo ifzquierdo en 33 casos
{27 con MHIO) (Tabla 6)}. A través de su seguimiento 5 sujetos cam-
biaron de ritmo cardiaco o tuvieron trastornos en la conduceibn
aurfouloventricular (todos con MHIO) y 5 adquirieron nuevos blo-
queos de rama. En 15 hubo cambios transitorios del ritmo y de la
conduccibn dondo sobresalis la fibrilacibn auricular cn 7 enfer-
mos {Tabla 7). Todos tuvieron teleradicgraffa de tfirax de su on-
trevista inicial, on 95 cascs (81%) hubo cardiomegalia y predomi-
nd el grado I (Indice cardioctordcico= 0.50 y = 0.55) (ref. 10},
29 tuvieron datos de hipertensién venocapilar pulmonar, la mayo-
ria grade uno (11) {Tabla 8). Durante el seguimiento auments la

cardiomegalia en 9 ¢asos y disminuys en 3 (Tabla 9).

El diagnSstico correcto so establecid cn la entrevista ini-
cial do 17 casos (15%). El diagnSatico inicial mis frecuente fue
cardiopatfa valvular reumftica en 50 casos (43%) seguide por la
astenosis subafrtica fihrosa con 25 casos {21%) (Tabla 10}. Otxos

diagnésticos se anotan en la Tabla 1ll.

En 87 pacientes se obtuvo Ecocardiograma inicial y en 78 Fo-
nocardiograma que apoyaron el diagnfstico correcto. En 17 se rea-

1125 prueba de esfuerzo on banda gin fin, de los que se obtuvo



una respuesta positiva a insuficiencia coronaria en 6 {desnivol
negativoe del segmente ST = lmn y = 0.08"). Sec realizb monitoreo
flolter de 24 nhoras en 28 enfermos donde el hallnzgo nmis frecuen~
te fues de extrasistolin ventricular monomSrfica en 11 casos {(Ta-
bla 12). En 72 pacientes se realizd cateterismo cardiace que in-
cluy8 arteriografia corcnaria en 20 casos, donde ninguno tuvo
lesiones obstyuctivas coronarias significativas ( = 50% dol dif-
metro} {5 da ellos con pruecba dé esfucrzo pasitiva a insuficien-
cla caronaria). El gradipgnte promedio en el tracto de salida del
ventricule ilzguierdo fue de 58 mmig en los pacientes con MHIO y
de 13 mnHg en la regibn apical o medfo-ventricular de aguelles
con MHINO. En 7 sc informé do morfologia ventricular on "reloj
de arena™. En dos casos el gradiente diszpinuyS un promedio de

32 mmtlg con amiodarona endovenosa Y en un casc no lo modifics.
En dos cascs la aplicacién de Propranelol endovenosa (5 mgri dis-
minuyé el gradiente B0 manlig en promedio y en otro caso se aplich
ispproterenol que aument$ ¢l gradiente a 111 mmig. NHo hubo dife-
rencia significativa de las preslones intracavitarias de ambos
grupos, La presaifn diast8lica f£inal del ventriculo izquierdo fue
de 16 mnilg en promedic {Tabla 13}, Otros resultados do estudios
de laboratoric y gabinete se anoten en lag Tablas 14 y 15 dendes
destaca el vectocardicgrama que en sl 48% de los casos apoySs la
oxistencia de hipertrofia ventricular izquierda y en el 26% de
los casos isquemia subepic8rdica izquierda. En 5 casos sugirib

necrosis miocArdica.
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Recibieron tratanmiento médico 92 pacientes (79%). El f&rma-
[-1-] m&s.amplaado fue el betablogueador propranolol ¥ la dosis dia-
ria promedio fue casi 3} veces mayor en el grupc obstructive
(129:48 mgr). A 7 sujetos con MHUIO sc les practics intervencidn
quirdrgica, que on 5 fue miomectomfa septal, en uno camble valvu-
lar mitral y en uno dilatacién digital ¢ inetrumental de la re-
g9ifn subvalvular aértica (Tabla 16). El sequimiento del grupe to-
tal fue de 6.2 afios (extremcs de uno a 25 afios). Hasta el afio de
1988 hubo seguimiento hospitalario y teolefénico de 52 pacientes
(44%) {(Tabla 17}. Nueve pacientos fallecieron: 5 en forma sGbita,
3 en perfodo postoperatorio (uno fuo operado en el extranjero) y
une por inguficicncia cardiaca quo desencadent arritmias, Todos
tanfan MUIO y ocho estaban en clase funcional I-II {Tabla 18).
Dos casos falleclercn durante su estancia hospitalaria ¥y on uno
e realizd autopsia. Un paciente desarrolls abdemen agudo y se
envif a otro hospital para su tratamiento, desconocemos su cvolu-

cibn,

En ¢l soguimiento se reallzaron 22 ecocardicgramns de con-
trel, hubo majorfia on 6 casos y la mayor parte se mantuvieron sin
cambios {Tabla 19}. En 11 pacicntes se realizd un segundo catete-
rismo cardiaco. En 3 con MHID se demostré gradiente intraventri-
cular no demostrado en la primera ocasifn, en 6 casos no hubo cam-
bios, en otre paciente aumontd de 59 a 115 mmig ¥y en uno nis dis-
minuyd de 120 a 92 mmilg. E1l tiempo promedio entre ambos catateris-

mos fue de 4,6 afos.,
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En lose 5 sobrovivientes al tratamiento quirdrgico hubo gegui-
misnto promedio de 3B.4 moses (minimo 1 afio, m&ximo 10 afios) . En
todos hubo franta mejorfa en signos y sintomas, En uno se reallzé
fonocardiograma que demostrS disminucién significativa { = 10%)
en el tiempo del perfodo expulsive calculado en el pulsc caroti-
dec y de)l "fndice a" cn el apicograma respecto al estudio preope-
ratorio. En un caso ga realizd ccocardiograma bidimensional dende
se confirmd dismipucién en la obstruccifn del tracto de salida
del ventriculo izquierdo y desaparicién de la insuficiencia mi-
tral. En otros dos casos se realizd catecterismo cardifaco 1 aie
después del procedimiento quirfirgico; ecn ambos disminuy$ el gra-
diente ventricular un promedio de 35 mmilg y al aplicar betablo-
gueader en une dae cllos (propranclol) se redujo de 120 mmilg hasta

19 mmily (tercer cataterismo).

burante el scguimiento observamos gue en 32 casos aumentd la
gravedad de la disnea y que en 3 paclentes hubo deteriore clinico
funcional. En 10 sujetocs se roalizé cardifoversién eléctrica (por
taquiarritmia supraventricular con rospuesta ventricular ripida),
en promadic 166 joules por chogque y 2 choguaes por paclente. Dos
enfermos requirieron la colocacién de marcapaso dafinitive por
sindrome da bajo gasto cerebral y bloquec aurfculoventricular de

tercer grade, Dos pagientes tuvieron gembolia periférica (Tabla 20).

De los 6 pacientes que ingerfan amiodarona, el medicamento se
suspendi6 en 2 de elleos, en uno debido a.hiper tiroidismo y on otro

a la presencia de depbsitos corneales extensos, En dos pacientes



se manifastd neurosis depreciva que amerit$ tratamiento poiquif-

trico gue persiste hasta la fecha.
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DISCUSION

Dasde que el cirujanc inglés Brock, operd a un paciente en
1556 con el diagnéstico de estenosis valvular adrtica (1), y que
para su sorpresa (nicamente encontrd hipertrofia septal que oclufa
parcialmente el tracto de salida del ventrfculo fzquierdo, apare-
cen publicades hasta la fecha, decenas de artfcules sobre una en-
fermedad que ha recibide muchos nombres y finalmente adoptado el
da Miocardiopatfa Hipertr6fica Idiopdtica (MHI}.

Las caracteristicas que definen a la MHI se han integrado al
través del tiempo y aste proceso no fue ficil. En primer lugar
existe hipertrofia miocirdiea de localizacifn variable, Hay acuer=-
do genaeral de que esta hipertrofia por lo comfn os asimftrica y
tambi&én de que su principal localizacifin es la regifn basal y me-
dia del septum interventricular. Segln esta hipertrofia sea lige-
ra o0 muy Importante serd capaz o no de causar obstrucci6n durante
la eyeccién ventricular (gradientoe en ol tracte de salida) y reci-
bir& los calificativos de "Obstructiva' (MHID! y no Obstructiva
(MHINO) respectivamenta, En segundo lugar no existe dilatacidn de
cavidades, por el contrario el volumen ventricular estd reducido,
hay disminucifn en la capacidad de distensifn eldstica de las fi=-
bras musculares cardiacas que sa manifiesta como dafo significati-
vo en la difstele y funcién hiperdinfimica del ventrfculo, lo que
facilita un mayor vaciamiento y favorece el contacto del septum

hipertr6fico con la vilvula mitral. En tercer lugar es incuestio-
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nable el que no debe exiatir causa alguna hasta.uhora conocida
que expligue la hipertrofia miocArdica, tale$ come: la membrana
subadrtica, la estenosis valvular abrtica, la hipartensifn arte-
rial, la enfermedad isquémica coronaria e incluso las enformeda-

dos congénitas como la deficiencia de carnitina, etc,

Toorias. Se han esbozado algunas teorfas scbre el probable origen
do la MHI. De las primeras seifaladas en la literatura, se sospa-—
ch6 asociada con trastornos del metabolismo de las cateccolaminas.
Esto en base a su asociacifin con hiportensi6n artorial y a sindro-~
mos como lentiginosis y feocromocitoma (13-19, 111). Sin embargo
los estudios posteriores no leo han confirmado. También se ha suge-
rido la doficiencia o ausencia de algln factor gue Seca necesario
para ol ordenamiento paralelo de las miofibrillas durante el desa-
rrollo fetal {13}). Ultimamente otra teorfa supono, por la asocia-
cién de hipertircidismo en humanos con MHI y experimontos en ani-
males, ﬂua al 4cido triyodotiroacético podrfa jugar un papel pa-
tégenc an el padecimiento (19}. Sin embargo toda posibilidad de
confirmar estos hachos se dificulta al no exisctir un modolo expe-
rimental de la MHI, aunque el padecimiento ya estd bhien reconcci-

do en perros y gatos.

Herencia. A partir de 1960 se identificd gque entre el 30 y 50% de
los enfermeos con MHI {fuese o no obstructiva) heredaban el padeci-
miente bajo transmisiSn autosfmica dominante con penstrancia y ex-
presividad variables (2,21-23) y el porcentaje restante se sospe-

ché era consecuencia de una mutacién genBtica. En nuestra rovisién
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encontramos que sole el 15% de los sujetos tenfan antecedente ho-
reditario del padecimiento, Esta incidencia relativamente baja cn
comparacién a otros gstudios se pﬁede explicar por las dificulta-
des para estudiar a todos los famililares consangufineos de un pa-

ciente en nuestro medio.

Variedades y Evolucibén. Existen pocos padecimientos cardiovascu-

lares que ocasionen una gama tan diversa de signos y sintomas co-
mo la MHI. Dosde la deseripeifn de la enfermedad hasta finales de
la década de los 70's todas las series publicadas coincidifan en
guo la MHIO era 2 a 3 veces mds frecuente que la MHINO (3,24-26).
Sin embargo artfculos recientes comentan la pelarizacifn hacia la
igualdad y aln a la mayor frecucncia de presentaciédn de la HHINO
sohre la MHIO (27). Esto va de acuorde con nuestros roesultados
{rabla 1), Por otra parte en un principio se sugiri$ al padeci-
niento como localizado predominantemente a la regisn soptal y fue
posteriormente reconccida la hipertrofia de pricticamente cual-
quier sitio {excepto de la porcifin basal posterior del ventricule
lzquierdo) no solo del ventrfcule {zquierdo sino ademis del ven-
triculo derecho, como insinué uno de nuestros casog. En 1979 Ya-
maguchi y cols, informaron de 30 casos en el Japén con MHI cuya
caracteristica electrocardiogrifica fue la presencia da ondas T
negativas "gigantes" (mayores de 10 mm} on las derivaciones pre-
cordiales y anglogrificamente hipertrofia apical grave no obstruc-
tiva (28-31). Este tipo de miocardiopatfa se ha identificado ya

en varias regiones del mundo, inclusoc en nueatro medio (32) ¥y no
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ha demostrado tener algfin comportamiente egencialmente difercnte
a8 la MHI asimftrica cldsica. Es wia, graclas a las facilidades
que la ecocardiograffa bidimensional ha permitido para realizar
cortes a diferentes niveles del septum y del ventrfculo, se ha
demgstrado que muchos casos con franca hipertrofia apical también
la tienen a otros niveles, incluso on la regidn basal del sepcum
y sor obstructiveos, como sucedid con uno de huestros pacientes
{Tabla 1) .

De las series publicadas con mayor nGmero de pacientes con
MHI, la gran parte dal total de sujetod estdn en clase funciecnal
III y IV de la NYHA. Esto es contrario a los hallazgos que tene-
mos en nuestro medio, dende el %6% de los casos se ehclentran en
clase funcional I 6 II.

En 1968 Frank y Oraunwald (5} publicaron los resultades de
126 casos con MHI para un sequimiento medio de ) afios; carca del
10% fallecieron durante este tiompo {3.3% por ano) lo cual es mds
del doble de nuyestro grupo {1.2% por aific). Dosde entonces rasul-
ta clarc qua los signos y sintomas no tienen ninguna relacién con
el prondstico, como tampoco lo tlene el grosor miocdrdice. También
se obsorva gque uh pegueiio nlmoro de sujetos con MUI mejoran, otros
que empeoran y que la mayor parte evolucicnan estables, Nuestros
rasultados confirman lo anterior: 3 pacientes experimentaron dete-~
rioro ¢lfnico (NYHA), 3 mojoraron y el resto tuvieron upa esvolu-
clén clinica sin grandes cambiocs (Tabla 20).

La primera roferencia del padecimiento en nuestro medio la

realizd Fishleder en 1962 y mds tarde Salazar (44,45). El primero
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describié sus hallazgos en 6 casos y dotallé claramente los ha-
llazgos fonomecanocardiogrdficos asl como las curvas habituales
gue s obtienen en el trazo de retirc del catfter colocado en la
cavidad ventricular hacia la aorta y entonces sugirid el término
de Estenosis Subafrtica dinimica. EBto trabajo, aungue de visifn
retrospectiva en interesante, pues ol primer paclente se habla
estudiado en 1946, &poca en que se atribuyf su enformedad a una
valvulopatfa asrtica y afos despufs, al revisar el caso, se con-
cluyb que se traté de una MIIO, que hasta donde sabemos es la més
antigua referida.

En la dltima década y gracias a los estudios de gabinecte como
la electrocardiografia Holter de 24 horas, entre otros, so han
podido obtener algunos pardmetros que nos orienten a los clinicos
sobre ol prondstico de este grupo de sujetos. Asl se ha demostra-
do que aguollos adultos con MHI y que en su elettrocardicgrafia
ambulatoria manifiestan taquicardia ventricular espontdnea, tie=-
nen prondstico de sobrevida mis sombrfe que agquellos sin esta a-
rritmia. Sin embargo nuevamente hay divergencias, ahora en rela-
cibn a la edad, pues en los nifios con MHI, en quienes ademfis so
ha demostrado mayor mortalidad anual que en los adultos {6%), la
presencia o ausencia de la arritmia ventricular no es factor pro-
néstico (33,34).

En nuestro grupo no existen diferencias significativas por
grupcs (MHIO o MHINO) ni por edades y al analizar los registros
Holter, an 2 sujatos adultos se demostrS la presencia de taguicar-

dia ventricular, uno de los cuales fallecié dfas después. En e¢5te
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sentldo el diferente desarrolle evolutivo de fibrosis miocdrdica
en cada sujeto favorecerd graduales trastornos de conducsién e
isgquemia, causantes Gstos de diversas arritmias cardiacas (40),
Estudios ecocardlogrificos en protocolos ex-profeso para el anfi-
liasis comparativo de los pacientes sintomiticor y asintomiticos

da la MHI po han demostrade diferencias (35-39, 41-43),

bDiagndstico, Al comparar pacientes con MHI (HMHIC Y MHINO} y gru-
poE control se ha demostrade que el perfcde de eyeccidn si{stfli-
ca estd significativamente reducide en aguellos con MHI e inclu-
50 B0 ha calculado que el BO% del gasto latido ccurre en la pri-
mora mitad de la sfstole comparado con el 57% deo los sujetos na-
nes (8”, 46-52). Por otra parte se doduce de nuestros resultados,
mismos que estdn acordes con lo publicado en la literatura, que
en la entrevista inicial de un pacicnte con MHI loe signos y sin-
tomns principales son: disnea, palpituaciones, sincopa, lipotimia
y dolor precordial atipico. La exploracitn fisica pucde demostrar
pulses amplios, y sobre todo cuando s¢ trata de un caso obstruc~
tivo, tendremos bucna probabilidad de acertar si encontramos fré-
mito en el mosocardio y soplo sistSlico en el mesocardio y en ol
dpex. Cuando 65to no se encuentra lo habitual es que se trate de
una MHINO,

En el electrocardiograma de reposc 1a regla es detectar ritmo
sinusal con hipertrofia ¥ sobrecarga sist6lica del ventriculo iz-
gquierdo; es mis bien excepcifn encontrar ondas Q patolégicas y
ondas T negativas gigantes, asl se trate de MHI apical. En la te-

lerradiografia de t&rax lo comfin fue cardiomsgalia grado I (50%,
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Tabla B}. El estudio fonomecanocardiogrfifico es un buen parimetro
objetivo con los datos ya caracte;lsticos de un doble pico sist6-
lico en el pulso carotideo y los cambios gque experimenta con di-
versas maniobraps (incremento en: la fase de presibén y postpresién
inmadiata de la maniobra de Valsalva, con la inhalacifn da nitri-
to de amilo o al aplicar presién al seno carotideo) (53,54) asf
como la presencia de un soplo mesosistfico romboldal y en casos
con grave obstruccifin, desdoblamiento parads$iico del segundo rui-
do, presencia da 3o, y 4do. ruidds e importante prolongaciSn del
periodo expulsivo {> 120%)}. Ademis la fonomecanocardjograffa per-
mite la comparacifn en el tiempa pre y post-trataniento y asi va-
lorar objetivamente la evolucibn y el efecte medicamenteso cn ca-
da caso.

Ecocardiogrificamente podemos identificar en ol modo M la hi-
pertrofia septal y de la pared ventricular, ol movimiento anterior
sistélico de la vllvula mitral y el cierre mesosistblico de la
vidlvula afdrtica, estas dos filtimas condiciones vistas solamente
en la MHIO. No oxiste un criterio definitivo para diagnosticar
MHI asimfBtrica en base al groeor del septum, perc puede conside-
rarse un criterio aceptado el que la relacisn del grosor secptal
al grosor de la pared sea igual o mayor a 1.3 (55,56). Ademés con
ecocardicgrafia bidimensional podemos realizar mltiplas cortes a
divarses niveles del scptum y de ambos ventriculos, lo que nos fa-
cilita la concepcifn tridimensional y sobre todo con el Doppler
podemos medir las velocidades de) flujo sanguinec dentro del cora-

z6n especi{ficamente para calcular el gradiente dindmico de pra-
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gifn en el tracto de salida del ventrfcule izquierdo en la MHIO,
que ha demostrade corrslacifn muy estrecha con los gradientas on-
contrados por cateterismo cardiaco (57-61].

Loe hallazgos fonomecanocardiogrificos en nuestros pacientes
fueron idénticos a los comentades previamente. Por ecocardiogra-
fia modo M y bidimensfonal l¢ que habitualmente ge¢ observé fue
angrosamiento septal que en B casos fue mayor & 3 cm y diversos
grades de hipertrofia apical (6 casos) 6 de la pared libre del
ventriculo {zquicrdo y movimiento sist&lico anterior de la vilvu-
la mitral (Fig. 6},

El catatoerismo cardiaco fue, en un principio, la forma clisi-
ca para hacer cbjetiva la hipertrofia miocirdica asf como el gra-
dionto de presiones en el tracto de salida ventricular. Lo prime-
ro a travds de ventriculoanglograffa (Figs. 8 ¥y 9) y lo Gltimo
per la medicién directa de presifn intracavitaria y su registro
simultfneo al reoalizar el retiro del catéter desde el ventricule
izquierdo al tracto de salida y finalmente la regilfn supravalvu-~
lar abrtica (Fig. 7). Con el tiempo y el desarrolleo de la ecocar-
diografin doppler &sto resulta cada vez menos necasario. Al igual
que lo informado en la literatura, en nuestro medio, de 20 suje-
tos sometidos a coronaricgraffa ninguno tuvo leasiones coronarias
significativas, aungue existe un informe previo de Iturralde ([20)
en donde so0 demostrf lo contrario, probablemente debide a que el
eriterio de inclusifn fue Miocardiopatfa Hipertr6fica sin especi-
ficar la causa. ‘

Se ha realizado estimulacifn eléctrica programada a través de
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catéteras intracardiacos en paclentes con MHI. En cuanto al fac-

tor prondatico de “"avolucién" no se ha pedido distinguir entre a-
quellos con sincope 0 paro cardiaco y otres practicamente asinto-
miticos (61-65). Se ha sugerido gque el desarrollo de taquicardia

vaentricular répida por estimulacifn atrial en ausencia de conexifn
A-V accesoria podria ser cspecifico para {dentificar pacientes con
riesgo de adguirir fibrilacién ventricular inducida por ejercicio
(64). En este sentido en nuestro madio no cxiste experiencia, pues

sflo a un pnciente s8 somotib a estudio electrofisiolégico,

Bistopatologia, Cuando al {nicio de la década de los 60°s se rea-
lizaron bjopsias mjocdrdicas en grupos de pacientes con MHI se pen-
a6 que los hallazgos eran patogndmicos del padecimionto (66,67).
Coneistian en: desarraglo masivo de las fibras miocdrdicas frag-
mentadas e hipertréficas (tal como lg observamos en uno de nues-
tros cases) (Fig. 11) concentradas en aclimulos circulares o irre-
gulares, con grandes nlcleos y espacios perinucleares. Las fibras
miocArdicas podfian estar interrumpidas por tejido fibroso extenso
y ademdis anormalidades en la estructurn de las miofibrillas como
al ensanchamiento y diseminacién de las bandas Z hacia el centro
del sarctmero y degdoblamiento y adherencia de éstas al sarcole-
ma. Despufis, al final de la década de los 70”s estudios minucio-
808 en corazones humanos de embriones, fetos, nifios y adultos sa-~
nos asf como otros con diversas cardiopatfas congénitas confirma-
ron que es un hallazgo normal encontrar hipertrofia saptal asimé-
trica en los embriones sin cardicpatfa y frecuente an los fetos y

recifn nacidos. También existe un patrén de "entrelazamiento® de
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células musculares de todos los corazones normales a nivel de las
uniones del septo {anterior y posterior) con las paredes libras
ventriculares y en el drca de la unifSn de las porciones infundi-
bulares del ventricule derecho con el resto del ventrfculo. Tam-
bién se ha encontrado desarreglo en las fibras musculares en el
tracto de salida de corazones con atresia [ventricules hipertrd-
ficos y cavidades pequefias) ¥y en el infundibuleo de algqunos cora-
zones con tetralogfa de Fallot (68,69}, Para explicar 8sto se ha
propueste que la desorganizacidn de las fibras puedo reflejar una
pérdida del "stress parietal" orientado-dirigido debido a la con-
traccifn isométrica asoclada a la obliteracidn sistdélica de la
cavidad desde la cardiogénesis. Al comparar por grupos de enfer-
medad la MHI contra la miocardiopatfia congestiva, la cstenosis
“falvular abrtica y los corazones normales a través de cortes his-
toldgicos desde la parte basal del septum hasta el dpex, se ha
demostrado que es la MHI la que mayor grado de fibrosis plexifor-
me tiene (69).
De todo lo anterior podemos deducir que la biopsia miocérdica
no es concluyente ni excluyente para el diagnfatico de MHI, lo

cual hace que cada vaz se practique con menos frecuencia.

Tratamiento. La gran mayerfa de los paclentes con MHI roguie-
ren tratamiento mé&dico. Se ha confirmado que los mis dtiles con
los beta-bloqueadores, los calcioblogueantes y probablemente la
amiocdarona (70,71}, Cohen en 1967 (72} demostrS el efecto bendfi-
co del uso de los beta-bloqueadores al disminuir significativamen-

te los sintomas y mejorar la capacidad al ejercicio en los pacien-
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con MHI {sea ¢ no obastructiva) (73,76). Desde entonces el empleo
del propranoleol es rutinario y la razén de su uso se atribuye a
que modifica el gradiente ventricular cn hase a su efecto inotré-
pico negativo, el cual reduce la contractilidad del ventriculo
izquierdo {88). En la actualidad muchos investigadores sugleren
gque un mecanismo responsable de los sfntomas en todas las formas
de MHI as la "obstruceiSn al llonado"™ del ventriculo izquicrde,
esto es, incremento de la resistencia al llenado diast6lico de un
ventrfculo fzquierdo hipertréfico, rigido y pequeiio. Mdltiples ea-
tudios anglogridficos y ecocardiogr&ficos han demostrado ancrmali-
dades en la funcién diastSlica caracterizados por la prolengacién
dal perfodo de relajacidn isovolumétrico, enlentecimiento del a-
delgazamiento de la pared postcrior del ventrficule fzquierdo, on-
lentecimiento del llenado diast8lico del ventriculo izquierds,
prolongacidn del tiempo telesfztole-llenado diastélico miximo y
disminucidn de la distensibilidad del ventriculo izquierdo. Por
estas razones degdo 1975 se iniclan estudios controlados con el
emplec de calcioblogueantes (74~-81) y ge ohscrvd mojorfa hemodi-
nimica en la funcidén diastblica en la maycria de los sujetos {tan-
to adultos como nifios) (86), asi como mejorfa tanto en los sinto-
mas como eh la capacidad ff{sica al ejercicio. 5in embargo hubo al-
gunos efectos adversos tales como hipotensifén arterial, que in-~
crementd el gradiente ventriculay en algunos cas0os ¥y rara vez e-
dema pulmonar con Nifedipina y Verapamil., Hay ademfis el riesgo de
causar depresidn de la actividad sinoatrial y en la conduccidén a-

trioventricular con ¢l uso del verapamil {80,87).
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Mo todos los paclentes con MHI experimentan disminucifn del
gradiente ventricular con cl uso individual de beta-blogueador o
calcioblequeante, pero ecxiste un estudio que demostrd mayor dis-
minucidn, y en todos los pacientes, del gradiente ventricular con
uso combinado de beta-blogueador y calcioblogueante gue el uso
aislado de cada uno (72). -

Sa ha considerado que las razones dol cfecto bonBfice de los
calcioblequeantes en el tratamiento de la MHI dependan do mejorfa
en la ralajacién y del llenado diastélica del ventriIculo fzquier-
do, reduccitén deol gradiente del tracto de salida del ventricule
en la mayorfa da los pacicntes y depresién minima de la funcifin
sistSlica y contrdctil del ventriculo izquierdo, todo fsto a tra-
vés de los siguientes posibles mecanismos: vasodilatacién sisté-
mica, reduccifn de la lequemia subendocdrdica y modificacién de
la disponibilidad de calcio a la cflula miocidrdica (83). Estu~
dios recientes han demostrado que el calcioblogueante Diltiazem
tione los mismos efectos bendficos dol Verapami{l, pero con menos
efoctos sequndarics (8%), El uso de la amiodarona para el trata-
miento ¥ prevencifn de arritmias, principalmente ventriculares
(taquicardia ventricular y extrasistolia ventricular) en leos pa=-
cientes con Hill ha guedado bien establecido {84) ya que ni los
beta-bloqueadores ni los caleioblogueantes tienen efecto sobre
aguellas. '

En una comunicacién se refirié que la interaccifn do amioda-
rona y metoprolol causs hipotensin arterial y bradicardia sinu-

sal grave resistente a la aplicacisn de atropina. Por lo que se
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aconseja amplear atenolol en estos casos (82). En nuestro grupo
la mayor parte de los pacientes tuvieron una mejorfa franca en
sugs sintomas con ¢l propanolol (20%) asi como en 2 que se aplicd
en prueba aguda cndovenosa y disminuyd ol gradiente wventricular
en forma asubstancial (80 mmig, Tabla 13). Es ée notar unoc de
nuestros bhallazges: la dosis diaria promedio de beta-blogueador
¢n los pacientes con MHIO fue casi 3 veces mayor que la de los
Ne obstructivos (Tabla 17}. En 16 pacientes se utilizd calcioblo-
queante, que on 9 fue Verapamil y en ¢ Diltiazem con buenos re-
Bultados sintomiticcs. 5510 en 6 sujetos se empled amiodarona on
forma crbénica, en 2 de ellos se suspendid; debido a hipertirofl-
dismo ch uno y a depSsitos corneales axtonses sccundaries al me-
dicamento en el otro. En esta casc el estudio Holter habla demos-
trado taquicardia ventricular autolimitada. Diez dfas despuds de
sugpender la amiodarena ol paciente fallecid. Esta oxperiencia y
los resultados publicados en la literatura indican que todo pa-
ciente con MHI debe ser estudiado con cloctrocardiografia ambula-
toria y on caso de chservar arritmiag ventricularoes graves astf
indicade iniciar tratamiento con amiodarona. Es de mencifén gue
en 2 deld de nuestros pacientes la aplicacifn endovenosa de amic-
darona disminuy6 al gradiente ventricular un promedic de 32 mmiig,
a Ebaur de 10 cual no existe informe en la literatura da que este
efecto se prolongue a large plazo.

En 4 sujetos se emples disopiramida y no hubo complicaciones,
pero debe tomarse en consideracién que el uso de este firmaco en

pacilentas con MHI que tienen taguicardia ventricular autolimitada
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no sintomitica, ademds da disminuir el gradiente ventricular y
actuar come apntiarrftmico, puede desencadenar la arritmia (85},
En 19 de nuostros pacientes sc administrd diurétice {como (ni-

co medicamento sclo en 3 casos) y ninguno experimentt deterioro,
El uso de los diurfiticos se ha dobatido pues al disminulr el volu-
men circulante aumentarfan las resistencias periffricas y por tap-
to el gradiente ventricular, y quizi los sintomas, poro al mismo
tiempo disminuyen la congestifin venosa pulmonar y mejoran los sin-
tomas.

Los paclentes con MIUI puecden teper "insuficiencia cardiaca™
como expresisn de 2 causas clinicas que requicren diferente enfo-
que terap8utico. En los pocientes con sintomas congestives y fun-
cifn sistSlica intacta al tratamiento con beta-blogueadores o cal-
cioblogqueantes (cen diurfiticos concomitante) estd indicado. Los
medicamentos quo tiene cfocteo inotrdpico positive deben evitarse.
En los estadics avanzados de la evelucién clinica algunos pacicn-
tes con MHI puoden tener sfntomds congestivos debido a grave afoee-
cifén do la funcibn sistblica; el enfogue terapfutico en estos ca-
sos a5 similar ol empleade en paclentes con insuficiencia cardia-
ca secundaria a otras enfermedades. En aquellos con fibrilacidn
auricular crénica, la frecuencila ventricular debe controlarse
usando Verapamil o posiblemente digitdlicos. La fibrilacién auri-
cular erénica es una condicién en la cual un agente inotrépico po-
sitivo como 1la digital puede administrarso a pacilontas con HUTIO
#in temor de exacerbar ol gradiente ventricular. En % de nuastros

enfermos se aduinistré digoxina; on 5 de ellos la indicacifn fue
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insuficiencia cardiaca, on 2 insuficiencia cardiaca y fibrilacién
auricular, en uno posterior a cirgqia cardiaca peroc en lps 8 siem-
pre acompafiada de otro firmaco. En unho se administrs aislada y

sin aparernte indicacidén c¢linica.

Fue Cleland cn 1958 (92) el primero en ecfectuar una miomacto-
mia transafrtica en un paciente con MHIO. Desde cntonces hasta
ahora se han desarrollado varias técnicas y métodeos quirGrgicos
(90,91} que podemos resumir en 3: la miotemia, la miomectomia y
ol cambio valvular mitral. La mibtcmfa consiste en practicar una
incisidn longitudinal en la regifn basal del septum interventri-
cular a través de la aorta sin reseccar tejido. Este procedimien=
to tiende a olvidarse. La miomectomia consiste en resecar una
porcibén basal del septum {(de 2 a 5 gr} a través de una aortoto-
mia. La indicaecién para intentar el procedimiento quirrgico es
cuando al paclente persiste con muchos sintomas a pesar del on-
sayo de diverscs flrmaces y con algunos centros hospitalarios
cuando el gradiente suba&értice es igual o mayor a 50 mmlg en con-
diciones de reposc (92, 95).

La miomectomia probablemente libera el gradiente del tracto
de salida debido a gue la reseccifn de miocardio de la regifn ba-
sal del septum amplia el difimetro del tracto de salida, disminu-
ye el movimiento anterior de la vdlvula mitral durante la sisto-
le y disminuye la regurgitacifn mitral presumiblemente por redu-
cir las fuerzas Venturl que atraen las valvas de la mitral hacia
delante, El mecanismo por al cual la mictomfa septal disminuye

el gradiente del tracto de salida es probablemento similar {(97,98).
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Roblcsek (96) ha disciado un instrumento para facilitar la mio-
mectomf{a.

Cuando se lleva a cabo la mictomfa-micmecctomia las 2 compli-
cacionens mis impertantes son: ol bloqueo aurfculoventricular com-
ploto y los dofectos neptales latrSgenos. El examen ecocardiogrdi-
Eico transoperatorioc antes de abrir la aorta permite cuantificar
con aexactitud gl grosor septal y el sitie de mayor groser. Si -
to es igual o mayor a 1B mm se llevard a cabo la miomectomia secp-
tal sin gran riesgo. Nuevamente la ecocardiograffa transoperato-
ria permitird evaluar el grado de obstruccisn residual y la inte-
gridad septal. De lo contrario cuando ol septum ©s menor a 18 mm
a0 preferird el cambio mitral. La cirugfa tiene una morbimortali-
dad del 5% en centroe especializados. iHasta ahora ningln estudioc
ha demostrado que ademis de la mejorfa en los sintomas y cn el
funcionamiento diastflice ventricular {la presifn telediastélica
s¢ nermalizZa en una cuarta parte y disminuye en dos tercios de
los pacientes} se prolongue la sobrevida respecto a la de agua-
llos con tratamiento médico,

El cambio valvular mitral fue practicado con poco entusiasmo
al principio y en los dltimos afios cobra mayor fuerza (100,101),
El grupe cncabezado por Krajcer (99) publicé en facha recilente
su experiencia en el soguimiento de 80 pacientes con HHIO a guie-
nes efactud cambio valvular mitral (en la primera fase 1970-76
usé vdlvula tipo Cooley-Cutter, entre 1976~80 la de Ionescu-
Shiley y finalmente la de San Judas} y los compara con aquellos

a los que ademfs de cambio valvular realizé miomectomfa. No en-
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contr$ diferencias en morbimortalidad, pardmetros hemodinfmicos
o sintomas por lo que aconscla no realizar mlomcctomiaf

En nuestro grupo 8 sujetos fueron operados. El primera fue
al principlo de la década de los sesenta, La Sospecha proopera-
toria era dafio valvular a6rtico y termind con cimple dilatacidn
digital ¢ instrumental. bel resto sSle 6 fueron intervenidos en
nuestro hospital. Dos murieron ¢n el postoperatorie (en uno Sse
efactud miomectomia y en otro cambio mitral). Los 5 restantos
sobrevivieron a la miomectomfa, todos con mejorfa en sus sinto-
mas y dos con disminucién postquirfirgica del gradiente un prome-

dio de 35 mmig (Tabla 11).

Complicaciones.Las principales complicaciones de los sujetos con
MHI incluyen trastornos del ritmo y la conduccifn cardiaceos, la
muertae gfibita, las embolias periféricas, la inguficiencla cag-
diaca congastiva, la endocarditis y la trombesis intracavitaria.
En cuanto a las arritmias cardiacas y muerte sfibita guizd deben
clasificarse como dentro de la evolucifn natural del padecimien-
to (4). Los bloqucos de rama son frecuenktes, tal como sucedid

en nuestros casos (3B%) y asi mismo las taquiarritmias supraven-
triculares (25%), a la cabeza de ellas la fibrilacifn auricular
{5}, Se ha considerado que cs muy impertante mantener la parti-
cipagitn de la contraccifn auricular en ol llenado ventricular,
de lo contrarioc se favorece la congestifn vencsa pulmonar y el
agravamiento de los sfintomas, cosa que ccurrid habitualmente en
nuestros pacientes cuando cayeron en fibrilacién auricular. Por

allo existe una clara indicacién de cardioversifn eléctrica ur-
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gonte, pues ademis de magnificar los sintomas, ¢l deterioro he-
modindmice causa mayer isquemia miocdrdieca que puede a su vez
originar arritmias lotales, Por electrocardiagrafia ambulatoria
ee ha demostrado la presencia de casi cualguier arritmia, predo-
minando la extrasistolia ventricular (en mds del 501 de los ca-
sos) tal como sucedid en nuestro grupo.

Las embolias periffricas sucedon en un bajo nGmero da pacvian~
tes, En nuestro medic 4 enfermos tehfan historia de onfoermodad
carebrovascular tromboenb8lica y 2 mis desarrollaron embolias en
5u segquimiontos curiosamonte todos con MIIO. Frente al riesgo de
embolismo los pacientaes con MHI y fibrilacién auricular deben ro-
¢ibir tratamicnto con anticocagulantes en forma indefinida.

El desarrollo de insuficiencla cardiaca congestiva se ha re-
batido, pues al principio comentamos que en la MHI no hay dilata-
cidn de cavidades, sin embargo existe ovidencia en casos aisla-
dos (33) de sujetos con MII que evolucionaron al deterioro elini-
co ¥ llegan a insuficlencia cardiaca congestiva. En huestro gru-
por al menos un sujeto tuvo esta evolucifn, Nos parece ldgico su-
poner gue la sobrecarga de presién a largo plazo en forma retré-
grada a partir del ventriculo izguiordo on los casos obstructi-
vos ¥ de la aurfcula izguierda en los no obstructivos, debe favo-
recer mecanismos de compensacifn quo con el tiempo causardn dila-
tacidn de cavidades y finalmente todos los datos clinicos de in-
suficiencia cardiaca congestiva. Por supueste este caso es mis
la excepcitn que la regla. Dosde la serie de Frank (5) y poste-

riormente otros (102-104) han referido en forma aiglada el desa~
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rrollo de endocardit{s bacteriana en pacientes con MHI, hasta en
el 4% de los casos. En nuestra serie, ¢on seguimiento del 44% de
los casos, ninguno desarrolls endocarditis bacteriana, sin embar-
go el consenso general aprueha la profilaxis con antibiftico so-
bre todo en los casos obstructivos antes de procedimientos denta-
les y quirGrgicos.

El desarrolle de isquemia miocdrdica progresiva, transitoria
o permanente e infarto agude al miocardio silencioso (105-107)
parece légico en vista de la grave y desproporcionada hipertrofia
muscular, do la fibrosis o inclusoc de la displasia fibromuscular

local de las arteriolas coronarias en los sujetos con MHI (40).

Estudics roclentes.Estudios publicades en fecha reclente demues-

tran que en el suero del 40%t de los pacientes con MHI existen an~
ticuerpos antimitocondriales, a diferencia de los sujetos con
Miocardiopatia HiipertrSfica secundaria a hipertensibn arterial
que tiene porcentajes menores (30%) y de aquellos con “corazén
del atleta" o casos control que no tienen estos anticuerpos (108},
Se piensa que esta diferencia resulta de la exposiciln de nuevos
antigenos en condiciones de hipertrofia mioc&rdica que causan le-
siones celularcs y cambies ultraestructurales, particularmente
dafio mitocondrial. En el corazén de aquellos deportistas de "alto
rendimiento” los cambios celulares son una respucsta compensadora
del miocardio a la scbrecarga fisiolbgica,

El desarrollo de la Imagen por Resonancia Magnética ha permi-
tido obtener una claridad de imAgenes no alcanzado por otros es-

tudios (10%). ¥Ya se han realizado algunas investigaciones aplican-
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do estc sistema en pacicntos con MHI y se preconiza su utilidad
para la deteccifn temprana del padecimiento ¥y para el socguimien-
to. Adn mis, estudios llevados a cabo con tomografia computada de
emigién-Tl 201-dipiridamol han permitido identificar con claridad
J grupos de pacientes con MHI: 1) agquollos sin defecto perfusorio,
2) aguellos con defecto perfusorio inicial pero con redistribucién
completa en la imagen tardfa (asociada por ococardiograffa con hi-
partrofia septal asimétrica importante ¥y por biopsia endomiocfrdi-
ca con fibrosis moderada) y 3) aquellos con defectos persistentes
de perfuaisn (asogiados por ecocardlograffa bidimensional con di~
latacifn del ventrfculo izquierdo y fibrosis miocdrdica avanzada
en la biopsia y con taguicardia wventricular en el monitoreo Holter
da 24 horas} (110}. De ostos estudios se deaprende la utilidad de
la centclleograffa miccidrdica con Talio 20l-dipiridamol para iden-
tificar a los pacientesa con MUI y avanzado dafo miocdirdico.

En dos de nuestros casos se sugirif dafio miocdrdico extenso
en al estudio vectocardiogridfico gque se confirmt con centellecgra-

ffa miocirdica perfusoria.

Diagnéstico difereneial. .Debemos tomar cn cuenta para diagndstico

diferencial a todas las causas congénitas y adquiridas capaces de
originar hipertrofia mioc&rdica tales como: la lentigincsis (111},
la embriopatia por rubenla (112), la amiloidosis (113), la defi-

ciencia de carnitina {114), las glucogenosis, la astenosis valvu-
lar afirtica, la estenosis subaSrtica fibrosa fija y a la hiperten-

s8i6n arterial sistémica entre otros. En nuestro medio los datos
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fizsicos auscultatorios suscitaron arrores diagnbsticos en la en-
trevista iniecinl, p:incipalmentolel de cardiopatia valvular reu-
mitica (en primer lugar insuficiencia mitral} an 43% du los ca=~

808 y en segundo lugar cardiopatia congénita (a la cabeza la co-

municacibn interventricular) en el 21% de los caeas {Tabla LD}.



1)

2}

3

4}

5}

o 3] -

CORCLUSIORES
La MHI es un padecimiento poco frecuente en nuestro medio,

con una incidencia del 0.05%,

Los signos y los sintomas predominantes son: sople cardiaco,
disnea, palpitaciones, lipotimia, sincope y dolor precordial

atfpico.

La presencia de: frémito en el mosocardic y soplo sist6lico
en el dpex y el mesocardioc identifica a la variedad obstruc-

tiva de la MII.

La evolucién ¢linica de la gran mayorfa de los pacientes

con MII se mantiene estable durante muchos ahos.

El ompleo deo beta-blogueadores (propranolol) ha demostrado
buena respuesta clinica para el control de los sintomas en

la mayorfa de nuestyos pacientes,



DATQS GENERALES HIIG MHING TOTAL
SEXO
Femening X 26 17 43
Masculino 48 26 T4
Total 14 43 117
EDAD (X afos) 30 34 k1
ANTECEDENTES
Historia familior
de miocardiopatfa [ 9 15
Tabaguismo 13 10 23
Denortista 11 5 16
Btilismo 3 <] 9
EV-T* . 4 (5%) 0 4 {3
OBESLDAD 10 7 17

DECADM DEL DIAGNOSTICO

1944-1969 20 2 22 (199"
1970~1979 2a 9 37 (324)
1940-1988 26 3z 58 {401)rher
MI** ADICAL 1 5 6 {5%)
Sexo
Femenino 0 3 3
Masculino 1 2 3
Edad (X afios} 26 o 29

EVC* = Enfermedad vascular cerabral tromboembflica
Mil** = Miocardiopatia hipertréfica

X = Media.

t4* p«< 0.05 parn MHIO

sx%* p = 0,05 paca MHINO



TABLA 2

SITIOS DE ORIGEN (ESTADOS)

LUGAR NUMERO DE CASOS
MUIO MHINO TOTAL (%)
1. DISTRITO FEDERAL 28 17 A5 {38)
2. VERACRUZ 8 3 11 {9)
3, PUEBLA 3 4 7 (6)
4. TABASCO 4 2 6 (5)
5, ESTADO DE MEXICO 1 4 5 (4)
6. GUAMAJUATO 1 3 4 {3)
HIDALGO 3 1 4 (3)
MICHOACAN 4 o 4 (2]
7. CHIHUAHUA 3 ] 3 (2.5)
MORELOS k| 0 3 {2.5)
OAXACA k| 0 3 {2.5)
8. DURANGO 1 1 2 {2}
GUERRERQ 0 2 2 {2)
QUERETARO 1 1 2 (2)
TAMAULIPAS 2 0 2 (2)
E. U. A.* 2 0 2 (2)
9. DAJA CALIFORNIA NORTE 1 0 1 {1}
CHIAPAS 0 1 1 (1}
COAHUILA 1 0 1 {1)
JALISCO 0 1 1 (1)
SAN LUIS POTOSI 1 .0 b (1)
TLAXCALA 1 0 1 (1)
YUCATAN 1 0 1 (1)
ZACATECAS 0 1 1 (1)
ITALIA 1 0 1 (1)
REPUBLICA DOMINICANA [} 1 1 {1)
REPUBLICA DE ECUADOR 0 1 .1 (1)
REPUBLICA O. DE URUGUAY 1 0 1 {1)
TOTAL 74 43 117

* Eatados Unidos de Norteamérica.



TABLA 1

SINTOMAS
MHIO MHING TOTAL
DISNEA 52 24 76 {65%)
Paroxistica nocturna 1 1 2
Pequefios esfuerzos 1 0 1
Modianos esfuerzos 4 1 5
Grandes esfucrzos 48 21 69
TIEMPO CON DISNEJ\_NITES
. DEL DIAGROSTICC (x afos) 2.2 2.2 2.2{53 cason)
PALPITACYONES 37 17 54 (46%)
En repeso 28 15 4]
Con esfucrzos 9 2 11
ANGOR 3B 213 61
Tipico [ 3 9 (B%)
Atipico 32 20 52 (44%)

ASIHTOMATICOS 1 2 3 ()




TABLA 4

SIGNOS

LIPOTIMIN
SINCOPE
SQPLO CARDIACO
{como primera manifestacién)
PREGION ARTERIAL
Sist8lica (X en mmig}
Diastélica (¥ en mmtg)
FRECUENCIA CARDIACA {Lat./min)
Pulscs amplics
PLETORM YUGULAR
Grado 1
Grado II
Grado IIX
FREMITO CAROQTIDEO
S0PLO SISTOLICO
Fogo adrtico
Masocardio
Focd mitral
Foco Acc. abrtico
Apox
SQPLO HOLOSISTOLICO
APEX HIPERDINAMICO
40, ruido
oz, ‘ruide
2. RUIDO DESDOBLADO
ler. RUIDO DESDOBLRDO
20, RUIDO INTENSO
20, RUIDQ APAGADRO
S0PLO SISTOLICO PULMONAR
SOPLO SISTOLICO TRICUSPIDEQ
SOPLO DIASTOLICO MITRAL
FREMITO MESOCARDICO
FREMITO SUPRAESTERNAL
SOPLO PRECORDIAL A CUELLO
HEPATOMEGALIA
EPEMA DE EXTREMIDADRES INFERIORES

MHIO

24
11

[y
WAUMOCAONRKMEL R U WY

HHINO

10
7

4
122

-] =d
[--N =)

Lo

HiWaNOFORPOFOQUWOR P D] -] [N =N ol ol =

TOTAL

[
O OMNAFENWE AR ORD

(2)

(29)
{15)

(26)**

{14
(2}
(8)

*ge omltib en 4 nifios.
W op=(,05



TABLA §
CLASE FUNCIONAL

MHIO MHINO TOTAL (%
NYHA
T 58 s 93 (8O}
Ir 13 3 19 {18}
Irr 2 2 4 {3}

w 1 q 1 {2}




TABLA 6

DATOS DEL ELECTROCARDIOGRAMA INICIAL

MHIO
RITMO
= Sinusal 70
- De la unién AV* 2
- Fibrilacién auricular 2
=~ Flutter auricular 0
TRASTORNOS DE CONDUCCION
~ BAV de lor. grado 2
- BRDHH 9
Inicial 7
Avanzado 2
- BRIHH 19
Inicial 17
Avanzado 2
SINDRCHME DE PRE«~EXCITACICN
~ WPW 1
- LGL 1
CAD** 13
CAL*** 42
VENTRICULO IZQUIERDO
=~ lilpertrofia 57
- Isguemia subepicidrdica 20
~ Sobrecarga sistSlica 27
~ Lasi6n subendocirdica 11
= Isquemia subendocdrdica 6
~ Sobrecarga diast6lica k]
= Lesitn subepicirdica 2
VENTRICULO DERECHO
"~ Hipaertrofia 12
~ Sobrecarga sist&Slica 1]
EXTRASISTOLIA
- Ventricular aislada
monomSriica [
~ Da la unifn AV* 2

MHINO

b
-1

(LR SRR -Y .- F WY N

TOTAL

111
: 2

(%)

195)

{4)
{19)

(19)

(59)

(74)
(32}
(28)
{15)
(9)

(19

* AV = aurfculoventricular
** = grecimiento de aurfcula deracha,
*** a grecimiento de aurfcula izquierda.



TABLA 7

CAMBIOS ELECTROCARDIQGRAFICOS

DURANTE EL SEGUIMIENTO

CAMBID3 DEFINITIVOS

Ritmo sinusal a FA*

Bloqueo AV ler. grado

BRDil avanzado

BRINH inicial
avanzado

CAMBIOS TRANSITORICS

Pibrilacisn auricular
Fluttor auricular

Ritmo de la Unifn AV
Migracibn de marcapaso
Bloqueo AV de 3er. grado
Bloqueo AV de 2o0. grado

HilIO
5

O N

COoORFRAE

MUINO
0

OO0 O

PFNORFEeW @

TOTAL (3}
5  (4)
4 (3}
1 {1}
2
2
1

15 {13)**
7 (8)
2
2
2
2
1

* FA = Pibrilacién auricular

** = ] paciente tuvo tres cambios de ritmo.

e e i o et | a4 S e e T T



TABLA 8

DATOS RADIOLOGICOS:
TELE RADIQGRAFICA DE TORAX INICIAL

MHICG MIINO TOTAL (%)
CARDIOMEGALIA 63 32 95 {41}
Grado I 35 22 57
Grado II 24 9 33
Grado III 4 1 5
Hwp 19 10 29 (25}
Grado + 14 8 22
Grado +t 4 2 [
Grado +++ 1 ] 1
HAR®* 2 o 2
ARTERIA PULMONAR
DILATADA 2 ] 2
PRE-EDEMA AGUDO PULHONAR 1 0 1
BERRAME PLEURAL 1 0 1
CONDENSACTION BASAL 1 0 1
WIPERFLUJO PULMONAR [} 1 1

*  Hipertensifn venocapilar pulmonar
** Hipertensifin artorial pulmonar



TABLA 9

CAMBIOS RADIOLOGICUOS EN SU SEGUIMIENTO

MHIO MHINO TOTAL (%)
MUMENTO CARDIOMEGALIA 5 4 9 8
0 a 1 1 0 1
I a II 1 0 b3
IT a XII 0 k| 3
I a III z 1 3
II a 1V 1 0 1
DISMINUYO CARDIOMEGALIA 2 1 k! t3)
IT a1l 1 0 1
I ad 1 0 1
III a I 0 1 1
AUMENTO BVP 0 1 i
0a++ 1] 1l 1
DISMINUYO HVP 1 1 2
+ a0 0 1 1
++a 0 1 0 1




TABLA 10

DIAGHOSTICOS REALIZADOS EN LA PRIMERA REVISIOH CLINICA

CARDIOPATIA REUMATICA

= Insuficiencia mitral
- Estenocis adrtica
- Estenosis pulmonar

ESTENOSIS SUBAORTICA
FIBROSA FIJMA

CARDIOPATIA CONGENITA

Comunicacifn interventricular
Comunicacién interauricular
Enfermadad de Ebstein
Tatralogia de Fallot y

PCAY

DIAGNOSTICO CORRECTO
CARDIOPATIA ISQUEMICH
MIOCARDTOPATIA DIVERSA
PROLAPSQ DE VALVULA MITRAL
CORAZON SANO

MIOCARDITIS

HHIO

34

22
12
0

21

MHINO

1

Wk o

[
HWwhaiHEdS F OFHF W -

TOTHhL

50
il
16

3
25

24

-

=
Habuya-si B Py

(1}

(43)

(26}
(14}
(3}

{21}

(21)

{15)
TH

* parsistencia del conducto artoricso,




TABLA 11

DIAGNOSTICOS AGREGADOS

MHIOC MHIRO TOTAL

EPOC*

DIABETES MELLITUS TIPO II
NEUMOPATIA DEL OBESO
EPILEPSIA IDIOPATICH
COMUNICACION INTERVENTRICULAR
PALADAR IIENDIDO

GASTRITIS CRONICA
HIPOTIROIDISMO IATROGENKQ
GLAUCGMA

I T T ™
OO0 QR NODO
P e R e e NN W W

(4}

(3)
{3}
(2}
(2)
(1)

* EPUC = Enfarmedad pulmonar obstructiva crénica.



TABLA 12

ESTUPIOS DE GABINETE

ECOCARDIQGRAMA (M-2D)

Septo IV mayor a 3 cm

FONOMECANOCARDIOGRAIA
PRUEDA DE ESFUERZIO (Banda)

Popitiva insuficloncia
caronaria.

Nagativa a insuficiencia
coronaria

Respuesta presora plana
Rospuesta prosora hiper-
tensiva

BAV* do ler. grado
Taquicardia supraventricular
Extrasistolia auricular
prematura

Taquiecardia ventrieular
helicoidal

Extrasistolia ventricular
monamérfica aislada

MONITOREC HNOLTER DE 24 HORAS

L I

Extrasistolia ventricular
manomSrfica

Taguicardla supraventricular
Fibrilacisén auricular
paroxistica

Extrasistolia supraventricular

Extrasistolia ventricular
pareada

Taquicardia ventricular
autolimitada

Parasistolia ventricular
Ritme ectdpico auricular
BAV de lor, grado
Extrasiatolia ventricular
bifocal

MHIO

49
7

62
2

-

[ Lol ol ol o [l e LS | [ *] [=3 (=] L=] (=0 =R Wy N

HUINO
38
1
16

. -
M e e e O NW O

[=F-N=¥ g [l no LS N

(=]

TOTAL

87
B

78

N -
L Y A e =Rl B T 2 L - | -~

[

- b B [ 5] LS AR LN o

(%)

(74)
7}

(67}
{15)

(35)

(28)
(29)

(6)

(24)

{39}
(14)

(10)
{7

DAV = Bloqueo aurfculoventricular,



TABLA 13

HESULTADOS CATETERISMC CARDIACO

CATETERISM0O CARDIACO
- Coronaricgraffa

GASTO CARDIACO (No/X lts/min)
RESISTENCIA ARTERIOLAR SIST.*
RESISTENCIA PULMONAR TOTAL*
GRADIENTE INTRAVENTRICULAR**
GRADIENTE CON CAYTINE
GRADIENTE CON ISCPROTERENOL**

DISMINUYO GRRDIENTE CON
AMIODARONA*

DISMINUYO GRADTIENTE CON
BB-IV***

DISMINUYO GRADIENTE PQST-
QUIRURGICO**

GRADIENTE NO SE MODIFICO CON
AMIODARORA

- MORFOLOGIA VENTRICULAR EN

RELOJY DE ARENA
INBUFTCIENCIA MITRAL

INCIDENTES:

-~ Tagquicardia ventricular
autolimitada

- Trombosls femoral derccha

= Insuficiencia renal aguda

PRESION EN CAVIDADES**

- AD
AL
VD Sist.
VD Diast.
AP Sist.
AP Diast.
AP X
PCP
Ao, Sist.
Ao, Dilast.
VI Sist.
VI D1
VI D2

{200 T T R U O O N Y B O |

. MHIO

49

9
17/5.4
13/337
147234
19/58

a
1/111

2/32

2/89

2/35
1

3
6

1
1
1

21/4.4
0

24/31
22/5.6
21/32
22713
22/18
19/14
47/106
45/81
487150
4074.1
42/15.4

MHINO

23
11

9/4.3
3/811
6/394
3/13
2/0

0

o

0
0
0

1/5
1/3
9/33
9/6.6
9/32
9/14
7/19
5/11
18/108
18/85
227114
21/4.9
21/16

TOTAL (%)

72 (62)
20 (1N
26/5.6
16/370
20/282
42/55
2/0
1/111

2/32

2/80

2/35
1

+

e

28/4.6
1/3

31/28
31/59
30/22
31/13.5
29/18
24/14
65/107
63/082
70/139
61/4.4,
63/16

*** = Batabloqueador epdovenoso (Propranolol)

* o= No. do pacientes / ¥ din-pec-cm=-5

** = No. de pacientes / ¥ mmiy



TABLA 14

RESULTADOS 0E VECTOCARDIOGRAMA

MHIO HilINOG TOTAL (%}
NUMERO DE ESTUDIOS LY 6 2z {20)
CAL* 4 1 5 {22)
CAD** 2 ] 2
VENTRICULO IZQUIERDOC:
= Hipertrofia 10 1 1l {48}
= Isquemia subopicdrdica 4 2 & 126)
« Antexrolateral 3 1 4 [$%3]
+ Posterolateral 1 0 1
« En "casquatae" o] 1 1
~ Isguemia subandocirdica 4 0 2
- Sohrecarga sistflica 1 i 2
- Sobrecarga diastblica 1 \] 1
VENTRICULO DERECHO:
- jiipertrofia 0 L
- Sobrecarga diastSlica L 0 1
BLOQUEQS 1
~ Bifascicular 1 0 1
-~ Subdivisibn anterior izq. 1 0 1
- Subdivisisn anterior der. 1 0 1
NECROSIS 4 1 5 {22}
~ 2/3 inforiores dol eepeo 3 0 3 {13)
~ Postoroinforior 1] 1 1 {4}
- Anterglateral 1 4] 1

* CAI = crocimiento de aurfcula izquierda
** CAD = ecrecimiento de aurfoula derocha.



TABLA 15

OTROS ESTUDIOS DE LABORATORIO ¥ GARINETE

MHIO MIINO TOTAL (R Y]

GRUPO SANGUINEO 44 29 73

-0 28 22 50

- A ) 13 4 17

- B 3 2 5

- AB 0 3 1
FACTOR xH 44 29 72

- Positivo 4] 27 70 (96)

=~ Negativo 1 2 3 (4)
COLESTEROL SERICO* 14/234 9/247 23/239
TRIGLICERIDOS SERICOS* 1/236 137271 20/25%
LIPIDOS TOTALES* 3/686 0 3/686
REACCION DE MACHADO GUERREIRO 3 1 2

~ Negativa 1 1
PRUEBAS DE FUMCICN RESPIRATORIA 7 1 8
- EPOC 5 o} 5
- NEUMOPATIA DEL OBESO b3 1 2
~ Normal 1 0 1
PRUEBAS FUNCION 'TIROIDEA 2 4 [
- Norxmal a 3 3
- Crecimiento global 1 0 1
- Crecimienta l8bulo derecho D 1 1
~ Hipertiroidismo 1 0 1#w
CENTELLEQGRAFIA MIOCARDICA 1 1 Fabd
BIOPSIA MIOCARDICA o 2 2
ESTUDIC ELECTROFISIOLOGICO 1 0 1ekiw

» No, de paclentos/X mg/dl

**  El paclente ingerfa amiodarona

*%4 En un caso e informS de concentracifn difusa del radiofirma-
co ¥ en otro fue compatible con necrosis de los 2/3 inferio-
res dal septum,

Wk ﬁa 1nform6 fluttor auricular tipo II-A {(clasificacién de
aldo} .



TABLA 16 !

TRATAMIENTO

MHIO MHINO TOTAL (%)
MEDICO 57 35 92 (79}
~ patablogueador® ig9/129 24748 63/95
- Calcioblogueante 1 7 14 (15)
- Digoxina 6 3 9 {10}
-~ Amiodarona 5 1 G (7}
QUIRURGICO B 0 ] (7)het
- Miomgctomia 6 0 [ (75}
- Cambio wvalvular mitral ks o i {12)
- Dilatacifn TSVIt&w# 1 0 1 (12)

* = No. paclentes/dosis media diaria de Betabloqueador
¢ Sg ugb prétesis do DS 27 mm.

*#t u p < 0,05 entre ambos grupos

#*e+ Tracto de salida dol ventriculo izquierdo.



TABLA 17

SECGUINIENTO

MHIOC MHING TOTAL (%) (X afos)

DEL GRUPOC TOTAL 74 43 117 6.2
HOSPITALARIO (VIVOS) 23 13 36 {31)
TELEFONICQ (VIVOS) 6 10 16 6.9
TELEFONICO ¥ HOSPITALARIO

(VIVOS HASTAh 1988) 29 23 52 (44)

NIROS (GRUPO TOTAL) 15 5 20 4.6




TABLA 10

MUERTE ¥ CAUSA

HHYIO MHINO TOTAL (W)

MURIERON 9 0 9 {8y *

- Nifos 1/15 0/5 1 {5) **

-~ Multog B/59 0/38 8 (B) e

- Edad (X afios) 29
CAUSA DE MUERTE

- Sdbita

- Poatquirdrgica Jeene

= arritmia o insuficiencia

cardiaca 1

* 1.2% por afo
** 1% por afio
*4+ 2.2% por afio
#x#» 5510 dos fuesron oparades en nuestro hospital (otro en Houston,
Taxas). Por tanto la mortalidad postgquirfrgica fue del 28% (2/7),
uno por fibrilacifn vantricular y otro por hemorragia en sis-
tema norvioso central,



TABLA 19

ECOCARDIOGRAMA Y FONOMECANOCARDIOGRAMAS DE SEGUIMIERTO

MHIO MHINO TOTAL
ECOCARDIOGRAMAS (M-2D) 15 7 22
= Mejoria 4 2 6
- Empeors 1 1 2
- 8in cambios 11 3 14
FONOMECANOCARDIOGRAMAS 2 0 2
- Sin cambios 1 0 1
- Empeord 1 0 1




TABLA 20

EVOLUCION ¥ SEGUIMTIENTO

MHIO MUIHO TOTAL (%)
AUMEHTO DISHEA 20 12 32 {37}
- Da grandes a mediance
osfuerzos 16 10 26 (81}
= Do grandes a pequefios
esfuerzos 4 3 6 (19
MALA EVOLUCION CLINICA 2 1 3
EMBOLIA 2 1) 2
~ A sistema nervioso central 1« 0 1
~ reriférica 1% 0 1
CARDIOVERSION ELECTRICA 8 2 10 (£:)]
- % de choques por paclente 2,2
- x de Joules/chogquo/paciente 166
MARCAPASO TRANSITORIO 1 1
MARCAPASC DEFINITIVO 1 1 2 2)

* Tanfa fibrilacifn auricular paroxfstica y cardiomegalia I.

** Era portador de fibrilacifin auricular desde su primera entrae-
vista y tenia cardiomegalia I,



Fig. 1 Paclente femenino (AG. Reg. 109,347) de 56 afics con MHIO.
Apicograma C._ . ¥ Fonoecardiograma Co.2 {1/720) . Existe am-
plitud aumentada de la conda "a". Indice "A" del 33%, con
depresibn mesosistSlica muy importante gue coincide con
el acm8 del soplo. Hay sopleo expulsivo que temmina antes

del 2Zo. ruido.



Fig. 2, Paciente Magculino (JJ. Reqg. 113,765) de 41 afios con

MHIO, Apicograma Cq_., Fonocardicgrama C,_, (1/5). Api-

3
cograma con gran onda “a". Indice "a" de 68%. Morfolo-
gia sistélica con gran descenso mesosist6lico que coin-
cido con el acmé precoz del soplo y segunda e¢ima tardfa
de ascenso gradual. Desdoblamiento invertido del 2da.

ruide. Hay 4o. ruido.



v

. 2a A A PPV VA F N —
o

\KJ’\M@\/\\ ’“‘\j"*”

1

e et s i g 2 g ot — s

.——.uu,lm,--—-—--.t‘ My Bsn"—-—-—\‘lf*.’—ﬂ-—-—“l [ ] v —

Fig. 3

M\"I“TW

Paciente Masculino (J8. Reg. 165956) de 18 afios con MHIO,
Pruecba do Valsalva con registro de Fonocardiograma Cy5 ¥
pulso carotfdeo, Arriba: fape tardfa de prosién: el pulse
carotideo de anacrético cambia a digitiforme. El latide
postextrasistSlico es triangular y se torna anacrftico con
ascenso vibrade y cima tardfa y en dicho latido el sople
aumenta notablemente de intensidad. E1 ditimo latide co-
rresponde a la espiracisn, Abajo:Fase do postprosibng de
inmediato el soplo aumenta de intensidad y'asl s0 mantie~
ne hasta la etapa tardfa (70 latido}. Igualmente el pulso
carotidec o5 digitiferme con depresifn mis marcada gue en
ln fasa tardfa de presibn.



Fig. 4 Paciente Femenino (TA. Reqg. 173,569) de 29 afos con

MHIND. Vectocardiograma: F) Plano Frontal: asa R anti-
horarfa, su vértice a + 359 E1l asa T pequefia, su cje
medio a - 155°. H) Plano Horizental: Eje mayor 4321 aga
R antihorario a + 25°. El asa T horaria con usu ¢je ma=
yor a - 125°, §) Plano Sagital: antihorario, eje ma-
vyor a + 120°, El asa T antihoraria con su ecjec mayor a
- 120®%., a = amplificado.

Trazo sugestive de isquemia subepiclrdica en casguete
{anterolateral y pesteroinfericer). Manifestacién de
fueritas elcetvomobrices soeptales importantos orienta-
das hacia adelante v ah-dir.



Fige

b

Paciente Masculino (JA. Reg. 181,205) de 5 afios con MHIO.
Ecocardiograma modo M: Velocidad inicial del trazo a

50 mm/seqg, despufs de 25 mm/seg. No se define ¢l aspesor
del septum interventricular. Se muestra movimiento sis-
t6lico anterior de la vAlvula mitral que pena contra el
septum {flecha).
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Fig, 7 pPaciente Masculine {M3. Reg. 179,770} da 30 afios con MHIO,
Registro d@e presionos en un trazo continuo do retiro des-
do ol ventriculo izquierdo, tracto de salida y aorta, dos-
pufis da aplicar Inoproteroncl endovencsc. Hay un dradien-
to de 122 mmilg entro la cavidad ventricular y ol infundi-~
bula. Al £inal, calibracifn de 0 a 200 mmiy,



Fig. 5. Paclente Femenino (AG Reg. 109,947) de 56 afios con MHIO.

Electrocardiograma: Arriba: Trazo de 1968 con ritmo sinu-
sal con crecimicnto de cavidades izquierdas, lesibn sub-
epicirdica posteroinferior y lesifn subendocdrdica ante-
rolateral; isgquemia subepicirdica anterior extensa y pos-
toroinferior .con alteraciones primarias y secundarias,

Da la impresidn de que existe sobrecarga sistélica del
ventricule fzquierde o insuficiente riego coronario.
hbajo: Trazo de 1976 muestra mejorfa de la repolariza-
cién ventricular en las regicnes anteroseptales, El tra-
zo largo eorrceaponde a la derivacifn b II en 1580, exis—
te fibrilacién auricular,



Fig, 98

Paciente Masculino {(AV. Reg. 134,419) de 9 afios con MilIo.
Ventriculograffa Izquicrda en Difistole, Posicibn oblicua
derecha anterior, Se introdujo por via femoral un catfiter
hasta la cavidad del ventrfculo izquierdo en donde se in-
yoctS el medio de contraste radic opaco. Se aprecia impor-
tante hipertrefia septal en las regiones basal y media.



Fig, 2

Hismo cago'de la figura anterior, ahora en Sfstole. Se
va oclusibn total de 1la cavidad ventricular. Hay modera-
da requrgitacién del_ medio de contraste a la aurfcula

: izguierda.



Fig. 10 Pacilonte Femenino (AG. Reg. 109,947) de 56 afios con
MEIO que fallecis. Picza de Autopsia. Corte sagital del
corazbn y grandes vasos, So aprecia aumento del grosor
septal asi como de la regifn madia de la pared libre
del ventrIculo izquierdo; la cavidad de &ste se ve ro-
ducida al miiximo.



Fig. 11 Mismo caso de la figura 1l0. “icrofotograffa de luz,
Existe franco desorden cn la disposicién de las fibras
musculares, algupas llegan a estar perpendiculares a
sus vecinas. Hay clerto grado de fibrosis que scpara
algunos grupes celulares (centro de la fote}.
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