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1. INTRODUCCION

La miocardiopatia hipertréfica es considerada en la actualidad una
enfermedad con bajo indice de prevalencia, pero también es cierto que es
una de las enfermedades cardiovasculares mas dificiles de diagnosticar.

Sin embargo, existen antecedentes familiares, signos y sintomas, que ain
sin el diagnéstico del cardidlogo, nos pueden hacer sospechar, que algunos
de nuestros pacientes pueden presentar esta enfermedad.

Hoy en dia, si los odontélogos queremios recibir un trato, mas justo y
respetuoso por parte de la comunidad médica, debemos prepararnos mejor,
estudiando y entendiendo los diferentes mecanismos de accion de las
enfermedades.

El principal objetivo de este trabajo, es conocer la enfermedad, su
etiologia, asi como tratar de encontrar una explicacion a la muerte subita,
ademas de investigar los cuidados y medidas preventivas que se deben
tomar para poder atender a pacientes con esta enfermedad en el consultorio
dental.



2. ANATOMIA CLINICA DEL CORAZON

El corazén es un 6rgano centrotoracico, impar y asimétrico que ocupa el
mediastino anterior.

Ubicacién anatémica del corazén.(Corpus)
A lo largo del siglo xx se introdujeron técnicas que nos han permitido

describir su silueta en el térax (radiografia), su actividad eléctrica
(electrocardiografia) y las presiones y volimenes de sus cavidades
(cateterismo cardiaco y angiografia de contraste). La cirugia cardiaca hizo
posible la visualizacion del corazén latiendo in situ. En las ultimas décadas
se han desarrollado varias técnicas de imagen cardiaca, como la
ecocardiografia, los isétopos o la resonancia magnética, que han permitido el
estudio del corazén en sus aspectos anatémico y funcional, y han facilitado el
conocimiento de este érgano, quiza como ningtin otro del organismo.

El corazén esta situado en el mediastino anterior, apoyado en el diafragma
y ocupando el centro del térax, aunque con la punta desplazada hacia la
izquierda, de forma que la ocupacién del hemitérax izquierdo es mayor que la
del derecho.



Corazén in situ.(Latarjet)
La punta cardiaca corresponde normalmente el segmento apical del

ventriculo izquierdo y esta situada hacia la izquierda y anterior, a la altura del
cuarto o quinto espacio intercostal en la linea medio clavicular. Esta zona,
que denominaremos region apical cardiaca, se identifica con el epicentro del
foco de auscultacion mitral, y dado que es el punto de mayor proximidad del
corazén a la pared toracica, representa una de las principales ventanas
acusticas para el examen ecocardiografico de las cdmaras cardiacas.

La cara anterior del corazén esta formada por la auricula derecha y sobre
todo, por el ventriculo derecho, y a través del pericardio esta en contacto con
la cara posterior del esternon y de los cartilagos condrocostales tercero al
quinto. La cara posterior del corazén estd formada basicamente por la
auricula izquierda y las venas pulmonares que drenan en ésta. En la regiéon
retrocardiaca del mediastino posterior podemos encontrar la aorta
descendente y también el eséfago, que discurre en estrecho contacto con la
pared posterior auricular izquierdo.



Cara anterior y posterior del corazén.(Corpus)
La cara lateral derecha del corazén esta formada generalmente por la

pared libre de la auricula derecha, en contacto (siempre a través del
pericardio) con el pulmén derecho. Radiograficamente, el borde derecho de
la silueta cardiaca esta constituido por dos arcos, el inferior corresponde a la
auricula derecha y el superior, a la proyeccion de la aorta ascendente. La
cara lateral izquierda de la viscera cardiaca esta constituida por el ventriculo
izquierdo, en estrecha relacién con el pericardio y el pulmon izquierdo,
aunque en la proyeccion radiografica puedan distinguirse en el borde
izquierdo de la silueta cardiaca hasta cuatro arcos, que de abajo hacia arriba
corresponden al ventriculo y auricula izquierdas, a la arteria pulmonar
izquierda y a la silueta de la aorta descendente. Finalmente tenemos la cara
inferior del corazén , también denominada cara diafragmatica por apoyarse
en este musculo .esté apoyo inferior del corazén en el diafragma permite una
via de acceso (subxifoidea) a éste sin tener que atravesar pulmones ni
estructuras 6seas , lo que permite la exploracién ecocardiografica.



Caras laterales del corazon.(Latarjet)

El corazén esta envuelto por el pericardio que, en condiciones normales,
es de paredes muy delgadas. La presencia de pequeiias cantidades de
liquido en el espacio del pericardio para favorecer el movimiento cardiaco y
el deslizamiento entre las dos hojas pericardicas permite la visualizacion de
estas estructuras en las imagenes ecocardiogréficas o de resonancia
magnética cardiaca. %3

Pericardio cardiaco.(Corpus)



2.1 Camaras cardiacas

Las auriculas estan separadas de los ventriculos por el surco
auriculoventricular, que rodea como una corona todo el corazén. También se
puede identificar un surco que por la cara exterior separa ambos ventriculos.
Este surco se denomina surco interventricular anterior en la cara anterior y
surco interventricular posterior en la regién posterior y diafragmatica. Por
estos surcos discurren las grandes arterias epicardicas, asi como las venas
principales. El punto de cruce del surco interventricular posterior con el surco
interauricular recibe el nombre anatémico de cruz del corazén. Las auriculas
estan separadas entre si por el tabique interauricular, mientras que el tabique
interventricular separa ambos ventriculos. Ambos tabiques tienen la misma
orientacion, que es aproximadamente perpendicular al diafragma y con un
angulo de 45° respecto al plano anteroposterior del térax.

Configuraci6n intema del corazén.(Corpus)

El ventriculo y la auricula derechos ocupan una posicion anterior derecha
y superior, mientras que las cavidades izquierdas se encuentran en una
posicion posterior izquierda e inferior.



2.2 Auricula derecha

La auricula derecha es una estructura cuboide anterior, superior y derecha,
que presenta numerosos orificios que condicionan la anatomia de las
paredes. Recibe la sangre venosa sistémica a través de las venas cavas
superior e inferior, asi como la procedente del miocardio a través del seno
coronario que llega a la auricula derecha desde el surco auriculoventricular .

posterior, 23

Sus paredes miden aproximadamente 2 a 3 mm de grosor y son lisas en la
porcién mas posteromedial, mientras que en la regién anterolateral existen
numerosas rugosidades musculares por la protrusion de los musculos
pectineos. Ambas regiones estan separadas por una banda muscular (crista
terminalis). En su pared anterolateral se abre el apéndice auricular, que es
un fondo de saco de aspecto cuadrangular, muy musculoso en su interior. La
cara inferior estd formada por el orificio valvular tricispide que conecta la
auricula con el ventriculo derecho. En el tabique interauricular se pueden
observar las diferentes estructuras que se han formado durante el proceso
de septacién. El tabique tiene un grosor similar al resto de la auricula,
excepto en la zona central, donde se obseiva un orificio (fosa oval). Esta
membrana es muy delgada, en ocasiones redundante, y aunque después del
nacimiento deberia estar firmemente adherida al tabique interauricular, en
aproximadamente un 30% de los casos es posible forzar un paso a través de
la misma (foramen oval permeable), y la adhesién de la membrana al tabique
interauricular sélo se produce gracias a que la presién auricular izquierda es
superior a la derecha. En el borde de la fosa oval el tabique esta ligeramente
engrosado y forma el limbo de la fosa oval.

En la desembocadura de la vena cava inferior existe una membrana fina,
denominada membrana o “valvula de Eustaquio”, que es un remanente de la
etapa fetal cuando favorecia el flujo venoso hacia el territorio del foramen



oval. De la misma forma, en el techo del orificio del seno corcnario podemos
detectar una membrana denominada “valvula de Tebesio”.

En algunos de los casos estas membranas son muy redundantes y
pueden estar fenestradas para permitir la circulacion de sangre a su través
(red de Chiari). Una forma extrema en la que las vélvulas de Eustaquio y
Tebesio forman una membrana restrictiva que divide la auricula derecha en
dos camaras es conocida como cor triatriatum derecho. ("

2.3 Valvula tricuspide

Como su nombre indica, tiene tres velos valvulares, siempre se observa por
encima del ventriculo anatémicamente derecho y su anillo de implantacién es
ligeramente mas apical que el de la valvula mitral. Estos dos hechos son muy
utiles en la identificacion de esta valvula y, por ende, del ventriculo
anatomicamente derecho. Las valvas de la valvula trictispide son muy finas y
se denominan anterior, septal y posterior; ésta ultima suele ser de menor
tamafio.

Valvula tricuspide.(Corpus)



2.4 Ventriculo derecho

El ventriculo derecho tiene una forma irregular que hace muy dificil su
estudio en una sola seccidn, plano, proyeccion o vision bidimensional.
Clasicamente para su estudio se subdivide en dos porciones, una camara de
entrada que se extiende desde el orificio del anillo tricispide hasta el apex y
que tiene forma de cono cuya superficie izquierda se adapta a la curvatura
derecha del ventriculo izquierdo, y una camara de salida troncoconal que se
dirige por la cara anterior desde la punta hacia la arteria pulmonar (de abajo
arriba y de anterior a posterior). La camara de entrada esta muy trabeculada
y en ella es posible distinguir los musculos papilares donde se anclan las
cuerdas tendinosas de la valvula tricispide. En general, existen tres
musculos papilares (anterior, lateral y septal), ademas de pequefias cuerdas
tendinosas que se anclan directamente en las paredes ventriculares, pero no
es infrecuente la existencia de un musculo papilar posterior. Cada musculo
papilar recibe cuerdas tendinosas de al menos dos velos valvulares para
favorecer la tension de la superficie de las valvas durante el cierre. Entre la
camara de entrada y la salida, las trabéculas musculares son muy
prominentes y forman unas bandas muscuiares, la banda mordedora, la
cresta supraventricular y las bandas septales, de facil reconocimiento
anatomico y ecocardiografico, y que facilitan la identificacion del ventriculo
izquierdo.

La camara de salida o infundibulo pulmonar, aunque muy muscular, es en
su aspecto endocardico liso y finaliza en el anillo de la valvula pulmonar. 2%

Las paredes ventriculares no deben de medir mas de 5mm de grosor, y
por tanto la ecocardiografia como la resonancia magnética permite apreciar,
cuando existe, la presencia de hipertrofia ventricular derecha.



2.5 Valvula pulmonar

Es una valvula muy diferente de la tricispide, y no existen cuerdas
tendinosas ni musculos papilares que controlen su apertura y cierre. Su
dindmica se basa en la propia mcrfologia valvular y la diferencia de
presiones que se establece entre el ventriculo y la arteria puimonar. Es una
estructura formada por tres velos valvulares con forma de sector esférico
triangular. Sus paredes muy finas, se pegan a la pared arterial durante la
eyeccion ventricular y permiten el paso de sangre, mientras que se hinchan
con la sangre en retroceso desde la arteria pulmonar durante la diastole y
forman unas bolsas que cierran el orificio valvular e impiden la regurgitacion
al ventriculo. Esta morfologia hace que la valvula pulmonar reciba también el
nombre de valvula semilunar. Cada velo valvular tiene en el centro del borde
libre un pequefio engrosamiento conocido como nédulo de Morgagni. Las
cuspides o valvas pulmonares reciben el nombre de cuspide anterior,
derecha e izquierda dependiendo de su posicién anatémica.

2.6 Arteria pulmonar

Este vaso sale del ventriculo derecho y, siguiendo la direccion que ya llevaba
la camara de salida (infundibulo) del ventriculo derecho, se dirige de derecha
a izquierda y de delante a atras. El tronco principal de la arteria pulmonar es
de gran tamafio, mayor que la aorta, con la que se cruza por la parte anterior,
y se divide en dos ramas, la arteria pulmonar derecha y la izquierda, que se
separan en forma de Y para dirigirse a cada hilio pulmonar. ")

2.7 Auricula izquierda

La auricula izquierda es la camara localizada en la zona mas posterior del
corazén. Tiene forma troncocdnica, es mas ancha en la regién posterior y se
estrecha hacia delante. En la zona donde se encuentran las caras posterior y
superior con cada cara lateral, desembocan las venas pulmonares,
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generalmente en numero de cuatro: superior derecha, superior izquierda,
inferior derecha e inferior izquierda. La pared lateromedial esta formada por
el tabique interauricular, y es mucho mas liso que por su aspecto derecho, ya
que en este lado se encuentra la membrana de la fosa oval, que recubre este
orificio.

En la regiéon superoanterior se encuentra el apéndice u orejuela auricular
izquierda. Esta estructura es alargada, triangular o digitoforme, curvada hacia
la derecha, y abraza el tronco arterial pulmonar por su cara izquierda o
incluso anterior. La cara inferior de la auricula izquierda es el orificio
auriculoventricular izquierdo, que comunicara a través de la valvula mitral con
el ventriculo izquierdo. La pared anterior de la auricula izquierda es mucho
mas lisa que la de la auricula derecha, excepto en el apéndice auricular
izquierdo, donde existen numerosas trabéculas y protrusiones musculares
que dan un aspecto heterogéneo al interior de esta cavidad. %%

2.8 Valvula mitral

La valvula mitral se implanta en un anillo fibroso y esta formada por dos velos
valvulares, la valva anterior y la valva posterior. La valva posterior es de
mayor tamario en longitud, aunque mas estrecha. La valva anterior, con una
base de implantacién menor en el anillo, tiene, en cambio, una mayor
superficie, lo que proporciona mayor movilidad y permite coaptar mejor la
valvula y define en la unién entre ambas valvas dos comisuras anterior y
posterior. Tanto la valva anterior como la posterior se dividen de forma
arbitraria en tres porciones: comisura anterior, cuerpo central y comisura
posterior. "

La base de la vaiva mitral anterior esta en continuidad con el anilio valvular
aortico, sin estructura muscular interpuesta, y delimita el tracto de salida del
ventriculo izquierdo. El control del movimientc valvular se realiza mediante un
conjunto de cuerdas tendinosas distribuidas a lo largo del cuerpo y
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especialmente del borde valvular, similar a las cuerdas de un paracaidas,
que se unen en los musculos papilares en el ventriculo izquierdo, lo que
garantiza una tension suficiente para evitar la eversion de las valvas durante
la sistole. Debe considerarse, pues, la valvula mitral como una estructura
muy compleja que precisa, para su correcto funcionamiento, de la normalidad
del anillo , las dos valvas , las cuerdas tendinosas, el masculo papilar e
incluso, el miocardio ventricular izquierdo subyacente a estos musculos
papilares .

Valvula mitral.(Corpus)

2.9 Ventriculo izquierdo

El ventriculo izquierdo tiene forma de hemielipse de revolucion, con la base
situada a la altura del orificio auriculoventricular izquierdo, y la punta en el
apex cardiaco. El interior de la cavidad es liso con excepcion de los dos
musculos papilares (anterior o lateral y posterior o medial) donde se anclan
las cuerdas tendinosas de la valvula mitral. De cada musculo papilar se

originan cuerdas para ambas valvas. Las paredes del ventriculo izquierdo
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son mas hipertréficas que las del derecho (entre 8 y 11 mm de grosor segin
la técnica empleada), y el tabique es ligeramente mas grueso que la pared
libre, grosor que aumenta ligeramente a medida de que nos alejamos del
apex cardiaco. El tabique interventricular en su porcion mas basal sustituye
el tejido muscular por tejido fibroso (tabique membranoso) hasta su insercién
en el anillo valvular aértico. Como se ha indicado con anterioridad la valvula
tricispide se inserta en una zona mas apical que la valvula mitral, por lo que
el tabique membranoso tiene, por su lado derecho, una porcién ventricular y
otra porcion auricular derecha; esto justifica que algunos defectos del tabique
interventricular en esta zona comuniquen el ventriculo izquierdo con la
auricula derecha (comunicacién interventricular tipo Gerbode). (2%

2.10 Valvula adrtica

Similar a la valvula pulmonar, ésta valvula semilunar esta formada por tres
cuspides o Senos de Valsalva que reciben su nombre dependiendo de si en
ellos se origina una coronaria: seno de valsalva no coronario o posterior. )

Al igual que las cuspides pulmonares, en el centro del borde libre de cada -
valva existe un engrosamiento denominado nédulo de Aranzio. (%%

2.11 Arterias coronarias

Detras de las valvas de la aorta, la pared de este vaso tiene tres dilataciones
llamados Senos de Valsalva. En ia pared de los senos de Valsalva
correspondiente a las valvas derecha e izquierda, se encuentra el orificio de
origen (ostium coronario) de las arterias coronaria derecha e izquierda. )

2.11.1 Coronaria derecha

De su ostium se dirige hacia delante y a la derecha en direccién del surco
auriculoventricular por el que corre, rebasa el margen agudo y llega cerca de
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la cruz del corazén. En el 90% de los casos se divide aqui en dos ramas
terminales: una de ellas baja por el surco interventricular posterior en

direccion del apex, la otra sigue por el surco auriculoventricular para terminar
cerca del margen obtuso.

Las ramas principales de la coronaria derecha son:

a)

b)
c)

d)

e)

La 12 de ellas es la arteria del cono que anastomosa con su similar
que proviene de la circulacién coronaria izquierda.

En un 55% de los casos da a la arteria del nodo sinusal.

Ya sobre el surco auriculoventricular, emergen de 3 a 4 ramas
ventriculares derechas que son largas y delgadas y corren por la
superficie anterior del ventriculo derecho. La tltima de esta, baja por el
margen agudo, y es por lo general la mayor de ellas.

A nivel de la cruz del corazén, la coronaria derecha se acoda en forma
de U en cuyo vértice nace una rama perforante que va al nodo
atrioventricular.

l.a rama terminal que se dirige hacia el margen obtuso emite
ramificaciones ventriculares izquierdas que irrigan a la mitad de la cara
diafragmatica del ventriculo izquierdo, y la descendente posterior da
ramas perforantes que irrigan al tercio del septum cercano a la cara
diafragmatica. Asi mismo, de su trayecto por el surco
auriculoventricular, se desprenden pequefias ramas auriculares. ¢

2.11.2 Coronaria izquierda

Desde su origen en la aorta hasta su division se le conoce como tronco
de la coronaria izquierda, el que tiene una longitud que varia entre 2 y
20mm. Se divide después en dos ramas terminales. La arteria

descendente anterior que viaja en direccion del apex por el surco

interventricular anterior y la circunfleja que se dirige a la izquierda y corre

por el surco auriculoventricular. La descendente anterior puede terminar
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cerca de la punta aunque en el 60% de los casos contornea el épex y
asciende mas de 3 cms. Por el surco interventricular posterior. La
circunfleja rebasa el margen obtuso en el 90% de los casos, sin llegar a la
cruz del corazdn; en el 10% restante, rebasa la cruz y constituye la

descendente posterior. %5

Las ramas de la arteria descendente anterior son:

1) La arteria del cono que se anastomosa, como se dijo, con la
arteria del cono de la coronaria derecha para formar asi, el arco
de Vieussens.

2) Las arterias diagonales que se desprenden en angulo agudo,
son paralelas entre si, se distribuyen por la pared libre del
ventriculo izquierdo y se dirigen diagonalmente hacia el margen
obtuso. Son por lo general tres y se denominan 12., 22., y 32
diagonal.

3) Las arterias septales que se desprenden en angulo promedio
de 60° y penetran por el septum.

4) Emergen otras ramas menores que irrigan la pared anterior del
ventriculo derecho.

Las ramas de la circunfleja son:

a) La arteria del nodo sinusal en el 45% de los casos.

b)Ramas ventriculares izquierdas que tienen gran variabilidad
entre un corazén y otro a excepcion de una rama constante que corre por el
margen obtuso al cual irriga en toda su extension que recibe el nombre de la
arteria marginal obtusa o marginal izquierda.

c) Cerca del origen de la marginal obtusa nace una rama auricular
izquierda llamada arteria circunfleja auricular que corre paralela a la
circunfleja sobre la superficie de la auricula izquierda. Como ya fue
mencionado, en el 10% de los casos, la descendente posterior es rama de la

15



circunfleja, en cuyo caso todo el septum es irrigado por la
coronaria izquierda.

Vascularizacién cardiaca.(Corpus)

circulacion
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2.12 inervacion cardiaca

El corazébn es un Organo que autogenera los impulsos para su
funcionamiento mediante las células de despolarizacion espontanea del
sistema especifico de conduccién, pero ademas esta bajo la influencia de los
sistemas neurales auténomos, tanto del sistema simpatico como del
parasimpatico, que actiian como moduladores al adaptar la frecuencia basica
cardiaca a las necesidades externas.

La inervacion simpatica se realiza por los nervios cardiacos que provienen
de la cadena simpatica cervical a la altura de ganglios cervicales y ganglios
toracicos Il y IV. La inervacion parasimpatica llega a través de las ramas
cardiacas del nervio vago. Las fibras nerviosas terminales tienen efecto
sobre los vasos coronarios, y con toda probabilidad sobre las propias células
miocardicas. Tanto la inervacion simpatica como la vagal influyen sobre las
auriculas, pero existen pocos datos a favor de que lo hagan sobre los
ventriculos. En condiciones basales, existe un claro predominio de la
estimulacién colinérgica basal. '
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3. FISIOLOGIA CLINICA DEL CORAZON

3.1 Musculo cardiaco

El miocardio ventricular estd formado por células de tipo cilindrico y
ramificado que poseen un nticleo central y un citoplasma en el que destacan
los elementos contractiies o miofibrillas, numerosas mitocondrias y un
reticulo sarcoplasmico muy desarrollado. Este esta constituido por una red de
membranas tubulares que rodean estrechamente las miofibrillas. 57

La membrana celular presenta una serie de invaginaciones hacia el interior
del citoplasma que forman un complejo sistema tubular, denominado sistema
de tuhulos transversos (tGbulos T), que se acopla estrechamente con el
reticulo sarcoplasmico. De este modo, el medio extracelular !lega hasta la
inmediata vecindad de las miofibrillas. En el citoplasma se encuentran
muchos elementos cilindricos independientes, denominados miofibrillas, que
forman la estriacion longitudinal de la fibra. Las miofibrillas constan de
miofilamentos mas pequefios que forman un patrén regular repetido a lo
largo de la miofibrilla. Cada unidad estructural de esta secuencia se
denomina sarcémero, que es la unidad funcional contractil.

3.2 Sarcomero

El sarcomero tiene dos tipos de miofilamentos: gruesos y delgados. Los
miofilamentos gruesos estan localizados en la region central del sarcomero y
contienen una proteina denominada miosina. Los miofilamentos delgados
estan formados por una proteina contractil, la actina, y por proteinas
reguladoras, denominadas troponina y tropomiosina. Los miofilamentos
delgados estan unidos y anclados a uno de los extremos del sarcomero, en
una estructura conocida como linea Z (dos lineas Z sucesivas definen los
limites del sarcémero). Los filamentos gruesos estan rodeados por seis
filamentos delgados y, a su vez, cada filamento delgado tiene tres filamentos
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gruesos a su alrededor. Entre filamentos delgados y gruesos existen zonas
de solapamiento, formadas por puentes (cabezas de miosina) que
interaccionan con las moléculas de actina de los filamentos delgados sobre
los gruesos por traccion de éstos sobre aquellos. &7

FILARILITOS GRUESOS
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Sarcémero.

En determinado momento de la contraccién, s6lo aproximadamente el
50% de los puentes estan adheridos a los filamentos delgados de actina; los
demdas se encuentran en etapas intermedias del ciclo. La titina es una
molécula extraordinariamente larga, flexible y delgada, que permite la unién
de la miosina a la linea Z y ademas contribuye a las propiedades mecanicas
del corazén.

3.3 Proteinas contractiles
3.3.1 Miosina

La miosina es la proteina de los filamentos gruesos. Es una molécula grande,
de peso molecular 480.000 y con un extremo globular del que se desprende
una cola larga. Las moléculas de miosina se orientan cola con cola, de
manera que los extremos globulares se proyectan a los lados formando los
puentes. El magnesio es un cofactor necesario para unir el ATP al sitio activo
de la miosina-ATPasa. El ATP es el compuesto que provoca la dislocacion
entre la molécula de miosina y la de actina, al actuar como aislante entre
ambos.
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3.3.2 Actina

La actina es la proteina que constituye la estructura basica de los filamentos
delgados. Es una molécula de tipo globular, considerablemente menor que la
miosina, cuya superficie presenta zonas capaces de combinarse y activar la
miosina. Las moléculas de actina se unen entre si formando cordones que se
entrelazan de forma helicoidal para formar los filamentos delgados. La actina
participa en el proceso de la contraccion al estimular la actividad ATPasica
de la miosina e interaccionar fisicoquimicamente con los puentes cruzados
de miosina.

3.3.3 Proteinas reguladoras

La actividad de la actina estd modulada por dos importantes proteinas: la
tropomiosina y la troponina. La tropomiosina estd compuesta por dos
cadenas peptidicas enrolladas y conectadas por un puente de disulfuro. ¢©

Esta proteina reguladora puede inhibir o aumentar las interacciones
miosina-actina, y su funcién moduladora depende de su interacciéon con la
troponina en presencia de iones calcio. La troponina esta compuesta por tres
proteinas distintas: la troponina |, que tiene una funcion inhibidora o de
interposicién entre las moléculas de actina y miosina: la troponina T, que une
el complejo troponina a la tropomiosina, y la troponina C, que fija el calcio en
tres lugares de su estructura. Las proteinas reguladoras impiden que la
actina se combine con la miosina durante la fase de reposo. ©®

Troponina T

Proteinas contréctiles.
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3.4 Contraccion cardiaca

La contraccion cardiaca se inicia con la unién del calcio a la troponina C. A
continuacién, se produce el desplazamiento de la tropomiosina sobre la
actina, lo que permite que los lugares activos de la actina interaccionen con
los puentes de miosina. La relajacion se produce por la retirada del calcio de
la troponina C, que da lugar a la unién, de nuevo, de la troponina | con la
actina y al desplazamiento de la tropomiosina sobre la actina, cubriendo o
bloqueando los puntos que activan la cabeza de la miosina. Durante la fase
estable del potencial de accién, existe una corriente lenta de entrada de
calcio hacia el interior de la célula, a través de los canales de calcio
localizados en la membrana celular (canales dependientes de voltaje de tipo
L). Una cantidad de calcio extracelular puede unirse de forma temporal a
lugares especificos de la membrana antes de ser transportados al interior del
citoplasma. El calcio que entra en la célula no es responsable directo de la
interaccién entre los filamentos de actina y miosina, pero si induce la
liberacion de calcio a partir de las extensiones (sacos laterales) del sistema
sarcoplasmico, que contienen grandes cantidades de dicho ion. Asi, la
entrada de caicio a través de los canales dependientes de voltaje tipo L
modula la liberacién de calcio desde el reticulo sarcoplasmico. 7

3.4.1 Contraccion

La accion de bomba del corazén depende de la energia quimica, la cual
proviene de la hidrdlisis de los fosfatos de alta energia unidos al ATP. La
activacion de las proteinas contractiles se inicia por un proceso de seiales,
llamado acoplamiento excitacién-contraccién, que se inicia cuando el
potencial de accion despolariza la célula y finaliza cuando el calcio ionizado
aparece en el citoplasma y se une a los receptores de calcio del aparato
contractil. La velocidad y la cantidad de tension desarrollada por los
miofilamentcs de actina -miosina esta directamente relacionada con la
cantidad de calcio disponible para la contraccion.
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3.4.2 Relajaciéon

La relajacién se produce cuando el calcio es recaptado por el reticulo
sarcoplasmico y, por tanto, se disocia de la troponina C. Este mecanismo
estd mediado por una familia de proteinas que necesitan fosfatos de alta
energia para poder actuar. Los miembros de esta familia de proteinas, que
se encuentran tanto en el reticulo sarcoplasmico de las células no
contractiles como en el de las células musculares, se denominan SERCA
(ATPasas del reticulo sarcoplasmico dependientes de calcio). El calcio es
recaptado por la bomba de calcio (SERCA) y devuelto al reticulo
sarcoplasmico. Una pequefa cantidad de calcio es devuelta al espacio
intersticial a través de la bomba localizada en la membrana. La relajacién
también se encuentra regulada por el fosfolamban, que es una proteina que,
cuando esta fosforilada, aumenta la captacion de calcio por parte del reticulo
sarcoplasmico. La fosforilacién del fosfolamban se produce por activaciéon de
receptores de la superficie de las células cardiacas.

3.4.3 Flujo de calcio

El i6n calcio desempeiia un papel en el proceso del acoplamiento entre
excitacion y contraccion. El flujo de este ién hacia el citoplasma que inicia la
sistole es un proceso pasivo (a favor de corriente), mientras que la diastole
depende de un transporte activo de calcio (contra corriente). Los
movimientos de calcio determinan no so6lo el inicio y el final de la sistole, sino
también la intensidad del proceso de contraccion (inotropia) y la velocidad y
magnitud de la relajacion (lusotropia).

3.4.4 Entrada de calcio en la célula

Hay varios tipos de canales de membrana de calcio. En el corazén, los
miembros mas importantes de esta familia son los canales de calcio de tipo
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L, a los cuales se ligan los antagonistas de calcio clasicos (nifedipino,
verapamilo y diltiazem). Los canales de calcio del tipo T se encuentran sobre
todo en el musculo liso vascular en las células marcapaso del nodo sinusal,
pero no parecen ser importantes en el proceso de excitacion-contraccion.

Los canales lentos de calcio no son s6lo dependientes de voltaje, sino que
también pueden ser activados por estimulos adrenérgicos que inducen la
fosforilacion dependiente del AMPc de las proteinas de los canales.

3.4.5 Salida de calcio en la célula

El calcio no puede acumularse en el citoplasma de las células miocardicas,
sino que debe ser transportado al interior de las estructuras subcelulares o
expulsado al espacio extracelular. Esta expulsion puede producirse por dos
mecanismos diferentes: mediante una ATPasa especifica dependiente de
calcio o mediante el intercambio electroneutro con el sodio. En este ultimo
caso, el calcio se intercambia con el sodio presente en el espacio
extracelular. El gradiente del sodio proporciona la energia para el transporte

contragradiente del calcio.
TAECANISINO DE LA CONTAACCIoN EN EL MuSCULO ESQUELETICO
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3.4.6 Aimacén de calcio

Una pequefia fraccion del calcio almacenado en el reticulo sarcoplasmico se
encuentra en forma libre, ionizada, mientras que la mayor parte esta unida a
proteinas. Las mas importantes de estas proteinas son la calsecuestrina y la
calreticulina

3.5 Ciclo cardiaco

3.5.1 Contraccioén ventricular

Durante la fase mas precoz de la contracciéon, la presiéon del ventriculo
izquierdo aumenta y supera a la de la auricula izquierda, que normaimente
es de 10 a 15 mmHg. Unos 20 msegs mas tarde se produce el cierre de la
valvula mitral, que da lugar al componente mitral del primer ruido cardiaco
(M1).

Muy poco después, los cambios de presion en el ventriculo derecho, que
tienen un patron similar a los del izquierdo pero de menor magnitud,
producen el cierre de la vélvula tricispide y provocan el componente
tricispideo (T1) del primer ruido cardiaco. A medida que aumenta el numero
de miofibrillas que se contraen, va aumentando la presién del ventriculo
izquierdo. Cuandn ésta supera a la de la aorta, la valvula aértica se abre. La
apertura de la valvula aértica inicia la fase de eyeccidon rapida, que esta
determinada no sélo por el gradiente a través de la valvula aértica, sino
también por las propiedades elasticas de la aorta y del arbol arterial, que
muestran un proceso de expansion sistdlica. La presion del ventriculo
izquierdo alcanza un maximo y a partir de ese momento empieza a disminuir.
Durante la fase que va desde el cierre de la valvula mitral hasta la apertura
de la valvula adrtica, el volumen del ventriculo izquierdo no se modifica
(contraccién isovolumétrica), ya que ambas valvulas, aértica y mitral, estan
cerradas.
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3.5.2 Relajacion ventricular

Cuando la concentracion citosélica de iones calcio empieza a disminuir
debido a la captacion del mismo por el reticulo sarcoplasmico bajo la
influencia del fosfolambén, las fibras musculares entran en un estado de
relajacién y la velocidad de eyeccién de la sangre desde el ventriculo
izquierdo a la aorta desciende (fase de eyeccion reducida). Durante esta
fase, el flujo sanguineo desde el ventriculo izquierdo a la aorta disminuye
rapidamente, pero todavia se mantiene gracias a la distensibilidad aértica
(efecto Winkessel). Sin embargo, llega un momento en que la presion de la
aorta supera a la del ventriculo izquierdo y se cierra la valvula aértica,
generandose el primer componente del segundo ruido cardiaco (A2); el
segundo componente (P2) se debe al cierre de la valvula pulmonar cuando la
presion de la arteria pulmonar supera a la del ventriculo derecho. A medida
que el ventriculo izquierdo se va relajando, llega un momento en que la
presion de éste es inferior a la de la auricula izquierda, con lo que la valvula
mitral se abre, y comienza asi la fase de lienado del ciclo cardiaco.

Cuando la valvula mitral todavia esta cerrada, el volumen del ventriculo
izquierdo no se modifica (relajacion isovolumétrica). La apertura de la valvula
mitral suele ser siiente.

3.5.3 Llenado ventricular

Inmediatamente después de la apertura de la valvula mitral, se produce la
fase de llenado rapido, que es la responsable, en gran parte, del llenado
ventricular. La relajacion activa del ventriculo izquierdo también puede
contribuir a ésta fase de llenado rapido. Esta fase puede ocasionar el tercer
ruido fisiolégico (S3), sobre todo en estados de circulacién hipercinética. En
el momento en que las presiones de la auricula y del ventriculo izquierdo se
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igualan, el llenado de éste cesa parcialmente (diastasis). El llenado posterior
del ventriculo izquierdo requiere que se genere de nuevo un gradiente de
presién entre la auricula y el ventriculo izquierdos. Esto ocurre gracias a la
sistole auricular.

3.5.4 Sistole y diastole

Desde el punto de vista fisiopatolégico, la sistole empieza con la contraccién
isovolumétrica y finaliza en el pico de la fase de eyeccion. La diastole
fisiolégica se inicia cuando la presién del ventriculo izquierdo empieza a
descender. En la clinica, la sistole se extiende desde el primer ruido cardiaco
hasta el cierre de la valvula aédrtica (A2); el resto del ciclo cardiaco
corresponde a la diastole. El cierre de la valvula mitral (M1) se produce
normalmente unos 20 ms después del inicio de la sistole fisiolégica. El
término protodiastélico (diastole precoz) es, para el fisi6logo, la parte precoz
de la fase de relajacién (desde que el flujo de la aorta empieza a disminuir
hasta que se cierra la valvula aédrtica). Para el cardi6logo, la protodiastole es
la fase precoz del llenado rapido, momento en el que puede oirse el tercer
ruido cardiaco. ©

3.5.5 Propagacion del impulso: conduccién ansiotrépica

La propagacioén de la excitacion en el musculo cardiaco es dificil de estudiar
dada la disposicién tridimensional de las fibras miocardicas. ©®

Cuando se estudia la propagacién de la activacion en un modelo
bidimensional (una capa fina de tejido miocardico), se observa que la
aplicacion de un estimulo en la superficie de la misma origina un frente de
activacion de contorno eliptico que se propaga en direccién transversal y
longitudinal a las fibras (conduccién ansiotrépica).
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Estudios recientes han demostrado que la geometria del frente de
activacién es un factor muy iinporiante que determina la propagacion de la
excitacién, Un frente convexo tiene menor capacidad de propagaciéon que un
frente coéncavo. Sin embargo, el miocardio debe considerarse como un
modelo tridimensional en el que, ademas de cambios en la orientacion de las
fibras, debemos considerar que existen fibras de Purkinje y tractos fibrosos
en su espesor. En este modelo, la excitacion epicardica origina un frente
elipsoide en la superficie, que se propaga en profundidad y forma frentes de
diferente angulacion respecto al eje de las fibras, los cuales rotan en sentido
horario alcanzando, finalmente, la capa endocardica. La conduccion
ortodrémica a través de una bifurcacién, como por ejemplo la formada por la
unién fibra de Purkinje-miocardio, es menos segura que la conduccion
antidrémica. Esto se debe a que en el primer caso la densidad de la corriente
despolarizante que circula por la fibra disminuye en el momento de alcanzar
el miocardio, y si éste es muy extenso la corriente es insuficiente para
despolarizarlo. En el caso de la conduccién antidrébmica, la densidad de
corriente generada por la despolarizacion del muasculo en la region préxima a
la fibra es elevada, lo que permite su excitacion retrograda.

3.5.6 Periodo refractario

Es el tiempo necesario para que, después de cada latido, el corazon
recupere la capacidad de ser nuevamente excitable. El periodo refractario
evita la posibilidad de tetania en el musculo cardiaco y se extiende desde el
inicio del QRS hasta la parte final de la onda T del ECG. Al término del
periodo de refractariedad absoluta es posible encontrar una fase en la que la
aplicacién de una corriente despolarizante de intensidad mayor que la del
potencial umbral puede dar lugar a un potencial de accién, aunque a menudo
de menor amplitud (periodo refractario relativo). ¢
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Electrocardiograma.(Corpus)

3.5.7 Sistema de conduccién

Para su estudio, se dividira este sistema en: nodo sinusal, nodo
auriculoventricular (nodo AV), haz de His, y sus ramificaciones, tractos
internodales.

3.5.8 Nodo sinusal

Es sinénimo de nodo de Keith y Flack. Su funcién es el de iniciar el impulso
que activara a todo el corazén. Tiene forma de elipse aplanada con longitud
promedio de 15mm. Se encuentra cercano a la unién de la vena cava
superior y la porcién sinusal de la auricula derecha. Se localiza tan solo a
1mm o menos debajo del epicardio por lo cual es muy susceptible de dafio
por procesos pericardicos inflamatorios. Es atravesado por su arteria que
parece serle desproporcionalmente grande y se piensa que por ser esta
arteria una ramificacion temprana de la aorta via su coronaria, el nodo
sinusal puede asi tensar la presién sistémica.
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3.5.9 Nodo auriculoventricular

También se conoce como nodo de Aschoff- Tawara. Es la Unica via por la
cual el estimulo sinusal pasa a los ventriculos y en la que sufre un retardo en
su velocidad de conduccion para dar tiempo a la contraccién auricular.

Mide aproximadamente 8mm de longitud y su grosor aproximado es de
3mm. Se encuentra por debajo del endocardio septal de la auricula derecha
por encima de la tricispide y delante del seno coronario.

3.5.10 Haz de His

Es continuacién directa del nodo AV en el que las fibras se han alineado a
manera de cordén. No hay limite preciso entre una estructura y otra. Mide 2 a
3 cm de longitud y su grosor no es mayor de 3 mm. La porcién proximal
atraviesa el esqueleto fibroso y después el haz se corre por el margen
inferior del septum membranoso montado sobre el septum interventricular
muscular del que lo separa una banda densa de tejido fibroso al que se
encuentra adherido cuando hay defecto interventricular membranoso
(comunicacion interventricular basal media).

Se comprende entonces la vulnerabilidad de esta estructura cuando se
corrige un defecto del septum membranoso. Recuérdese asi mismo la
relacion estrecha del septum membranoso con la pared posteromedial de la
raiz aértica, lo cual explica los bloqueos de la conducciéon AV cuando hay
esclerosis y calcificacion valvular aértica (enfermedad de Lev) que puede
extenderse hacia el borde izquierdo del septum y ain a la emergencia de la
rama izquierda del haz de His.

A los 3 cms de su origen el haz de His se divide en una rama derecha y en
una izquierda que corren por debajo del endocardio septal derecho e
izquierdo respectivamente. La rama derecha de forma tubular, es larga y
delgada, se monta sobre la banda moderadora para dividirse cerca del
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musculopapilar anterior en numerosos haces que se distribuyen por todo el
endocardio ventricular derecho en donde terminan en fibras de Purkinje. La
rama izquierda es mas bien plana, tiene dos subdivisiones bien definidas;
una subdivisién anterior que se dirige al masculo papilar anterolateral y otra
posterior que se dispersa como abanico en direccion del musculo papilar
posteromedial.

Las primeras ramificaciones en red de Purkinje de las subdivisiones de la
rama izquierda ocurren cerca de estos musculos papilares y se extienden a
todo el endocardio ventricular izquierdo; sin embargo, es importante sefialar
que hay una serie de fibras pequefias entre el origen de ambas subdivisiones
que forman una red de Purkinje mas temprana a nivel de 1/3 medio del

septum interventricular.

3.5.11 Haces internodales

Conectan al nodo sinusal con el nodo AV son tres haces denominados
anterior, medio y posterior (sinénimos de haz de Bachman, Wencrebach y
Thorel). El haz de Bachman rodea por delante la vena cava superior y se
divide en una ramificacién que cruza hacia la auricula izquierda y otra que
desciende por el septum interauricular al nodo AV; el haz de Wencrebach
rodea por atras a la vena cava superior y se divide en dos ramificaciones que
se dirigen una hacia la auricula izquierda y la otra desciende al nodo AV en
forma similar al ya descrito; el haz de Thorel desciende por la cresta
terminalis y de ahi al nodo AV. “®

La participacion de los tractos internodales en la activacion auricular en el
corazén normal no ha sido bien definida. Se piensa, en base a su rapida
velocidad de conduccién, que mas bien sirve para asegurar la llegada del
impulso sinusal al nodo A.V En fecha reciente Castelén, Méndez y Moe han
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demostrado su participacion en la propagacion de impulsos flutter auricular,
asfi como su posible participacion en el llamado ritmo sino-ventricular. @

Sistema de conduccién cardiaca.(Guadalajara)

3.6 Circulacién coronaria

El sistema arterial coronario es el encargado de aportar oxigeno y
metabolitos a las distintas estructuras celulares del corazén. Tras su salida
de la raiz de la aorta, los dos grandes troncos coronarios, derecho e
izquierdo, siguen un trayecto epicardico hasta que penetran en el espesor del
miocardio después de ramificarse, y disminuyen de calibre de forma
progresiva. Los vasos epicardicos, al ser de mayor diametro, actian como
conductos de baja resistencia, mientras que los vasos intramurales, de
calibre entre 100 y 450 pm, constituyen el mayor componente de resistencia
de la circulacién coronaria.

Cuando la presion de oxigeno tisular es baja se produce la relajacion del
esfinter precapilar, y de esta forma entra en funcionamiento un mayor
nimero de capilares y se acorta la distancia entre ellos. En situaciones de
hipoxemia extrema, el miocardio puede utilizar la fraccion de oxigeno ligado a
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la mioglobina tisular, asi como la porcién disuelta en el agua en el espacio
extracelular.

3.6.1 Flujo coronario

La cantidad de sangre que fluye a través de las arterias coronarias varia
durante el ciclo cardiaco. A diferencia de estos 6rganos, una gran parte de la
perfusién del corazén se realiza durante la didstole, ya que durante la sistole
el aumento de la presién intraventricular comprime el lecho vascular e impide
la circulacion endocardica.

La presién arterial, y por lo tanto la presion de perfusion, determina en
gran parte el flujo coronario. Si los vasos coronarios se comportasen como
tubos rigidos, cualquier aumento o disminucién de la presién determinaria
una variacién inmediata y proporcional del flujo (flujo=presién/resistencia).
Sin embargo, gracias a un proceso de autorregulacion que tiene lugar en las
arteriolas, el flujo coronario puede mantenerse mas o menos constante entre

presiones de 50 a 200 mmHg. ®
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4, MUERTE SUBITA DE ORIGEN CARDIACO

La causa mas frecuente de mortalidad en los paises occidentales es la
muerte de origen cardiaco.

Se considera que la muerte subita puede ser de tipo arritmico (90% de los
casos) o debida a fallo cardiaco. La primera se caracteriza porque la pérdida
de la conciencia y la falta de pulso arterial se presentan de forma brusca y
provocan colapso circulatorio. "

En Estados Unidos la muerie subita es un problema sanitario de primer
orden. Afecta mas de 300 000 personas al afio y es la principal causa de
muerte cardiovascular en las sociedades occidentales. En el 70% de estas
muertes, las personas no se conocian comc cardiépatas. ©

En cambio, la muerte por insuficiencia cardiaca se caracteriza por
presentar fallo cardiaco progresivo, que conduce al colapso circulatorio antes
de que se presente el paro cardiaco. Si se ha encontrado muerto al paciente,
se considera que la muerte es subita si se le habia visto con vida y en buen
estado en las 24 horas previas.

Segun la Organizacion Mundial de la Salud, la incidencia anual de muerte
sibita en paises industrializados oscila entre 19-159 casos por cada
100,000 varones y entre 35-84 casos por cada 100,000 mujeres. Ello
representa entre el 10 y el 32 % de todas las muertes naturales. En
aproximadamente el 90% de los casos, la muerte sibita se presenta en
pacientes con cardiopatias. Aproximadamente el 50% de los pacientes con
enfermedad arterial coronaria fallecen de forma subita. "

La arritmia causante de la muerte slbita mas comun es la taquicardia
ventricular en un 50% que degenera a fibrilacién ventricular.
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4.1 Principales causas de muerte subita
a) Cardiopatia isquémica.
b) Miocardiopatias: dilatada, hipertréfica y displasia arritmogénica.
¢) Valvulopatias.
d) Alteraciones electrofisiologicas.
e) Muerte subita sin cardiopatia aparente.
f) Muerte subita infantil.

g) Causas no cardiolégicas.

La miocardiopatia hipertréfica puede manifestarse por episodios de muerte
subita en personas previamente aéintométicas (especialmente en jovenes).
Las taquicardias ventriculares polimérficas y/o fibrilacién ventricular suelen
ser el desencadenante. Asi mismo, estos pacientes presentan riesgo de
bloqueos AV y de compromiso hemodinamico importante al presentar
taquiarritmias supraventriculares rapidas. Esta enfermedad se diagnostica en
la mayoria de los atletas jovenes (menos de 35 afios) que fallecen por
muerte stbita. "

La causa de muerte subita en atletas es diferente segun la edad. Por
debajo de los 35 afios existe una miscelanea de enfermedades,
predominando la miocardiopatia hipertréfica. Por encima de los 35 afios es la
cardiopatia isquémica la principal causa de muerte. ©©
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5. MIOCARDIOPATIA HIPERTROFICA

El origen de la miocardiopatia hipertréfica ha sido un enigma que ha
fascinado a varias generaciones de cardiéloges desde que la describié Teare
en el afio de 1958. Aunque se conocla su carécter hereditario, no era facil

explicar el mecanismo de sus alteraciones anatémicas. ('%

La Organizacién Mundial de Salud y la Federacién Internacional de
Cardiologla definen las miocardiopatias como enfermedades del miocardio
asociadas con disfuncion cardiaca. Las formas clasicas o primarias de
presentacién clinica son la miocardiopatia dilatada, hipertréfica, restrictictiva
y la displasia arritmogénica. (2510111213

Aunque las caracteristicas especificas de la miocardiopatia hipertréfica
fueron las unicas de la miocardiopatia hipertréfica descrita por primera vez
hace 100 afios, no se estudiaron sistematicamente sino hasta el final del
decenio de 1950. El dato caracteristico es la hipertrofia miocardica
inapropiada que a menudo afecta al tabique interventricular del ventriculo

izquierdo no dilatado. (1:510:12.13.14.15)

Es una enfermedad producida por una aiteracién genética de las proteinas
del sarcomero cardiaco cuya caracteristica principal es la hipertrofia
ventricular izquierda y/o derecha. Es habitual que afecte asimétricamente al
tabique interventricular en ausencia de una causa cardiaca o sistémica
reconocible. De forma caracteristica la funcidn sistélica estd aumentada y se

asocia con obstruccion dindmica del tracto de salida ventricular.
(1,4,5,10,11,12,13,14,15,16,17)

De esta manera, la miocardiopatia hipertréfica se caracteriza por la rigidez
anomal del ventriculo durante la diastole, con alteracién resultante del
llenado ventricular. Esta anomalia de relajacion diastélica causa elevacion de
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la presién telediastélica del ventriculo izquierdo, con congestion pulmonar y
disnea consecutiva, que son los sintomas mas frecuentes de la
mocardiopatia hipertréfica, a pesar de wuna funcidn hiperdinamica
caracteristica del ventriculo izquierdo. (14510:12.13,14.15)

Es una enfermedad familiar y de transmisiébn genética con rasgo
autosémico dominante. Como agentes etiolégicos se han identificado
numerosas mutaciones correspondientes a ocho proteinas del sarcoméro
cardiaco. " Con expresién y penetrancia variable. ® Estas mutaciones
dificultan las interacciones de estas proteinas, lo que da como resultado una
contraccién inadecuada del sarcomero con la consiguiente hipertrofia y
desarreglo del miocito. La expresion fenotipica depende de muiltiples factores
modificados genéticos y ambientales. No obstante, dentro de una misma
familia pueden producirse grandes variaciones en su expresion. El grado de
hipertrofia puede también depender de factores no genémicos. La mutacion
mas frecuente y conocida es el defecto de la cadena pesada de la beta
miosina (B-MHC), responsable de un 35% de los casos, le siguen las de la
troponina T y de la proteina C de ligadura de la miosina, con un 15% cada

una. (1,5.10,12,13,14,15,16)

En un articulo publicado por la Universidad Autdnoma de Nuevo Leén, en
donde se hace una revisién al trabajo de Mendel se menciona que la
miocardiopatia hipertréfica se hereda como un rasgo autosémico recesivo lo
que nos puede indicar que también influye la raza y el medio ambiente en el

que se desarrollan las personas. '8

Por medio del estudio macroscépico se pone de manifiesto aumento
notable en la masa miocardica y pequefiez de las cavidades ventriculares. El
ventriculo izquierdo se halla mas afectado con el proceso hipertréfico que el
derecho. Las auriculas estan dilatadas y a menudo hipertrofiadas, lo cual
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expresa la resistencia elevada al llenado de los ventriculos y los efectos de la
insuficiencia de valvulas auriculoventriculares. El patron y extension de la
hipertrofia ventricular izquierda en la miocardiopatia hipertréfica varia mucho
de un paciente a otro y un elemento caracteristico es la heterogeneidad en el
grado de hipertrofia evidente en diferentes regiones del ventriculo
izquierdo."*5

5.1 Histologia

Los hallazgos microscépicos en la miocardiopatia hipetréfica son distintivos,
con hipertrofia miocardica y desorganizacién macroscépica de los haces
musculares, lo que da como resultado un patrén en espiral caracteristico: se
hallan anomalias en el ordenamiento de wuna célula con otra
(desordenamiento) y desorganizacién de la arquitectura miofibrilar dentro de
una fibra dada. ®

La fibrosis suele ser prominente y puede ser lo bastante extensa como
para producir cicatrices microscopicamente visibles. Los focos de fibras
desorganizadas estan a menudo intercaladas entre zonas de fibras

atrofiadas, aunque por lo demas normales.

El aspecto histol6gico muestra desorganizacion, hipertrofia extrema y ramificaciones peculiares de los
miocitos, asi como la fibrosis intersticial caracteristica.
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Las arterias coronarias intramurales anormales, con reduccién en el calibre
de la luz y engrosamiento de la pared del vaso, son frecuentes en la
miocardiopatia hipertréfica y suceden en mas del 80% de los pacientes. Esta
anomalla es mas frecuente en el tabique interventricular, aunque también se
ha observado en lactantes que mueren de este trastorno, y que presentan un
componente congénito de la afeccion. La prominencia de arterias coronarias
intramurales anormales en zonas de fibrosis miocardica extensa es
congruente con la hipdtesis de que estas anomalias causan isquemia
miocardica.

5.2 Etiologia

Aunque la mayoria de las miocardiopatias son secundarias a transtornos
como hipertensién, enfermedad valvular o cardiopatia isquémica, que
pueden tener un factor genético importante, existen formas en las que se ha
identificado el defecto genético primario que desencadena este tipo de

trastornos (1,4,5,10,11,12,13,14,15,16,17,18,19)

La miocardiopatia hipertréfica familiar (MHF) es una enfermedad
autosémica dominante que se caracteriza por el engrosamiento de las
paredes ventriculares, que producen alteraciones en la relajaciéon y llenado
del corazén. La importancia de esta enfermedad puede ir desde formas
clinicamente silenciosas a formas muy graves que pueden producir arritmias
y muerte stibita. Hasta ahora se han identificado 4 genes, que codifican para
proteinas contractiles, cuya alteracion produce MHF: la cadena beta de la
cadena pesada de la miosina cardiaca; la alfa tropomiosina, la troponina T y
la proteina C de uni6n cardiaca. Sin embargo, sélo en el caso de la cadena
beta de la miosina se ha demostrado que dicha mutacién produce una
reduccion de la traslocacion de los filamentos de actina que conforma la

pérdida de contractilidad que se presume desencadenante de la hipertrofia.
(1,5,11,16,17)
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5.3 Patogenia

Hay datos que relacionan la cinética anormal del calcio miocardico con las
caracteristicas especificas de las anomalias de la funcién diastélica. "

El enigma empez6 a develarse en 1990 con el descubrimiento, en el
laboratorio de la Doctora Seidman y colaboradores, cuando informaron de la
existencia de un gen localizado en 14q 1, (es decir el brazo largo del
cromosoma 14, en la banda mas cercana al centrébmero) y lo denominaron
FHC-1. Posteriormente hallaron que este gen codifica la cadena pesada de
miosina. La secuencia de este gen en una familia con miocardiopatia
hipertréfica puso de manifiesto que la anomalia fue causada por duplicacién
del gen en la cual los genes alfa y beta de la cadena pesada de miosina se
fusionaron y presentaron una copia extra. En la segunda familia, hubo un
punto de mutacion en la secuencia beta de la cadena pesada de miosina que
altera la arginina de la miosina a glutamina. Estas dos mutaciones afectan a
los polipéptidos cruciales para la estructura de las miofibrillas, y a ellos
podria atribuirse el desarreglo de los miocitos y miofibrillas caracteristicos de
la miocardiopatia hipertrofica familiar, 4519

Recientemente se ha identificado la actina cardiaca como una causa de
miocardiopatia hipertrofica. Esto es de especial interés, ya que también se
sabe que la actina cardiaca es una causa de miocardiopatia dilatada. Hasta
la fecha, es el tnico gen asociado a ambos fenotipos. ¥

Existen tres hipotesis que tratan de explicar como se desarrolla

miocardiopatia hipertréfica:

1) Hipodtesis extrinseca (extracelular).La hipertrofia adaptativa.

39



La presencia de una mutacién en una proteina contractil sugeria a priori
que la hipertrofia era la respuesta compensadora destinada a aumentar la
generacién de fuerza para contrarrestar el déficit funcional. EI mecanismo
no seria sustancialmente distinto del de la hipertrofia adaptativa de las
sobrecargas mecanicas o del postinfarto de miocardio, que tienden a
normalizar el estrés excesivo y aumentar la potencia para mantener el
gasto cardiaco.

2) Hipétesis intrinseca (intracelular) Hipertrofia maladaptativa. Alteracion
de la movilizacién del calcio mioplasmatico.

La hipertrofia es un efecto colateral del aumento del calcio en el aparato
contractil, que seria la respuesta compensada primaria destinada
potenciar la generacion de fuerza. En Ultimo término la capacidad
contractil de los miofilamentos depende del calcio disponible localmente
(y de la sensibilidad al Ca de las proteinas reguladoras). Pero el calcio
desemperia un doble papel fisiolégico en el miocito: Aparte de que
aumenta la contractilidad, es un poderoso estimulo que activa la cascada
de seflales intracelulares que potencian la sintesis de proteinas y la
hipertrofia. La hipertrofia parece un elemento compensador
imprescindible y podria tener en cambio consecuencias desfavorables
(hipertrofia maladaptativa). Los autores lo atribuyen a un atrapamiento del
Ca en las fibras contractiles que disminuyen la disponibilidad de Ca en el
resto de los compartimentos del mioplasma. Este hallazgo sugiere que la
contraccion en presencia de proteinas defectuosas ocasionaria un
aumento excesivo del consumo energético (de ATP) en detrimento de
otras funciones como la de bomba de Ca dependiente de la ATP. (1

3) Hipdtesis del péptido toxico

En la actualidad prevalece la hipétesis de la proteina sarcomérica

mutante se incorpora a las miofibrillas y actia como un péptido téxico.
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Esto da lugar a una disfuncion contractil de la unidad sarcomérica que
produce un deterioro de la taza de acortamiento celular segin lo
detectado mediante el laser, al igual que se observa en la expresion de la
proteina ¢cTnT mutante en el modelo de raton. Ademas, en este modelo
cTnT- gLn ¥ Marian y colaboradores demostraron que la mayor expresion
de la proteina mutante se asocio con un fenotipo de mayor gravedad, lo

que confirma la naturaleza negativa dominante de la proteina mutante. 4

5.4 Diagnostico

El diagnéstico de miocardiopatia hipertréfica se basa en la presencia de
hipertrofia ventricular izquierda sin otra causa cardiaca o sistémica
explicable. Un gran porcentaje de pacientes con la enfermedad no cumple
los criterios diagnésticos convencionales (penetrancia incompleta). En los
familiares de primer grado de pacientes con miocardiopatia hipertréfica la
probabilidad de ser portadores de la enfermedad es aproximadamente el
50%. (49

Corazé6n Sano. Corazén con Miocardiopatia Hipertréfica.

Los sintomas mas frecuentes son cansancio, disnea, angina, palpitaciones
(1,4,5,10,11,12,16,17,20)

y sincope.
Sin embargo, algunos datos clinicos, como por ejemplo disnea en

presencia de funcién sistélica normal o angina con coronarias normales
pueden orientar hacia el diagnéstico. Mas especifica e indicativa de
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miocardiopatia hipertréfica es la apariciébn de sincope Yy presincope en
individuos jévenes previamente asintomaticos. (14:511.16.17)

En presencia de obstruccion intraventricular los hallazgos caracteristicos
son: a)soplo sistdlico de eyeccién a lo largo de la porcién inferior del borde
esternal izquierdo y apex que disminuye en cuclilas y aumenta en
bipedestacion, o aumenta con la maniobra de Valsalva, o también después
de una extrasistole ventricular; b) ascenso brusco del pulso arterial y el signo
de Brockenbrough-Braunwald consistente en una disminucién de la amplitud
del pulso del latido sinusal postextrasistélico por el aumento del gradiente
dindmico intraventricular postextrasistolico.; ¢) latido sistdlico apical bifido,
precedido de un impulso presistélico prominente que le da un caracter de
triple latido, y d) onda “a” del pulso venoso yugular prominente asociado a
un cuarto ruido. Estos hallazgos no se observan en la forma no obstructiva,
mucho mas frecuente.

El ECG anormal puede ser la primera clave diagnéstica. Es frecuente el
patron de hipertrofia ventricular izquierda y alteraciones del segmento ST y
de la onda T. También son frecuentes el hemibloqueo de la subdivision
anterior izquierda, onda Q prominente inferior o septal, crecimiento auricular
izquierdo y dispersion del intervalo QT. (19

En la ecocardiografia Doppler pueden observarse hallazgos
caracteristicos: hipertrofia septal asimétrica con ecorreflectancia irregular por
desarreglo de haces miocardicos (ansiotropfa), fraccién de eyeccion
hiperdinamica, movimiento anterior sistélico de la valva mitral, implante
mitral anterior, obstruccion dinamica del tracto de salida con chorro de
eyeccion en forma de daga al Doppler continuo, aumento del gradiente por
maniobra de Valsalva, regurgitacion mitral de grado variable, dilatacién
auricular izquierda y afectacion ventricular derecha. (49
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Aunque en la actualidad se sabe de la presencia de marcadores
bioquimicos especificos de dafo cardiaco, los cuales son: la troponina |,
troponina T, la creatin-quinasa (CK-MB), mioglobina, fibrin6geno y la proteina
C reactiva. Estos marcadores bioquimicos pueden presentarse en diversos
estudios de laboratorio (Inmunocromatografia, Prueba de ELISA cTnT,
enzimoinmunoensayos) hasta 24 horas antes de que se presenten los
sintomas de alguna cardiopatia, siendo estos un método no confiable para
diagnosticar pacientes con miocardiopatia hipertréfica. En un estudio
publicado por el Instituto Nacional de Cardiologia de México “Ignacio
Chavez” reportan tres casos clinicos de pacientes que fueron intemados de
urgencia, en donde los niveles en sangre de estos marcadores fueron

negativos. (1629

Dada ia diversidad y la falta de especificidad del fenotipo, y la posible
coexistencia de otras causas, puede ser dificil de tener la certeza del
diagnéstico genético, a menos de que se confirme la mutacion causal. Sin
embargo, los métodos actuales del analisis genético son todavia muy
engorrosos Yy de un costo muy elevado, por lo que su aplicacién clinica esta
llena de dificultades. Pero el debate ya no es si debe o no intentarse el
diagnéstico genético. El tema es saber cdmo y cuando las innovaciones
técnicas haran factible su empleo habitual. (®

5.5 Fisiopatologia
5.5.1 Sistole

La manifestacion que ha atraido la mayor atencién y ha sido fuente de
controversia es. el gradiente dindmico de presién. Aunque al inicio se pensé
que este gradiente de presion se debia a una accién de esfinter muscular en

la regién subadrtica, parece estar relacionada con estrechamiento adicional
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de una via de salida ya pequefia (estrechada por hipertrofia septal
prominente y situacién posiblemente anémala de la valvula mitral) por
movimiento anterior sistélico de la valvula mitral hacia el tabique.

El desacuerdo principal consiste en descubrir si hay una obstruccién real a
la expulsion del ventriculo izquierdo o si el gradiente de presion es
simplemente !a consecuencia del vaciamiento ventricular vigoroso. La
mayoria esta a favor del punto de vista de que hay un impedimento mecanico
genuino a la expulsién del ventriculo izquierdo cuando hay gradientes en la
via de salida y son resultado de las porciones distales del aparato de la
valvula mitral que se desplazan en la via de salida y hacen contacto con el
tabique interventricular en mesiosistole. 2

5.5.2 Diastole

La mayoria de los enfermos con miocardiopatia hipertréfica, tienen
anomalias de la funcidén diastélica, exista 0 no un gradiente y haya o no
sintomas. Estas anomalias del llenado diastdlico son en gran parte
independientes de la extension y distribucion de la hipertrofia miocardica; los
pacientes con hipertrofia leve y aparentemente localizada pueden tener
disfuncién diastélica prominente, lo que hace sospechar que hay un proceso
miopéatico en regiones ventriculares que no estdn macroscopicamente
hipertrofiadas. La disfuncion diastélica conduce a su vez a mayor presion de
llenado, a pesar de un tamafio normal o pequefio de la cavidad ventricular
izquierda, y parece ser el resultado de anomallas de la relajacién y la
distensibilidad ventricular izquierdas.

El llenado telediastélico se altera cuando se perturba la distensibilidad del
ventriculo izquierdo; como consecuencia de ello se eleva la presién de
llenado. La miocardiopatia hipertréfica causa distensibilidad anormal debido
a fibrosis o a desorganizacioén celular. ©®



5.5.3 Isquemia miocardica

La isquemia miocardica es frecuente y muitifactorial en la miocardiopatia
hipertréfica. Las principales causas son alteracion de la reserva
vasodilatadora (tal vez relacionada con engrosamiento y estrechamiento de
arterias coronarias intramurales pequefias que se hallan en la miocardiopatia
hipertréfica), mayor demanda de oxigeno, especialmente en pacientes con
gradientes en via de salida y elevacion de las presiones de llenado con
isquemia subendocardica resultante.

5.6 Manifestaciones clinicas
5.6.1 Sintomas

La mayorfa de los enfermos con cardiopatia hipertréfica son asintomaticos o
solo levemente sintomaticos y a menudo se diagnostican durante estudios de
escrutinio de parientes de un enfermo con miocardiopatia hipertréfica.
Desafortunadamente, la primera manifestacion clinica de la enfermedad en
estos individuos puede ser la muerte sibita. La enfermedad se diagnostica
mas a menudo en adulto en su cuarto y quinto decenios de la vida; sucede
mas a menudo de lo esperado en pacientes ancianos. '4®

La importancia del reconocimiento de este trastorno en niflos lo mas
temprano posible queda recalcada por la tasa de mortalidad mas elevada en
pacientes mas jovenes, la muerte es a menudo subita e inesperada. Ya que
representa entre el 20 y el 30% de todas las miocardiopatias primarias en la
edad pediatrica, {!:%10.12.14.15.21

En razén de que sincope y la muerte subita se asocian con deportes
competitivos y ejercicio vigoroso en pacientes con miocardiopatia
hipertréfica, es importante diagnosticar este trastorno, de manera tal que
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estas actividades queden prohibidas para estos pacientes. Se debe
mantener un Indice clinico particularmente alto de sospecha en este
trastorno a fin de establecer un diagnéstico clinico en los ancianos, ya que
sus sintomas pueden facilmente confundirse con los de la valvulopatia
aértica o arteriopatia coronaria. ¢+

El cuadro clinico varla bastante, desde asintomatico con
electrocardiograma ligeramente anommal, hasta un enfermo con
miocardiopatia hipertréfica reconocida, pero sin ninguna otra manifestacion
de la enfermedad, hasta el enfermo con sintomas incapacitantes. Existe una
relacion general entre la extension de la hipertrofia y la gravedad de los
sintomas incapacitantes. Existe una relacion general entre la extensién de la
hipertrofia y la gravedad de los sintomas, si bien la relacién no es absoluta, y
algunos pacientes tienen sintomas graves con solo hipertrofia leve y

aparentemente localizado y viceversa. {519

El sintoma mas frecuente es la disnea, que se manifiesta hasta el 90% de
los pacientes sintomaticos, es consecuencia en gran parte de la elevada
presién diastélica del ventriculo izquierdo (y por tanto de la presion auricular
izquierda y venosa pulmonar), la cual es resultado principalmente de
alteracion en el lienado ventricular debido a disfuncién diastélica. Son
también frecuentes la angina de pecho (hallada aproximadamente en el 75%
de los pacientes sintomaticos), la fatiga, el presincope y el sincope. Menos
frecuente son las palpitaciones, disnea nocturna paroxistica, insuficiencia
cardiaca congestiva evidente y el mareo, si bien se puede observar
insuficiencia cardiaca congestiva lo bastante grave como para que conduzca

a la muerte (1.4,5,11,16,17,20)

Puede haber infarto transmural en ausencia de estrechamiento de arterias
coronarias extramurales. El estrechamiento de arterias coronarias de
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pequefio calibre contribuye a la isquemia miocardica, en particular durante el

esfuerzo. (829

Puede presentarse sincope como resultado del gasto cardiaco inadecuado
con el esfuerzo o por arritmias cardiacas. Sucede mas a menudo en
pacientes jovenes con un ventriculo izquierdo de cavidad pequefia y
evidencia de taquicardia ventricular en el monitoreo Holter. Sin embargo en
niffos y adolescentes el presincope y el sincope identifican enfermos con

mayor riesgo de muerte stbita, (114511:16.17.20)

Esta miocardiopatia puede cursar largo tiempo asintomatica; cuando la
miocardiopatia se torna obstructiva se comporta como una estenosis adrtica;
si la obstruccién es importante, los pacientes pueden presentar lipotimias,
sincope y aln muerte subita. Cabe mencionar que este padecimiento es
causa de angina de pecho, pero caracteristicamente, este sintoma se agrava
con la administracion de nitroglicerina o bien este mismo medicamento,
paradéjicamente es capaz de producir el angor. Ello se debe a que toda
intervencion fisiologica o farmacolégica que aumente la contractilidad,
aumenta también la obstruccién dindmica, y por el contrario, todas aquellas
maniobras que disminuyen la fuerza de contraccién del corazén disminuiran
también la obstruccion dinamica. Es por ello, que el tratamiento de eleccién
de la miocardiopatia hipertrofica obstructiva es la administracién de
betabloqueadores. La disnea puede ser un sintoma prominente en este
padecimiento si la distensibilidad miocardica se encuentra gravemente
comprometida y se comportara como lo hace el sintoma cuando es
consecutiva a hipertensién venocapilar. (14:510.12:13.16.20)
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5.6.2 Exploracién fisica

El impulso precordial apical se halla desplazado hacia un lado y, por lo
general, es anormalmente intenso y prolongado. Por la disminuciéon de la
distensibilidad del ventriculo izquierdo, un impulso apical presistélico
prominente es resultado de la sistole auricular intensa.

Una anomalfa mas caracteristica, aunque menos frecuente, es un impuiso
apical triple, en que el tercer impulso corresponde a una protrusion
telesistélica que ocurre cuando el corazbn esta casi vaclo y realiza una
contraccion casi isométrica. Estos datos se registran faciimente por
apexcardiografia.

El pulso venoso yugular muestra una onda a prominente, lo cual expresa
disminucion de la distensibilidad del ventriculo derecho, secundaria a
hipertrofia masiva del tabique interventricular. El pulso carotideo se eleva
caracteristicamente con intensidad y luego declina en mesiosistole a medida
que se desarrolla el gradiente, seguido por elevacién secundaria. Esto se
aprecia mejor en la exploracion fisica y se muestra con mayor claridad por

trazos indirectos del pulso.

El primer ruido cardiaco es normal y a menudo va precedido por un cuarto
ruido cardiaco que corresponde al impulso presistélico apical. El segundo
ruido se halla por lo general desdoblado. Sin embargo, en algunos pacientes
hay desdoblamiento estrecho y en otros, sobre todo en los que tienen
gradientes graves en la via de salida, se nota un desdoblamiento paradéjico.
Es comun un tercer ruido cardiaco pero no tiene el mismo significado
ominoso que el de los enfermos con estenosis de la valvula aértica. 4

El elemento auscultatorio fundamental de la miocardiopatia hipertréfica es

un soplo sistdlico caracteristicamente aspero y con configuracion en
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crescendo-decrescendo; comienza después del primer ruido cardiaco y se
escucha mejor entre la punta y el borde izquierdo del esternén. A menudo se
difunde hacia la parte inferior del esternon, la axila y la base del corazén,
pero no a los vasos del cuello. En enfemos con gradiente prominente, el
soplo es expresién de la turbulencia en la via de salida y de la insuficiencia
mitral concomitante, mientras que en los enfermos sin gradiente, la
turbulencia en la via de salida es la Unica causa.

El soplo de la miocardiopatia hipertréfica, en oposicion al de la estenosis
aobrtica, se identifica fiablemente por su aumento con la maniobra de Valsalva
y al cambiar de 1a posicion en cuclillas a la de pie, mientras que disminuye
durante el cambio de posicién de pie al de cuclillas.

5.6.3 Electrocardiografia

Las anomalias mas comunes son alteraciones del segmento ST y de la onda
T, seguidas en frecuencia por datos de hipertrofia del ventriculo izquierdo,
con complejos QRS mas altos en las derivaciones medioprecordiales. ¢4

Las prominentes ondas Q son bastante comunes: se presentan en el 20% -
al 50% de los enfermos. Anomalias de la onda Q suelen registrarse en las
derivaciones inferiores ( li, lll, a V1), las laterales (V4 — V6), o todas. Parecen
deberse a la despolarizacién de fibras miopaticas del tabique interventricular
cuyas propiedades electrofisiolégicas estan alteradas. Puede haber ofras
anomalias electrocardiograficas: eje eléctrico desviado (por lo general hacia
la izquierda) anomalias de la onda P (crecimiento de la auricula izquierda).
Se han hallado vias aurfculoventriculares accesorias en la miocardiopatia
hipertréfica, aunque parecen raras. ©

Aunque interviene algin mecanismo hemodinamico en la ruerte de los
pacientes con miocardiopatia hipertréfica (particularmente el joven), muchas
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de las defunciones, en particular las muertes subitas, se deben a una
arritmia, ¢

Arritmias ventriculares son comunes, se presentan en mas del 75% de los
enfermos, de aquellos en quienes se realiza monitoreo electrocardiografico
ambulatorio continuo. La taquicardia ventricular se presenta en el 25% de los
pacientes estudiados y en alguncs es un riesgo de muerte sabita. Un
espectro semejante de arritmias se detecta en parientes asintomaticos de
enfermos con miocardiopatia hipertréfica (a menudo no diagnosticada). Hay
taquicardia ventricular con mayor frecuencia en pacientes con hipertrofia mas
pronunciada. La prueba de esfuerzo en banda sin fin puede desencadenar
arritmias que no estan presentes en reposo, si bien el monitoreo ambulatorio
continuo es mejor para la deteccibn de taquiarritmias. Puede haber

taquicardia supraventricular en el 25 al 50% de los enfermos. (1459

Hay fibrilacién auricular en el 5 al 15% de los pacientes, y la pérdida
resultante de la contribucién auricular al lienado del ventriculo hipertrofiado y
rigido da como resultado notable deterioro clinico. El tratamiento es a
menudo eficaz al controlar los sintomas y restablecer el ritmo sinusal. Si esto
se logra la supervivencia a largo plazo no suele verse amenazada. ©®

5.6.4 Pruebas electrofisiologicas

En estos estudios se identifican diversas anormalidades en pacientes con
miocardiopatia hipertréfica, aunque lo que es mas importante es su
capacidad para inducir taquicardia ventricular en el 66% de los enfermos con
sincope o muerte slbita abortada.
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5.6.5 Radiografia de térax

A menudo se observa crecimiento de la auricula izquierda, en especial en
caso de insuficiencia mitral significativa. No hay crecimiento de la aorta
ascendente ni calcificaciéon valvular, a menos que se asocien con otras
enfermedades, aunque es comun la calcificacién del anillo mitral. ¢

5.6.6 Ecocardiografia

El estudio bidimensional es ahora un elemento estandar, la ecocardiografia
de modo M se utiliza como coadyuvante. Es util en el estudio de los
pacientes en los que se sospecha miocardiopatia hipertréfica y también para
el escrutinio de parientes de enfermos en los cuales se ha demostrado este
trastorno. En el ecocardiograma se identifican y cuantifican datos
morfolégicos (distribucién de la hipertrofia septal), y funcionales (ventriculo
izquierdo hipercontractil). (1

La manifestacion ecocardiografica cardinal de la miocardiopatia
hipertréfica es la hipertrofia ventricular izquierda. Aunque la manifestacion
caracteristica es la hipertrofia del tabique y de la porcién anterolateral de la
pared libre, puede haber afectacién en otros sitios del ventriculo izquierdo;
porciones de la pared libre y de la punta. (45111817

La hipertrofia maxima del tabique interventricular se presenta en la porcién
media, entre la base y la punta. El dato de un tabique engrosado de al menos
1.3 a 1.5 veces el grosor de la pared posterior, cuando se mide en la
diastole, justo antes de la sistole auricular, ha sido el criterio sancionado por
el tiempo para el diagnéstico de hipertrofia septal asimétrica (ASH). El
tabique no esta s6lo mas grueso que la pared posterior, sino que de manera
caracteristica mide al menos 15 mm de grosor.
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5.6.7 Hemodinamica

El cateterismo cardiaco pone de manifiesto disminucion de la distensibilidad
diastblica del ventriculo izquierdo y en algunos pacientes un gradiente de
presién en el interior del ventriculo izquierdo, en una porcién subadrtica
formada por el tabique engrosado y la valva mitral anterior que se adhiere al
tabique. El gradiente de presién puede ser bastante inestable y varia entre 0
y 1756 mm Hg. En ocasiones el trazo de presién muestra un patrén de pulso
alternante. El trazo de presién arterial muestra una configuracién
“digitoforme” similar a la del pulso carotideo.

Puede haber gradientes en la via de salida por artefactos cuando el
catéter en ventriculo izquierdo queda atrapado en las trabéculas de ésta
cavidad muy hipertrofiada. ©

Las anomalias hemodindmicas en la miocardiopatia hipertréfica no se
restringen al miocardio izquierdo. Aproximadamente el 25% de los pacientes
tienen hipertensién pulmonar; por lo general es leve aunque en ocasiones
puede ser de grado moderado o intenso. Se debe a la elevacién de la
presion media cde la auricula izquierda. Un gradiente de presion en la salida
del ventriculo derecho se presenta en el 15% de los pacientes con
obstruccién en la salida ventricular izquierda. 49

5.7 Inestabilidad del gradiente

Un elemento caracteristico de la miocardiopatia hipertréfica es la variabilidad
e inestabilidad del gradiente en la via de salida del ventriculo izquierdo. En
un paciente se presenta un gran gradiente en una ocasién y no tiene
ninguno, en otra. En algunos enfermos sin gradiente en reposo, éste puede
ser provocado. Tres mecanismos basicos producen gradientes dindmicos, los

cuales reducen el volumen ventricular y acentian la aposicién de la valva
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mitral anterior con el tabique: 1) aumento de la contractilidad; 2) disminucioén
de la precarga, y 3) disminucién de la poscarga. En una minoria de enfermos
con miocardiopatia hipertréfica, el gradiente es mesoventricular y se
intensifica por aumento de la contractilidad, la cual ejerce una accién directa
de esfinter muscular.

Un aumento en el gradiente provoca un soplo mas intenso, un periodo de
expulsion mas prolongado con configuracion digitoforme mas evidente en el
pulso carotideo y datos ecocardiograficos evidentes de SAM de la valva
mitral anterior.

Procedimientos que se realizan a la cabecera del paciente son utiles al
valorar la miocardiopatia hipertréfica sospechada. Tal vez el mas util es el
cambio subito de postura, desde cuclillas a la posicién de pie. La posicion de
cuclillas hace que aumente el retorno venoso e incrementa la presién aértica
lo cual expande el volumen ventricular, y disminuye el gradiente y la
intensidad del soplo. El recobrar rapidamente la posicion de pie tiene efectos
opuestos y provoca acentuacion del gradiente y del soplo. La maniobra de
Valsalva es otro procedimiento util a la cabecera del paciente para provocar
o exacerbar el gradiente. Después de un aumento transitorio en la presién
arterial, que por lo general dura de 4 a 5 ciclos cardiacos después del inicio
de la tension coincidente con aumento en la frecuencia cardiaca, disminuyen
las presiones del pulso y la sistdlica arterial y el volumen ventricular, y
aumenta el gradiente (y el soplo). ('

5.8 Evolucién natural

La evolucion clinica en la miocardiopatia hipertrofica es variada; en muchos
enfermos no hay sintomas o éstos son leves, permanecen estables y en
algunos casos mejoran en un periodo de cinco a 10 affos. La mortalidad
anual es aproximadamente del 3% al afio en adultos y del 6% al afio en
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nifos; ‘el deterioro clinico (ademas de la muerte sGbita) suele ser lento.
Aunque los sintomas no se relacionan con la intensidad ni con la presencia
de un gradiente el futuro de pacientes gravemente sintomaticos aumenta con
la edad. El inicio de fibrilacion auricular causa por lo general incremento
notable en los siniomas, por lo que esta indicada la cardioversion inmediata
(a menudo farmacolégica). El embarazo se tolera por lo general bien, aunque
se han informado muertes. ('45'®

E! empeoramiento de la miocardiopatia hipertréfica hasta convertirse en
dilatacién ventricular izquierda y disfuncién sin gradiente, es decir, la
miocardiopatia dilatada, se presenta hasta en poco mas del 10% de los
pacientes. Parece ser resultado al menos, en parte, del adelgazamiento de la
pared y la formacién de cicatriz como consecuencia de la isquemia
miocardica causada por arteriopatfa coronaria de pequefios vasos.

La amplitud de la hipertrofia ventricular izquierda suele permanecer
estable con el tiempo, aunque una minoria de pacientes desarrolla grados
cada vez mayores de hipertrofia.

En algunos nifios, se manifiesta el patron de la miocardiopatia hipertréfica
a pesar de ecocardiograma previo normal;, esto no parece suceder en
adultos. Su presentacién recalca el hecho de que un solo ecocardiograma
normal no excluye la miocardiopatia hipertréfica en un nifio o en un
adolescente; ya que puede existir desarreglo celular y riesgo consecuente de
muerte subita e incluso en ausencia de hipertrofia ventricular izquierda. Un
marcador para la aparicibn mas tardia de la miocardiopatia hipertrofica
clinica puede ser un electrocardiograma inicial anormmal con aumento del
voltaje de QRS. Los cambios sustanciales en la magnitud del gradiente
suceden en un pequefio porcentaje de pacientes. La aparicién o la
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intensificacién de un gradiente suelen acompafiarse de aumento de los
sintomas.

La muerte suele ser subita en la miocardiopatia hipertréfica y acaece en
pacientes previamente asintomaticos, en individuos que no se hablan
percatado que sufrian enfermedad o en pacientes con evolucién estable.
Aquellas caracteristicas que identifican con mayor precisién a los pacientes
de alto riesgo comprenden la edad joven (menos de 30 afios) cuando se
realiza el diagnéstico y una historia familiar de miocardiopatia hipertréfica con
muerte stbita. La presencia o gravedad de un paciente en la via de salida, el
grado de limitacién funcional y los sintomas no se correlacionan en general
con el riesgo de muerte. Un antecedente de sincope es ominoso en nifios,
aunque no tanto en adultos. El marcador aislado mas til de aumento de
riesgo en los adultos es la taquicardia ventricular no sostenida, en el
monitoreo electrocardiografico de 48 horas, aunque la mayoria de los
enfermos (tal vez el 75%) con taquicardia ventricular no persistente no
mueren stbitamente. En niflos, el mecanismo de muerte puede ser diferente,
ya que las arritmias ventriculares preexistentes son mucho menos
frecuentes. Tal vez, en algunos pacientes, especialmente los jévenes, el
suceso precipitante es hemodinamico mas que de su origen arritmico. La
muerte subita sucede a menudo durante el ejercicio, por lo que el esfuerzo
extenuante debe ser probablemente prohibido en todos los pacientes con
miocardiopatia hipertréfica, tengan o no sintomas prominentes. La
miocardiopatia hipertréfica no diagnosticada es la anomalia mas frecuente
que se halla en la necropsia en atletas competitivos que mueren
stbitamente. La aparicion de fibrilacién ventricular puede ser también un mal
signho prondstico. El grado de hipeitrofia ventricular izquierda no parece
correlacionarse con el prondstico, ya que los enfermos con hipertrofia masiva
estdan a menudo minimamente asintomaticos y parecen no tener evolucién
mas maligna que los enfermos con hipertrofia moderada. Sin embargo, la
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muerte subita no es probable en pacientes asintomaticos o levemente

asintomaticos con hipertrofia leve.

Se puede suponer, aunque no establecer que la muerte subita se debe a
arritmia ventricular, aunque las arritmias auriculares intervienen al sensibilizar
al corazén, de tal manera que las arritmias ventriculares aparezcan

posteriormente.

Necropsia. Coraz6n con miocardiopatia hipertréfica.

5.9 Tratamiento

El tratamiento de los pacientes con miocardiopatia hipertréfica se dirige hacia
el alivio de los sintomas, prevencion de complicaciones y reduccioén de riesgo
de muerte.

Los glucésidos de la digital por lo general deben evitarse a menos de que
se desarrolle fibrilacién auricular o disfuncion sistélica. Antes se pensaba que
los diuréticos debian de evitarse por temor a precipitar o empeorar el
gradiente de derrame.

5.9.1 Bloqueadores betaadrenérgicos

Son los principales farmacos del tratamiento médico. Al usarlos, mejora la
disnea, angina y el presincope. El bloqueo beta evita el aumento de la
obstruccion en la via de salida que acompaiia al ejercicio, aunque los
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gradientes en reposo queden sin cambios, Disminuyen los determinantes del
consumo miocardico de oxigeno y por tanto de la angina de pecho, y ejercen
tal vez una acci6bn antiarritmica. La angina de pecho responde mas
favorablemente al fratamiento con bloqueador beta que la disnea. Se ha
sugerido que el bloqueo beta evita la muerte subita aunque no se ha
establecido su eficacia para este propésito.

La respuesta clinica global al bloqueo beta es variable; sin embargo,
tnicamente del 33 al 66% de los pacientes experimentan mejoria
sintomatica, no se ha informado un estudio ciego adecuadamente controlado
sobre este tratamiento.

5.9.2 Antagonistas del calcio

Son la alternativa cada vez mas popular del bloqueo betaadrenérgico en el
tratamiento de la miocardiopatia hiperiréfica, la mayor parte de la experiencia
ha sido con verapamil, con uso mas limitado de nidifedipina y ditiazem. No
existe un consenso claro en cuanto a si el tratamiento debe iniciarse primero
con un antagonista betaadrenérgico o de calcio.

E! verapamil es el agente bloqueador del canal del calcio mas
ampliamente estudiado en este trastorno. Su empleo fue sugerido, al menos
en parte, porque produce un efecto protector y benéfico en la miocardiopatia
hereditaria, un trastorno marcado por sobrecarga intracelular de calcio en el
cual el propanolol es ineficaz. Aunque los vasodilatadores del verapamil no
serfan de utilidad en la miocardiopatia hipertréfica, parece que al deprimirse
la contractilidad miocardica disminuye el gradiente en la salida del ventriculo
izquierdo cuando se administra por via intravenosa u oral.
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Las complicaciones del empleo del verapamil incluyen la supresién del
automatismo del ritmo sinusal e Inhibiclon de Ila conduccién
aurlculoventricular, vasodilatacion y efectos inotrépicos negativos, (!:%11:18.19

También se usa Nifedipina en la miocardiopatia hipertréfica, y puede
mostrar algunas ventajas sobre el verapamil ya que causa menor depresiéon
de la conduccién auriculoventricular, aunque es un vasodilatador mas
potente. Las publicaciones de su efecto sobre la funcién diastélica han sido
con resultados inconstantes. ©

5.9.3 Otras medidas no quirlrgicas

La amiodarona es eficaz en el tratamiento de las taquiarritmias
supraventriculares y ventriculares en la miocardiopatia hipertréfica, sin
afectar significativamente la funcién ventricular izquierda. -

5.9.4 Tratamiento quirargico

La intervencién quirargica mas popular es la extirpaciéon de una porcion del
tabique hipertrofiado. El procedimiento mas utilizado es el de abordaje
transaértico con miotomia y miectomia septal, aunque también se utiliza el
abordaje transventricular izquierdo y los abordajes combinados transaértico y
ventricular izquierdo con buenos resultados. El tratamiento quirtirgico es
facilitado por la ecocardiografia transoperatoria y en la actualidad la
mortalidad operatoria es menor del 5%.

La miotomia-miectomia se combina con otros procedimientos quirtrgicos
necesarios (particularmente cirugia coronaria y sustitucion de la valvula
mitral), aunque el riesgo aumenta un poco. Aunque el reemplazo de la
valvula mitral se realiza en unos cuantos centros hospitalarios, los resultados
hospitalarios a largo plazo han sido también favorables, con beneficio
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sintomaético y mejorla hemodinamica. La justificacion para esta operaciéon es
que suprime la obstrucciéon al evitar el movimiento anterior sistélico de la
valvula mitral. Parece ser particularmente util en los pacientes con grosor

menos grave (18mm) de la parte superior del tabique u otra morfologia septal
atlpica. (148111817

Otro tratamiento que se utiliza es la Ablacién septal con alcohol por via
percutanea, consiste en la perfusion selectiva de alcohol en arterias septales
que da lugar a un infarto de miocardio localizado en el septo y que origina
una disminucion de su grosor, movilidad y una reduccién del gradiente de
presién en el tracto de salida. ('
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6. CONSIDERACIONES ESPECIALES EN EL
CONSULTORIO DENTAL

Estas consideraciones van encaminadas a prevenir cualquier tipo de
emergencia durante nuestra practica profesional al atender a un paciente con
Miocardiopatia Hipertréfica.

Dichas recomendaciones estan enfocadas en pacientes que ya han sido
diagnosticados , pero también es importante recaicar que hay ciertos puntos
que debemos considerar, los cuales nos pueden hacer sospechar que un
paciente aparentemente sano, puede tener esta enfermedad.

Como ya se mencioné anteriormente, la miocardiopatia hipertréfica es una
enfermedad de evolucién lenta, por lo que quiza en una revision general no
existe ninglin hallazgo, incluso pacientes con hipertension arterial o con
cuadros de angina de pecho, cuando son sometidos a estudios por el
cardidlogo, puede ser que den resultados negativos.

Primero que nada se debe de realizar una Historia Clinica adecuada , con
todos los datos del paciente completos, asi como también debemos de
contar con los antecedentes familiares patol6gicos y no patolédgicos , ya que
en pacientes jovenes, la presencia de antecedentes de muerte subita precoz
en dos o mas familiares se asocia a un mayor riesgo de muerte stbita. Otros
aspectos a tomar en cuenta son, si el paciente nos refiere tener la presion
arterial alta (Hipertensién Arterial) , que presente crisis de angina de pecho,
ya sea al hacer un esfuerzo o aun estando en reposo y que nos refiera que
padece de sincopes frecuentemente. (45121617
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Lo primero que se debe de hacer en estos casos es pedir una
interconsuita con el cardi6logo, para que le sean realizados al paciente
estudios mas completos, pero algo muy importante, que para nosotros como
Cirujanos Dentistas nos puede hacer pensar en la posibilidad de que el
paciente tiene una miocardiopatia, es pedirle al paciente que haga una
sencilla prueba de esfuerzo fisico, inmediatamente después le tomamos la
presion a nuestro paciente. Esto es debido a que la respuesta anormal de la
presion arterial durante el ejercicio es uno de los indicadores pronésticos que
se utilizan en la estratificacion del riesgo de los pacientes con miocardiopatia
hipertréfica. Este comportamiento anormal se ha definido como una
respuesta plana, con una variacién menor de 20 mmHg con respecto al valor
basal, o una respuesta hipotensiva, con un incremento inicial seguido por
una caida mayor de 20 mmHg con respecto al valor basél. Con esto tenemos
bases mas sélidas para poder remitir al paciente con el cardiélogo. %

Cuando llega el paciente diagnosticado, son varias las medidas que se
deben de tomar para prevenir cualquier situacién de emergencia, empezando
por lo mas elemental, la autorizacion por escrito del cardiélogo.

6.1 Profilaxis antimicrobiana

La American Heart Association (AHA) considera a los pacientes con
miocardiopatia hipertréfica, como pacientes de riego moderado que
requieren de profilaxis antimicrobiana, junto con otras enfermedades como
malformaciones cardiacas simples, (defectos septales), prolapso de la
vélvula mitral y coartacién aértica. 24

La endocarditis infecciosa se desarrolla, fundamentalmente, en individuos
con defectos estructurales cardiacos. Las bacterias pueden colonizar
valvulas cardiacas anormales o dafiadas, el endocardio y el endotelio
cercano a defectos anatémicos, pero aun no se ha demostrado que se
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presente una Endocarditis Bacteriana en pacientes con miocardiopatia
hipertréfica. ¥

Los procedimientos en los que se recomienda profilaxis antimicrobiana son:

a)
b)

c)

d)
e)
f)
g)

Extracciones dentales. Incluyendo dientes deciduos.

Procedimientos periodontales incluidos cirugia, raspado y pulido
radicular, asi como sondaje y visitas de mantenimiento.

Colocacién de implantes dentales o reimplantaciéon de un diente
avulsionado.

Instrumentacion endodéncica.

Colocacion inicial de bandas ortodéncicas, no asi en brackets.
Inyeccion anestésica intraligamentosa.

Limpieza profilactica de dientes o implantes donde se prevea

sangrado. 29

La American Heart Asociation (AHA) hace la siguiente recomendacion:

Dar Penicilina G Benzatinica via intramuscular en dosis de un
1,200,000 U.1. 24 horas antes del tratamiento.

En caso de alergia a la Penicilina se recomienda Eritromicina en una
dosis de 600 mg un dia antes del tratamiento y el dia del tratamiento
cada 8 horas.

Recientemente la misma American Heart Asociation sugiere:

Dar 2 gr. de Amoxicilina, administrada 1 hora antes del tratamiento.
Segun este estudio, la segunda dosis no seria necesaria, porque los
niveles séricos se prolongan por encima de la concentracion minima
inhibitoria de la mayoria de los estreptococos orales. Esta actividad
inhibitoria se prolonga entre las 6 y 14 horas. ®
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- Los individuos alérgicos a ila Penicilina se pueden tratar con otros
farmacos , como la Clindamicina. Las anteriores recomendaciones de
la (AHA) nombraba a la Eritromicina como agente alternativo para los
pacientes alérgicos a la Penicilina. La Eritromicina no ha sido incluida
en la actual recomendacién, por los efectos adversos
gastrointestinales y la farmacocinética complicada de sus diversas
formulaciones. @

6.2 En el consultorio dental

Ya que nos disponemos a trabajar con nuestros pacientes, cabe mencionar
que no solo en este caso sino en general, debemos contar con un botiquin
de primeros auxilios, con medicamentos de todo tipo y de facil acceso para
el Cirujano Dentista, para poder atender cualquier tipo de emergencia que se
presente.

Es de suma importancia tener en cuenta que el riesgo maximo que
representa atender a este tipo de pacientes, es que pueda sobrevenir la
muerte sUbita, y que ésta pueda ser producida con el estrés que genera el
simple hecho de saber que se va a visitar al Cirujano Dentista.

Es recomendable el uso de un ansiolitico 1 hora antes del tratamiento, asi
como aportar oxigeno, resulta casi siempre benético para el paciente,
aunque esta medida en nuestro pais resulta un tanto dificil, ya que es muy
dificil encontrar que un consultorio dental tenga tanques de oxigeno.

Una vez iniciado el tratamiento, si es necesario anestesiar a nuestro
paciente, debemos optar por utilizar un anestésico sin vasoconstrictor, ya
que la adrenalina, noradrenalina y epinefrina son los vasoconstrictores mas
comunes en la odontologia, sustancias que a la vez son secretadas por la
médula suprarrenal y que tienen propiedades hipertensivas y aceleradoras
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del pulso, asi como también arritmogénicas, por tal motivo debemos evitar
su uso, ©@®

Durante la consulta es posible que el paciente pueda presentar una
taquiarrtimia, y ante esta situacién debemos de estar preparados para actuar
de inmediato. ?®

Por eso es importante, que desde la primera cita a la que asista nuestro
paciente debemos de tomar los signos vitales, y repetir este procedimiento
en cada cita. Ante cifras superiores a 20% de la presién arterial basal,
irregularidades en el pulso, frecuencia cardiaca mayor a 100 o menor a 60
latidos / minuto, se debe suspender la consulta y remitir al paciente con el
cardiologo. ¥

Si se llegara a dar el caso de que el paciente desarrolle una taquiarritmia
podemos seguir los siguientes pasos:

- Las maniobras conocidas como maniobras vagales, tales como la
maniobra de Valsalva, el masaje del seno carotideo, el producir reflejo
nauseoso, el sumergir la cara en agua helada, desencadenan una
intensa reaccién vagal, capaz de bloquear la conduccion nodal e
interrumpir la taquicardia.

- Si se desconocen estas maniobras se puede recurrir al uso de
farmacos, de ahi la importancia de contar con un botiquin de primeros
auxilios. El farmaco de primera eleccién son los beta bloqueadores
adrenérgicos, procurando utilizar los que tengan un bloqueo selectivo
sobre receptores Beta-1, ya que estos receptores son cardioselectivos
y tendran una accién mas especifica. Estos medicamentos son el
Atenolol y el Metoprolol, (1:4:511:16.17.21.25)



- El segundo farmaco de eleccién es el Verapamilo o Verapamil, que es
un bloqueador de los canales de Ca, que causa una bradicardia y con
esto aliviando los sintomas y la Amiodarona se utiliza para intentar
controlar las arritmias ventriculares, cuya presencia se asocia a un
aumento del riesgo de muerte subita, (1:4:510.11.12.13,18)

- Existen farmacos que nos ayudan a aliviar al paciente en caso de que
llegara a presentar una fibrilacion, desafortunadamente , en ningin
consultorio dental se cuenta con un electrocardiégrafo, ya que es la
Unica manera en la que podriamos saber si nuestro paciente esta

fibrilando.

Estos son los aspectos mas importantes que debemos tener muy presentes,
ya que para atender no solo a estos pacientes sino también a otros pacientes
comprometidos sistémicamente, tenemos que estar preparados para no
poner en riesgo su vida, ademas de estar en la disposicion de aprender a
formar equipos multidisciplinarios de trabajo con otros especialistas.
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7. CONCLUSIONES

Se sabe que la miocardiopatia hipertréfica es una enfermedad
hereditaria, pero lamentablemente obtener un diagnéstico por medio de un
examen genético no es confiable, ademas de tener un costo muy elevado y
hacerlo de dificil acceso para la poblacion.

Debido a los acontecimientos recientes, en donde varios deportistas han
perdido la vida durante el desarrollo de sus actividades, es importante hacer
un estudic mas profundo del estado de salud de los deportistas porque
parece ser que la miocardiopatia hipertréfica ha dejado de ser una
enfermedad poco comun.

El desarrollo de la humanidad, asi como el deterioro del medio ambiente,
parecen ser las causas de que cada vez se presenten con mayor frecuencia
las enfermedades que implican alteraciones genéticas.

Los odontdlogos debemos dejar de fijarnos solo en los problemas
bucodentales de los pacientes y verlos como un todo.

Es imprescindible en la actualidad, formar equipos multidisciplinarios de
trabajo, en el que deben de patrticipar diferentes especialistas, entre ellos, el
odontélogo.

El odontélogo debe estar preparado y capacitado para atender cualquier
tipo de emergencia que se pueda presentar en el consultorio dental, asi
como contar con medicamentos y equipo adecuado.
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