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RESUMEN

La miocadiopatia hipertroéfica, es una afecta -
cion cardiaca caracterizada por una alteracion de
la funcion diastolica (dificultad en la fase de rela -
jacion y llenado ventricular) e incremento de la
contractilidad, en ausencia de una causa desenca -
denante (hipertension arterial, estenosis aortica,
etc.).

Presentamos el caso de un paciente de 38 afios
de edad que tras ser diagnosticado de miocardio -
patia hipertrofica no obstructiva, el estudio poste -
rior logré descubrir un familiar afecto, asintomd -
tico.

Palabras clave: Miocardiopatia hipertréfica.
Sincope. Muerte sUbita. Atencion Primaria.

Hypertrophyc cardiomyopathy: a case report

ABSTRACT

The hypertrophyc cardiomyopathy is a cardiac
affectation characterized by an alteration of the
diastolic function (difficulty in the easing phase
and ventricular filling) and increasing of the con -
tractibility, in absence of an unfetter cause (arte -
rial hypertension, aortic estenotic, etc.).

We present the case of a patient of 38 years old
who after being diagnosed of not obstructive hy -
pertrophyc cardiomyopathy, the subsequent study
achievement discover an affected and asintomatic
familiar.

Key words: Hypertrophyc cardiomyopathy. Syn -
copate. Sudden death. Primary Health Care.

INTRODUCCION

La miocardiopatia hipertrofica es una cardiopa-
tia cuyo origen ha estado sujeto a controversia des-
de que Lord Block, en 1943 la describiese como
una entidad ligada a la obstruccion en el tracto de
salida del ventriculo izquierdo. En 1958, esta pato-
logia se caracterizaba por la hipertrofia asimétrica
del ventriculo izquierdo, generalmente del septo
interventricular, que podia o no producir obstruc-
cion en la salida. Tras una larga controversia, sobre
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si el proceso fundamental era la hipertrofia o la
obstruccidn, se impuso finalmente la idea de Good-
win, donde la hipertrofia era el hallazgo anatomo-
patoldgico que siempre estaba presente, acompafia-
da en ocasiones por la obstrucciont.

El papel genético en la patogénesis de la miocar-
diopatia hipertréfica es muy importante, con una
transmision autosémica dominante de penetrancia
incompleta y expresion variable?. Existen casos es-
poradicos que pueden corresponder a mutaciones,
dificultando la deteccién de familiares asintomati-
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cos con leves alteraciones anatémicas debido a su
baja penetrancia®.

Se desconoce la prevalencia exacta de la enfer-
medad , aunque se cifra en el 0,1% de la poblacion
general y en 0,5 % de la poblacion cardiopata. Des-
de el punto de vista morfolégico, el hallazgo mas
importante es la hipertrofia miocardica, localizada
preferentemente en el septo interventricular, aun-
que también puede ser concéntrica, de predominio
apical.

La mitad de casos son asintomaéticos, debutando
en la mayoria de ocasiones con dolor toracico, pal-
pitaciones o sincope no filiado. En el 6% de los pa-
cientes, el cuadro clinico puede aparecer con muer-
te subita, sobre todo en pacientes jovenes (10-30
anos), y en la mayoria de las ocasiones durante la
practica de algun deporte que requiera un intenso
ejercicio fisico*.

El diagnoéstico precoz adquiere gran importan-
cia, la sospecha clinica sobre este grupo de pacien-
tes y el estudio familiar de parientes de pacientes
afectos son las dos vias fundamentales de detec-
cion, tal como exponemos en el siguiente caso cli-
nico.

OBSERVACION CLINICA

Varon de 38 afios en el momento actual, que
consulta en nuestro centro de salud por palpitacio-
nes ocasionales de 1 mes de evolucion, general-
mente coincidente con el esfuerzo fisico, acompa-
flada de disnea leve, que cedia con el reposo.
Refiere ademas, dolor toracico punzante, en hemi-
térax izquierdo con irradiacién a hombro izquier-
do, no relacionado con el esfuerzo y duracién infe-
rior a 60 minutos.

Entre los antecedentes personales destaca ser
fumador de 20 cig./afio, bebedor moderado, e hi-
pertrigliceridemia en tratamiento con dieta. Madre
diagnosticada de fibrilacidn auricular paroxistica
no filiada.

A la exploracién fisica observamos un paciente
con buen estado general, eupneico, que tolera el
decubito. No presenta ingurgutacion yugular a
45°, ni soplos carotideos audibles. La auscultacion
cardiopulmonar es ritmica sin soplos. En las ex-
tremidades, los pulsos estan presentes, no objeti-
vando edemas. El resto de la exploracion resulta
normal.

Entre las pruebas complementarias solicitadas,
la radiografia de torax presenta un indice cardio-
tor4cico normal, sin signos congestivos, y en
ECG (Fig. 1), puede observarse un patron de so-
brecarga izquierda con Q prominentes y picudas
en cara inferior (11, 111), ST descendido acompa-
flado de T invertidas y gigantes en precordiales iz-
quierdas.
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Figura 1

Electrocardiograma. Ritmo sinusal a 63 x, eje 30, Q
en Il y lll, T negativas acompafadas de descenso del
ST en V2-V6.

Con la sospecha de miocardiopatia hipertrofica
el paciente fue derivado de forma preferente a la
consulta externa de cardiologia, donde se confirma
el diagndstico, inicidndose el estudio familiar sobre
8 individuos, que permitié descubrir en el primer
hijo de 13 afios, mediante ecocardiografia, hiper-
trofia leve del septo interventricular (Fig. 2 ). El
ecocardiograma de nuestro paciente mostraba una
hipertrofia asimétrica moderada del septo interven-
tricular, asi como de la pared posterior, descartando
cualquier obstruccion en el tracto de salida (Fig. 3).
El estudio posterior Holter resulté normal.

Diagnosticado de miocardiopatia hipertrofia no
obstructiva, el paciente fue tratado con atenolol 50
mg/24 h, medidas dietéticas para la correccion de
la hipertrigliceridemia, evitando la practica de de-
portes competitivos o isométricos. Asi mismo esta-
ra sometido a revision anual en consulta de cardio-
logia, con electrocardiograma, Rx de térax y
ecocardiograma.
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Figura 2

Ecocardiograma del primogénito de 13 afios, donde se
observa una minima hipertrofia de septo
interventricular.

Figura 3

Ecocardiograma donde se visualiza una hipertrofia mo-
derada de la pared posterior del ventriculo izquierdo,
acompafiada de hipertrofia septal asimétrica.

La alteracién detectada en el hijo, no precisé por
el momento de tratamiento farmacoldgico alguno,
ni limitacion para la practica de deportes, si bien
deberd ser revisado bianualmente en consulta de
cardiologia.

COMENTARIOS

La miocardiopatia hipertréfica es una enferme-
dad del miocardio caracterizada por la hipertrofia
del ventriculo izquierdo, sin causa cardiaca o sisté-
mica desencadenante. Puede aparecer a cualquier
edad, bien de forma clasica (disnea, dolor toracico,
palpitaciones o sincope) o ser asintomatica a lo lar-
go de la vida del individuo. La actitud ante este
grupo de pacientes siempre ha de iniciarse con una
completa anamnesis, con especial énfasis en los an-
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tecedentes familiares, cardiolégicos o muerte subi-
ta, y entre los personales resefiando la presencia de
sincopes no filiados o episodios de palpitaciones®.
Sobre los pacientes asintomaticos debemos prestar
especial atencién a parientes de pacientes afectos
con miocardiopatia hipertrofica, atletas y adoles-
centes, donde se han de buscar signos exploratorios
anormales derivados de la hipertrofia (soplos sist6-
licos, galopes, palpacién de ventriculo izquierdo
con onda A) (Fig. 4).

Entre las pruebas complementarias utilizadas en
la confirmacién, destacan el electrocardiograma
(presencia de onda Q, T invertidas en derivaciones
precordiales y trastornos difuso de la conduccidn).
En la ecocardiografia 2D/Doppler, se pueden ver los
distintos patrones de hipertrofia ventricular (severa
conceéntrica y asimétrica, severa apical, en el limite y
simétrica, con o sin obstruccion) (SAM)’. La radio-
grafia de térax posee muy poca utilidad, al ser en la
mayoria de las ocasiones normal, apareciendo oca-
sionalmente ligera cardiomegalia a expensas del
ventriculo izquierdo (Fig. 4).

Figura 4

Valoracién del paciente con MHO (Fuente: tomado de
F. Alonso et al. En: Guias de Actuacién

Clinica en Cardiologia).
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Una vez diagnosticado, debe evaluarse el riesgo
de muerte subita, asi como la existencia de obstruc-
cion o no, en el flujo de salida. La presencia de al
menos un factor de riesgo, obliga al estudio del po-
tencial arritmogénico, y si fuese posible, también
genético® (Fig. 4).

El tratamiento de la miocardiopatia debe cumplir
dos objetivos fundamentales, la mejora de los sin-
tomas y la prevencidn de la muerte subita. Entre las
medidas preventivas destaca, el no recomendar la
realizacidn de esfuerzos fisicos intensos, sobre to-
do en pacientes con alguna mutacion genética de
mal pronostico, la profilaxis de la endocarditis (pa-
cientes con altos gradientes interventriculares o in-
suficiencia mitral significativa) y la anticoa-
gulacion oral en pacientes con arritmias
supraventriculares paroxisticas o con fibrilacion
auricular crénica.

El tratamiento farmacoldgico se basa fundamen-
talmente en la utilizacién de betabloqueantes, sobre
todo en las formas no obstructivas, y en los pacien-
tes sintomaticos, aliviando la disnea, palpitaciones,
y el sincope, a pesar de lo cual no previene la
muerte sUbita, ni las arritmias. Otro grupo farmaco-
I6gico muy utilizado son los antagonistas del cal-
cio, entre los que destaca el verapamil, con demos-
trado efecto beneficioso sobre la disfuncién
diastélica (llenado y relajacion ventriculares). Por
altimo cabe destacar la amiodarona, antiarritmico
que se ha mostrado eficaz en el tratamiento de
arritmias tanto supra como paraventriculares, no
existiendo estudio concluyente en la prevencion de
la muerte subita®.

Debe de individualizarse el empleo del marcapa-
sos en pacientes claramente refractarios al trata-
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