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RESUMEN

Es una hipertrofia septal, de tipo asimétrica, causando obstruccion
del flujo de salida del ventriculo izquierdo debido al engrosamiento
de la pared del ventriculo izquierdo; esta patologia presenta una
prevalencia a nivel mundial de 0,02-0,23%; y es la causa mas
importante de muerte subita en jovenes. Se caracteriza por una
hipertrofia miocardica que provoca una disfuncion diastélica; incluso,
epidemiologicamente, se produce en hombres y mujeres por igual,
aunque las mujeres tienden a ser mas sintomaticas, presentando
mas discapacidad y presentacion a una edad mas temprana.

El paciente puede ser asintomatico o suele presentar cuadro de
disnea, dolor precordial, sincope. Para el diagnéstico, se puede
utilizar radiografia de Torax, electrocardiograma y ecocardiografia;
resonancia magnética y cateterismo cardiaco solo en casos para
identificar etiologia y gravedad de la misma. Para el tratamiento, se
puede utilizar medicamentos de base como beta-bloqueadores, o
se puede realizar técnicas de ablacion con alcohol. Sin embargo, en
algunos casos, se puede necesitar usar marcapasos o desfibriladores
implantables.

El objetivo de esta revision bibliografica es brindar informacion de
esta patologia, que, a pesar de no ser tan frecuente en nuestro medio
y de ser mas de la especialidad de Cardiologia, existe la posibilidad
de presentacion en jovenes, y que, presentando manifestaciones
cardiacas, nos puede llevar a considerar a esta patologia como
diagnostico diferencial.

Palabras clave: Cardiomiopatia, hipertrofia septal, muerte sibita,
disfuncion diastolica.
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ABSTRACT

This is a septal hypertrophy, asymmetric, which causes obstruction of the outflow of the left
ventricle because of thickening of the wall of the left ventricle; This pathology has a worldwide
prevalence of 0.02-0.23%; and it is the most important cause of sudden death in young people.
It is shown like a myocardial hypertrophy that causes diastolic dysfunction; even though,
epidemiologically, it occurs in men and women equally, although women tend to be more
symptomatic, producing more disability and presentation at an earlier age. Patient could stay
asymptomatic, or could present dyspnea, precordial pain or syncope. For the diagnosis, we
can use Chest Rx, electrocardiogram and echocardiogram; nuclear magnetic resonance and
cardiac catheterization is used only for identifying pathology’s etiology and severity. For the
treatment, we can use drugs like

beta blockers, or patients can apply for alcohol ablation techniques. Nonetheless, in some
cases, they might need pacemakers or implantable defibrillators.

The objective of this bibliographic review is to provide information on this pathology, which,
despite not being so frequent in our reality and being more of a Cardiology specialty, there is
a probability of presentation in young people, and if it is shown with cardiac manifestations, It
can make us to think at this pathology as a differential diagnosis.

Key words: cardiomyopathy, septal hypertrophy, sudden death, diastolic dysfunction

INTRODUCCION

Alrededor del 35-60% de los pacientes con esta patologia, presentan una mutacion en los
genes que codifican los sarcomeros (1); sobre todo relacionado por la transmision hereditaria
familiar; las causas no genéticas se observan en el 25% de los pacientes, posiblemente
relacionado con errores en el metabolismo, como La Enfermedad de Pompe, malformaciones,
y desdrdenes neuromusculares, como Ataxia de Friedrich (2) (3). En adultos, la prevalencia por
causas no geneticas, es baja, pero sillegasen a presentarse, se relacionaria con La Enfermedad
de Denon, La Enfermedad de Fabry, Hipertrofia \Ventricular izquierda asociado a Enfermedad
de Wolff-Parkinson-White. La prevalencia de esta enfermedad se estima alrededor de 1 por
cada 500 en la poblacién general. En ninos es desconocido pero se reporta una incidencia de
0,3 — 0,5 por cada 100000 (&) (5). La transmision de esta enfermedad es genética, en un 50%
en cada generacion subsiguiente, debido a la mutacion de al menos 1 de 11 genes; en caso de
no tener antecedentes familiares, la transmision de la enfermedad se genera por una nueva
mutacion (6).

FISIOPATOLOGIA

Cuando esta cardiomiopatia se acompana de alteracion de la estructura miofibrilar y fibrosis,
causa disfuncion diastélica, alteracion hemodinamica, incluyendo relajacion ventricular asi-
meétrica, disminucion del llenado de las cavidades y consumo anormal de calcio intracelular.
Debido a que los vasos coronarios se llenan durante la diastole, y si existe obstruccion del
tracto de salida v rigidez ventricular, se presenta un mayor riesgo de isquemia miocardica,
causante de arritmias ventriculares y muerte sibita. Mayormente afecta el tabique ventri-
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cular, aunque cualquier parte del ventriculo izquierdo se puede afectar. Esta cardiomiopatia
se puede clasificar como obstructivo o no obstructivo. Segin el grado de obstruccion y la
presentacion clinica depende el grado de hipertrofia (7)(8).

La obstruccion dinamica de la salida del flujo se genera por el movimiento sistdlico anterior de
la valva anterior de la valvula mitral, ya que se genera el impacto de las valvas en el tabique
basal hipertrofiado, lo que provoca un gradiente de presion que tira de la valva anterior, oca-
sionando una obstruccion del tracto de salida, generando un flujo turbulento al momento de
la contraccion, disminuyendo el flujo y provocando regurgitacion mitral. En el caso que sea de
tipo No-Obstructivo, generalmente presenta buen pronéstico, con sintomas que se origina-
rian producto de la disfuncion diastdlica; excepto si presentase adelgazamiento de la pared,
dilatacion de cavidad izquierda y disfuncion sistélica, junto a hipertension pulmonar secun-
daria, ya que, en ese caso, seria de mal pronostico. En el 25% de los pacientes, la obstruccion
se produce en reposo, pero el 70% de los pacientes con maniobras provocativas, como el ejer-
cicio. En estadios mas avanzados, esto puede ocurrir en reposo. Mas cominmente, ocurre
con maniobras provocativas como el ejercicio por aumento de la demanda del miocardio (9).

MANIFESTACIONES CLINICAS

El cuadro clinico se puede manifestar de manera variable; incluso, puede estar asintomatico
y se puede identificar de manera accidental. Sin embargo, puede manifestarse con Fibrilacion
Atrial en 1 por cada 5 pacientes, por lo cual, presentaria un riesgo de arritmias, y posterior-
mente descompensaciones; por lo cual, el tratamiento se basa farmacolégicamente con anti-
coagulantes, para de esa manera, prevenir formacion de émbolos (10).

Cuando hay una obstruccion hemodinamica importante, se puede presentar disnea, debido
a la elevacion de la presion de llenado provocado por disfuncion diastélica, obstruccion del
tracto de salida, regurgitacion mitral e isquemia miocardica; todo esto ocasiona fatiga y sin-
cope debido a la reduccion de irrigacion sanguinea, que llega a progresar a insuficiencia car-
diaca (11). Al final, cuando se presenta gradualmente disnea, dolor precordial, presincope y
sincope, se asocia a futuro con mal prondstico (12).

DIAGNOSTICO
» Radiografia de torax: identifica hipertrofia ventricular izquierda.

» Electrocardiograma: demuestra Hipertrofia Ventricular Izquierda. También puede mostrar
arritmias, aunque con frecuencia puede ser normal.

» La ecocardiografia: con precision de diagnostico del 80% para Miocardiopatia Hipertrofica
Obstructiva. Se puede visualizar el tamano vy realizar mediciones del tabique v la pared
ventricular izquierda. Puede demostrar la velocidad de flujo a lo largo del tracto de salida
del ventriculo izquierdo.

o El Doppler color puede mostrar regurgitacion de la valvula mitral.

» La resonancia magnética cardiaca: Gold standard para el diagnéstico de las propiedades
de la pared del Ventriculo Izquierdo

o En pacientes con sospecha de Miocardiopatia Hipertrofica Obstructiva con un ecocar-
diograma normal o no concluyente.
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» El cateterismo cardiaco: Gnicamente para determinar con precision el grado de obstruc-
cion del tracto de salida, la anatomia del ventriculo izquierdo, el grado de insuficiencia
valvular mitral y la permeabilidad de las arterias coronarias (13)(14) (13)(14).

TRATAMIENTO

EltratamientoconBetabloqueadores mejoraelsuplementode oxigenoal miocardio, reduciendo
la isquemia v prolongando el llenado sanguineo diastdlico y disminuyendo la frecuencia
cardiaca. Si los betabloqueadores son ineficientes o no son tolerados, los bloqueadores de
los canales de calcio, pueden generar alivio sintomatico. En pacientes que tengan sintomas
refractarios, la terapia de reduccion septal, ya sea con miomectomia o con ablacion septal con
alcohol, representan la segunda linea terapéutica para pacientes con obstruccion del tracto de
salida del ventriculo izquierdo persistente (mayor o igual a 50 mmHg).

La indicacion para la realizacion de la ablacion septal a base de alcohol es: avanzada edad,
presencia de comorbilidades que aumentarian el riesgo de la cirugia cardiaca, historial de
cirugias cardiacas previas, miomectomia fallida o ictus previo. La mortalidad en 30 dias
después de la realizacion del procedimiento, es muy baja (0,6%), y anualmente, la probabilidad
de fallecimiento es igual que la poblacién general (15)(16)(17).

Sin embargo, cuando se realiza la miomectomia y su resultado no es el adecuado, la
necesidad de un marcapasos es inminente en el post-operatorio; ademas se demostro en
procedimientos realizados en la Clinica Mayo de Estados Unidos, donde se demostrd que, al
finalizar el procedimiento de la ablacion, existio una alta prevalencia en lamortalidad temprana
y la presencia de morbilidad perioperatoria, incluyendo el uso de marcapasos secundario a un
bloqueo cardiaco, a pesar de una mejoria exitosa del gradient de tracto de salida. En el caso de
miomectomia septal transtoracica en adultos jovenes y adolescentes, la mejoria del gradiente
fue de 89 mmHg, aunque presentaron movimiento sistolico anterior con regurgitacion
mitral, con lo cual, se decidi6 entre la colocacion de un desfibrilador implantable, en un 17%;
0 un marcapasos permanente, en un 11,7%. Incluso, la realizacion de este procedimiento le
genera aumento en la prevalencia de la morbilidad iatrogénica, por lo cual, les hace requerir
marcapaso (18) (19).

En anos recientes, ha existido el desarrollo de nuevas drogas e innovadoras terapias, la cual,
son de ayudaimportante para el tratamiento fisiopatologico de la enfermedad, la cual, incluye:

* Diltiazem, que inhibe la entrada de calco al sarcomero

* Ranolazine, que inhibe el flujo al interior del sarcomero e incrementa la salida de calcio por
via de intercambio sodio — calcio.

MYK-461: pequena molécula inhibidor de la miosina ATPasa, que evita el ciclo de puentes
cruzados producidos por la miosina.

NAC: N-acetilcisteina, que reduce los niveles de miofilamentos glutationilados con
la reversion del aumento de la sensibilidad al calcio por parte de los miofilamentos,
disfuncion diastolica, hipertrofia de miocitos y fibrosis.

* Perhexilina: modulador metabélico miocardico que cambia el metabolismo celular para
favorecer un metabolismo de carbohidratos mas eficiente debido a la inhibicion de la
captacion y utilizacion de acidos grasos libres mitocondriales, mejorando asi la eficiencia
del miocardio..

Rev. Med Ateneo. Diciembre 2020; 22 (2): 79 - 84



CARDIOMIOPATIA HIPERTROFICA CON OBSTRUCCION DEL VENTRICULO IZQUIERDO
Santiago Andrés Vintimilla Pesantez

* Bloqueadores de los receptores de Angiotensina: disminuye los factores tropicos de
produccion de la via del sistema renina-angiotensina aldosterona (20).

CONCLUSIONES

La Cardiomiopatia Hipertrofica es una patologia basada en hipertrofia septal, que genera una
obstruccion del flujo de salida del ventriculo izquierdo, el cual, genera una disminucion del
llenado ventricular, con lo que, genera la sintomatologia; existe una forma No Obstructiva,
la cual, tiene buen pronostico a excepcion que presente factores de riesgo. Es causa
importante de muerte en mujeres vy jovenes. La etiologia suele ser hereditaria en un 50% v
a mutaciones cuando no es hereditaria. Ademas, esta patologia se asocia a enfermedades
como Enfermedad de Fabry, Enfermedad de Denon, y Wolf Parkinson White. Generalmente
se manifiesta con Disnea, fatiga, pre-sincope, sincope v fibrilacion auricular; que, a la final,
lleva a progresar a Insuficiencia Cardiaca. Para el diagnostico, se suele usar Radiografia de
Torax, Electrocardiografia, Ecocardiografia y Ecografia Doppler color; aunque la Resonancia
Magnética es el gold estandar. Finalmente, para el tratamiento se suele usar medidas
farmacologicas como betabloqueantes o bloqueadores de calcio; sino, se suele realizar
técnicas como: Terapia de reduccion septal con miomectomia o Ablacion septal con alcohol La
implantacion de un desfibrilador o un marcapasos se debe a complicaciones que se pueden
generar después de los procedimientos invasivos que se pueden generar. Las nuevas terapias
farmacologicas son una buena opcion en el caso de encontrar alternativas a procedimientos
invasivos.
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