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Miocardiopatia hipertrofica
y cardiopatia 1squémica.
Una asociacion frecuente

DR. JORGE ESTIGARRIBIA PASSAROQ !

RESUMEN
Se presenta el caso de una paciente de 74 afios porta-
dora de una miocardiopatia hipertréfica con compor-
tamiento obstructivo en la cual los estudios funciona-
les y la cinecoronariografia llevaron al diagndstico de
cardiopatia isquémica asociada.
Se repasan las principales pautas diagnésticas de la
miocardiopatia hipertréfica en sus aspectos clinicos y
ecocardiograficos, su signologia diferencial con la es-
tenosis adrtica valvular y su manejo farmacolégico
bésico, asicomo la indicacién de la miectomia septal.
Se resena brevemente la frecuencia de esta asocia-
cién segun la literatura consultada.
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SUMMARY

We report the case of a 74 year old female patient ca-
rrier of hypertrophic cardiomyopathy with obstructi-
ve behavior in whom functional studies and coronary
angiography lead to an associated ischemic heart di-
sease diagnosis. We review the main diagnostic crite-
ria of hypertrophic cardiomyopathy in its clinical and
echocardiographic aspects, its differential signs com-
pared to valvular aortic stenosis, and its basic phar-
macological management, as well as the indication of
septal myectomy. Briefly, we summarize the fre-
quency of this association according to the consulted

literature.
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DIAGNOSIS AND TREATMENT

INTRODUCCION

La miocardiopatia hipertréfica (MCH) es una
enfermedad miocardica primaria de etiologia
genética, originada en alguna de las méas de
450 mutaciones posibles en al menos 13 genes
identificados hasta el momento que codifican
distintos componentes proteicos del sarcéme-
ro cardiaco @, Su patrén de herencia es auto-
sémico dominante y se caracteriza por la pre-
sencia de hipertrofia ventricular (izquierda,
derecha o ambas) de magnitud y/o distribu-
cién no explicable por otra enfermedad car-
diaca o sistémica, como la hipertensioén arte-
rial o la estenosis adrtica. La obstruccion del
tracto de salida del ventriculo izquierdo
(TSVI) es una condicién frecuente pero no
constante, y cuando estd presente se asocia
con grados variables de insuficiencia mitral a
causa de un movimiento anémalo de su valva
anterior 23,

No es estrictamente una enfermedad rara,
ya que relevamientos ecocardiograficos reali-
zados en poblaciones diversas mostraron una
prevalencia bastante uniforme, en torno a 1
caso cada 500 individuos adultos @,

Es una entidad muy heterogénea en cuan-
to a aspectos morfolégicos, expresion clinica y
prondéstico. Una faceta relevante de la enfer-
medad es la posibilidad de muerte subita,
siendo la primera causa de este evento entre
individuos jovenes ¢,

El diagnéstico de MCH se ve con frecuen-
cia oscurecido por el hecho de compartir ma-
nifestaciones clinicas con la estenosis adrtica
y con la cardiopatia isquémica, de mucho ma-
yor prevalencia en nuestro medio. Asimismo,
no resulta rara la coexistencia de MCH con
coronariopatia, como se ejemplifica en el pre-

1. Cardiélogo. Servicio de Cardiologia. Departamento de Cirugia del Instituto Nacional de Cirugia Cardiaca. Montevideo,

Uruguay.

Ex asistente de cirugia cardiaca. Hospital de Clinicas. Facultad de Medicina. UDELAR.
Correspondencia: Sarmiento 2680 Apto. 1001. Montevideo, Uruguay. Correo electrénico: jorgeestigarribia@movinet.com.uy

Recibido noviembre 19, 2010; aceptado diciembre 7, 2010

229



REVISTA URUGUAYA DE CARDIOLOGIA
VOLUMEN 25 | N° 3 | DICIEMBRE 2010

1D: 000000000004 FC: 84
NOMBRE. :
VF 10mn/mV

I2-Au 3-09
111,

Figura 1. Electrocardiograma en reposo que muestra ritmo sinusal 80 cpm, P y PR normales (0,18 s). BCRI con eje eléc-
trico de QRS a —20°. Trastornos de la repolarizacién ventricular secundarios al bloqueo de rama.

sente caso clinico, a proposito del cual se re-
cuerdan las principales claves del diagndstico
y tratamiento.

CASO CLiNICO

Antecedentes: mujer de 74 afios, sin antece-
dentes familiares destacables, hipertension
arterial, dislipemia, obesidad. Tratada con
diltiazem 180 mg/dia, enalapril 20 y 10
mg/dia y rosuvastatina 10 mg/dia.

Enfermedad actual: comienza a media-
dos de 2008 con angor de esfuerzo clase II que
también aparece ante el estrés emocional.
Palpitaciones sin relacién con la actividad fi-
sica. No disnea.

Examen fisico: peso 75 kg, talla 1,56 m,
IMC 30,9 kg/m2. Normocoloreada; tolera el
decubito. Choque de punta en 5° espacio, so-
bre linea hemiclavicular, de tipo sostenido.
Ritmo regular de 82 latidos/min. R1 normal,
R2 aumentado en foco aértico, R4 audible. So-
plo sistélico eyectivo, rudo, de grado IV/VI con
epicentro en area adrtica y mesocardio e irra-
diacién al dpex y la escotadura supraesternal
y escasamente hacia vasos del cuello. Pulsos
carotideos de buena amplitud y de ascenso ra-
pido. Presién arterial (PA): 150/95 mmHg. El
sector venoso no evidencia signos de conges-
tion sistémica.El examen respiratorio y abdo-
minal no presenta alteraciones a consignar.
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ECG: ritmo sinusal de 80 cpm, P y PR nor-
males.BCRI con eje eléctrico de QRS a -20°.
Alteraciones de la repolarizacion ventricular
secundarias al bloqueo de rama (figura 1).

Radiografia de torax: area cardiaca en
el limite superior de la normalidad con acen-
tuacién del arco inferior izquierdo (figura 2).

Laboratorio: glucemia 105 mg/dl, urice-
mia 6,7 mg/dl. Hemograma, funcién renal,
orina, funcional hepatico y perfil lipidico nor-
males.

Ergometria: subméaxima no provoca an-
gina, y el ECG intraesfuerzo resulta no valo-
rable por BCRI. La PA basal es de 140/90
mmHg y con el maximo esfuerzo asciende a
160/90 mmHg.

MIBI: esfuerzo submaximo sin sintomas
ni arritmias. Pequefia zona hipocaptante an-
teroseptal y posterolateral, con normaliza-
cion parcial de la primera y total de la segun-
da enreposo. La FEVI pasa de 67% en el repo-
so a 62% durante el esfuerzo.

Ecocardiograma: didmetro diastélico de
VI 45 mm. Hipertrofia asimétrica con septum
basal de 18 mm y pared posterior de 12 mm en
diastole. FEVI: 65%. Valvula mitral elonga-
da, con movimiento anterior sistélico (MAS) y
contacto mitroseptal; insuficiencia leve. Gra-
diente dinamico subadrtico de 61 mmHg. Val-
vula adrtica levemente engrosada que insi-
nua un cierre mesosistolico.
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Figura 2. Radiografia de térax en proyeccién posteroante-
rior donde se observa una silueta cardiaca con area en el
limite superior de lo normal y acentuacién del arco infe-
rior izquierdo.

Cateterismo: VI hipertroéfico con funcion
sistélica normal, gradiente intraventricular
75 mmHg. Valvula mitral competente. Valvu-
la adrtica trictspide, con buena apertura. DA
con estenosis proximal de 30% y de 80% en
tercio medio (figura 3).

Tratamiento y evolucion: se adiciona
acido acetilsalicilico 100 mg/dia y se consulta
en cirugia cardiaca, donde se plantea susti-
tuir el enalapril por atenolol 100 mg/dia y ob-
servar la evolucidn clinica y ecocardiografica
en 30 dias. Realizado el cambio, se asiste a
franca mejoria de la sintomatologia anginosa
y de la capacidad funcional, pasando a clase
funcional I, con mejoria del control de la hi-
pertension arterial.

Ecocardiograma de control: hipertro-
fia septal asimétrica severa. Septum basal 19
mm; pared posterior 11 mm.FEVI: 60%. MAS
de la mitral sin contacto septal, con insufi-
ciencia valvular leve y gradiente maximo en
el TSVI 9,56 mmHg. Sin cambios en los restan-
tes parametros (figuras 4 y 5).

Se decide continuar con el tratamiento
médico y se aconseja un plan para lograr un
descenso significativo del peso corporal.

COMENTARIO

La paciente del actual caso clinico se presenta
como lo que en primera instancia puede pare-
cer una tipica estenosis adrtica severa y sinto-
matica y, por lo tanto, candidata a tratamien-
to quirargico de sustitucién valvular. De he-
cho, debe ser el primer planteo diagnéstico

Figura 3. Coronariografia izquierda en oblicua anterior
derecha. Se aprecia una descendente anterior de buen ca-
libre y territorio, con disminucién de calibre leve proxi-
maly estenosis severa (75%-80%) en tercio medio, indica-
da por la flecha.

del clinico al enfrentarse a un paciente adulto
mayor con factores de riesgo vascular, angor o
insuficiencia cardiaca y un soplo sistélico in-
tenso con los caracteres de una obstruccién

del TSVI.

Sin embargo, algunas caracteristicas dis-
cordantes del examen fisico permiten orien-
tarse hacia un mecanismo obstructivo dife-
rente, como en este caso la presencia de un 2°
ruido adrtico normal o intenso, la palpacién
de un pulso carotideo de rapido ascenso y la
escasa irradiacion del intenso soplo eyectivo
hacia los vasos del cuello ©®.

Ademas, la practica de ciertas maniobras
(de las cuales no tenemos constancia en este
caso), como la de Valsalva o el paso al ortosta-
tismo desde la posicion en cuclillas, pueden
incrementar la intensidad de soplo sistélico,
dando cuenta del caracter dinamico de la obs-
truccién, caracteristico de la MCH obstructi-
va y elemento diferencial con la obstruccién
fija de la estenosis aértica (7. La distincién en-
tre ambas entidades es fundamental, dado
que la MCH admite la posibilidad de trata-
miento médico eficaz, con mejoria de la obs-
truccion, los sintomas y el prondstico, y su co-
nocimiento permite evitar el uso de agentes
farmacolégicos que pueden generar el efecto
inverso ®,

En cualquier caso, los estudios de imagen,
y en especial la ecocardiografia bidimensio-
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Figura 4. Ecocardiograma bidimensional postratamiento (vista de cuatro cAmaras en sistole) que muestra la hipertro-
fia parietal asimétrica localizada en el septum basal y medio, con pared lateral de espesor muy levemente aumentado,
y el movimiento anterior de la valva mayor de la mitral sin contacto septal, manteniendo con respecto a éste una dis-

tancia de 0,9 ¢cm en su excursiéon maxima.
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Figura 5. Doppler continuo con muestra localizada en el TSVI, donde la velocidad maxima encontrada (1,54 m/seg) per-

mite determinar leve gradiente pico de 9,53 mmHg.

nal con Doppler y las nuevas técnicas permi-
ten en la gran mayoria de los casos diagnosti-
car la MCH y definir con maniobras si hay
obstruccién basal o latente y su severidad, asi
como identificar cualquier grado de insufi-
ciencia mitral concomitante ©. La clave del
diagnostico es la comprobaciéon de una hiper-
trofia ventricular izquierda de al menos 15
mm en cualquier segmento parietal en ausen-
cia de una enfermedad cardiaca o sistémica
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que pudiera explicar la severidad o distribu-
cion de dicha hipertrofia, o ambas @.

En el presente caso, si bien la paciente es hi-
pertensa, se trata de una hipertensién grado I
19, de relativamente corta evolucién y con pre-
sencia de una hipertrofia severa que ademas es
asimétrica (relacién septum/pared posterior >
1,5), otro elemento que abona en favor del diag-
néstico. Por lo tanto, la mera existencia de una
HTA no excluye el diagnéstico de MCH.
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Esta enfermedad puede originar angor ti-
pico en presencia de arterias coronarias epi-
cardicas normales, dado que por diferentes
mecanismos (engrosamiento de la pared arte-
riolar, aumento de la masa miocardica, incre-
mento de la presién intramural, etcétera), el
miocardio sufre una situacién de isquemia de
origen microvascular V. Por lo tanto, la MCH
puede simular una coronariopatia, en especial
cuando no presenta obstruccion del TSVI y no
se ausculta soplo. Pero ademas, la asociacién
de ambas no es rara en un paciente adulto ma-
yor con factores de riesgo, como en este caso.
Diversos autores han informado una preva-
lencia de coronariopatia de hasta 20% en pa-
cientes con diagnéstico de MCH (12-19, Mas re-
cientemente, Sorajjay colaboradores hallaron,
entre 433 pacientes mayores de 20 afios con
MCH, una prevalencia de 26% de enfermedad
coronaria severa, y demostraron un pronostico
mucho peor en este subgrupo @%. En nuestro
medio, en una serie de pacientes con MCH de
indicacién quirdrgica, 25% presenté lesiones
coronarias significativas (16),

La busqueda de coronariopatia en esta pa-
ciente se hizo en primera instancia por medio
de una PEG convencional. Si bien el rendi-
miento diagnostico para este fin esta notable-
mente limitado por la presencia de un BCRI
a7, las pruebas de esfuerzo sin imagenes son
utiles en la MCH en dos aspectos:

1. Deteccién de un ascenso de la PA con el es-
fuerzo menor de 25 mmHg en relacién con
el valor basal, lo que constituye un factor
de riesgo mayor de muerte cardiaca subita
(MCS), con mayor valor predictivo en me-
nores de 40 afios 19,

2. Aparicién o incremento de un soplo duran-
te o después del estrés fisico 19, eviden-
ciando un comportamiento obstructivo
que debera ser manejado con el tratamien-
to farmacolégico y que representa un fac-
tor de riesgo menor de MCS.

El centellograma miocardico detecté dos
pequenas areas de isquemia, con un compor-
tamiento de la funcién sistélica del VI algo
discordante con la discreta masa miocardica
en riesgo, pero en el cual puede haber incidido
una acentuacion de la obstruccion durante el
esfuerzo. La coronariografia confirmd la car-
diopatia isquémica, mostrando una estenosis
significativa aislada en tercio medio de la ar-
teria descendente anterior. El defecto poste-
rolateral puede ser entonces una manifesta-

ciénisquémica propia dela MCH, sin relacion
con compromiso coronario macrovascular 20,

El tratamiento farmacolégico de la MCH
obstructiva ®2D esta orientado a disminuir el
gradiente dinamico subadrtico y mejorar el es-
tado sintomatico y la capacidad funcional. Los
betabloqueantes son fairmacos de primera linea
para este objetivo por sus efectos inotrépicos y
cronotropicos negativos, disminuyendo la velo-
cidad de la eyecciéon y aumentando el tiempo
diastolico y, por lo tanto, el llenado ventricular.

Los calcioantagonistas son otra opcion te-
rapéutica, actuando por mecanismos simila-
res, requiriéndose en ocasiones la asociacién
de ambos. La disopiramida, otro farmaco fre-
cuentemente empleado, no esta actualmente
disponible en nuestro medio.

La indicacién quirdrgica (miectomia sep-
tal) surge tnicamente ante la comprobacion
de una obstruccién severa con gradiente ma-
ximo de al menos 50 mmHg, acomparnada de
sintomas limitantes y refractarios al trata-
miento médico 6ptimo 2223,

En esta paciente el tratamiento inicial no in-
cluia ninguno de los grupos farmacoldgicos men-
cionados y estaba recibiendo ademads inhibido-
res de la enzima de conversion (IECA), muy uti-
lizados en el tratamiento de la HTA, pero que
por su efecto vasodilatador pueden incrementar
el gradiente dinamico del TSVI. Otros farmacos
perjudiciales en este aspecto son los nitratos, co-
rrientemente empleados como antianginosos.
La sustitucion del enalapril por atenolol redujo
francamente el gradiente y logré una sensible
mejoria de la capacidad funcional, con lo cual la
miectomia no mantenia indicacién. Por otro la-
do, la lesién tinica no proximal de la DA con fun-
cién sistélica normal y sintomas minimos tam-
poco representa fundamento suficiente para tra-
tamiento por métodos invasivos @9,

Por Gltimo y como sefialaramos en la introduc-
ci6n, la MCH es una enfermedad de base genética
con transmisién autosémica dominante. La histo-
ria familiar negativa en esta paciente puede de-
berse a que cerca de 50% de los individuos afecta-
dos constituyen mutaciones esporadicas o “de no-
vo” @, por lo cual no se observan casos entre sus
antecesores, aunque la enfermedad es transmisi-
ble ala descendencia a partir de ese punto. El prin-
cipal objetivo del estudio de la familia, que siempre
debe llevarse a cabo, es la deteccién de individuos
con alto riesgo de muerte subita, el cual no guarda
relacion con el estado sintomatico y para cuya pro-
filaxis disponemos hoy dia de la posibilidad de im-
plante de dispositivos eficaces 25.26),
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