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Resumen

Introduccion: ciertos hallazgos del electrocardiograma (ECG) de
superficie sugieren el diagndéstico de miocardiopatia hipertréfica (MCH) y
se correlacionan directamente con su expresion fenotipica. Sin embargo,
las modificaciones ECG han sido escasamente descritas en series locales
y regionales. El objetivo de este estudio fue caracterizar los cambios
ECG en la MCH, correlacionandolos con variables clinicas y estructurales.
Método: se interpretaron los ECG en una cohorte de 26 pacientes con
MCH septal asimétrica referidos a la policlinica especializada del Centro
Cardiovascular Universitario del Uruguay. Todos los pacientes fueron
estudiados con ecocardiograma Doppler y 13 de ellos, ademas, con
resonancia nuclear magnética cardiaca (RNMC) para evaluar la
presencia, extension y distribucion del realce tardio de gadolinio (RTG)
como marcador de fibrosis intramiocardica. La correlacion de los
hallazgos ECG con los sintomas, severidad de la hipertrofia y presencia y
extension de la fibrosis intramiocardica se analizé6 mediante la prueba
exacta de Fisher o el test no paramétrico de Mann-Whitney.
Resultados: el hallazgo de un ECG normal fue muy infrecuente en
nuestra serie (8,0%). Las alteraciones ECG mas comunes se observaron
en la repolarizacion ventricular (76,9%) bajo forma de sobrecarga
sistdlica (42,3%) e inversion de la onda T (30,7%). Los signos de
sobrecarga auricular izquierda (53,8%), hipertrofia ventricular izquierda
(61,5%), fragmentacion del QRS (46,2%) y ondas Q anormales (30,7%)



fueron menos frecuentes. Los criterios de hipertrofia no se
correlacionaron con los sintomas, el espesor parietal, la obstruccion al
tracto de salida del ventriculo izquierdo ni la presencia de RTG en la
RNMC. No encontramos asociacion significativa entre la fragmentacion
del QRS o la presencia de ondas Q y el hallazgo de RTG en la RNMC.
Aunqgue los pacientes con hipertrofia septal mas severa presentaban
extensas areas de fibrosis, esta relacién no alcanz6 significacion
estadistica.

Conclusion: el trazado ECG es anormal en la gran mayoria (92,0%) de
los pacientes con MCH septal asimétrica, y se caracteriza por
alteraciones diversas, lo que confirma su utilidad como herramienta de
tamizaje. Sin embargo, en nuestra serie los hallazgos ECG no se
correlacionan con los sintomas, el espesor parietal ni la presencia de
fibrosis intramiocardica. La contribucion diagndéstica de signos ECG
combinados y su potencial valor prondstico en diferentes variantes
fenotipicas de MCH merecen ser evaluados en series locales mas
amplias.

Palabras clave: CARDIOMIOPATIA HIPERTROFICA,
ELECTROCARDIOGRAFIA, FIBROSIS.

Summary

Introduction: in many cases, surface ECG suggests the diagnosis of
hypertrophic cardiomyopathy (HCM) and is directly related to phenotypic
expression. However, ECG changes have been not fully described in
regional and local case series. Our study was aimed to characterize the
ECG abnormalities in patients with HCM, correlating these findings with
clinical and structural variables.

Method: ECG recordings were interpreted in a cohort of 26 subjects
with asymmetric septal HCM. All patients were studied by
echocardiogram, adding MRI in 13 cases to evaluate the presence,
extension and distribution of late gadolinium enhancement (LGE) as a
marker of myocardial fibrosis. The correlation of ECG findings with
symptoms, severity of hypertrophy and presence and extension of
myocardial fibrosis was analyzed using Fisher’s exact test or non-
parametric Mann-Whitney test.

Results: the presence of a normal ECG was very infrequent in our
sample (8,0%). The most common ECG abnormalities were observed in
ventricular repolarization (76,9%) as systolic overload (42,3%) and T
wave inversion (30,7%). ECG signs suggesting left atrium dilation
(53,8%), left ventricle hypertrophy (LVH) criteria (61,5%), QRS
fragmentation (46,2%) and abnormal Q waves (30,7%) were less
frequently found. LVH was not correlated with symptoms, wall
thickness, left ventricular outflow tract obstruction or presence of LGE.
We found no significant relationship between LGE and fragmented QRS



or abnormal Q waves. While patients with more severe septal
hypertrophy exhibited large areas of LGE, this relationship did not reach
statistical significance.

Conclusion: in our cohort, the ECG is abnormal in 92,0% of patients
with asymmetric septal HCM and is characterized by various alterations,
confirming its usefulness as a screening tool. However, the findings in
the ECG did not correlate closely with symptoms, amount of
hypertrophy or presence of myocardial fibrosis. Larger local series must
evaluate diagnostic contribution of combined ECG findings and its
potential prognostic value in different phenotypic variants of HCM.

Key words: HYPERTROPHIC CARDIOMYOPATHY,
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Introduccion

La miocardiopatia hipertrofica (MCH) es una enfermedad cardiaca con
base genética, de expresion fenotipica heterogénea y elevado riesgo de
muerte subita (MS) cardiaca, principalmente en sujetos jovenes®™.
Estd causada por mutaciones en genes que codifican proteinas
sarcoméricas y se transmiten siguiendo un modelo autosémico
dominante. Su rasgo estructural distintivo es un aumento del grosor
parietal ventricular que no se explica Unicamente por condiciones de
sobrecarga, lo que en la practica obliga a descartar diagndsticos
diferenciales con la cardiopatia hipertensiva o valvular, por ejemplo.
Para definir el diagndstico en adultos se requiere demostrar, mediante
cualquier técnica de imagen, un aumento del grosor parietal ventricular
> 15 mm en al menos un segmento miocardico®.

A menudo la sospecha de MCH surge a partir de una 0 mas
anormalidades del electrocardiograma (ECG) de superficie; el nUmero y
la severidad de estas alteraciones se relaciona directamente con su
expresion fenotipica®”. El espectro de los cambios ECG es amplio e
incluye signos de hipertrofia ventricular izquierda (HVI), trastornos
diversos en la repolarizacion ventricular, ondas Q anormales,
alteraciones de la conduccion ventricular o auriculoventricular,
auriculomegalia izquierda, desviacion del eje eléctrico frontal vy
arritmias®*®. Por desgracia, todos estos hallazgos han demostrado
tener baja especificidad© %Y.

La expansion progresiva en las indicaciones y las mejoras en las
técnicas de imagen, como la ecocardiografia Doppler (ECO), la



tomografia computada multicorte y la resonancia nuclear magnética
cardiaca (RNMC) han permitido caracterizar mas exactamente los
diferentes fenotipos de MCH y, a la vez, comprender mejor su
traduccion electrocardiografica. Sin embargo, estas alteraciones han
sido escasamente descritas a nivel regional y local®**®.

El presente trabajo se orientd a caracterizar las modificaciones ECG en
una cohorte local de pacientes portadores de MCH, correlacionandolas
con hallazgos clinicos y estructurales.

Método

Poblacion de estudio

Se incluyeron los pacientes con MCH que al momento del presente
analisis estaban en seguimiento en la policlinica especializada del
Departamento de Cardiologia (Centro Cardiovascular Universitario,
Hospital de Clinicas, Montevideo). Los hallazgos ECG se correlacionaron
con los resultados obtenidos por los estudios de imagen (ECO en todos
los pacientes y RNMC en 13 de ellos). El diagnodstico se realizdé de
acuerdo con la ultima guia sobre diagnéstico y manejo terapéutico de la
MCH de la Sociedad Europea de Cardiologia®, segun la cual se requiere
un grosor parietal ventricular =2 15 mm o = 13 mm en pacientes con
familiares de primer grado con diagnoéstico inequivoco de MCH, en
ausencia de condiciones de carga andmala que expliquen dicho hallazgo.
Se excluyeron los pacientes portadores de MCH de variante fenotipica
apical y parietal concéntrica simétrica y aquellos que fueron sometidos a
miectomia ventricular. En el caso de los sujetos hipertensos solo se
incluyeron aquellos en los que el grado de hipertrofia era
estructuralmente desproporcionado y no guardaba correlacion con la
presentacion clinica. Se registraron los sintomas al ingreso a la cohorte
(dngor, disnea, sincope), implante de cardiodesfibrilador automatico y
arritmias ventriculares en el registro Holter ambulatorio.

Registro e interpretacion ECG

Se registro el ECG de 12 derivaciones en posicion supina mediante un
equipo Fukuda Denshi Tokyo, modelo Cardimax FX 7102, utilizando un
rango de filtros de 0,05-150 Hz (AC filter off, muscle filter off, drift filter
0,5 Hz), a una velocidad de registro del papel de 25 mm/s y una
ganancia de 10 mm/mV. Se registro la frecuencia ventricular promedio
(cpm) vy el ritmo cardiaco. Los pacientes con bloqueo completo de rama



izquierda (BCRI) o estimulacion ventricular permanente por marcapasos
(MP) al momento del registro se excluyeron del analisis. Se definié ECG
“anormal” por la presencia de uno o mas de los siguientes hallazgos.

1. Alteraciones de la repolarizacion ventricular:

* Patron de sobrecarga sistolica del VI: elevacion del segmento ST
= 0,1mV con concavidad superior y angulo QRS-T > 100° en las
derivaciones con QRS negativos, o0 alteraciones en precordiales
izquierdas (V5-V6) dadas por descenso del punto J, infradesnivel ST
descendente supraconvexo y onda T negativa/bifasica asimétrica, con
rama descendente inicial de menor velocidad de deflexion que la rama
ascendente.

* Supradesnivel ST inespecifico: supradesnivel ST de al menos 0,1
mV en dos o mas derivaciones contiguas.

* Infradesnivel ST: infradesnivel del segmento ST de al menos 0,1
mV en dos o més derivaciones contiguas.

* Inversion inespecifica de la onda T: inversion de onda T de al
menos 0,1 mV de profundidad en dos o mas derivaciones contiguas.

* Ondas T gigantes: inversion simétrica de onda T que alcanza 1 mV
en dos o mas derivaciones contiguas.

* Patron de repolarizacion precoz: muesca o nudo (notch) al final

del complejo QRS vy al inicio del segmento ST, asociado a elevacion del
punto J = 0,1 mV en dos o0 mas derivaciones contiguas.

2. Signos de hipertrofia ventricular izquierda. Para definir la presencia
de HVI se utiliz6 el sistema de puntuacion de Romhilt-Estes (HVI
definida: puntaje = 5)®* o el indice de Sokolow-Lyon (=3,5 mV)®®.

3. Ondas Q patoldgicas: aquellas que abarcan 25% de la amplitud de la
siguiente onda, duran al menos 40 mseg o miden al menos 3 mm (0,3
mV) en dos derivaciones contiguas, con excepcion de aVvR.

4. Fraccionamiento del complejo QRS: presencia de muesca (notch) en
la onda R u onda S del QRS, o complejos de morfologia RSR’ y duracion
menor a 120 mseg al menos en una derivacion.

5. Sobrecarga auricular izquierda: componente negativo de la onda P en
derivacion V1 = 40 mseg de duracion o voltaje = 0,1mV (en ritmo
sinusal).

6. Trastornos de la conduccion intraventricular:

* Blogueo fascicular (hemibloqueo) anterior izquierdo de la rama
izquierda de His: eje eléctrico frontal superior (-30° a -90°) con onda Q
inicial en DI y onda R inicial en DIII.

* Blogueo fascicular (hemibloqueo) posterior izquierdo: desviacion
del eje inferior (= 120°), onda R en DI y onda Q en DIII, en ausencia de
hallazgos ECG que sugieran hipertrofia ventricular derecha.

* Blogueo completo de rama derecha (BCRD) de acuerdo a los
criterios diagndsticos de la American Heart Association®.



Ecocardiograma Doppler

Para la adquisicion, procesamiento e interpretacion de las imagenes de
ultrasonido Doppler se utilizé6 un equipo Siemens Acuson Sequoia 256®.
Se obtuvieron secuencias habituales en los enfoques paraesternal eje
largo, paraesternal eje corto, apical de 4 y 5 camaras y subcostal. Se
midié el espesor del septum y la pared posterior en enfoque
paraesternal eje largo, asi como el maximo espesor parietal en las
regiones anterior y anterolateral del VI en enfoque paraesternal en eje
corto. El area auricular izquierda se midié en el eje apical de 4 camaras.
La obstruccion en el tracto de salida del VI (OTSVI) se definidé por la
presencia de un gradiente sistdlico en el tracto de salida del VI (basal o
provocado) = 30 mmHg. Cuando correspondia, se cuantificé el grado de
insuficiencia mitral en leve/moderada/severa. Para la estimacion de la
fraccion de eyeccion del VI (FEVI) se utilizé el método elipsoide.

Resonancia nuclear magnética cardiaca

Todos los estudios se realizaron en un equipo Siemens® de 1,5 T con el
empleo de una antena cardiaca de ocho canales, sincronizacion
electrocardiogréafica y apneas de 12-16 segundos en funcion del tipo de
secuencia y la frecuencia cardiaca. En todos los casos se realiz6 un
estudio funcional mediante secuencias de eco de gradiente en eje corto
con los siguientes parametros: tiempo de eco/tiempo de repeticion 1.3-
1.7 / 3-3.8 ms, angulo de 45°, 16-18 vistas por segmento y 20 fases.
Se estudiaron las secuencias de perfusion de primer paso en reposo con
apnea en tres niveles del eje corto (basal, medio y apical) luego de la
administracion de una dosis de gadolinio de 0,1 mmol/kg. Se realizaron
secuencias de realce tardio 2D inversidn-recuperacion tras completar
una dosis de gadolinio de 0,2 mmol/kg, definiendo la extension e
intensidad del realce tardio de gadolinio (RTG). El tiempo de inversion
se determind al observar anulacion del miocardio sano. La secuencia se
adquirido 10-15 minutos luego de la administracion de gadolinio, en eje
corto, 2 y 4 camaras.

Analisis estadistico

Las variables discretas binarias 0 categlricas se expresaron en
frecuencias absolutas y relativas y las variables continuas en medias +
desvio estandar (DE). Para la comparacion de subgrupos en las
variables categoéricas se construyeron tablas de contingencia 2x2 en las
que la variable independiente era el hallazgo ECG y la dependiente era
el resultado en las técnicas de imagen, aplicando el test exacto de
Fisher. Para comparar las variables continuas se aplicd el test no



parameétrico de Mann-Whitney. En todos los analisis se consideré6 como
nivel de significacion un valor de p < 0,05 (2 colas), utilizando el
software Graph Pad Prism 6.0®.

Resultados

Caracteristicas de la poblacion de estudio

Un total de 26 pacientes fueron incluidos en el andlisis, con una media
de edad de 49 afos (19-75 afos). El 46% de ellos presentaba al menos
un familiar de primer grado con MCH, o bien antecedentes familiares de
MS o MS abortada. La mayoria de los sujetos de la serie (85%) se
encontraban sintomaticos; los sintomas mas frecuentes fueron disnea
de esfuerzo, angor y sincope (tabla 1); ocho pacientes (31%) asociaron
disnea y angor. Por indicacion y oportunidad consensuada con el equipo
de electrofisidlogos, siete pacientes tenian implantado un
cardiodesfibrilador automético. En uno de los interrogatorios
telemétricos de rutina se detecté una descarga apropiada del dispositivo
en respuesta a un episodio de taquiarritmia ventricular. Los registros
Holter, obtenidos en todos los sujetos de la serie, detectaron taquicardia
ventricular monomorfa sostenida en siete casos (27%). Un paciente
portador de MP exhibi6 ritmo propio en el ECG basal.

Tabla 1: Variables clinicas de interés en la poblacién de estudio.



Variable Frecuencia (Ya)
Edad (media+DE), anos 49+ 18
Sexo femenino 17 (65%)
Antecedentes familiares de MCH 5 (19%)
Antecedentes familiares de MS 6 (23%)
Historia previa de MS 1 (4%)
Hipertensién arterial B (31%)
Dislipemia 3(12%)
z’ingnr 9 (35%)
Disnea 16 (62%)
Sincope 11 (42%)
Cardiopatia isquémica 2 (B%)
Antecedentes de fibrilacién 6 (23%)*
auricular

*En tres de estos casos habia antecedentes de fibrilacion auricular
paroxistica, exhibiendo ritmo sinusal en el momento del registro.
MHC: miocardiopatia hipertrofica; MS: muerte subita cardiaca.

Evaluacion estructural

Los pacientes de la serie presentaban maxima hipertrofia
predominantemente a nivel anteroseptal (basal o media) en 17 casos e
inferoseptal basal en cinco casos. Un paciente presentd, ademas,
hipertrofia en la region anterior y apex. El grosor septal medio fue de
22,0 + 5,3 mm. Las caracteristicas estructurales de la poblacién de
estudio se resumen en la tabla 2. Doce de los trece pacientes estudiados
con RNMC (92%) exhibieron RTG. En seis de estos pacientes se
detectaron pequefias zonas de RTG focal y en cuatro se observé RTG
extenso. En dos sujetos la RNMC informé la presencia de RTG sin
especificar su magnitud. Solo un paciente presentd disfuncion sistdlica
(FEVI = 35%).

Tabla 2: Caracteristicas estructurales y fisiolégicas de la poblacion.



Ewcardiograma RNMC
Forma obstructiva 14 (54%) RTG enla RMC (n = 12)*
Grosor septal méximo (mm) 22,0453
Localizacion de la HVI Topografia
Anteroseptal 17 (66%) Insercién VD-VI 5 (42%)
Inferoseptal 5 (19%) Intramiocardica 6 (50%)
Apical 1 (4%) Focal difuso 1(8%)
Otros (anterior, concéntrica, ete.) 3 (12%) Extension
IM moderada-severa 8(31%) No extenso 6 (50%)
Area de AI (em®) 31,8493 Extenso 4 (33%)
FEVI (%) 64,6109 Intensidad no especificada 2 (17%)
Presencia de SAM 14 (54%)

*12 de 13 pacientes estudiados con RNMC presentaron RTG.

Al: auricula izquierda; FEVI: fraccidon de eyeccion ventricular izquierda;
HVI: hipertrofia ventricular izquierda; IM: insuficiencia mitral; RTG:
realce tardio con gadolinio; SAM: movimiento anterior sistélico de la
valva mitral anterior; VD: ventriculo derecho; ventriculo izquierdo.

Analisis electrocardiografico

Unicamente dos pacientes de la serie presentaron un trazado ECG
normal (8%). El resto exhibié al menos una alteracion ECG, lo que
define una sensibilidad global de 92% para el diagndstico de MCH. La
distribucion de los hallazgos ECG por derivaciones se resume en la tabla
3.

Tabla 3: Distribucion de los hallazgos ECG en las derivaciones de
superficie.



Cambior ECG Tnferior Lateral alta  Lateral Lateral Lateral + Antern Sepital Difusa Total

baja inferior dateral (171-173)

(173-176)

Repolarizacidn 20 (76,9%)
ventricular
Sobrecarga sistdlica 1 2 1 6 1 11 (42,3%)
Inversién onda T 2 1 3 1 1 8 (30,7%)
Inversién profunda 1 1(3,8%)
onda T
Supradesnivel ST 1 1(3,8%)
Infradesnivel ST 1 1 2(7,7%)
Repolarizacién precoz 1 1(3,8%)
HVI 16 (61,5%)
Ondas @ anormales 2 3 1 1 1 8 (30,7%)
Fraccionamiento QRS 3 5 1 1 2 12 (46,2%)
(notch)
Sobrecarga auricular 14 (60,9%)**
izquierda
Patrén de BCRD 1(3,8%)
Ritmo de FA actual 3(11,56%)
Alteraciones de onda P 14 (54%)

*Un paciente presento inversion de ondas T en proyeccion lateral alta no
atribuible a sobrecarga sistdlica e
inversion profunda de onda T en V2-V3.
**Sobre el total de pacientes en ritmo sinusal (n=23).
BCRD: bloqueo completo de rama derecha; fibrilacion auricular; HVI;
hipertrofia ventricular izquierda.

Repolarizacion ventricular

Se detectaron alteraciones de la repolarizacion ventricular en la mayoria
de los pacientes (20/26, 76,9%). Dentro de estos cambios predominé el
patron de sobrecarga sistdlica del VI (42,3%), mayoritariamente
asociado a signos de HVI. Estas alteraciones se observaron mas
frecuentemente en la proyeccion de las caras lateral e inferior (ver tabla
3). A estos cambios le siguid, en frecuencia, la inversion de la onda T en
ocho pacientes (30,7%), un hallazgo que también predominé en las
derivaciones que enfrentan la cara lateral. Menos frecuentemente se
registro infradesnivel ST y patréon de repolarizacion precoz. El Unico caso
que presentd ondas T gigantes exhibia un grosor septal maximo de 27,8
mm y presentaba un fenotipo caracterizado por hipertrofia difusa con
compromiso septal y anterior, respetando la region apical.

Signos de hipertrofia ventricular izquierda

Constituyeron el segundo hallazgo ECG patolégico mas frecuente en



nuestra serie (61,5%); de los 26 pacientes del estudio, 16 tenian uno o
mas signos de HVI. De éstos, 11 asociaron patron de sobrecarga
sistdlica del VI (tabla 3). No hubo correlacion entre la presencia de
signos ECG de HVI y el espesor parietal septal medido por ECO (23,18 =
5,46 mm vs 20,20 + 4,59 mm; p=0,16). El 75% de los pacientes con
signos de HVI en el ECG presentaba uno o mas sintomas (12 de 16). Del
total de pacientes con HVI, dos presentaron los tres sintomas (angor,
disnea, sincope), otros seis tuvieron dos sintomas y cuatro pacientes
tuvieron un solo sintoma, mientras que cuatro fueron asintomaticos. De
los pacientes sin HVI electrocardiografica, 9 de 10 presentaron sintomas
(90%), dos tuvieron los tres sintomas, uno tuvo dos sintomas, seis
tuvieron un sintoma y uno estaba asintomético. No hubo diferencias
significativas asociadas a la presencia de sintomas en los pacientes con
y sin HVI (p=0,61, test exacto de Fischer). Tampoco encontramos
asociacion estadistica entre los signos electrocardiograficos de HVI y la
presencia de OTSVI o RTG en la RNMC (tablas 4 y 5). El doble de
pacientes con HVI en el ECG presentd RTG en comparacién con los que
no presentaban HVI, aunque esta asociacion no alcanzé significacion
estadistica. Cabe destacar que dos de los cuatro pacientes con areas de
RTG extenso en la RNMC tenian un espesor septal = 29 mm.

Tabla 4: Correlacion entre los signos electrocardiograficos de HIV y la
obstruccién al TSVI detectada por ECO.

I ariable imagen Presencia ODTS1/T Ansencia ODTS1T Totates I alor p*
Hallazge ECG

Con HVI 10 6 16 0,42
Sin HVI 4 6 10

Totales 14 12 26

*Test exacto de Fisher.
ODTSVI: obstrucciéon dindmica al tracto de salida del VI.

Tabla 5: Correlacion entre los signos de HIV y la presencia de fibrosis
intramiocardica en la RNMC.

Variable imagen Presenda RTG Ausencia RTG* Totales Valor p*
Hallazgo ECG

Con HVI 8 0 8 0,38
Sin HVI 4 1 ]

Totales 12 1 13

*Test exacto de Fisher. RTG: realce tardio de gadolinio en la RNMC.



Ondas Q patoldgicas

Se detectaron ondas Q anormales en ocho pacientes (30,7%), mas
frecuentemente en la proyeccién de la cara lateral (seis casos) que en la
cara inferior (dos casos). No hubo diferencias significativas en el espesor
anteroseptal en comparacion con el grupo de pacientes sin ondas Q.
Cuatro de los 12 pacientes con RTG presentaron ondas Q anormales,
mientras que el paciente sin RTG exhibia ausencia de onda Q patoldgica
en el ECG (p=1,00). La figura 1 ilustra el caso de un paciente que
presentaba ondas Q anormales en cara inferior y V2-V3.

A. Trazado ECG basal

FOgY
f 1' S .'va' |

Figura 1: Trazado ECG basal (A) y RNMC (B y C) en uno de los casos de
la serie.
¢ Ritmo sinusal a 60cpm, score de Romhilt-Estes=8, fragmentacion del
QRS en DIl-aVF (circulos punteados).
Hay bloqueo fascicular anterior izquierdo, patron de repolarizacion



precoz inferior e inversion profunda de
ondas T en DI, aVL, V2 y V3. QTc (Bazzet) = 420ms.
¢ Marcada hipertrofia de distribucion septal anterior (segmentos medio
y basal) con espesor parietal
maximo de 27,6 mm (flechas blancas punteadas).
e RTG difuso en el area de hipertrofia que predomina en la zona de
inserciéon de ambos ventriculos a nivel
septal anterior (puntas de flechas blancas).

Fraccionamiento del complejo QRS

En 12 pacientes (46,2%) se registr6 fraccionamiento del QRS en al
menos una derivacion como manifestacion de retraso localizado en la
conducciéon ventricular. La figura 2 ilustra un caso clinico que exhibié
fraccionamiento del QRS asociado a fibrosis intramiocardica en la RNMC.
Como se observa en la tabla 2, la mayoria de los pacientes estudiados
con RNMC exhibieron fibrosis intramiocardica. No se encontro
correlacion entre la presencia de fraccionamiento del QRS y el espesor
septal medido por ECO (espesor septal 22,30 + 4,78 vs 21,62 = 5,00,
p=0,67, test de Mann-Whitney) ni con la presencia de RTG en la RNMC
(p=0,50, tabla 6).
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Figura 2: Fragmentacion del QRS en un hombre de 18 afios,
asintomatico, deportista amateur.
A) Sobrecarga auricular izquierda, signos de HVI, morfologia RSR'en DI-
aVL (circulos negros punteados),
QRS fragmentado en DIl (flecha negra). B) RTG intramiocardico
“parcheado” (puntas de flecha blancas).
El ECO en este paciente mostraba HVI severa a predominio septal medio
y basal (34 mm), movimiento
anterior sistolico de la valva mitral anterior en ausencia de gradientes
transvalvulares, area auricular
izquierda de 16 cm?y FEVI de 65%.



Tabla 6: Correlacion entre la presencia de fraccionamiento del complejo
QRS y la presencia de RTG en la RNMC.

1 ariable imagen Presencia RTG Ausencia RTG Totales alor p*
Hallazoo ECG

Con fraccionamiento QRS (notch) 3 0 3 0,50
Sin fraccionamiento QRS (nofeh) 9 1 10

Totales 12 1 13

RTG: realce tardio de gadolinio en la RMC. *Test exacto de Fisher.

Cambios en la onda P

un total de 14 pacientes (54%) cumplieron criterios
electrocardiograficos de sobrecarga auricular izquierda. Sin embargo, en
ningdn caso esto constituydé un hallazgo ECG uUnico, observandose que
en mas de la mitad de los pacientes estaba asociado a signos de HVI.
Cuando se correlacioné este hallazgo con la presencia de dilatacion
auricular izquierda definida por técnicas de imagen, solo uno de los 12
pacientes tenia auricula izquierda de dimensiones normales.

Discusion

Nuestros resultados confirman que el ECG constituye una herramienta
valiosa para sospechar la MCH, dada la alta prevalencia y diversidad de
las alteraciones. En efecto, solo 8% de los pacientes presentaba ECG
normal. Esta incidencia es similar a la reportada en las series mas
extensas®®. Debido a que se incluyeron solo los pacientes con
diagnodstico confirmado de MCH, la especificidad de cada uno de los
hallazgos ECG no pudo definirse.

Los cambios en la repolarizacion ventricular representan las alteraciones
ECG mas frecuentes en la MCH®", En nuestra serie se observé, en casi
77% de los casos, una frecuencia menor al 91% reportado en el
Registro Uruguayo de Miocardiopatia Hipertréfica (RUMHD®®. Fue muy
frecuente el patron de sobrecarga sistélica del VI, asociado o no a signos
de HVI, seguido de la inversion de la onda T. Ambas alteraciones se
observaron principalmente en derivaciones laterales, sobre todo en DI-
aVL (tabla 6). Estos hallazgos también coinciden con las series mas
extensas. En un estudio observacional que analiz6 los ECG de 128
sujetos con MCH, el patron de sobrecarga sistdlica y la inversion
inespecifica de la onda T fueron las alteraciones de la repolarizacion mas



frecuentes, predominando también en la cara lateral®®. En nuestra
serie, la desviacion del segmento ST no atribuible a sobrecarga sistoélica
y la inversion profunda de la onda T (> 10 mm) fueron infrecuentes
(7,7% y 3,8%, respectivamente). La inversion de la onda T es mas
comun en la MCH de variante septal asimétrica y podria estar asociada
al grosor parietal anterior basal y anteroseptal®®. En contraste, otros
estudios indican que esta alteraciobn ECG es aun mas frecuente en la
variante apical (sobre todo la inversion profunda de la onda T) y que
podrian responder al aumento del grosor septo-apical y un mayor
gradiente de espesor desde el apex a las regiones basales
ventriculares®®2%-2®) | 5 prevalencia de ondas T gigantes en la MCH de
variante apical parece ser mayor en la poblacién asiatica®”. Los grandes
estudios observacionales sugieren que las ondas T observadas en la
MCH tienden a disminuir de voltaje con el transcurso de los afios, sobre
todo cuando hay hipoquinesia o aneurisma apical(25,26). Utilizando
criterios diagnosticos de elevada sensibilidad, como el sistema de
puntuacion de Romhilt-Esthes, un score que combina signos de
sobrecarga auricular izquierda, posicion del eje eléctrico frontal,
amplitud de voltajes, patron de sobrecarga sistdlica y prolongacion del
tiempo de deflexion intrinsecoide del QRS, se observé HVI en 61,5% de
los pacientes. Esta cifra se asemeja a las reportadas por diferentes
series®®1718 E| puntaje de Romhilt-Estes no se correlacioné con el
grosor parietal medido por ECO, con los sintomas ni con la presencia de
OTSVI; resultados que también coinciden con las grandes series
internacionales. En una poblacion de 448 pacientes, Montgomery y
colaboradores encontraron que el maximo grosor parietal tuvo una
correlacion significativa pero débil con los voltajes de la onda R®". Asi,
de 55 pacientes con hipertrofia masiva (definida como un espesor septal
> 30 mm), solo 44% mostraba signos de HVI severa en el ECG. La
misma conclusiéon se obtuvo al comparar los pacientes con OTSVI
(definida en esta cohorte como un gradiente 3 30 mmHg) con los
voltajes de superficie. Por otra parte, algunos datos sugieren que los
criterios electrocardiograficos de HVI podrian estar més relacionados con
la extension de la afectacibn miocardica que con la magnitud del
espesor parietal. En una serie de 154 pacientes analizada por Maron y
colaboradores®, el 74% de los pacientes que tenian mayor cantidad de
segmentos hipertroficos mostraba criterios de HVI en el ECG, en
contraste con el 25% en los pacientes con hipertrofia localizada. Debido
a que la magnitud de los voltajes depende de otras variables como la
posicion geométrica del corazon en el térax, la cercania del VI a la pared
torécica o el volumen de fin de sistole, por ejemplo, el valor diagnéstico
independiente de los signos ECG de HVI podria estar limitado®®"

La presencia de RTG en la RNMC (92,0%) es mayor a la reportada en
las grandes series internacionales (33%-86%)“9. Esto podria explicarse



por los estrictos criterios diagndsticos de nuestra cohorte. La topografia
mas frecuente del RTG fue intramiocardica en las zonas de mayor
hipertrofia (regiones septales basales y medias), seguida de los puntos
de insercion del ventriculo derecho a nivel septal anterior y posterior
(tabla 2). Esta ultima distribucion del RTG es tipica pero no
especifica®’. Un estudio de 66 pacientes con MCH asimétrica®®
encontro esta distribucién en el 73% de los casos, y en comparacion con
la forma apical, la cantidad de RTG fue mayor y mas difusa.
Investigaciones mas recientes demuestran que la presencia de fibrosis
miocardica suele traducirse en el ECG de superficie mediante complejos
QRS de morfologia fraccionada (con notch), e incluso que este hallazgo
tendria valor topogréafico, dependiendo de Ilas derivaciones
comprometidas®*2*3%_ Kawasaki y colaboradores demostraron que la
cantidad de derivaciones con fraccionamiento del complejo QRS se
relacionaba estrechamente con el volumen y la localizacion del RTG en
la RNMC®®. Asi, cuando el notch estaba presente en DII-DIlI-aVF, el
RTG era mas frecuente en la cara inferior y en el septum, mientras que
su presencia en las derivaciones precordiales se correspondia con
afectacion fibrosa de la cara anterior y el apice. El autor encontr6é que la
presencia de notch con un componente negativo de al menos 0,05 mV
en dos derivaciones contiguas tenia una sensibilidad y especificidad para
detectar fibrosis miocardica de 70% y 81%, respectivamente, con un
valor predictivo positivo de 70% y un valor predictivo negativo de 80%.
En otra cohorte de 108 pacientes®®®?, la cantidad de derivaciones con
notch se relacioné con la extension del RTG con una sensibilidad y
especificidad de 40% y 80%, respectivamente. En nuestra serie todos
los pacientes con notch tuvieron RTG (3 en 3). Sin embargo, de los 10
pacientes que no presentaron notch, la mayoria ® tenian RTG, no
habiendo correlacién significativa del RTG con el fraccionamiento del
QRS, ni tampoco con el espesor miocardico medido por ECO. A este
respecto hay que subrayar que solo se dispuso de RNMC en 13
pacientes, y que solamente en uno de ellos existia ausencia de RTG. No
obstante, tres de los pacientes con mayor grosor parietal exhibian
extensas areas de RTG. Si bien este hallazgo no alcanzé significancia
estadistica, las evidencias obtenidas a nivel internacional sustentarian
dicha relacion®3¥. Esta hipdtesis debe reevaluarse ampliando la
muestra.

Las ondas Q angostas y profundas son un hallazgo bastante frecuente
en la MCH®". En efecto, méas de 30% de los individuos de nuestra serie
presentaban ondas Q anormales, que predominaron en la cara lateral.
Su presencia debe despertar la sospecha de la enfermedad, sobre todo
cuando se acompafa de ondas T positivas, lo que las diferencia de las
ondas Q de etiologia isquémica®®. Hace pocas décadas se postulaba
que este hallazgo sugeria la presencia de fibrosis miocardica.



Posteriormente se demostré que, en realidad, las ondas Q traducian la
falta de oposicion del vector de despolarizacion correspondiente al
miocardio mas hipertrofiado en los segmentos miocardicos
anteroseptales, en contraposicion con la masa miocardica de la cara
posterior y el ventriculo derecho®®. En nuestra serie no encontramos
correlacion entre el espesor parietal anteroseptal y la presencia de
ondas Q, asi como tampoco con la presencia de fibrosis intramiocardica.
Estos resultados también coinciden con la mayoria de los reportes
internacionales, que no evidenciaron una correlacion potente entre las
ondas Q y la presencia, magnitud y topografia de la fibrosis
miocardica®?%3132  Splo en una cohorte descrita por Dumont y
colaboradores (n=102), la duracibn de la onda Q se correlacion6
significativamente con la presencia de RTG en la RNMCG?,

La mayoria de los sujetos de nuestra serie (60,9%) exhibia
agrandamiento auricular izquierdo, con un area auricular izquierda
promedio de 31,8 cm?. Sin embargo, estas alteraciones del ECG nunca
constituyeron un hallazgo patolégico uUnico, asocidndose siempre con
otras anomalias. Las grandes series internacionales describen resultados
similares®.

Las limitantes mayores de nuestro reporte se derivan del bajo numero
de pacientes y la disponibilidad parcial de RNMC. Ademas, solo se
incluyeron sujetos portadores de MCH con fenotipia septal asimétrica,
por lo que los resultados obtenidos no pueden ser extrapolados a otras
variantes anatdmicas. Finalmente, por ser pacientes derivados a una
policlinica multidisciplinaria de caracter universitario, actuando en un
nivel de atencion terciario, el analisis no incluy6é casos-control, esto es,
individuos con hallazgos ECG similares que no fueran portadores de
MCH. Esto impidi6 definir la especificidad y el valor predictivo negativo
de cada uno de los hallazgos ECG. A pesar de estas debilidades,
creemos gue nuestra experiencia aporta datos valiosos sobre la
expresion electrocardiografica de la MCH en el ambito local, incluso
replicando algunos resultados obtenidos en las series internacionales
mas extensas.

Conclusion

En la cohorte de pacientes asistidos en el Centro Cardiovascular
Universitario, la MCH septal asimétrica se caracteriza por alteraciones
ECG muy frecuentes y floridas, lo que confirma la utilidad de la técnica
como herramienta de tamizaje. Sin embargo, ninguno de estos
hallazgos se correlaciondé con los sintomas, la magnitud del espesor
septal ni la presencia de fibrosis intramiocardica. Ampliando esta serie



podrian evaluarse los aportes diagnosticos de las combinaciones de
signos ECG y su potencial valor pronéstico como marcadores de riesgo
de MS en diferentes variantes fenotipicas de MCH.
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