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|. DEFINICION.
La miocardiopatia hipertrofica (MCH) se define por la presencia de aumento del
grosor de la pared del VI que no se puede explicar Unicamente por condiciones
de carga andmalas. Esta definicibn se aplica a nifios y adultos y no hace
presunciones sobre la etiologia y la afeccion miocéardica.
II. ETIOLOGIA
Incidencia anual es de 0,3-0,5/100.000. Mientras que la MCH se transmite
fundamentalmente como un rasgo autosémico dominante, la mayoria de los
estudios indican una ligera preponderancia masculina. Este hallazgo sigue sin
explicacion, pero puede reflejar un sesgo en las estrategias de cribado y la
existencia de factores genéticos y hormonales moduladores. Las prevalencias
de MCH por diferentes grupos étnicos son similares.
lll.- CLASIFICACION
La clasificacion se basa estrictamente en los hallazgos ecocardiogréaficos y son
6 tipos
1.- Miocardiopatia hipertrofica septal anterior
2.- Miocardiopatia septal anterior y septal posterior
3.- Septal y anterolateral
4.- Septal posterior anterolateral
5.- Concentrica
6.- Apical

IV. MANIFESTACIONES CLINICAS



La edad es uno de los mas importantes factores que tener en cuenta cuando
se consideran las causas posibles de MCH. Se presenta en edades
tempanas.

La construccion de un arbol genealdgico de tres a cuatro generaciones ayuda a
confirmar el origen genético de la enfermedad e identifica a otros miembros de
la familia que estan en riesgo. Algunos rasgos especificos que hay que
constatar en la historia familiar son MUERTE SUBITA CARDIACA,
insuficiencia cardiaca de causa desconocida, implante de marcapasos Yy
desfibriladores, evidencia de enfermedad sistémica (accidente cerebrovascular
a edad temprana, debilidad muscular esquelética, disfunciéon renal, diabetes
mellitus, sordera, etc.). El andlisis del arbol genealégico también puede
determinar la probabilidad de herencia.

IV.| EXPLORACION CARDIOVASCULAR.

Suele ser normal, aunque en pacientes con obstruccion del tracto de salida del
VI (OTSVI) existen varios rasgos tipicos que se puede identificar, como
ascenso y descenso rapidos del pulso carotideo y soplo sistolico de eyeccion
en el area esternal izquierda, que irradia hacia el eje esternal superior derecho
y el apex. La intensidad del soplo aumenta con maniobras que reducen la
precarga o la poscarga ventricular, como estar agachado y ponerse de pie y la
exhalacion forzada a través de una via aérea cerrada (maniobra de Valsalva).
La mayoria de pacientes con OTSVI tiene también signos de insuficiencia
mitral.

V.- EXAMENES COMPLEMENTARIOS

V.I RX DE TORAX



Por lo general la radiografia no muestra hallazgos patolégicos que den
sospecha de miocardiopatia hipertréfica, en estadios avanzados se puede
encontrar cardiomegalia. Otro hallazgo importante son los datos de
hipertension venosa capilar pulmonar.
V.l ELECTROCARDIOGRAFIA
El ECG puede ser normal en la presentacién (el 6% de los pacientes) pero
generalmente muestra una combinacién variable de Hipertrofia del ventriculo
izquierdo, anomalias de las ondas T y ST y ondas Q patolégicas el ECG esta
recomendado en la primera visita clinica de todos los individuos con sospecha
de MCH o MCH conocida y debe repetirse siempre que haya un cambio en los
sintomas de los pacientes con diagnostico establecido.
V.1l ECOCARDIOGRAFIA

» Método de primera linea para el diagnostico.

» Evalta el grosor de las paredes del ventriculo izquierdo.

» Evalua la funcion sistdlica y diastolica del ventriculo izquierdo

» Evaltala valvula mitraly el tracto de salida del ventriculo izquierdo.
V.IV RESONANCIA MAGNETICA.- Resonancia magnética en caso de duda
diagnéstica.
VI. DIAGNOSTICO
El diagnostico de MCH se basa en la deteccion de un aumento del grosor de la
pared del VI mediante cualquier modalidad de imagen, aunque el fenotipo de la
enfermedad también incluye la presencia de fibrosis miocardica, anomalias
morfologicas del aparato de la valvula mitral, funcion andmala de la

microcirculaciéon coronaria y anomalias electrocardiograficas. Debido a la



etiologia diversa de la enfermedad, la deteccion del aumento del grosor de la
pared del VI que no puede explicarse por condiciones de carga deberia dar
lugar sistematicamente a la busqueda de la causa subyacente.
En un adulto, la MCH se define por un grosor de la pared = 15 mm en uno o
mas segmentos miocéardicos del VI —determinado por cualquier técnica de
imagen: ecocardiografia, imagen por resonancia magnética cardiaca (RMC) o
tomografia computarizada (CT)— que no puede explicarse Unicamente por
condiciones de carga.
Entre las dificultades diagnésticas habituales estan:

» Presentacion en la fase avanzada de la enfermedad con un VI dilatado o

hipocinético y adelgazamiento de la pared del VI.

» Hipertrofia fisiologica causada por un entrenamiento atlético intenso.

» Pacientes con comorbilidades (hipertension y valvulopatias).

» Hipertrofia septal basal aislada en ancianos.
VIl. DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

» Hipertrofia secundaria a hipertension arterial sistémica

» Enfermedades infiltrativas del corazon

» Enfermedad valvular aortica
VIIl.- TRATAMIENTO
VIII.I TRATAMIENTO MEDICO

» Beta bloqueantes. (atenolol)

» Bloqueantes de canales de calcio cardioselectivos. (verapamilo,

diltiazem.

Se debe iniciar con dosis bajas



VIILII TRATAMIENTO QUIRURGICO
» Miomectomia.
VIILIT TRATAMIENTO INTERVENCIONISTA
> Ablacibn de la zona hipertrofica principalmente en caso de
miocardiopatia septal asimétrica con obstruccion al tracto de salida
» Desfibrilador implantable como prevencion de muerte subita
IX. COMPLICACIONES
» Muerte subita cardiaca mas frecuente sihay antecedentes familiares.
» Insuficiencia cardiaca en estadios avanzados de la enfermedad.
» Sincope
» Accidentes vasculares cerebrales
» Fibrilacion auricular
X. CRITERIOS DE HOSPITALIZACION Y DE REFERENCIA
» Muerte subita abortada
Sincope
Datos clinicos de insuficiencia cardiaca
Dolor precordial relacionado con angina de pecho

Complementacién de estudios

vV V VvV VvV V

Referir ante cualquier eventualidad de lipotimia y de sincope
XIl. CRITERIOS DE ALTA HOSPITALARIA

» Buena tolerancia al tratamiento medico

» Ausencia de sintomas durante la hospitalizacion

» Posterior a cirugia o intervencionismo exitoso

Xll. PRONOSTICO Y REHABILITACION



Los pacientes con miocardiopatia septal asimétrica y obstruccion al tracto de
salida del ventriculo izquierdo acompafiados de sintomas y antecedentes
familiares de muerte subita tiene elevado pronostico de muerte subita, por lo
gue el tratamiento medico quirdrgico e intervencionista son prioritarios.
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