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Cardiomiopatia hipertrofica.

Las arritmias en la cardiomiopatia hipertrofica

Luis de Jesus Colin Lizalde*

La cardiomiopatia hipertrofica es una cardiopa-
tia genética relativamente comdn con una am-
plia heterogeneidad en mutaciones, formas de
presentacion, prondéstico y asi mismo, en formas
de tratamiento. Una asociacion frecuente es la
cardiomiopatia hipertréfica con la muerte subita
gque ocurre en gente joven, incluso en atletas. El
diagnéstico clinico se complementa con el estu-
dio ecocardiogréfico en el que se puede obser-
var un engrosamiento anormal, principalmente
del miocardio septal sin una causa aparente (hi-
pertension arterial sistémica, estenosis adrtica).
La mortalidad subita es del 1% anual y en gru-
pos referidos oscila entre el 3% y el 6%. Las
estrategias del tratamiento se enfocan a cada
subgrupo de acuerdo con la morbimortalidad,
muerte subita, sintomas por obstruccion, insufi-
ciencia cardiaca, fibrilacion atrial y fendmenos
embdlicos. Los pacientes de alto riesgo de muer-
te subita pueden ser tratados eficazmente con
el cardiodesfibrilador automatico implantable.

Summary
HYPERTHROPHIC CARDIOMYOPATHY

Hypertrophic cardiomyopathy is a relatively com-
mon genetic disorder with heterogeneity in mu-
tations, forms of presentation, prognosis and
treatment strategies. Hypertrophic cardiomyop-
athy is recognized as the most common cause
of sudden cardiac death that occurs in young
people, including athletes. The clinical diagno-
sis is complemented with the ecocardiographic
study, in which an abnormal myocardial hyper-
trophy of the septum can be observed in the ab-
sence of a cardiac or systemic disease (arterial
systemic hypertension, aortic stenosis). The an-
nual sudden mortality rate is 1% and, in select-
ed populations, it ranges between 3 and 6%. The
therapeutic strategies depend on the different
subsets of patients according to the morbidity and
mortality, sudden cardiac death, obstructive
symptoms, heart failure or atrial fibrillation and
stroke. High risk patients for sudden death may
effectively be treated with the automatic implant-
able cardioverter-defibrillator.

Palabras clave: Cardiomiopatia hipertréfica. Muerte subita. Arritmias.
Key words: Hypertrophic cardiomyopathy. Sudden death. Arrhythmias.

Introduccién

a cardiomiopatia hipertréfica (CMH) es
L unadelas enfermedades cardiacas prima-

rias genéticamente transmitida y cierta-
mente la mas comdn de ellas, debido a su am-
plioy heterogéneo espectro, eshacedificil definir
unaexpresion caracteristicade estaenfermedad.
Laanormalidad morfolégicamés distintivaesla
hipertrofia ventricular asimétricay un ventricu-
loizquierdo (V1) nodilatado, en ausenciadefac-
tores sistémicos o cardiacos capaces de producir

* Departamento de Electrocardiografia y Electrofisiologia Clinica.
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hipertrofiaventricular, como laestenosis adrtica
de cualquier etiologia o la hipertension arterial
sistémica.

Desde su caracterizacion moderna en 1958, ha
habido miltiples términos descriptivos, algunos
confusos, debido principalmente a la gran di-
versidad clinica, funcional y morfolégica, en
muchos de ellos se enfatiza la obstruccién del
tracto de salida del VI, lo que no es muy ade-
cuado, ya que en condiciones basales esto solo
sucede en el 25% de los casos, por lo tanto la
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CMH es principalmente un padecimiento no
obstructivo.

LaCHM tiene unaprevalencia de 0.2% (1:500),
pero pudiera ser mas frecuente de lo que se pen-
saba debido a que muchos individuos pasan in-
advertidos, ya que pueden estar asintomaticos o
no padecer laforma obstructiva (por 1o tanto no
habria soplos) y consecuentemente no son so-
metidos ainvestigacion clinicani referidos para
un estudio ecocardiografico. La CMH es poco
frecuente en términos general es, quizarepresen-
te menos del 1% de los casos que un cardiélogo
clinico vea en su précticarutinaria, esta exposi-
cion limitada de los clinicos a esta patologia de
alguna manera afecta la incertidumbre que pre-
valece respecto a esta entidad y su manejo.

Aspectos morfolégicos

Debido aque la cavidad ventricular izquierda es
usual mente normal en tamario, el aumento de la
masa ventricular en la CMH se debe casi por
completo al aumento del grosor delapared, aun-
que pudierahaber una hipertrofia concéntrica, la
distribucion delahipertrofiaes casi siempre asi-
métrica, no todos |os segmentos del V1 estan en-
grosados en la misma proporcion, habitualmen-
te el septum muestra la mayor magnitud de
hipertrofia con valores que en casos extremos
puede alcanzar hasta de 60 mm de espesor. La
hipertrofia puede ser difusa (55%) con afeccion
del septum y pared anterolateral, pero puede es-
tar localizada en un solo segmento de la pared
del VI. Otros hallazgos pueden mostrar creci-
miento del atrio izquierdo y una placafibrosaen
el endocardio mural probablemente secundaria
al chogue de la valva anterior de la mitral.

Otra expresioén morfologicadelaCMH es aque-
[laen laque la hipertrofia se localiza en el sep-
tum anterior o posterior, enlapared libre antero-
lateral o en laregion més apical del ventriculo,
esta Ultima reportada mas comdnmente en japo-
neses, asociada con unadeformidad en “ espada’
en el ventriculogramay que en el ECG se acom-
pafia de grandes ondas T invertidas.

Caracteristicas histolégicas

Existen algunas caracteristicas del miocardio
ventricular izquierdo que son componentesdela
cardiomiopatia, entre ellas estan: la desorgani-
zacion delas células musculares cardiacas, lafi-
brosis y las alteraciones de las arterias corona-
rias intramurales. Muchas células musculares
tanto en el septum o en lapared libre ventricular
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muestran aumento en el didmetro transverso, con
formas extrafias, con conexiones intercelulares
con muchas células adyacentes dispuestas en un
patrén desorganizado en angulos oblicuosy per-
pendiculares. Este desarreglo celular puede ob-
servarse en el 95% de los pacientes que fallecie-
ron a causa de la CMH. Aungue el significado
clinico potencia de este desarreglo de la arqui-
tecturamiocérdica no hasido claramente defini-
do, pero es muy posible que contribuya de ma-
nera importante a la disfuncién diastélica (o
sistélica) y como un sustrato delastaquiarritmias
ventriculares potencialmente letales. En la ne-
cropsiade los pacientes con CMH puede encon-
trarse tejido fibroso en ausencia de enfermedad
aterosclerdtica coronaria, con un variado espec-
tro de gravedad desde pequefias cicatrices en par-
ches hasta extenso reemplazo cicatricial, incluso
transmural, tal fibrosis podria estar relacionada
con episodios de isquemia miocardicay que de
alguna manera contribuye a la rigidez ventricu-
lar. Ademas existe aumento de la colagena in-
tersticial no relacionada con el remplazo fibroso
en |los pacientes con CMH.

Las ateraciones de las arterias coronarias intra-
mural es estan presentes en alrededor del 80% de
los pacientes con esta entidad clinica, mas co-
minmente en el septum interventricular. Las pa-
redes de los vasos intramural es estén engrosadas
debido a incremento en células musculares li-
sas, colageno, fibras el asticasy depdsitos mucoi-
desen laintimao en la capa mediay frecuente-
mente la luz arterial se ve sustancialmente
disminuida. La asociacion observada entre arte-
rias coronarias intramurales anormales y el re-
emplazo fibroso sugiere enfermedad de peque-
flosvasosy puede ser responsable de laisquemia
y delanecrosis miocéardica.

Alteraciones genéticas

Se sabe la expresion clinica y fenotipica de la
CMH puede estar causada por un gran ndmero
de mutaciones de cualquierade los 10 genes que
codifican las proteinas de la sarcomera cardiaca
(componentes de | os filamentos gruesos o del ga-
dos con funciones contractiles, estructurales o
reguladoras) La similitud fisica de estas protei-
nas hace posible el espectro tan diverso de la
CMH, esunaenfermedad singular y primordial-
mente relacionada con el desorden primario de
lasarcomera. Los mecanismos por |os cuales es-
tas mutaciones |levan ala hipertrofia ventricular
se desconocen. Tresson losgenes alteradosen la
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mayoria de los casos: el primero en ser identifi- didas en centros de tercer nivel. Las estimacio-
cado fue el delabetamiosinade lacadenapesa- nes en la poblacién no referida a estos centros
da, otros son los de latroponina T cardiacay la especializados, sugieren una mortalidad de
proteina C ligadora de miosina, los otros genes aproximadamente el 1% anual. De hecho lamuer-

relacionados con la minoria son: la troponina | te puede suceder de tres formas: sibita e inespe-
cardiaca, la miosina reguladora de cadena lige- rada en jovenes, insuficiencia cardiaca en adultos
ra, latiting, laalfatropomiosina, laalfaactinay y accidentes cerebrovasculares en los pacientes
la alfa miosina de cadena pesada. mayores.
Por la heterogeneidad genética, y debido a que Una consideracion importante es la ausencia de
|as técnicas necesarias para determinar €l geno- sintomas o lo ligero de los mismos, previos ala
tipo, son costosas, consumen mucho tiempo y MS, asi, tal catéstrofe es con frecuencia la pri-
son complejas, éstas se encuentran fuera del al- mera manifestacion clinica de la CMH, muchas
cance de la practica rutinaria. Los estudios del de la muertes ocurren durante el reposo o con
pedigri han conducido de manera adecuada al gjercicio ligeroy menos casos durante el esfuer-
reconocimiento de nuevos subgrupos clinicos Zo intenso o en la etapa postesfuerzo. Estos ha-
incluso de nifios asintomaticos, por lo que clini- Ilazgos apoyan la idea de recomendar que los
camente son relevantes. pacientes con CMH no participen en competen-
cias atléticas, de hecho la CMH es la principal
Historia natural y muerte sabita causa de MS en gente joven, incluso en atletas
El poder predecir laevolucién clinicay e resul- entrenados, principalmente basguetbolistas. La
tado de los enfermos individua mente es dificil mayoriadelos pacientescon CMH (55%) no tie-
debido alaampliavariacién en la historia natu- nen ninguno de los factores de riesgo conocidos
ral y lacomplegjidad de expresion de esta entidad y es extremadamente raro que en este subgrupo
y el inicio delossintomas. Lamuerte stibita(MS) ocurralaMS. La poblacién de alto riesgo repre-
es infrecuente en la primera década de la vida sente entre el 10% y el 20% de la poblacion con
pero escomun entrelos 12y los 35 afios de edad. CMH. Los pacientes con el mayor riesgo de MS

Sintomas como la angina, la disnea de esfuerzo son aquéllos con antecedente de paro cardiocir-
y €l presincope son més frecuentes en la tercera culatorio o taquicardia ventricular esponténea,

y cuarta décadas de la vida, incluso algunos pa- historia familiar de muerte stbita prematura re-
cientestienen sintomas de aparicion muy tardia. lacionada con CMH, sincope o presincope, parti-
Lamortalidad por muerte cardiacaprematura(in- cularmente relacionado con gercicio o con arrit-

cluso MS cardiaca e inesperada) en poblacion mias, taquicardiaventricular no sostenidamdiltiple
hospitalaria ha sido reportadaentre el 3y el 6%, y repetitivao prolongada, documentadaen el ECG
cifras que sobrestiman larealidad, debido a que ambulatorio (se observa en el 26% de los casos
se trata de poblaciones muy seleccionadas aten- aproximadamente), hipotension arterial durante

Tabla I. Riesgo de mortalidad de acuerdo con la magnitud de la hipertrofia ventricular izquierda.

Grosor de la
pared del VI Mortalidad total Muerte subita Muerte por | cardiaca
Frecuencia Frecuencia Frecuencia
No de por 1,000 No de por 1,000 No. de por 1,000
pacientes personas/afio pacientes personas/afio pacientes personas/afio
(%) (95% IC) (%) (95% IC) (%) a(95% IC)
> 15 mm (n = 69) 3(4.3) 11.7 (2.4-34.3) 0 0 (0-14.4) 0 0 (0-14.4)
16-19 mm (n = 138) 12 (8.7) 159 (8.2-27.8) 2(1.4) 2.6 (0.3-9.6) 2 (1.4) 2.7 (0.3-9.6)
20-24 mm (n = 46) 29 (15.8) 21.4 (14.4-30-8) 10(5.4) 7.4 (3.5-13.6) 9 (4.9) 6.6 (0.7-19.9)
25-29 mm (n = 43) 10 (21.7) 27.5 (13.2-50.6) 4 (8.7) 11.0 (3.0-28.2) 2 (4.3) 5.5(.7-19.9)
> 30 mm 11 (25.6) 28.6 (14.3-51.3) 7 (16.3) 18.2 (7.3-37.6) 2 (4.7) 5.2 (0.6-18.8)
Tendencia de Chi cuadrada 3.66 10.62 1.27
Valor de P 0.06 0.001 0.27

IC denota el intervalo de confianza. Las comparaciones de los cinco subgrupos fueron hechas con la prueba de Chi cuadrada
Tomada de: Spirito P, Bellone P, Haris KM, et al.: Magnitud of the left ventricular hypertrophy and risk of sudden death in hypertrophic cardiomyopathy.
N Engl J Med 2000; 342: 1778-1785.
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Fig. 1.

una prueba de esfuerzo, en ausencia cardiopatia
isquémicay lahipertrofiaextremacon grosor de
30 mm o mayor, principal mente en adol escentes
y adultosjovenes, de acuerdo con laobservacion
delaestrecharelacion entre grosor y M S (Tabla
). Lasarritmias ventriculares son el mecanismo
subyacente de la MS en la CMH. Cabe aclarar
gue sblo existe la sospecha de asociacion entre
gradiente de obstruccion a tracto de salida del
V1 (>100 mm Hg) pero no hay sustento clinico
acercade ello. Lo referente ala posible utilidad
del estudio electrofisiol 6gico, aln no estaresuel -
to, debido a que es infrecuente la induccion de
taqui cardiaventricular monomorficasosteniday
lo inespecifico delainduccién de arritmias poli-
morficasy fibrilacién ventricular (Tablal).

Prevencioén de la muerte subita

En el presente la colocacién del cardiodesfi-
brilador automético implantable (CDAI) pare-
ce ser laterapiamas efectiva paralareduccion
de la MS en los pacientes de alto riesgo con
CMH, paralas estrategias farmacol 6gi cas em-
pleadas histéricamente como |os betabl oquea-
dores, el verapamil y los antiarritmicos (qui-
nidina, disopiramida, amiodarona) se tiene
escasa informacién sobre su eficaciaen lare-
duccion delaM Sy por su potencial de toxici-

dad o por la intolerancia que puede ocurrir a
lo largo de una prolongada administracién de
farmacos.

En un estudio multicéntrico se reporté que €l
CDAI termind eficazmente con lastaquiarritmias
ventriculares en el 25% de | os pacientes, duran-
te un periodo de seguimiento de 3 afios, con una
tasa de rescate del 11% anual en los casos de
paro cardiocirculatorio previo y del 5% anual
para aquellos en los que se colocd para la pre-
vencion primaria (usualmente fueron pacientes
précticamente asintomaticos). L os pacientes que
recibieron choques tenian menos de 40 afios de
edady el CDAI permaneci6 inactivo hasta por 9
afios, 10 que enfatiza lo impredecible de laM S
enlaCMH.

Fibrilacién atrial

Lafibrilacion atrial eslaarritmia sostenida méas
comun en la CMH, los episodios paroxisticos
pueden observarse entre el 20% y 25% de los
casos, es mas frecuente amayor edad y estare-
lacionada también con el crecimiento del atrio
izquierdo. Las consecuenciasdelafibrilacion son
la descompensacion hemodindmica que hace
necesaria la cardioversion eléctrica o farmaco-
logicay al parecer laamiodaronaes el antiarrit-
mico méas adecuado para ellos.
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Caso clinico 1.

Muerte subita

Se trata de un paciente masculino de 23 afios
de edad quefalleci6 stibitamente, durantelarea-
lizacién de gjercicio moderado (juego de fut-
bol amateur) al recibir un balén con el pecho, a
15 metros de distanciaa bajavelocidad. Setra-
t6 de una persona, sin antecedentes de impor-
tanciay asintomaticahasta antes del evento del
paro cardiocirculatorio, después de haber reci-
bido maniobras de reanimacion por 30 minu-
tos, asullegadaal servicio de urgencias de este
Instituto, se documenta fibrilacion ventricular,
la cual fue revertida a ritmo sinusal mediante
desfibrilacion eléctrica externa, lidocaina e in-
tubacion endotraqueal. EI ECG en ritmo sin-
usal se podria considerar normal. Laevolucion
del paciente fuetorpiday fallecié a consecuen-
cia de la encefalopatia anoxoisquémica. Este
caso representalo sorpresivo delaMS en adul -
tosjévenes, practicamente asintomaticosy pone
de relieve que cualquier tipo de atleta, aun sin
ser profesional debe ser sometido a un estudio
cardiovascular riguroso antesdeiniciar unavida
deportiva, incluso con ecocardiografia trasto-
récica en casos seleccionados, ya que el ECG
puede ser normal.

LJ Colin Lizalde

Caso clinico 2.

Prevencién primaria

Se trata de un masculino de 17 afios de edad,
valorado por disnea ligeray un soplo cardiaco.
En la exploracién fisica el soplo se considerd
expulsivo adrtico y en el ECO se documento hi-
pertrofia septal asimétrica, en estudio de reso-
nancia magnética nuclear se corroboro el diag-
nostico y el grosor septal fue de 40 mm, este
hallazgo se consideré como factor potencial de
muerte stbitay se le coloco un cardiodesfibrila-
dor automatico implantable de manera profilac-
tica, a11 meses de seguimiento alin no hatenido
ninguna descarga.

Conclusiones

La preocupacion principal debe ser la preven-
cion de lamuerte stbita en este grupo de pacien-
tesy tener un esquema general de como tratar-
los. En la prevencion se debe valorar el uso de
farmacos, el CDAI lo mas efectivo, puede tardar
hasta 9 afios en dar la primera descarga, evitar el
gjercicio, un estudio practico y al alcance es €l
ecocardiograma, pareceriaser el estudio diagnos-
tico més confiable y de mucho valor junto con
los factores de riesgo. El estudio genético ain
no se hace rutinariamente (Fig. 1).
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