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Resumen

En la actualidad, la Miocardiopatia Hipertréfica (MCH)
es una de las condiciones cardiacas hereditarias mas
comunes. Es definida como una enfermedad del musculo
cardfaco adquirida como un rasgo autosémico dominante
con expresion variable, causada por mutaciones en uno
de varios genes que codifican componentes del sarcémero
que llevan a un engrosamiento anormal del ventriculo
izquierdo (VI), el cual, generalmente es asimétrico,
se desarrolla en ausencia de una causa identificable,
no presenta dilatacion de cdmaras y se asocia con
desorganizacion de las fibras miocardicas y fibrosis. La
evaluacion diagnoéstica de la MHC se realiza con mayor
frecuencia mediante ecocardiografia identificando la
hipertrofia ventricular izquierda (HVI), valorando los
cambios en los gradientes del tracto de salida del ventriculo
izquierdo, el desempeno sistélico y diastélico, asi como
la morfologia y funcién de la valvula mitral (VM). En
cuanto a las estrategias de manejo se utilizan la miectomia
quirurgica, la ablacién septal con alcohol o la ablacién con
radiofrecuencia para disminuir la obstruccién del flujo
de salida y la sintomatologia de insuficiencia cardiaca, la
colocacion de un desfibrilador automético implantable
para la prevencién de muerte stbita y el uso de farmacos
para el control y prevencién de fibrilacién auricular y
accidente cerebrovascular.

Palabras claves
Miocardiopatia ~ Hipertréfica;  Muerte  Subita;

Fibrilacién Auricular; Miectomia; Ablaciéon septal
con alcohol.
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Abstract

Currently, Hypertrophic Cardiomyopathy (HCM)
is one of the most common hereditary cardiac
conditions. It is defined as a cardiac muscle disorder
inherited as an autosomal dominant disease with
variable expression, caused by mutations in one of
several sarcomere genes leading to an unexplained
and abnormal left ventricular (LV) thickening
usually asymmetrical, that lacks chamber dilation
and it is linked to myocyte disarray and fibrosis.
Diagnostic assessment of HMC is most often made
via echocardiographic evaluation identifying the left
ventricular hypertrophy (LVH), estimating changes
in the left ventricular outflow tract gradients, systolic
and diastolic performance, and mitral valve (MV)
structure and function. In terms of management’s
strategies, surgical myectomy, alcohol septal
ablation or radiofrequency septal ablation are used
for attenuating outflow obstruction and symptoms
of heart failure, the placement of an implantable
defibrillator to prevent sudden death and the use of
drugs to control and prevent atrial fibrillation and
stroke.

Key words

Hypertrophic cardiomyopathy; Sudden death; Atrial
fibrillation; Myectomy; Alcohol septal ablation.

=
~S——




Revista Clinica de la Escuela de Medicina UCR-HSJD

Introduccion

La MCH ha sido estudiada por més de cincuenta
afios, siendo su primera descripciéon patologica
publicada en 1958 por el britdnico Donald Teare,
quien describi6 la “hipertrofia asimétrica del
corazén” como responsable de la muerte stubita de
varios jovenes. (1)

La MCH se caracteriza por el aumento del grosor
del VI (puede ocurrir en el ventriculo derecho) sin
dilatacién del mismo, que carece de explicacién
aparente, es decir, no presenta una condicion
sistémica (por ejemplo hipertension arterial) u otro
trastorno cardiaco (por ejemplo estenosis de la
vélvula adrtica) capaz de producir una hipertrofia del
VI significativa que prevalece en dicha condicién. Si
bien la hipertrofia miocardica es una parte esencial
del fenotipo de la MCH, otra caracteristica patologica
importante es el aparato anormal de la valvula mitral,
el cual también debe ser considerado durante la
evaluacion de los pacientes. (2-6)

La MCH incluye un amplio espectro de expresiones
fenotipicas y manifestaciones clinicas, ademas es
una de las causas de insuficiencia cardiaca, muerte
subita y fibrilacién auricular. (2-6) Sin embargo, una
vez diagnosticada es recomendable individualizar
el manejo, ejecutando medidas que mejoraran
su sintomatologia y supervivencia, por lo que
actualmente posee una baja tasa de mortalidad
compatible con una expectativa de vida comparable
a la poblacién general. (7)

Epidemiologia
Hay pacientes con MCH en précticamente en todas
las regiones pobladas del mundo. La mayoria de los

casos se encuentran en los Estados Unidos, Canad3,
Europa occidental, Israel, Jap6n y China. (2,3,7)

Estudios epidemioldgicos utilizando tamizaje eco-
cardiografico han demostrado que la prevalencia de
MCH en la poblacién general es de aproximadamen-
te un 0.2%. Es decir, 1 de cada 200 a 500 personas
tienen esta enfermedad autosémica dominante sin
distincién significativa del sexo masculino o femeni-
no. (2-6,8,9) han demostrado que la prevalencia de
MCH en la poblacién general es de aproximadamen-
te un 0.2%. Es decir, 1 de cada 200 a 500 personas
tienen esta enfermedad autosémica dominante sin
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distincion significativa del sexo masculino o femeni-
no. (2-6,8,9)

Etiologia
La MCH se transmite como un rasgo mendeliano
autosomico dominante de expresion variable, es de-
cir, la descendencia de una persona afectada tiene un
probabilidad de 50% de heredar esta condicién. (2-4,
9,10)

En la actualidad se han registrado mas de 1400 mu-
taciones en mas de 11 genes distintos como posibles
causantes de MCH. La gran mayoria de estas muta-
ciones se encuentran en genes que codifican protei-
nas sarcoméricas de los miofilamentos contrictiles
delgados y gruesos o el disco adyacente Z. Las mu-
taciones mas frecuentemente detectadas ocurren en
los genes MYBPC3 y MYH?7 y representan el 30% de
los pacientes con MCH sometidos a deteccién siste-
matica y el 70% de aquellos en los que se identifica el
genotipo. (2-4,9,10) Entre el 5 y el 10% de pacientes
con fenotipo de MCH tienen su origen en sindro-
mes genéticos, trastornos metabdlicos y de depésito,
como la enfermedad de Anderson-Fabry, el sindrome
de Noonan y miocardiopatias mitocondriales entre
otras, cuya fisiopatologia, evolucién y manejo difie-
ren del de MCH. (2-4)

A pesar de ocurrir pocas veces, es importante des-
cartar como posible causa de HVI el uso crénico de
esteroides anabolizantes, tacrolimus e hidroxicloro-
quina, por haberse asociado su uso a grosores de la
pared del VI superiores a 1.5cm. (2,3)

Fisiopatologia

La hipertrofia cardiaca es la piedra angular del diag-
néstico clinico. Sin embargo, lo que distingue a la hi-
pertrofia en la MCH es su asimetria, la cual afecta
predominantemente al tabique interventricular ba-
sal, justo debajo de la vélvula aértica. La MCH puede
afectar otros segmentos del VI tales como la pared
libre o limitarse a ser una MCH apical, muy frecuente
en Japon. (2-5, 9,11)

Otras caracteristicas patolégicas frecuentes incluyen
las anomalias estructurales de la VM responsables de
la obstruccion del tracto de salida de VI (OTSVI). La
VM puede duplicar su tamano debido a la elonga-
cién de ambas valvas; o bien, presentar un aumento
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de tamafo segmentario de solo la valva anterior o el
festoneado medio de la valva posterior. Ademas, en
ocasiones el musculo papilar antero lateral se inser-
ta en forma anémala directamente en la valva mitral
anterior sin interposiciéon de cuerdas tendinosas. (2-
6,11)

Figura 1: A. Hipertrofia del tabique interventricular. B. Histopato-
logia caracteristica en la MCH con la desorganizacion de cardio-
miocitos. C. Hipertrofia de la capa media de una arteria coronaria
intramural y disminucion del tamafio de su lumen en MCH. D.
Cicatriz en el tabique interventricular debido a isquemia miocar-
dica silente en la MCH.

La manifestacién anatomopatoldgica definitoria de
MCH es la desorganizacién de los miocitos cardia-
cos. Asimismo, se puede hallar fibrosis, hipertrofia
miocérdica e hipertrofia de la capa media de las ar-
terias coronarias intramurales junto a una disfuncion
en su capacidad vasodilatoria que puede determinar
la presencia de isquemia, sobre todo en periodos de
estrés miocardico. (2-4) En la Figura 1 se muestran
las caracteristicas anteriormente citadas.

Siendo la OTSVI una marca distintiva de la MCH;
la obstruccién definida como un gradiente maximo
del VI mayor o igual a 30 mmHg en reposo o con
esfuerzo constituye el criterio diagnéstico de MCH

obstructiva. La OTSVI se identifica en aproximada-
mente 2/3 de los pacientes con MCH. (2-6,13)

La obstrucciéon subadrtica en la MCH representa
una auténtica impedancia mecdénica del tracto de sa-
lida del VI, produciendo presiones intraventriculares
elevadas que con el tiempo pueden ser perjudiciales
para la funcién del VI, esto al aumentar la tensién
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de la pared y la demanda de oxigeno del miocardio.
(2-6,13)

La OTSVI es causada por el movimiento anterior
sistolico (SAM, por sus siglas en inglés) del aparato
mitral hacia el tabique hipertroéfico. El arrastre de las
fuerzas a través de la valvula mitral tira de las valvas
hacia el tabique basal conducen tanto a OTSVI como
a la malcoaptacién de las valvas mitrales, lo que pro-
duce regurgitacién de la VM. La OTSVI es dindmica
y el grado de obstruccion depende en gran parte de
las condiciones de carga y contractilidad cardiaca.
Por lo tanto, las maniobras fisiolégicas y farmacolé-
gicas que disminuyen el volumen del VI (maniobra
de Valsalva, vasodilataciéon causada por nitratos, o
pasar de ponerse en cuclillas a una posicién erguida)
y que aumenten la contractilidad (dobutamina) estan
asociada con un aumento de la OTSVI. (2-6,13)

Hallazgos clinicos

La mayoria de los pacientes con MCH permanecen
asintomaticos o levemente sintomdaticos durante
toda su vida, mientras que otros pueden presentar
disnea, intolerancia al ejercicio, dolor precordial,
palpitaciones, pre sincope y sincope. La prevalencia
de intolerancia al ejercicio, disnea y palpitaciones
aumenta con la edad. Los sintomas anteriormente
citados suelen ser poco comunes en nifios y adultos
jovenes, en los cuales la muerte subita cardiaca
puede ser la presentacion inicial. (2-6,14)

El hallazgo auscultatorio clésico de la MCH es un
soplo de eyeccién sistélico que se escucha mejor
entre el dpex y el borde esternal izquierdo, que
aumenta con cualquier maniobra que disminuya la
precarga o la poscarga. (14) La OTSVI generalmente
se combina con el soplo de regurgitacion mitral que
se puede escuchar en el dpex y la axila. (14)

Se debe realizar un electrocardiograma (ECQG)
en todos los pacientes, ya que es la prueba de
diagndstico de rutina mds sensible en el contexto de
MCH, con solo un 5-10% de pacientes que muestran
un ECG normal en el momento de la presentacion.
(4, 14)

Electrocardiogrdficamente se pueden encontrar
anomalias que incluyen una morfologia atipica de la
onda P, ondas Q septales prominentes tipicamente
observadas en las anomalias de repolarizacién de
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las derivaciones inferiores y laterales y ademas una
desviacién del eje a la izquierda. En algunos casos,
las ondas T gigantescas profundas e invertidas en
las derivaciones precordiales podrian sugerir la
variante medioventricular o apical de la MCH. A
pesar de ser una prueba diagnéstica sensible, el ECG
es carente de especificidad, por lo tanto, un ECG
normal debe impulsar a una evaluacién diagnéstica
adicional, especialmente en familiares de portadores
de la enfermedad, que se lleva a cabo generalmente
con imdgenes. (2, 14)

Diagnodstico por imagenes

El diagndstico se basa en la deteccion de la
hipertrofia cardiaca mediante iméagenes. (2-5) Por
convencion la ecocardiografia bidimensional es
la mds utilizada, sin embargo, recientemente la
resonancia magnética cardiovascular (RMC) ha
adquirido importancia en el diagnéstico no invasivo
gracias a su capacidad de imagen tomografica de alta
resolucion. Ademads, la RMC permite cuantificar el
realce tardio con gadolinio, marcador de fibrosis
del miocardio, relevante para la estratificacién de
riesgo en la MCH, e identificar la progresion de la
enfermedad a la fase terminal. (2-4,9) En la Figura
2 se visualiza mediante el uso de RMC un corazén
con MCH.

En cuanto al grosor absoluto de la pared del VI se
han fijado cortes diagndsticos independientes de
la técnica de imagen utilizada, situdndose el corte
de adulto en =15mm en uno o mas segmentos.
El criterio diagndstico en los parientes de primer
grado de pacientes con MCH es menos riguroso,
estableciéndose en = 13mm. (2, 4,12) En pacientes
con MCH es comun observar que el grosor del VI
varia ampliamente de leve (13-15 mm) a masivo (=
50 mm). (5)

En familiares de pacientes con MCH diagnosticada;
la presencia de anomalias tanto en estudios de
imagenes como electrocardiogrificos puede ser
suficiente para realizar el diagnéstico de MCH
incluso en ausencia de una HVI significativa.
No obstante, es importante recalcar que en los
familiares del caso indice, la existencia de una
mutacién genética causal no es suficiente para
efectuar el diagnéstico de MCH. (2, 4,12)
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Figura 2: Imagen de un corazén con MCH mediante el uso de
RMC. A. Eje corto que muestra HVI asimétrica. B. Vista de cuatro
camaras. C. Realce tardio con gadolinio que muestra fibrosis en
parches de un &rea hipertrofiada. D. Vista de un eje largo.

Evolucion clinica

Muchos pacientes con MCH permanecen libres
de eventos adversos y sintomas clinicamente
significativos, no requieren de intervenciones de
tratamiento importantes y tienen una expectativa
de vida normal o prolongada. En otros pacientes,
la. MCH progresa significativamente con
eventos clinicos que pueden desencadenar una
fibrilacién auricular, accidentes cerebrovasculares,
insuficiencia cardiaca y muerte subita; no obstante
parala mayoria de estas entidades existen estrategias
terapéuticas especificas por lo que el manejo debe
ser individualizado. (14)

Tratamiento

El manejo inicial de los pacientes con MCH incluye
una educacién adecuada, un reforzamiento en el
apego a las terapias farmacoldgicas y a un estilo
de vida saludable. Es importante realizar una
estratificacién de riesgo para muerte subita cardiaca
con bases en escalas de riesgo como la puntuacién
HCM Risk-SCD y un cribado familiar. (2, 3,15)

Debido a la falta de grandes estudios clinicos
aleatorizadosen cuantoal tratamiento farmacolégico
de pacientes con MCH las recomendaciones vigentes
persiguen los objetivos de optimizar la capacidad
funcional reduciendo sintomas, disminuir el riesgo
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de muerte subita y mejorar la supervivencia de estos
pacientes. (2, 4,12)

El diagnoéstico de la OTSVI se hace con un gradiente
maximo de 30 mmHg o superior en reposo; sin
embargo, el corte para considerar la ejecucién
de una intervencién invasiva es > 50 mmHg. Por
lo tanto, en pacientes sintomaticos sin OTSVI
el manejo incluye el tratamiento para arritmias,
angina, y disminuir las presiones de llenado del VI.
En cuanto a los pacientes sintomaticos con OTSVI
se pueden utilizar tanto estrategias farmacoldgicas
e intervenciones tales como la miectomia, ablacién
con alcohol o la colocacién de marcapasos. (2,3)

Estratificacion de riesgo de muerte subita

La estratificacion de riesgo sirve como una guia a los
médicos clinicos sobre el beneficio de la colocacién
de un desfibrilador automdtico implantable (DAI)
para prevenir la muerte subita. El DAI detecta
arritmias ventriculares sostenidas como fibrilacién
ventricular (FV) o taquicardia ventricular (TV)
y utiliza la estimulaciéon anti- taquicardia o la
administracién de una cardioversidn para terminar
el evento. (2,4,14) En la Figura 3 se ilustra una
radiografia de térax de un paciente con MCH y un
DAL

Figura 3: Radiografia de térax de un paciente con MCH y un DAI.
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Aunque la colocacién de un DAI tratard eficazmente
las TVs o las FVs en los pacientes con MCH, las
terapias, sean apropiadas o inapropiadas, pueden
perturbar la calidad de vida y el bienestar psicolégico
de los pacientes, por lo que es importante se realice
una configuracién de deteccién y terapia adecuadas.
Almismo tiempo, su colocacion conlleva riesgos peri
procedimiento como desplazamiento de electrodos
a un sitio incorrecto, infeccién, neumotérax,
derrame pericardico, y muerte.2, 4,14

El riesgo maximo de muerte stbita en la poblacién
general de pacientes con MCH se asocia con
marcadores clinicos especificos. En lo que compete
a prevencion primaria, los siguientes marcadores
conllevan un riesgo mayor, especialmente en los
pacientes menores de 50 afos:

1. Antecedentes familiares de una o mas
muertes prematuras relacionadas con MCH,
especialmente si son subitas y multiples

2. Sincope inexplicado, en particular si es
reciente; 3. Hipotensién o respuesta atenuada
de la presion arterial al ejercicio

4. Lapsos no mantenidos, multiples y repetitivos
o prolongados de TV en ECGs ambulatorios
seriados;

5. Hipertrofia masiva del VL.

Para la prevencién secundaria, los marcadores de
riesgo son: 1. La parada cardiaca previay 2. La TV
mantenida. En prevencién primaria, de acuerdo a la
puntuacién HCM Risk-SCD, si hay una probabilidad
de muerte subita elevada en los siguientes 5
afos superior o igual a 6 % se debe considerar la
colocacion de un DAL (2, 4,14)

Recientemente, la utilizaciéon de la RMC con el
realce extenso tardio con gadolinio (que abarque
el 15% o mas de la masa ventricular izquierda) ha
demostrado ser un factor predictivo independiente
de muerte subita, incluso en ausencia de otros
factores de riesgo convencionales. (14)

Terapia de resincronizacion cardiaca

La diferencia regional de la contraccién y relajacién
del VI es comun en los pacientes con MCH,
siendo la disincronia del VI un marcador de
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peor prondstico en los mismos. Para mejorar los
sintomas de insuficiencia cardiaca de un paciente
con MCH la terapia de resincronizacién cardiaca
puede considerarse en presencia de un gradiente del
TSVI<30 mmHg, sintomas que no responden a una
terapia farmacolégica adecuada, clase NYHA II-1V,
una fraccion de eyecciéon <50% y bloqueo de rama
izquierda con un QRS >120 ms.(2)

Terapia médica
Los sintomas limitantes de la insuficiencia cardiaca
en los pacientes con MCH son atribuibles a la
alteracion de la funcién diastélica, la OTSVI, la
isquemia microvascular o cualquier combinacién
de estas variables fisiopatoldgicas. La mejora de
los sintomas con tratamiento médico puede ser
muy variable y la administracién de farmacos a
menudo se ajusta empiricamente a las necesidades
individuales de cada paciente. (2, 4)

El tratamiento farmacolégico actual de los pacientes
con MCH incluye el uso de bloqueadores p (sin
actividad simpdtica intrinseca), antagonistas de los
canales de calcio (sin actividad vasodilatadora) y
disopiramida. (2, 14,16)

Los pacientes con sintomas inducidos por el
esfuerzo, OTSVI y dolor toracico son candidatos a
la terapia con bloqueadores beta. Los antagonistas
de calcio verapamilo y diltiazem, también son
beneficiosos para los pacientes con MCH y deben
usarse en individuos con intolerancia al bloqueador
B o en combinaciéon con ellos en pacientes que
presentan angina o disnea, y deben evitarse en
pacientes con OTSV. (2, 14,16)

La disopiramida, un farmaco antiarritmico de clase
I, en combinaciéon con bloqueadores p atenuda los
sintomas y mejora los sintomas por OTSVI en
pacientes con MCH. Por otro lado, los diuréticos
solo deben utilizarse en dosis bajas en pacientes
con sobrecarga de volumen para evitar deplecién e
hipotensién. (14, 16)

Cerca del 25% de los pacientes con MCH suelen
presentar fibrilacién auricular (FA) paroxistica o
cronica, aumentando su incidencia paralelamente
a la edad y la magnitud del aumento de tamano
y disfunciéon de la auricula izquierda. Algunos
pacientes la toleran bien, pero es frecuente su
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asociaciéon con resultados adversos incluidos el
accidente cerebrovascular embdlico y sintomas de
insuficiencia cardiaca progresiva, especialmente en
pacientes con OTSVI o de inicio temprano antes de
los 50 anos de edad. (2, 4)

En pacientes con FA y MCH es de suma importancia
la reversién a un ritmo sinusal o el control de la
frecuencia ventricular, sin embargo, se recalca que
la digoxina no estd recomendada para pacientes
con fracciéon de eyeccién del VI conservada, por
las consecuencias potencialmente adversas de una
estimulacién inotrépica positiva. (2, 4)

En estudios pequeiios sobre la utilizacién de la
ablacién por catéter de las venas pulmonares sélo
se ha logrado un éxito parcial y a corto plazo en el
control de FA paroxistica recurrente refractaria al
control farmacolégico y solo el 40% de los pacientes
con MCH experimentan ausencia de FA por un afo.
Encuantoalosresultadosalargo plazolainformacion
es inconsistente y no existen datos concluyentes al
respecto. Por otra parte, pacientes con una historia
de FA, que se van a someter a la realizaciéon de
una miectomia, deberian de ser considerados
para la realizacion de un procedimiento MAZE
complementario. (4)

Asimismo, debido al riesgo potencial de formacién
de codgulos y embolias, es prudente instaurar un
tratamiento anticoagulante en pacientes con FA con
una puntuacién CHA2DS2-VASC mayor o igual a
2.(2)

Miectomia

La miectomia septal es la opcién terapéutica
quirdrgica preferida en pacientes con MCH con:
1. Sintomas graves resistentes a farmacos de clase
NYHA II-IV y 2. OTSVI en condiciones basales o
con esfuerzo (gradiente del TSVI >50 mmHg). (2,
17,18)

Este procedimiento quirdrgico se ha ejecutado
durante mas de cincuenta de afios y con el paso del
tiempo la técnica inicial ha sufrido modificaciones.
En la actualidad la miectomia septal ventricular o el
procedimiento de Morrow, es la técnica quirtrgica
mas utilizada para el manejo de la OTSVI. La
escisién del musculo septal da como resultado un
aumento de la dimensién del tracto de salida del VI



Revista Clinica de la Escuela de Medicina UCR-HSJD

con una disminucién de la gravedad o la eliminacién
completa de la OTSVI. La tasa de mortalidad de este
procedimiento es <1% en centros especializados
en MCH vy el 70-80% de los pacientes mejoran su
sintomatologia a largo plazo. (17, 19,20)

Ademds en pacientes con regurgitacion mitral
concomitante secundaria SAM, la insuficiencia
mitral se resuelve con la miectomia en >95% de los
pacientes. Sin embargo, si existe una enfermedad
valvular de fondo, como un prolapso significativo
o una ruptura de cuerdas tendinosas, se justifica
un procedimiento de la valvula mitral. En estos
casos se prefiere una reparacién de la valvula mitral
sobre un reemplazo, siempre que sea posible,
debido a que estudios recientes en pacientes con
MCH demuestran una mejor supervivencia con la
reparacion. (17, 19,20)

Las complicaciones quirtrgicas importantes del
procedimiento son el bloqueo del nédulo AV, el
defecto septal ventricular y la insuficiencia adrtica,
lo cuales son infrecuentes en centros con gran
experiencia en donde se utiliza la ecocardiografia
transesofdgica intraoperatoria como guia. (2, 17,
19,20)

Ablacion septal con alcohol

En 1994 la ablacién septal con alcohol (ASA),
fue introducida por Sigwart como una terapia
alternativa de reduccion septal en un momento en
que la mortalidad operatoria por miectomia septal
era mucho mayor que en la actualidad (hasta un
8%). La ASA consiste en la inyeccién de 1-3ml de
alcohol al 95% en una arteria coronaria perforante
principal para crear un infarto intramural del
miocardio permanente y necrosis localizada en
el tabique ventricular proximal. La cicatriz que
ocupa aproximadamente el 10% de la pared del VI,
conduce al adelgazamiento progresivo y restriccién
del desplazamiento septal basal, aumento de
tamafio del TSVI, reduccién del gradiente del TSVI
y disminucién en la regurgitacion mitral en la
mayoria de los pacientes. (17, 18,21)

La remodelacién septal asociado a la ASA no es
inmediata. Inicialmente existe una hipocinesia del
tabique basal después de la inyecciéon de alcohol,
pero la reduccién del tamano del tabique puede

61

V.10 N.3:55-63  ISSN-2215 2741

tardar algunos meses. La reduccién en el gradiente
del TSVIa menudo no se observa durante la estancia
hospitalaria y se debe realizar una evaluacién
completaalos 3 a6 meses después del procedimiento
en aquellos con un gradiente persistente. (17, 18,21)

El efecto adverso mads frecuente de la ASA es el
bloqueo atrioventricular completo o avanzado que
puede requerir la implantaciéon de un marcapasos
permanente. (17, 18,21)

Ablacion Septal con Radiofrecuencia

La ablaciéon septal con radiofrecuencia se ha
convertido en una opcion de tratamiento viable para
los pacientes con MCH que no son candidatos a la
realizacién de una miectomia o una ASA. (22, 23)

Esteprocedimientoutilizaenergiaderadiofrecuencia
que crea lesiones a través de un calentamiento
resistivo y conductivo, causando una involucién del
tejido que resulta en una cicatriz, que produce una
hipocinesia septal en el segmento tratado, causando
una contraccion ineficaz que a su vez disminuye
el gradiente de presiéon del TSVI de una forma
sostenida y significativa. (22,23)

A diferencia de la ASA la ablacién septal con
radiofrecuencia produce lesiones mas discretas con
un limite bien definido entre el masculo cicatrizado
y el sano. No obstante, estudios actuales demuestran
que existe poca estandarizacién durante la ejecucién
de esta técnica; y que ademds pueden ocurrir
complicaciones como bloqueos atrioventriculares y
taponamiento cardiaco. (22, 23)

Conclusiones

La MCH es una enfermedad cardiovascular con
extensas variaciones fenotipicas y repercusiones
adversas serias en los pacientes que la poseen.

A pesar de ser ampliamente estudiada durante el
ultimo medio siglo, haber una mayor disponibilidad
de técnicas de diagndsticas, deteccion mas temprana
de manifestaciones clinicas y mejor conocimiento
de la evolucion de la patologia, existe una asombrosa
falta de datos que guien la intervencién en caso de
un diagndstico temprano, al mismo tiempo todavia
no se ha demostrado que ninglin tratamiento
prevenga, atenue o revierta el fenotipo cardiaco
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de la MCH. Por lo tanto, la MHC sigue siendo
una condicién que requiere mayor investigacion
cientifica y abordaje multidisciplinario.
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