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MIOCARDIOPATIA HIPERTROFICA
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La miocardiopatia hipertrofica (MCH) es la enfermedad miocardica primaria genética mas frecuente, con una prevalencia
estimada en la poblacién adulta de 1/500. Esta causada por mutaciones en diversos genes que codifican para proteinas del
sarcomero y caracterizada por una hipertrofia del ventriculo izquierdo (VI) simétrica o asimétrica con o sin obstruccién al
tracto de salida del VI (OTSVI), en ausencia de otra enfermedad cardiaca o sistémica capaz de producirla. La fisiopatologia
de la MCH es compleja y multifactorial; destacando la disfuncion diastélica, OTSVI, isquemia miocardica, insuficiencia mitral
y arritmias como los principales mecanismos que contribuyen a la sintomatologia. La manifestacion clinica mas llamativa de
la MCH es la muerte subita de origen cardiaco, de la que se describe una incidencia en torno al 2-3% anual en adultos. Los
sintomas clinicos mas relevantes son disnea, dolor toracico, presincope o sincope.

En la MCH se observan numerosas anormalidades electrocardiograficas, que estan determinadas por la extension, el
grado y la distribucion de la hipertrofia del miocardio comprometido, la presencia de fibrosis y/o necrosis del musculo cardiaco
y la aparicién de trastornos de la conduccion intraventriculares (Figura 1).
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Figura 1. Electrocardiograma de un paciente con MCH. que con frecuencia hace que se pase por alto el diagndstico (Figura 3).
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Figura 3. Cardio-RM en la secuencia de 4 cdmaras que nos permite localizar y medir

Figura 2. Ecocardiograma transtoracico en la proyeccion paraesternal eje largo. Se con més exactitud la presencia de hipertrofia ventricular. Esta imagen muestra una MCH
evidencia un septo interventricular (SIV) severamente hipertrofico compatible con MCH.  asimétrica septal (SIV 21.4 mm).



