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El “mundo real” de la miocardiopatia hipertréfica

The “Real World” of Hypertrophic Cardiomyopathy

PATRICK CAMPBELL, HECTOR O. VENTURA

La miocardiopatia hipertréfica (MCH) es la forma més
frecuente de enfermedad cardiaca congénita, con una
prevalencia del 0,2% o 1:500 personas. (1) A pesar de
su alta incidencia en la poblacién general, muchos
clinicos pueden percibirla como una enfermedad rela-
tivamente infrecuente. La aparente disparidad entre la
percepcién clinica y la prevalencia real puede deberse
a un subdiagnéstico a causa de la heterogeneidad de la
enfermedad. El sello distintivo de la MCH es la hiper-
trofia ventricular izquierda en ausencia de dilatacién
de la cavidad ventricular. (1) El aumento del espesor
maximo (> 15 mm) puede atribuirse erréneamente
a enfermedad cardiaca hipertensiva o a “corazén de
atleta”. La mayoria de los datos actuales sobre la pre-
valencia y las caracteristicas clinicas de la MCH pro-
vienen de grandes centros de MCH en Europa, Estados
Unidos y Asia, con pocos datos de Sudamérica. (2) En
este ntmero de la Revista, Arias y colaboradores (3)
describen las caracteristicas clinicas de la MCH en la
comunidad de Buenos Aires.

Los autores revisaron retrospectivamente las inter-
naciones de un solo hospital de un periodo de 6 anos
e identificaron 143 pacientes con hallazgos ecocardio-
graficos o de resonancia magnética cardiaca (RMC)
compatibles con MCH. Los criterios ecocardiograficos
y de RMC utilizados siguieron las recomendaciones de
las guias vigentes incluyendo el espesor parietal maxi-
mo (EPM) > 15 mm, gradiente de reposo o dindmico
> 30 mm Hg o fenotipo caracteristico sin enfermedad
cardiovascular subyacente. La MCH se ha observado
en todas las edades, (4) pero los autores la identifica-
ron a una edad mayor con mediana de 66 anos y leve
predominio en mujeres (52%). Resultados epidemiol6-
gicos previos sugieren una preponderancia masculina
en la poblacién maés joven; (5) sin embargo, trabajos
recientes (6, 7) reproducen los hallazgos de este estu-
dio, indicando que las mujeres a menudo tienen mayor
edad en el momento del diagndstico. Contrariamente a
resultados previos, la mayoria de los pacientes de este
estudio tenian antecedentes de hipertension arterial
(59%); no obstante, casi todos presentaban hipertrofia
asimétrica, no compatible con enfermedad cardiaca

hipertensiva. Desde su primera descripcion, (8) la MCH
se ha vinculado con obstruccién ventricular izquierda,
y en concordancia con comunicaciones previas (9) los
autores hallaron que dos tercios de los pacientes tenian
obstruccién dindmica del tracto de salida. De manera
similar a la mayoria de las definiciones actuales de
MCH, observaron que la mayor parte de los pacientes
presentaban hipertrofia septal asimétrica y baja pre-
valencia de MCH apical.

Tradicionalmente, la etiologia del sincope se ha atri-
buido a alteraciones hemodinamicas o a arritmia. Los
mecanismos hemodinamicos incluyen la obstrucciéon
del tracto de salida del ventriculo izquierdo (T'SVI), va-
sodilatacion deficiente y llenado ventricular inadecuado
asociado con disfuncién diastélica. Arias y colaborado-
res (3) describen una correlacion directa entre el EPM
del ventriculo izquierdo (VI) y el sincope. El espesor
parietal ventricular izquierdo puede contribuir a la
disfuncién diastdlica y proporcionar el sustrato para
la generacion de arritmias ventriculares, propiciando
asi una incidencia mayor de sincope.

Los autores encontraron buena correlacién entre
las mediciones por RMC y ecocardiografia en esta po-
blacién. A pesar de que un porcentaje relativamente
pequeno de pacientes (22%) fue evaluado con RMC,
la demostracién de la validez de esta herramienta en
esta poblacién es de gran importancia. Debido a que
la RMC tiene un papel cada vez mas importante en el
diagnéstico y la estratificacion del riesgo en pacientes
con MCH, (10) esta observacién confirma su utilidad
en esta region.

Datos actuales muestran una correlaciéon entre la
obstruccién del TSVI y sintomas de insuficiencia car-
diaca. (11) En este trabajo, los autores demostraron
una asociacion novedosa entre la obstrucciéon del TSVI
y sintomas anginosos que no se ha comunicado previa-
mente. Sin embargo, este hallazgo debe considerarse
bajo la éptica de la incidencia relativamente elevada
de enfermedad coronaria descripta en la poblacién del
estudio.

En esta poblacién se observaron tasas altas de
mortalidad (2,8%/ano), en comparacién con el 0,5%/
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ano segun evidencia reciente y atribuido a tratamiento
agresivo con terapias de dltima generacién. (12) A
pesar de ello, el estudio confirmé la baja mortalidad
asociada con MCH y su asociacién con una esperanza
de vida normal. En este estudio, el 63% de las muertes
fueron de causa cardiovascular, lo que es un valor alto
en comparacién con comunicaciones anteriores. (13) A
pesar de que no fue objeto de este estudio el anélisis de
los aspectos considerados tipicamente de “riesgo alto”
en la MCH, incluyendo los antecedentes familiares de
MCH relacionados con muerte stbita (MS), sincope no
explicado, respuesta anormal de la presién al ejercicio y
episodios frecuentes de taquicardia ventricular no sos-
tenida (TVNS), resultados recientes sugieren que estos
factores de riesgo son menos prondsticos en la poblaciéon
de MCH representada en este estudio (> 60 anos). (13)
En esta poblacion, la hospitalizacién fue la Gnica va-
riable independiente predictora de mortalidad, lo cual
puede deberse a la edad méas avanzada de los pacientes
o representar un aspecto clinico tnico de la poblacion.

Los hallazgos de Arias y colaboradores (3) reflejan
las caracteristicas clinicas de la MCH comunicadas
previamente a nivel mundial. Por lo tanto, demuestran
una variabilidad significativa en la presentacion clinica
y la anatomia de la MCH. Lo que es mas importante,
estos resultados brindan una visién dnica acerca de
las caracteristicas de la MCH en la comunidad de
Buenos Aires y confirman su presentacion heterogénea
y generalizada independientemente de la regién geo-
grafica estudiada. Estudios futuros deberian enfocarse
en confirmar los factores de riesgo convencionales de
muerte stbita, incluir pacientes mas jévenes y evaluar
el cumplimiento de las terapias recomendadas por las
guias en esta region.
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