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RESUMEN:

La miocardiopatia hipertrofica es una enfermedad del miocardio que se produce
por alteraciones genéticas en genes que codifican diferentes proteinas
sarcoméricos, se presenta como un engrosamiento de la pared ventricular de
localizacion variable, y tiene una gama amplia de expresion clinica que van desde
portadores asintomaticos hasta aquellos que presentan muerte subita como la

primera manifestacion de la enfermedad.

La miocardiopatia hipertréfica apical, es una variante infrecuente, con hipertrofia
circunscrita al dpex ventricular. Tiene caracteristicas electrocardiograficas bien
establecidas; pero puede imitar otras patologias. Partiendo de esta premisa, en el
andlisis del presente caso clinico se pretende establecer pautas diagndstico

terapéuticas, y hacer mencion de las principales complicaciones para el manejo



adecuado de la miocardiopatia hipertrofica apical.

Se analiza el caso de un paciente masculino, 49 anos, diabético, con historia
familiar de muerte subita. Acude a Urgencias con dolor intenso en miembro
inferior izquierdo, después de esfuerzo fisico y refiere palpitaciones esporadicas,
nunca ha presentado disnea, dngor o sincope. En la exploracion destaca: ruidos
cardiacos ritmicos de baja intensidad, signos Laségue y Bragard positivos. El
electrocardiograma revela profundas ondas T negativas en precordiales V3—V6.
Ante la sospecha de un sindrome coronario agudo ingresa con terapia
antitrombotica. Al obtenerse enzimas cardiacas negativas, y una vez superado el
cuadro doloroso en miembro inferior debido a ciatalgia el paciente se somete a
una prueba de esfuerzo sin registrarse cambios electrocardiograficos. Al no tener
un diagnodstico concluyente, se solicita resonancia magnética, que identifica severa
hipertrofia en el apex ventricular. Se suspende firmacos antitromboticos y se
inicia beta bloqueantes. El diagnostico final fue miocardiopatia hipertréfica apical

y ciatalgia. Paciente evoluciona favorablemente.

PALABRAS CLAVE: CARDIOPATIA HIPERTROFICA, SINDROME
CORONARIO, ELECTROCARDIOGRAMA, RESONANCIA MAGNETICA.
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SUMARY:

Hypertrophic cardiomyopathy is a myocardial disease that is caused by genetic
alterations in genes encoding different sarcomeric proteins, is presented as a
thickening of the ventricular wall variable location, and has a wide clinical
spectrum of expression ranging from asymptomatic carriers to those which they

present sudden death as the first manifestation of the disease.

Apical hypertrophic cardiomyopathy is a rare variant, with circumscribed
hypertrophy to ventricular apex. It has well-established electrocardiographic
characteristics; but it can mimic other diseases. Starting from this premise, the
analysis of this case report is to establish guidelines therapeutic diagnosis, and
mention of the major complications for the proper management of apical

hypertrophic cardiomyopathy.
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The case of a male patient, 49 years old, diabetic, with a family history of sudden
death. Go to the emergency with severe pain in the left lower limb, after physical
exertion and referred occasional palpitations, he has never presented dyspnea,
angina or syncope. Examination revealed: rhythmic heart sounds of low intensity,
and positive signs Laségue Bragard. The electrocardiogram reveals deep negative
T waves in precordial leads V3-V6. Suspecting acute coronary syndrome admitted
with antithrombotic therapy. The obtained negative cardiac enzymes, and once
passed the lower limb painful picture because ciatalgia the patient undergoes a
stress test without registering electrocardiographic changes. Having no conclusive
diagnosis, magnetic resonance imaging, which identifies severe hypertrophy in
the ventricular apex is requested. Antithrombotic drugs are suspended and beta
blockers start. The final diagnosis was apical hypertrophic cardiomyopathy and

sciatica. Patient evolved properly.

KEY WORDS: APICAL HYPERTROPHIC CARDIOMYOPATHY,
CORONARY SYNDROME, ELECTROCARDIOGRAM, MAGNETIC
RESONANCE IMAGING.
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INTRODUCCION

La Miocardiopatia Hipertrofica (MCH) fue reconocida en 1958 por el
anatomopatdlogo Donald Teare quién detalld la presencia de una importante
hipertrofia miocardica en ocho pacientes, de los cuales siete fallecieron de manera
subita’. Desde entonces el interés por la enfermedad en el campo cientifico
crecid enormemente; y a lo largo de este proceso se han empleado diferentes
denominaciones para referirse a la enfermedad, entre los que se incluyen:
miocardiopatia hipertréfica obstructiva, estenosis subaortica, hipertrofia
idiopatica, estenosis subadrtica muscular, entre otros. Ante esta dificultad es en el
afio 1995 cuando la Organizacion Mundial de la Salud (OMS) acuia el término
“miocardiopatia hipertrofica” para describir un trastorno que tiene como
caracteriza principal el crecimiento anormal, tipicamente asimétrico, de las fibras
musculares cardiacas del ventriculo izquierdo, con o sin obstruccién dindmica al
tracto de salida, con camaras ventriculares no dilatadas y en ausencia de
enfermedad sistémica capaz de producir una magnitud de hipertrofia evidente para

un paciente dado

LA MCH ocurre en todos los grupos raciales, y la mayoria de los estudios indican

una ligera preponderancia masculina 3:26%

Los datos epidemiologicos disponibles en la actualidad provienen de
investigaciones realizadas en Norteamérica, Europa, Asia y Africa que han
reportado en los ultimos afios un incremento inexplicado en la prevalencia de la
enfermedad, de un 0,02-0,23%, es decir 1 caso por cada 500 habitantes en la
poblacion general lo que equivale a por lo menos 600000 personas afectadas en
Estados Unidos®>® Cabe mencionar que la incidencia exacta es dificil de

conocer debido a la frecuencia elevada de pacientes asintomaticos.



A nivel de Latinoamerica y especificamente en Ecuador los datos epidemiologicos
de esta enfermedad no estan disponibles ya a que existen muy pocos estudios que
abordan el tema, algo excepcional al tratarse de una enfermedad cardiovascular
frecuente; ante esta contingencia se asume la estadistica global de 1 caso por cada

500 habitantes.

La miocardiopatia hipertrofica apical (MCHA) es una variante poco frecuente de
miocardiopatia que se presenta tipicamente como hipertrofia predominante en el
apex ventricular. Fue descrita en Japon en 1976 y constituye del 13 al 25% de
todos los casos de miocardiopatia hipertrofica reportados en ese pais mientras que
la prevalencia en la poblacién occidental es significativamente menor 1 — 3 % de

todas las miocardiopatias™*”

Estadisticamente tiene una presentacion benigna en términos de mortalidad
cardiovascular, pero puede causar muerte subita cardiaca en todas las edades, y el
deterioro progresivo de la funcién ventricular izquierda®”" Un gran ntmero de
pacientes presentan pocos sintomas por lo que se diagnostican de forma casual
con un electrocardiograma, en una exploracion de rutina; pero otros manifiestan
sintomas severos y progresivos, determinados por diferentes elementos
fisiopatolégicos, como la disfuncion diastolica, la isquemia miocardica, la
dilatacion auricular izquierda, arritmias y muerte subita, y en ocasiones esta
Gltima suele ser la unica manifestacion de la enfermedad®?. La estratificacion de
riesgo para muerte subita cardiaca debe de realizarse ain en ausencia de

sintomas®

La MCHA Tiene caracteristicas electrocardiograficas bien establecidas, entre las
alteraciones mas frecuentes se menciona: “signos de hipertrofia ventricular
izquierda y un mayor o menor grado de inversion de la onda T en cara
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anterolatera , pero puede imitar otras condiciones patologicas, por esta razon

el apoyo del diagndstico con técnicas de imagen se vuelve imprescindible.



El diagndstico se lo realiza por ecocardiografia transtoracica, por la identificacion
de un grosor de pared ventricular mayor que 15 mm en adultos, y este es el
examen Gold Standard ante la sospecha de miocardiopatia hipertrofica, debido a

su amplia disponibilidad y bajo costo™'"

La resonancia magnética cardiaca (RMC) ofrece una mejor evaluacion de los
todos los segmentos del ventriculo izquierdo en varios planos, siendo
especialmente util en aquellas situaciones donde la ecocardiografia transtoracica
presenta limitaciones como es caso de las miocardiopatias localizadas en la zona

apical'?"

Se presenta 1 caso de MCHA, diagnosticado mediante RMC, que en un principio

fue catalogado como sindrome coronario agudo (SCA).

JUSTIFICACION

La miocardiopatia hipertrofica es una enfermedad extensamente heterogénea tanto
desde el punto de vista morfologico, como fisiopatologico, clinico v,

probablemente, etiopatogénico™"

La MCH plantea ciertas dificultades diagnosticas, producto tanto de la falta de
especificidad de los criterios electro y ecocardiograficos utilizados como de las
limitaciones relacionadas con las propias técnicas empleadas. De igual manera, las
propias caracteristicas electrocardiograficas de la enfermedad suscitan problemas
en el momento de establecerse un adecuado diagnoéstico diferencial y a menudo,
durante meses o afios, se confunde con otras entidades clinicas como la hipertrofia
ventricular secundaria a cardiopatia hipertensiva y el corazon de atleta, o incluso,

(13).

con la cardiopatia isquémica En muchos casos este diagndstico errdneo

ocasiona el ingreso de los pacientes en Unidades Coronarias o de Cuidados
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Intensivos, lo que representa gastos innecesarios y contingencias medico legales
para el sistema de salud ecuatoriano. Estos problemas pueden ser mayores en
casos de MCH limitada a la porcion apical del ventriculo izquierdo, debido a que
su presentacion clinica simula a menudo la de una cardiopatia isquémica, y
debido a la particular localizacion de la hipertrofia ventricular, la identificacion de
¢sta puede ser en ocasiones especialmente dificil con la técnica de imagen

tradicional ™.

Por estas razones la cardiomiopatia hipertrofica plantea un
importante desafio clinico y cualquier aporte que contribuya a aumentar la

seguridad diagndstica de este tipo de enfermedades resulta de gran interés.

La MCH Apical en general presenta una evolucion clinica y un prondstico
benignos, pero el aparente escaso nimero de casos reportados en Occidente
especialmente en Latinoamerica, y su ya mencionada heterogeneidad, hacen que,
a pesar de los mas de 50 anos trascurridos desde la primera descripcion del
trastorno, persistan todavia muchas incertidumbres en cuanto a cual es la
evolucion y el prondstico de estos pacientes. Por tanto, la investigacion de estos

aspectos adquiere una especial atencion.

Por ultimo debido a que la experiencia con la MCH Apical se limita a médicos
clinicos y cardidlogos en particular muchas de las veces la pesquisa de esta
enfermedad escapa a la indagacion diagnostica de médicos residentes y/o de
atencion primaria. Es evidente que un mejor conocimiento de la MCH puede
ayudar a evitar diagnosticos errdneos; en este sentido, la experiencia personal del
autor con este tipo de patologias, constituye un capitulo que puede ser interesante
para ayudar a profundizar un poco mejor los diferentes aspectos clinicos,
terapéuticos y pronosticos de este sindrome poco conocido; e inclusive promover

en Ecuador el interés cientifico para investigaciones futuras.

La mayor cantidad de informacion que se tiene sobre la MCH Apical procede
principalmente de la poblacion Japonesa, donde la enfermedad fue descrita por

primera vez y en donde parece mostrar mayor prevalencia en comparacion con
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(15,16).

paises occidentales Ante esta eventualidad se pretende enfatizar la

importancia  de conocer y mantener en Ecuador un registro estadistico
actualizado, extrapolable a otros grupos poblacionales, tanto en la consulta de

cardiologia como en hospitales de segundo y tercer nivel.

Finalmente el autor pretende elaborar también una breve reseia de la utilidad de la
resonancia magnética cardiaca (RMC) en la evaluacidon diagnostica de la

miocardiopatia hipertrofica apical.

OBJETIVOS

OBJETIVO GENERAL:

- Profundizar en la importancia del diagnostico de la miocardiopatia

hipertrofica apical.

OBJETIVOS ESPECIFICOS:

- Explicar los criterios diagndsticos y terapéuticos de la miocardiopatia

hipertrofica apical.

- Describir la evolucién, pronodstico y potenciales complicaciones de la

miocardiopatia hipertrofica apical.

- Examinar la oportunidad en los tramites administrativos necesarios para

definicidn de conducta a seguir con el paciente.
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DESCRIPCION DE LAS FUENTES UTILIZADAS

La elaboracion del presente caso clinico, se realiz6 bajo la descripcién de multi-

ples fuentes de las que destacan la recopilacion y el analisis detallado de:

La Historia clinica permite el levantamiento de informacion; antecedentes,
sintomatologia, complementarios, manejo clinico, evolucion y complica-
ciones; concerniente al paciente en orden cronoldgico; asi como las carac-
teristicas de la atencion brindada y su permanencia en las diferentes

unidades y servicios hospitalarios.

Revision exhaustiva de articulos cientificos y guias clinicas sobre el tema
en cuestion, con el apoyo de bases de datos, bibliotecas virtuales y motores
de busqueda especializados —PubMed, NICE (The National Institute for
Health and Care Excellence), Trip Database, UpToDate— los cuales
permiten recopilar informacion cientifica actualizada y confiable,
protocolos estandarizados y medidas terapéuticas recomendadas. Asi
también mediante la busqueda inversa de articulos cientificos publicados
en revistas médicas de alto impacto —Revista Espafiola de Cardiologia,
Journal of the American College of Cardiology, World Journal of
Cardiology, Revista de la Federacion Argentina de Cardiologia, entre

otros—.

El sistema de busqueda PubMed, actualmente contiene mas de 15 millones
de referencias bibliograficas de articulos de revistas desde el afio 1960, y
proporciona la mayor cantidad de informacién atil y actualizada,

utilizando las siguientes palabras clave y nexos de confeccion:



Maron BJ[Author]

Maron BJ[Author] AND hypertrophic cardiomyopathy
Echocardiographic AND hypertrophic cardiomyopathy (Review)
Apical hypertrophic cardiomyopathy AND acute coronary
syndrome

Apical hypertrophic cardiomyopathy AND T-wave inversion.
ACTC apical hypertrophic cardiomyopathy

hypertrophic cardiomyopathy AND clinical perspectives

Magnetic resonance AND Apical hypertrophic cardiomyopathy

- Los protocolos y guias clinicas utilizados como referentes para la presente

investigacion son:

La guia de practica clinica sobre el diagndstico y manejo de la
miocardiopatia hipertrofica publicada por la European Society of
Cardiology en noviembre de 2014 en colaboraciéon con la
European Association of Cardiovascular Imaging, FEuropean
Association of Percutaneous Cardiovascular Interventions,

European Heart Rhythm Association, y Heart Failure Association.

Guia para el diagnostico y tratamiento de la cardiomiopatia
hipertrofica publicado en diciembre de 2011 por la American
College of Cardiology Foundation y la American Heart
Association en colaboracion con la American Association for
Thoracic Surgery, American Society of Echocardiography,
American Society of Nuclear Cardiology, Heart Failure Society of
America, Heart Rhythm Society, Society for Cardiovascular

Angiography y Interventions, and Society of Thoracic Surgeons.

Protocolo de actuacion en las cardiopatias familiares: sintesis de
recomendaciones y algoritmos de actuacion, publicado por la

Sociedad Espafiola de Cardiologia en 2016.



- Consenso Argentino de Cardiologia sobre miocardiopatia

hipertrofica publicado en 2009.

- Consenso de prevencion primaria y secundaria de muerte subita
publicado por la Sociedad Argentina de Cardiologia y la Sociedad
Uruguaya de Cardiologia en 2012.

- Consenso Argentino de Cardiologia, 2014, para el manejo de
pacientes con Sindrome coronario agudo sin supradesnivel del
segmento ST (angina Inestable e infarto de miocardio sin elevacion

del ST).

- Miocardiopatia hipertrofica publicado en 2009 por la Sociedad

Espafiola de Cardiologia.

Informacidn directa obtenida a través de la entrevista con el paciente y su
madre, con la finalidad de determinar las condiciones socioculturales,
econdmicas, potenciales factores de riesgo y antecedentes que pudieron
haber influido en la evolucion natural de la enfermedad. De igual manera
se profundizé en la calidad de atencidn recibida, el tiempo de estadia
hospitalaria, la calidad y rapidez en la realizacion de examenes, acceso a
las distintas unidades de salud, cumplimiento farmacol6gico, cambios en

el estilo de vida, y evolucion posterior al alta.

Mediante la Consulta a médicos especialistas en el area de Medicina
Interna y Cardiologia, para una adecuada orientacion en el desarrollo del

tema.



PRESENTACION DEL CASO CLINICO.

Paciente masculino de 49 afios de edad, chofer, nacido y residente de la ciudad

Puyo (Pastaza-Ecuador).

Antecedentes heredofamiliares: padre fallece por muerte subita a los 40 afios de

edad. Abuelo paterno fallecido por “enfermedad del corazon” que no especifica.

Antecedentes personales patologicos: fumador habitual desde los 20 afos de 5-6
cigarrillos/dia, y diabetes mellitus tipo 2 diagnosticadas hace 2 afios en

tratamiento con Metformina 850miligramos/dia, irregular apego terapéutico.

Acude al Servicio de Urgencias el 31 de Septiembre de 2015, referido de primer
nivel, por presentar desde hace 15 dias dolor intenso en region glatea de miembro
inferior izquierdo, con imposibilidad para la deambulacion, que aparece después
de esfuerzo fisico, y ha ido aumentando progresivamente, con irradiacion a muslo
izquierdo. En el interrogatorio el paciente refiere palpitaciones esporadicas, fatiga

y sensacion de angustia, nunca ha presentado disnea, angor o sincope.

La exploracion fisica mostro:

Paciente algico, TA 110/70 mmHg, FC 64X’, y saturaciéon de oxigeno por
pulsioximetria 96%, temp 36.5 °C ruidos cardiacos ritmicos de baja intensidad, no
soplos ni extratonos, buena ventilacion en ambos hemitérax. Abdomen y cuello
sin hallazgos patologicos. A nivel de extremidades destaca signos de Laségue y
Bragard positivos, no hay déficit motriz, pulsos femorales conservados y
simétricos, sin edemas ni signos de trombosis venosa profunda, resto de

exploracion fisica normal.



., . 4 17): . . . . ~
Valoracion de Pie diabético’”” No se aprecia lesiones ni deformidades, ufias
eutroficas, piel normo-térmica. Sensibilidad tactil y vibratoria conservada, pulsos
—arteria tibial posterior y pedia— presentes, reflejos osteotendinosos

conservados. Llenado capilar 2 segundos Clasificacion: Bajo riesgo.

Lista de problemas:

Activos Pasivos

Historia familiar de patologia cardiaca. | Fatiga
Diabetes Mellitus tipo 11 Palpitaciones.
Fumador habitual Dolor en miembro inferior izquierdo

Signos de Lasegue y Bragard positivos

En el servicio de Urgencias recibe analgesia (Diclofenaco via intramuscular 75
miligramos) e ingresa al ala de medicina interna el 01 de octubre de 2015 con
diagnostico presuntivo de Neuropatia diabética a descartar Ciatalgia, con las
siguientes indicaciones:

- Dieta para diabético + liquidos 1800 kcal fraccionado en 5 tomas

- Tramadol 50 miligramos via endovenosa cada 12 horas

- Insulina NPH via subcutanea: 18 unidades internacionales am - 8 unidades

internacionales pm.

- Amitriptilina 25 miligramos via oral cada 12 horas.

- Electrocardiograma, biometria hemética, quimica sanguinea, hemoglobina

glicosilada, radiografia lumbo—sacra, ecografia de partes blandas pierna izquierda
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- Interconsulta a traumatologia.

BIOMETRIA HEMATICA. Octubre 01 de 2015

|[Valores de referencia

Leucocitos 7810 [4000 — 10000 uLL
Neutréfilos  67.2 |50 —70 %
Linfocitos ~ 27.3 |20 — 40 %
Hemoglobina 16 g/dl 11 —16 g/dlL
Hematocrito 48 % 37 — 54 %

Plaquetas 198000ul [150000 — 450000 U1

Interpretacion: Dentro de parametros normales.

QUIMICA SANGUINEA. Octubre 01 de 2015:

|[Valor de Referencia
Glucosa 121 |70 - 110 mg/dL
Urea 38 [10 — 50 mmol/L
Creatinina 1.0 |<1.1 mmol/L
Colesterol Total 175.1 |<200 mg/dl
Triglicéridos 132 |< 150 mg/dl

HDL 24 > 40 mg/dl
LDL 125 |70 — 100 mg/dl
TGO 8.6 |[<40u/L

TGP 12.2  [<40vuw/L

Interpretacion: Niveles ligeramente elevados de lipoproteina de

baja densidad (LDL)
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ELECTROCARDIOGRAMA (EKG) DE 12 DERIVACIONES. Octubre 02 de
2015: Ritmo sinusal, Frecuencia cardiaca 57 X’, AQRS + 14 ° profundas ondas T
negativas en derivaciones V3 — V6. No hay alteracion en el segmento ST. (Figura
1 y 2) Este patron electrocardiografico inicialmente hace pensar en un sindrome
coronario agudo sin elevacion del segmento ST, por lo que se agrega las

siguientes indicaciones mientras se confirma el diagnostico:

- Acido acetil salicilico 300 miligramos via oral dosis de carga

- Clopidogrel 300 miligramos via oral dosis de carga, luego 75 miligramos

al dia

- Sinvastatina 40 miligramos via oral diario.

- Enoxaparina 60 miligramos via subcutanea cada 12 horas.

- Enzimas cardiacas, gasometria arterial y electrolitos.

El diagnostico de sindrome coronario agudo requiere de la identificacion de
cambios en el EKG compatibles con isquemia miocardica aguda y la
determinacion bioquimica de cualquier marcador biologico (Troponina o creatin-

fosfokinasa CK) que indique necrosis celular miocardica de cualquier magnitud.

GASOMETRIA. Octubre 02 de 2015

pH 749
pCO, 36.4
pO: -

S0,% 90.6
HCOs 28.6

Interpretacion: Dentro de pardmetros normales.
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ELECTROLITOS. Octubre 02 de 2015:

|Valor de Referencia
Sodio: 142|133 — 145 mmol/L
Potasio 42  |3.1 -5.1 mmol/L
Cloro 109 |98 — 106 mmol/L

Interpretacion: Dentro de parametros normales.

PRUEBAS ENZIMATICAS TROPONINA T CUANTITATIVA. Octubre 03
de 2015: <0.20 ng/ml |Valor de Referencia 0.0 - 0.1 ng/ml.

RADIOGRAFIA LUMBO — SACRA. Octubre 04 de 2015: Normal.

ECOGRAFIA DE PARTES BLANDAS MUSLO IZQUIERDO. Octubre 04 de
2015: No se visualizan lesiones patologicas solidas y/o quisticas ocupantes de
espacio. Las estructuras musculares regionales conservan su estructura normal.

Estructuras vasculares permeables de calibre y trayecto normales.

HEMOGLOBINA GLICOSILADA/HbAle. Octubre 05 de 2015: 9.8%
Referencia | 4.8 - 6% Su valor elevado se interpreta en un inadecuado control
metabolico. La American Diabetes Association recomienda, en pacientes
diabéticos, mantener niveles de HbAlc por debajo de 7%, en incluso <6 %, ya
que valores por encima de rango se han asociado a un riesgo mayor de

. : 18).
complicaciones microvasculares'®

Las caracteristicas clinicas del dolor en el miembro inferior afectado, con una

radiografia lumbo-sacra normal, y una ecografia que descarta lesiones ocupantes
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de espacio, permiten establecer el diagndstico de Ciatalgia —el dolor cidtico es
tipico y al momento no son necesarios mas examenes complementarios para el

diagnodstico—. Se indica:

- Suspender Amitriptilina.

- Paracetamol 500 miligramos via oral cada 8 horas.

- Fisioterapia
Los resultados de las pruebas complementarias se encuentran dentro de
parametros normales, incluidos las enzimas cardiacas, Troponina T, la misma
tiene con una especificidad entre 83 y 100% y un valor predictivo negativo de

71% a 100%"”, pero no se puede descartar un sindrome coronario en su totalidad

por lo que se mantiene terapia antitrombotica.

Octubre 06 de 2015. Debido a que el paciente durante su estancia hospitalaria no
ha presentado sintomas de alarma ni signos de inestabilidad hemodinamica, se
difiere la prueba de esfuerzo —cuyo examen se requiere para demostrar isquemia
miocardica durante el ejercicio —, y se considera alta con seguimiento estricto por
consulta externa de cardiologia.

- Alta médica

- Mantener terapia antitrombotica.

- Ergometria en 2 semanas

Tras 2 semanas de tratamiento y fisioterapia el paciente evoluciona

favorablemente, lo que permite la realizaciéon de una ergometria.
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ERGOMETRIA. Octubre 19 de 2015: Negativa. No aparecieron sintomas ni
signos de alarma durante el periodo de esfuerzo y recuperacion que siguieran un
proceso isquémico cardiaco. Se mantuvo el mismo patron electrocardiografico, al
alcanzar frecuencia cardiaca maxima, ondas T negativas en cara lateral, sin

alteraciones en el segmento ST,

La principal utilidad de la prueba de esfuerzo es su alto valor predictivo negativo

VPN, este oscila entre 96 - 98% "1

Una vez descartado el sindrome coronario agudo como diagnostico principal, y
teniendo en cuenta el antecedente familiar de enfermedad cardiaca, con alta
sospecha de tratarse de una cardiomiopatia hipertrofica, se solicita resonancia

magnética cardiaca, la misma que arroja datos concluyentes.

RESONANCIA MAGNETICA CARDIACA (RMC) Noviembre 02 de 2015:
Se identifica a nivel del apex cardiaco hipertrofia severa de 19.8 mm de grosor, y
funcion sistélica normal, hallazgo compatible con miocardiopatia hipertréfica
apical. (Figura 3)
Indicaciones.

- Suspender terapia antitrombdtica.

- Iniciar Atenolol 25 miligramos via oral cada dia.

- Seguimiento por consulta externa de cardiologia.

Al momento permanece asintomatico. En el electrocardiograma de control no se

observan cambios significativos a lo largo de los ultimos 7 meses de seguimiento.
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DESCRIPCION DE LOS FACTORES DE RIESGO.

La principal complicacion en pacientes con miocardiopatia hipertrofica es la
muerte subita y se ha descrito como factores de riesgo de sexo masculino,
presencia de aneurisma apical, episodios de taquicardia ventricular sostenida,
sincope inexplicado, historia familiar de muerte subita en parientes de primer
grado, y la comorbilidad aumenta con la edad. La mayoria permanecen
asintomaticos. No obstante, hay que tener en cuenta que en dos tercios de los

pacientes con muerte subita, ésta fue la primera manifestacion de su enfermedad.

Entre los principales factores de riesgo que afectan al paciente en estudio, se
describe la situacion econdmico social; la historia familiar de patologia cardiaca y
muerte subita, linea paterna; asi mismo el nunca haberse sometido a un chequeo

oportuno y especializado por un profesional en del area de cardiologia.

FACTORES RELACIONADOS CON LOS SERVICIOS DE SALUD.

El canton Puyo de la provincia de Pastaza, alberga aproximadamente 33557
habitantes, cuenta con el Hospital General Puyo, que brinda servicios de salud de
acceso publico, con infraestructura de calidad internacional, y es un referente para
toda la region amazonica. Provee a la provincia un abanico de especialidades
como son: medicina interna, cardiologia, nefrologia cirugia, ginecologia,
pediatria, terapia critica, entre otros, optimizdndose de esta manera la atencion
integral a los pacientes. Sin embargo al tratarse de un hospital de segundo nivel el
area de imagenologia no cuenta con el servicio de resonancia magnética nuclear lo
limita la capacidad diagnéstica para este tipo de trastornos patologicos, por lo que
se requiere de la referencia a una unidad de tercer nivel mas cercano, Ambato o

Quito.
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ACCESO A LA ATENCION MANEJO EN EL PRIMER NIVEL

El paciente acude acompafiado de su madre al subcentro de salud del cantén,
puesto de salud Morete Puyo, donde es valorado, pero al no contarse con la
medicacion necesaria ni la capacidad resolutiva para un centro de primer nivel, es
transferido hacia un hospital de mayor complejidad, en este caso el Hospital

General Puyo.

MANEJO EN EL SEGUNDO NIVEL

El paciente llega al servicio de urgencias del Hospital General Puyo, refiriendo
dolor intenso en miembro inferior, sensacion de angustia, palpitaciones y fatiga.
Es tratado con analgesia inmediata y una vez calmado el dolor, el interrogatorio y
el examen fisico arrojan datos importantes que orientan a una patologia de origen

cardiaco. El paciente ingresa al area de medicina interna.

MANEJO EN HOSPITALIZACION

El paciente es manejado inicialmente, debido a los criterios clinicos y
electrocardiograficos, como un sindrome coronario agudo sin elevacion del
segmento ST, instaurandose terapia fibrinolitica convencional, mientras se espera
resultados de enzimas cardiacas. Las enzimas cardiacas, Troponina T cuantitativa,
arrojan valores negativos. Durante su estadia hospitalaria el paciente no presenta
signos de inestabilidad hemodinamica, niega angor, sincope o disnea. El dolor en
miembro inferior fue debido a ciatalgia por lo que se difiere la prueba de esfuerzo
hasta conseguirse mejoria clinica. Al no contarse con un diagnostico definitivo se
inician tramites en la red publica de salud para referencia a hospital de tercer

nivel, servicio de imagenologia, con el objetivo a realizarse una resonancia
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magnética cardiaca. Debido a que el paciente evoluciona favorablemente, sin
signos inestabilidad hemodindmica y al no obtenerse una respuesta inmediata por
parte de la red publica, se indica alta médica con seguimiento estricto por consulta

externa de cardiologia.

MANEJO EN EL TERCER NIVEL

Con ayuda de la red publica y trabajo social, de manera ambulatoria, a los 15 dias
del alta médica, al paciente se le realiza una RMC en la Clinica Harvard, ciudad

de Quito.

MANEJO EN LA CONSULTA EXTERNA DE CARDIOLOGIA

Una vez superado doloroso de miembro inferior, mediante fisioterapia y analgesia
convencional, se programa prueba de esfuerzo que no mostré cambios
electrocardiograficos, ni sintomas que siguieran un proceso isquémico cardiaco, al
llevarse al paciente a su frecuencia cardiaca maxima. La RMC arroja datos
concluyentes para el diagnostico: se identifica a nivel del apex cardiaco hipertrofia
severa de 19.8 mm de grosor, hallazgo compatible con miocardiopatia hipertrofica
apical, excluyendo el diagnostico presuntivo de sindrome coronario agudo sin
elevacion del segmento ST, y se indica tratamiento con betabloqueantes: Atenolol
25 miligramos diarios. Al paciente no se le realizO monitorizacidon

electrocardiografica continua (Holter)
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DESARROLLO TEORICO DEL TEMA.

DEFINICION.

La Miocardiopatia Hipertrofica fue reconocida en el afio 1958 por el médico
patologo Donald Teare quién describe la presencia de hipertrofia asimétrica en los
corazones de ocho jovenes, siete de los cuales fallecieron siibitamente'”” Desde
entonces se han empleado diferentes denominaciones para referirse a la
enfermedad, entre los que se incluye: miocardiopatia hipertrofica obstructiva,
estenosis subaortica, hipertrofia idiopatica, estenosis subaodrtica muscular. Es en
el afio 1995 cuando la Organizacion Mundial de la Salud (OMS) acuiia el término
“miocardiopatia hipertrofica” para describir un trastorno que tiene como
caracteriza principal el crecimiento anormal, tipicamente asimétrico, de las fibras
musculares cardiacas del ventriculo izquierdo, con o sin obstruccion dindmica al

tracto de salida, y con camaras ventriculares no dilatadas®"

Aparece en ausencia de enfermedad sistémica subyacente capaz de justificar la
hipertrofia, por ejemplo estenosis valvular adrtica o hipertension arterial
sistémica®*?" Es un trastorno genético que se trasmite con un rasgo autosomico,
provocado por mutaciones en los genes que codifican los componentes proteicos
del sarcomero cardiaco®*® La MCH es la causa mas frecuente de muerte stbita
cardiaca (MSC) en adultos jovenes, y una causa importante de morbimortalidad a

edad avanzada®®"

EPIDEMIOLOGIA.

LA MCH ocurre en todos los grupos raciales, y la mayoria de los estudios indican
una ligera preponderancia masculina 3:2, y se presentan en la adolescencia o en el

adulto joven pero puede ser vista a cualquier edad**
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Los datos epidemiologicos disponibles en la actualidad provienen de
investigaciones realizadas en Norteamérica, Europa, Asia y Africa que han
reportado en los ultimos afios un incremento inexplicado en la prevalencia de la
enfermedad, de un 0,02-0,23%, es decir 1 caso por cada 500 habitantes en la
poblacion lo que equivale a por lo menos 600 000 personas afectadas en los

Estados Unidos®~>"

El autor de la presente investigacion considera que probablemente la frecuencia
estadistica real de la MCH exceda por mucho a estos porcentajes debido a que

varios individuos permanecen asintomaticos o con sintomas muy leves.

A nivel de Latinoamerica y especificamente en Ecuador los datos epidemiologicos
de esta enfermedad no estan disponibles debido a que existen muy pocos estudios
que abordan el tema, algo excepcional al tratarse de una enfermedad
cardiovascular frecuente; ante esta contingencia se asume la estadistica global de
1 caso por cada 500 habitantes descrita anteriormente. En la provincia de Pastaza

y la ciudad de Puyo no hay registros publicados de la enfermedad.

La miocardiopatia hipertrofica apical (MCHA) es una variante rara de
miocardiopatia que se presenta tipicamente como hipertrofia predominante en el
apex ventricular izquierdo. Fue descrita en Japon en 1976 y constituye del 13 al
25% de todos los casos de miocardiopatia hipertrofica reportados en ese pais,
mientras que la prevalencia en la poblacidn occidental es significativamente

menor 1 — 3 % de todas las miocardiopatias'*""'>19-
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CLASIFICACION

Consensuar los conceptos de clasificacion para las cardiomiopatias resulta una
tarea especialmente dificil debido a su amplia heterogeneidad. Luego, la
clasificacion que el autor presentada a continuacion proviene de declaraciones y
trabajos de investigacion publicados por parte de la American Heart Association y
de la European Society of Cardiology, que proponen una clasificacion genética y
morfologica respectivamente; como de una revision sistematica en donde Parato
et al. en 2016 expone el fenotipo de la enfermedad desde el punto de vista

. I 22,25,26).
ecocardiografico®***2%

Las miocardiopatias primarias se clasifican en genéticas, mixtas o adquiridas y

dentro del grupo de las miocardiopatias genéticas la MCH es la mas frecuente®”

CLASIFICACION CLINICA®”,

La MCH es una enfermedad extremadamente heterogénea. Tradicionalmente se
considerar dos fenotipos: el tipo obstructivo mas comun representa el 70% de los

. , . 26
casos y un tipo menos comun, no obstructivo 30%29,

OBSTRUCTIVA:

La obstruccion al tracto de salida del ventriculo izquierdo (OTSVI) puede ser
persistente en reposo, latente o 1abil. Las dos formas de obstruccion son la

subaortica, mas prevalente; y la medioventricular, alrededor del 5%,
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NO OBSTRUCTIVA

La obstruccion al tracto de salida no aparece en reposo ni es provocable con

. .. .. 27).
maniobras de Valsalva ni ejercicio®”

CLASIFICACION MORFOLOGICA.

Inicialmente se describieron 4 tipos morfologicos de acuerdo con la distribucion

de la hipertrofia (Figura 6 Ay B):

- Tipo I: hipertrofia septal-anterior

- Tipo II: hipertrofia septal-anterior y septal-posterior

- Tipo III, hipertrofia septal y antero-lateral

- Tipo IV, hipertrofia septal-posterior y/o antero-lateral.

Esta clasificacion no incluia la hipertrofia concéntrica y la hipertrofia apical
descrita por los japoneses(ls)' Por esta razon en 1986*® Candell-Riera J. et al

agregaron estos 2 tipos morfologicos a la clasificacion.

- Tipo V: hipertrofia concéntrica

- Tipo VI: hipertrofia apical.
22



La hipertrofia confinada a la porcion apical del ventriculo ha sido considerada

., ;e : 16).
como una expresion fenotipica no obstructiva''®’

CUADRO CLINICO.

La MCHA tiene una presentacion benigna en términos de mortalidad
cardiovascular < 1%, y es un trastorno que suele diagnostican de forma casual con
un electrocardiograma en una exploracion de rutina ya que alrededor del 54% de
los pacientes permanecen asintomaticos durante largos periodos de tiempo,
mientras que otros se quejan de palpitaciones permanentes o esporadicas, angor o
pérdida de conciencia; las manifestaciones clinicas aumentan con la

edad3:9:24:29.56).

Un grupo importante de pacientes manifiesta sintomas severos y progresivos,
determinados por diferentes elementos fisiopatologicos, como la disfuncion
diastolica, dilatacion auricular izquierda,  disfuncion del noddulo sinusal,
insuficiencia cardiaca congestiva, fibrilacion ventricular, isquemia miocardica,

1 oo . ' L (3,9,27,30).
eventos embolicos, arritmias, aneurisma apical, bloqueo y paro cardiaco®®">?

GENETICA

Las mutaciones en los genes sarcoméricos son la causa mas frecuente. Para cada
gen, la frecuencia de mutaciones varia entre los estudios, y las manifestaciones
clinicas son muy heterogéneas, lo que dificulta el empleo de la informacion
genética en la practica diaria (Figura 4 y 5). Hasta ahora se han identificado mas
de 450 mutaciones en los 20 genes que causan fenotipos compatibles con MCH.

En el 50 a 60% de los casos se encuentran los estrictamente ligados a genes
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sarcoméricos; 1% los genes del disco-Z, y los implicados en la homeostasis del
calcio y; 5% desordenes metabdlicos, enfermedades neuromusculares, anomalias

SO r : 27,31).
cromosémicas, y sindromes malformativos®*">"

Las mutaciones en los genes que codifican la cadena pesada de la miosina beta
(MYH?7) y la forma cardiaca de proteina C que se une a la miosina (MYBPC3)
causan la mayoria de los caso, 25 - 35% y 20 - 30% respectivamente”*~?" En
general, los pacientes con estas mutaciones presentan mas precozmente la
enfermedad y tienen mds prevalencia de historia familiar de MCH, hipertrofia

grave, disfuncidn microvascular, fibrosis miocardica y muerte subita cardiaca

(MSC)®

Actina alfa 1, también conocida como ACTCI1 es un gen humano que codifica
para un tipo de actina del musculo cardiaco(32). La mutacion E101K en este gen

se han asociado con miocardiopatia hipertréfica apical =%

El diagnostico genético de la enfermedad no ha demostrado utilidad pronostica,
dado que el fenotipo depende no s6lo de la mutacidon causal primaria, sino
también de la interaccidn con otros genes y de factores ambientales®” En este
sentido el autor coincide en que el andlisis genético se realizard en el campo de la
investigacion y no con fines diagndsticos, hasta la debida demostracion de su

validacion clinica.

DIAGNOSTICO

En el ultimo y mas reciente congreso celebrado en 2014 en Barcelona la European
Society of Cardiology present6 la Guia de Miocardiopatia Hipertrofica. Este
documento constituye el principal referente al momento de conmensura criterios

diagnosticos y protocolos terapéuticos para el manejo de este tipo de pacientes®
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En un adulto, la MCH se define por un grosor de la pared > 15 mm en uno o mas
segmentos miocardicos del VI —determinado por cualquier técnica de imagen:
ecocardiografia (ECO), imagen por resonancia magnética cardiaca (RMC) o
tomografia computarizada (TMC)—, El fenotipo de la enfermedad también puede
incluir la presencia de fibrosis miocéardica, anomalias morfologicas en la valvula
mitral, funcion anormal de la microcirculacion coronaria y anomalias

. I 27).
electrocardiograficas®"

En la MCH el EKG puede ser normal, o mostrar signos de hipertrofia del
ventriculo izquierdo, anomalias de las ondas T, del segmento ST y ondas Q
patologicas. Cuando se interpreta conjuntamente con los hallazgos
ecocardiograficos o las técnicas de imagenes por RMC, TAC O ECO, los rasgos
que normalmente indicarian otras condiciones, como la isquemia miocardica o el
infarto, pueden junto con el patron de herencia y las caracteristicas clinicas
asociadas sefialar un diagnostico diferente o aportar claves a la distribucion de la
hipertrofia®*”" Por este motivo, el EKG 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®!'>761-

El EKG tipico de la miocardiopatia hipertrofica apical (Figura 7) muestra la
ausencia de laonda Q en I, aVL y en V5 y V6, la presencia de ondas R altas desde
la derivacion V2, un segmento ST rectificado y ascendente, fundamentalmente en
la derivacion V2, y ondas T negativas gigantes “seudoisquémicas” en la cara
anterolateral. Estas alteraciones electrocardiograficas caracteristicas de la MCH
Apical no estan presentes en todos los casos, sobre todo en las etapas iniciales y
tardias de la afeccion, en las que el diagnostico es dificultoso y suele confundirse

con otras patologias!'*!®*73

La ondas T invertidas, especialmente en las
derivaciones precordiales, y/o la pérdida de la onda Q septal son datos

patognomonico y debe levantar fuertes sospechas diagnosticas(36). Se cree que la
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ausencia de onda Q es debida a defectos en la conduccion intraventricular,
mientras la inversion de la onda T es el resultado de la inversidon del orden de

repolarizacién del tabique®”"

El inicio de la muerte cardiaca repentina y la gran variabilidad clinica de la
cardiomiopatia hipertrofica plantea un importante desafio clinico. En la actualidad
la ecocardiografia transtoracica es el examen Gold Standard ante la sospecha de

miocardiopatia hipertrofica, debido a su amplia disponibilidad y bajo costo®''=*:

La resonancia magnética cardiaca es una técnica de imagen de alta resolucion
cada vez mas disponible en la tltima década, y se ha convertido en la técnica de
imagen preferida de muchos especialistas al ser la herramienta mas adecuada para
el estudio de la anatomia cardiaca sobre todo en aquellos pacientes cuya
valoracion es dificultosa como en la cardiopatia con hipertréfica limitada apice
cardiaco®’>?473862- T 3 RMC tiene una sensibilidad del 80%, una especificidad
del 99%, valor predictivo negativo del 94% y un valor predictivo positivo del 95%

en la determinacion del diagnostico de MCH“"

El potencial diagnostico y prondstico de la resonancia magnética cardiaca ha sido
ampliamente explorado, un estudio de cohorte realizado por Martin S. Maron, et
all, en 2009 publicado por el American College of Cardiology reportd que la
“resonancia magnética diagnostica 12% de los casos no detectados con
ecocardiograma®?” Mientras Moon JC y Pons-Lladé G, et al. demostraron que el
ecocardiograma tiene una sensibilidad menor en comparacion con la de las RMC
en el diagndstico de miocardiopatia hipertrofica apical, el ecocardiogramas no

evalué correctamente el segmento apical en hasta un 40% de los casos*****?

Entre las dificultades diagnosticas habituales estan®”
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- Presentacion en la fase avanzada de la enfermedad con un ventriculo

izquierdo dilatado o hipocinético y adelgazamiento de la pared del VI

- Hipertrofia fisiologica causada por un entrenamiento atlético intenso

- Pacientes con comorbilidades

- Hipertrofia septal basal aislada en ancianos.

ESTRATIFICACION DE RIESGO

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 en riesgo®"

Es importante realizar los siguientes estudios para identificar pacientes de alto

. 12,2327
riesgo’ )

- Investigar la historia personal y familiar,

- Ecocardiograma o RMC cardiaca para evaluar la magnitud de la

hipertrofia.

- Prueba ergométrica graduada para determinar si el paciente presenta un

gradiente latente o provocable con el ejercicio.

El Colegio Americano de Cardiologia en su consenso clinico de expertos
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recomienda la identificacion de factores de riesgo para muerte stbita en pacientes

. . L1 , 40,45).
con miocardiopatia hipertrofica®*>

Familia

- Muerte subita en familiar cercano con MCH o en varios familiares.

Sintomas

- Episodio de sincope no explicado.

- Parada cardiaca

Estudio genético:

- Mutacion de alto riesgo

ECO/RMC:

- Obstrucciodn tracto salida VI

- Presencia de realce tardio (RMC)

- Hipertrofia masiva en ECO/RMN (>30 mm)

Ergometria

- Respuesta tensional plana o hipotensiva.

- Arritmia

HOLTER

- Presencia de taquicardia ventricular no sostenida en el Holter de 24 horas.

- Fibrilacion auricular
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TRATAMIENTO.

La misma heterogeneidad de la enfermedad obliga a individualizar las decisiones
terapéuticas para cada paciente. En ausencia de grandes estudios clinicos
aleatorizados, el tratamiento farmacoldgico se administra sobre un sustento
empirico y estd dirigido fundamentalmente a reducir los sintomas, mejorar la
capacidad funcional, evitar potenciales complicaciones y a prevenir la progresion
de la enfermedad. Los siguientes recomendaciones provienen de la recopilacion
de las ultimas investigaciones realizadas por las Sociedades Europea y Argentina
de Cardiologia, como de pequefios estudios mayoritariamente

. 2 .
retrospectivos®>"

Los Bloqueantes — beta representan el pilar principal del tratamiento médico; la
mayoria de los escasos trabajos fueron efectuados con propranolol“®”¢? A la
dosis maxima tolerada, se observo mejoria del angor, la disnea, los mareos y del
sincope, junto con disminucion del gradiente obstructivo basal y con el ejercicio.
Los efectos inotropico y cronotropico negativos producen disminucion del
consumo de oxigeno miocardico y ademas mejoran la didstole mediante una

prolongacion de ésta 4849

El Verapamilo, o el Diltiazem pueden usarse cuando los bloqueadores estén
contraindicados o sean ineficaces. Los farmacos bloqueadores los canales de

calcio tipo dihidropiridina no se recomiendan®®”

En pacientes con sintomas resistentes en quienes los betabloqueantes no resultan

3

eficaces se puede afiadir Disopiramida al tratamiento*”’, antiarritmico - clase IA

que ha demostrado mejorar la tolerancia al ejercicio y la capacidad funcional. La

Disopiramida también puede asociarse a Verapamilo®®""
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Los vasodilatadores y farmacos inotropicos positivos estan contraindicados en
pacientes con MCH con obstruccion severa al tracto de salida, es importante
reconocer este tipo de casos ya que la obstruccion puede manifestarse como

hipotension y/o edema pulmonar simulando una isquemia miocardica aguda®.

El instituto de Investigacion Biomédica de A. Coruiia — Espafa propone su propio

algoritmo terapéutico basado en la evidencia®”. (Figura 8)

PRONOSTICO.

En general, HCM confiere una tasa de mortalidad anual de alrededor de 1%, —
donde se incluye muerte subita cardiaca, insuficiencia cardiaca, fibrilacion
ventricular y tromboembolia como las principales causas —, y en la mayoria de
pacientes es compatible con poca o ninguna incapacidad y la esperanza de vida

normal®:527:56)

La MCH Apical tiene un pronostico benigno en términos de mortalidad
cardiovascular, pero hay que tener en cuenta que un tercio de estos pacientes
experimentan complicaciones cardiovasculares graves, tales como infarto de
miocardio y arritmias que pueden ser fatales. El paro cardiaco aparece con muy

(53),

baja frecuencia””” pero la estimacion de riesgo para muerte subita es una parte

. . r . . 4 b r 3 .
integral del manejo clinico y debe de realizarse aun en ausencia de sintomas®’

Un estudio retrospectivo llevado a cabo en Canadéd en pacientes diagnosticados
con miocardiopatia hipertrofica apical documentd una supervivencia global del
95% tras 15 afios de seguimiento. Sin embargo 30% tuvieron uno o mas
importantes eventos morbidos, siendo mas frecuente la fibrilacion auricular

(12%), y el infarto de miocardio (10%). La probabilidad de supervivencia sin
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eventos morbidos fue del 74% a los 15 afios. Los analistas fueron mas alla e
identificaron tres factores predictivos de morbilidad cardiovascular: edad de
presentacion <41 afios, dilatacion de la auricula izquierda, y la New York Heart
Association (NYHA) > clase II al inicio del estudio. 44% por ciento de los

pacientes estaban asintomaticos en el ultimo momento del seguimiento®®*

La identificacion ecocardiografica de un grosor parietal > 30 mm se considera un
factor de riesgo mayor para muerte subita, principalmente en adolescentes y

adultos jovenes®’™""

La literatura médica aconseja la monitorizacidon con Holter durante 48 a 72 horas

. . 49,55).
para descartar o predecir eventos cardiovasculares =

IDENTIFICACION DE PUNTOS CRITICOS

En el presente caso clinico se identificaron varios puntos criticos dentro de los

cuales estarian involucrados:

- Ladificultad en la evaluacion y diagnostico del cuadro clinico no permitid

brindar un adecuado tratamiento inicial.

- Tiempo de demora en la realizacion de un electrocardiograma, examen de

rutina en el servicio de emergencia.
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El paciente no pudo acceder a los servicios de Angio-Tac y resonancia

magnética cardiaca debido a que no estan disponibles en el hospital.

Saturacion de los centros de mayor complejidad, demorando la atencién en
los mismos, y por ende demora en la respuesta de trabajo social y la RED

publica de salud.

El servicio brindado por la unidad de salud privada permiti6 esclarecer al
diagnostico sin embargo representa altos costos para el sistema de salud

publico.

Carencia de protocolos estandarizados para el manejo de la miocardiopatia

hipertrofica apical en Ecuador.

Los dados epidemiologicos de la de la miocardiopatia hipertréfica no estan

disponibles en Ecuador.

Al paciente no se le realizd monitorizacién cardiaca continua Holter, para
estratificar el riesgo de muerte stbita, como se recomienda en los

protocolos internacionales.
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CARACTERIZACION DE LAS OPORTUNIDADES DE MEJORAS

OPORTUNIDADES DE
MEJORA:

ACCIONES DE MEJORA:

Atencion y diagnostico

oportuno.

Establecer de manera adecuada el uso de
protocolos estandarizados de atencion a nivel

hospitalario.

Registro Estadistico de la
miocardiopatia hipertrofica en

Ecuador

Mantener un registro adecuado en centros
hospitalarios de la enfermedad que permita

futuras investigaciones.

Estandarizacion de Protocolos
adecuados en Ecuador sobre

miocardiopatia hipertrofica.

Establecer guias de manejo clinico y protocolos
actualizados acordes a las necesidades de del
pais donde se enfatice el valor de un

diagnostico y manejo oportunos.

Implementacion de equipos
tecnolégicos de Salud, o
mejoria en el acceso a los

mismos.

Gestionar los servicios de resonancia magnética
y/o Angio-TAC en los hospitales de segundo
nivel para desaturar los grandes hospitales, o en
su defecto mejorar el servicio de acceso a las

mismas mediante referencias.
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CONCLUSIONES

El conocimiento de la miocardiopatia hipertréfica apical es de gran
importancia y plantea un desafio diagnostico debido su espectro clinico
variable, con 54% de pacientes asintomaticos, en cualquier grupo
poblacional. Es frecuentemente subdiagnosticada o confundida con otras
patologias lo que representa gastos innecesarios, y conflictos médico-
legales para el sistema de salud, asi como un detrimento en la calidad de
vida del paciente. Los médicos que atiendan a pacientes con cambios
electrocardiograficos sugestivos de sindrome coronario agudo deben
considerar la miocardiopatia hipertréfica apical en su diagndstico

diferencial.

Los criterios diagnosticos de la miocardiopatia hipertrofica apical se basan
en la identificacion de hipertrofia circunscrita al &pice ventricular > 15
mm por técnicas de imagen, junto al hallazgo -electrocardiografico
patognomonico de: ondas T invertidas seudoisquémicas en precordiales,
y/o la pérdida de la onda Q septal. Estas alteraciones electrocardiograficas
no estan presentes en todos los casos pero representan una alta sospecha

diagnostica. El tratamiento es a base de inotropicos negativos.

La miocardiopatia hipertréfica apical tiene una presentacion benigna en
términos de mortalidad cardiovascular < 1%. Los expertos coinciden en
que se trata de un trastorno compatible con poca o ninguna incapacidad y
esperanza de vida normal; pero un tercio de los pacientes pueden
experimentaran complicaciones graves, tales como infarto de miocardio,
arritmias, aneurisma apical, bloqueo y paro cardiaco. Por esta razén deben
tener un manejo terapéutico individualizado, asi como un seguimiento

estricto a largo plazo.
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Debido al tiempo de demora en los tramites administrativos el paciente no
pudo acceder a los servicios de Angio-Tac y resonancia magnética
cardiaca lo que contribuyd en demora para el diagndstico oportuno y

manejo clinico adecuado.
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ELECTROCARDIOGRAMA DE 12 DERIVACIONES

Figura 1.

Ondas T negativas profundas en derivaciones precordiales V3 — V6, > 10 mm en V3

Fuente: Historia clinica del paciente.
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RESONANCIA MAGNETICA CARDIACA

Figura 3. Resonancia magnética.

Fuente: Historia clinica del paciente.

DIVERSIDAD ETIOLOGICA DE LA MIOCARDIOPATIA HIPERTROFICA

Otras causas genéticas

y no genéticas
MYL3

TPM1
TNNI3

Errores innatos del metabolismo:
Enfermedades de depdsito
del glucdgeno:
- Pompe
- Danon
- AMP cinasa (PRKAG2)
- Trastornos de la camitina

TNNT2

MYH?

Mutacion genética de
proteina sarcomérica

40-60% - ATTR familiar
- TTR silvestre (senil)
AL
MYBPG3 Neonate de madre diabética
-— Inducidas por farmacos
- Tacrolimus
- Hidroxicloroquina
- Esteroides

Figura 4. AL: amiloidosis de cadenas ligeras; ATTR: amiloidosis de tipo transtirretina;
CFC: cardiofaciocutaneo; FHL-1: proteina del dominio 1 de LIM cuatro y medio;
LEOPARD: lentigos, anomalias electrocardiograficas, hipertelorismo ocular, estenosis
pulmonar, anomalias genitales, retraso del crecimiento y sordera neurosensorial;
MELAS: encefalomiopatia mitocondrial, acidosis lactica y eventos cerebrovasculares;
MERFF: epilepsia mioclonica con fibras rojas rasgadas; MYBPC3: proteina C cardiaca
unida a miosina; MYH7: miosina 7; MYL3: cadena ligera 3 de la miosina; TNNI3:
troponina I del misculo cardiaco; TNNT2: troponina T del misculo cardiaco; TPM1:
cadena alfa-1 de la tropomiosina; TTR: transtirretina
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MUTACIONES SARCOMERICAS Y NO SARCOMERICAS,
FRECUENCIA RELATIVA Y EL FENOTIPO.

MUTACIONES SARCOMERICAS

FENOTIPO ASO-

GEN PROTEINA FRECUENCIA CIADO

MYH7 Ee-ur;;losma de cadena pe- 25%—-35% Variable

MyBpcg | Miosina-unida 1 20%-30% Variable, inicio tardio

la proteina C
TNNT2 | Troponina T 3%-5% Muerte subita
TNNI3 Troponina | <5% Extrema}mente
heterogénea
TPM1 Tropomiosina la <5% Variable prongstico,

muerte subita

Regulatoria de la cadena

MYL2 . . < 5% Miopatia esquelética
ligera de miosina.
MYL3 nge_na Ilge_ra de la Rara Miopatia esquelética
miosina esencial 3
ACTC a-Actina Cardiaca 1 Rara Hipertrofia apical
TTN Titin Rara Tipica
Troponina C, lenta de
TNNC1 |esqueleto 'y mauasculos | Rara Tipica
cardiacos
MyHe | Miosina - de  cadena | o, . Inicio tardio
pesada
MUTACIONES NO SARCOMERICAS,
CSRP3 Proteina LIM muscular Rara Inicio tardio
MYLK2 Ml.osma de cadena ligera Rara Inicio precoz
quinasa 2

LDB3 LIM dominio de unién 3 Rara Principalmente

sigmoidal

TCAP Teletonina Rara Tipica, variable
Hipertrofia

VCL Vinculina / metavinculina | Rara medioventricular

Obstructiva

Principalmente

ACTN2 | a-actinina 2 Rara . )
sigmoidal

PLN Phospholamban Rara Tipica, variable

MYOZ2 | Myozenin 2 Rara Tipica

JPH2 Junctophilin 2 Rara Tipica

Pérez Riera A. et al. Hypertrophic Cardiomyopathy: Value of Electrocardiogram for the
Diagnosis of Different Types and for Differential Diagnosis with Athlete's Heart. (2015).
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CLASIFICACION MORFOLOGICA.

N HSA HOCM HOCM-MESO

HOCM APICAL
5

Figura 6. A.

1. Normal. 2. Hipertrofia septal asimétrica. 3. Miocardiopatia hipertrofica
obstructiva. 4. Miocardiopatia hipertrofica con hipertrofia septal mesoventricular.
5. Miocardiopatia hipertrofica apical. 6. Miocardiopatia hipertréfica generalizada.
7. Miocardiopatia dilatada y 8. Miocardiopatia restrictiva.
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Figura 6. B.

(A, a) VI normal, (B, b) (C, ¢) (D, d) Hipertrofia ventricular media, (E, e)
Hipertrofia apical. (F, f) Hipertrofia simétrica.
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ELECTROCARDIOGRAMA DE UN PACIENTE CON MCH APICAL.

\ Figura 7. ‘
Fuente: Consenso Argentino de Miocardiopatia hipertrofica 2009
ALGORITMO TERAPEUTICO.
= Evitar sobrepeso - Despistaje de cardiopatia isquémi-
= Evitar deporte competitivo ca asociada
= Despistaje de posibles trastornos - Control HTA
de conduccion o de vias accesorias - Despistaje FA (anticoagulacidn)
asociadas
MCH NO OBSTRUCTIVA MCH OBSTRUCTIVA
[en reposo y provocada) [en reposo o provocada)
I—L Profilaxis EB
— | SINTOMATICA -
tratamiento B-bloqueantes [BB)

' médico " BB+Disopiramida
~B-blogueantes ZDiuréticos no de
~Verapamil asa?
~Diltiazem Verapamil'
=Diuréticos Verapamil+Disop
~Espironolactona iD
LIECAS & ARAZ REFRACTARIO AL TTO. MEDICO:
_Amiodarona = GF NYHA 111-Iv
_Digoxina - Sincope con esfuerzo

+
- Gradiente reposo=50 mmHg
ASINTOMATICA - Gradiente provocado >
(con bajo riesgo 100mmHg
Ms) r t 1
! " ::ﬂu ;‘:’5 - B0-80 afios - »E5 afios
MM VI 16-26 mm | |- BCRIHH
= Anomalias -
= Comorbilidades
15i el gradiente £ severa walvulares
o la cavidad wentricular hd b b
€5 prquefia se recomien- Miectomia yfo "
de nciarbejoeriter- | | reparacionjsustita- | | “eungpr | | Dope
cidin mitral®
: F!::cum_:ndacium:s_ - - -
;'lc{}afﬁ;ggﬂﬂ'ﬁrf: [ Refractario con evolucién a “END-STAGE" |
I;::,'::mm“ de cada | Valoracidn transplante cardiaco I
Figura 8.

Fuente: INIBIC/CHUAC. Protocolos de estudio de las cardiopatias familiares.
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