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RESUMEN

La miocardiopatia hipertrofica (MCH) es la enfermedad genética mas frecuente
en el mundo. Se ha asociado con muerte subita (MS) en uno de cada tres
casos en jovenes y deportistas. Presenta diferentes patrones de presentacion,
uno de los cuales es la MCH apical. En esta ultima, se describe presencia al
ECG de alto voltaje QRS, anomalias de la repolarizacion e inversion profunda
clasica de onda T en derivaciones precordiales, observadas en el 93% de los
pacientes.

El ecocardiograma constituye el primer método de evaluacion de imagen en
busqueda de hipertrofia ventricular, donde la valoracion del apex puede ser
dificil y depende de la ventana acustica del paciente.

La resonancia magnética cardiovascular (RNM) se considera actualmente el
método no invasivo estandar de referencia para los parametros funcionales
(volumen telediastdlico, telesistélico, masa ventricular y fraccién de eyeccion
del ventriculo izquierdo). Es el método diagndstico no invasivo de eleccidén en

la MCH apical.

INTRODUCCION

La MCH es un término general para una enfermedad heterogénea del musculo

cardiaco que historicamente (y todavia se define) por la deteccion de hipertrofia



del ventriculo izquierdo (HVI) en ausencia de condiciones anormales de carga
cardiaca. Mucho después de que se estableciera esta definicion morfolégica,
se descubrio la base genética de la MCH, y ahora sabemos que esta causada
predominantemente por mutaciones autosémicas dominantes en genes de
proteinas sarcoméricas. Se han descrito varios patrones de HVI en la MCH:
septal asimétrico (aqui denominado como HCM “clasica”), concéntrica, septal
invertida, neutra y apical, asi como otras variantes de HVI mas raras, como la
HVI lateral aislada y la HVI inferoseptal aislada. La distincion entre subtipos
morfolégicos de MCH ha aportado poco en términos de estrategias de
tratamiento personalizadas, con una excepcion distintiva: MCH apical. En
comparacion con la MCH clasica, la MCH apical es mas esporadica, las
mutaciones sarcomeras se detectan con menos frecuencia, hay mas fibrilacion
auricular (FA) y los factores de riesgo de MS cardiaca difieren. Actualmente no
existen recomendaciones autorizadas especificas para guiar el diagnostico, la

deteccion familiar y la estratificacion del riesgo del paciente @

La MCH apical inicialmente descrita en Japdn, se caracteriza por hipertrofia del
miocardio, predominantemente en el apex del ventriculo izquierdo, y constituye
del 13 al 25% de todos los casos de MCH. El electrocardiograma muestra
generalmente ondas T negativas profundas en derivaciones precordiales mas
criterios de HVI. A pesar de tener un prondstico relativamente bueno, se ha
reportado ocasionalmente MS, arritmias severas, e infartos apicales con

aneurismas asociados.

El ecocardiograma constituye el primer método de imagen cardiovascular en

basqueda de HVI, donde la valoracidon del apex puede ser dificil y depende de



la ventana acustica del paciente. La RNM se considera actualmente el método
no invasivo estandar de referencia para los parametros funcionales (volumen
telediastdlico, telesistélico, masa ventricular y fraccion de eyeccion del
ventriculo izquierdo). Es un método diagndstico alternativo no invasivo de MCH
apical cuando el electrocardiograma muestra sospecha, o bien si los resultados
del ecocardiograma no son concluyentes o técnicamente inadecuados. @
Presentamos un caso de una mujer con hallazgos caracteristicos de

miocardiopatia hipertréfica apical.

CASO CLINICO

Paciente de 61 afos de sexo femenino, procedente de San Loreno (Paraguay),
jubilada obstetra, con antecedentes morbidos de hipertensién arterial en
tratamiento con Telmisartan y ex tabaquista. Sin historia familiar cardiovascular
de importancia. La paciente se realiza TAC de térax-abdomen por dolor en
flanco derecho, donde llama la atencion una imagen tumoral en region cardiaca
por lo que es derivada al servicio de cardiologia. (figl)

Se le realiza ECG que demuestra inversion de la onda T precordial y criterios
de voltaje para HVI (figura2). Se le realiza ecocardiograma que demuestra
ventriculo de dimensiones normales y FEVI 60%. Destaca grosor miocardico a
nivel apical severamente aumentado (18 mm) con fibrosis leve del
subendocardio a este nivel. Se describe motilidad segmentaria normal y
valvulas normales.(figura 3)

Se solicitd RNM cardiaca para confirmar el diagndstico que informé:
miocardiopatia hipertréfica apical 17 mm sin obstruccién medio-ventricular.

(figura 4) Presencia de realce tardio con captacion difusa de contraste en zona



de mayor hipertrofia. figura 5) Se le realiz6 holter ECG 24 horas donde se
constato ritmo sinusal en todo momento sin presencia de arritmias, pausas, ni

alteraciones del ST.

DISCUSION

El diagndstico de MCH requiere un grosor segmentario = 15mm, en uno o mas
segmentos del ventriculo izquierdo no explicado por las condiciones de carga.
Se recomienda la medicion de grosor de todos los segmentos en telediastole,
eje corto a nivel basal, medio y apical. La afectacion focal (€ 2 segmentos) es
infrecuente y puede pasar inadvertida en un estudio ecocardiogréfico,

especialmente a nivel anterolateral, inferoseptal o apical.®

La aproximacion inicial se realiza mediante un ECG, en el que se podrian
encontrar alto voltaje QRS, anomalias de la repolarizacion y las inversiones
clasicas de las ondas T profundas en derivaciones precordiales. Las ondas T
negativas gigantes, definidas como un voltaje 210 mm, se encuentran en
menor porcentaje (47% de los pacientes). Otras caracteristicas clasicas son

hallazgos de hipertrofia ventricular izquierda (alrededor del 65% de los casos)®

Posterior a la sospecha diagnéstica, se procede a la demostracion de la
hipertrofia apical. La ecocardiografia bidimensional suele ser el estudio
diagnéstico inicial. El uso de ecocardiografia de contraste aumenta el
rendimiento del estudio. ¥ La resonancia magnética cardiaca, por su parte,
permite obtener imagenes en cualquier plano con una mayor resolucién y
apreciacion de la morfologia cardiaca, por lo que determina de manera

confiable la estructura del apice cardiaco.



Favorablemente, la MCH apical cursa con una mortalidad anual menor al 0,1%,
no asociada a MS, y con una supervivencia del 95% a los 15 afos,

colocancodse en un espectro clinico mas benigno que el resto de las MCH. (4)

Fig. 1 Tomografia axial computada de térax, donde se evidencia imagen
hiperrefringente en la punta del ventriculo izquierdo.

Fig 2: Electrocardiograma de Reposo de 12 derivaciones: presencia de ondas
T negativas en cara lateral y criterios de hipertrofia del ventriculo Izquierdo.



Figura 3 Ecocardiograma transtoracico donde se observa importante hipertrofia
apical.

Figura4 a Figura 4b

Figura 4: Resonancia nuclear magnética: a) 4 camaras b) 2 camaras. Se
observa hipertrofia severa del 4pex de 17 mm de espesor.



Figura 5 Resonancia nuclear magnética post Gadolinio. Presencia de realce
tardio con captacién difusa de contraste en zonas de mayor hipertrofia
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