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Introducción

Se conoce como miocardiopatía hipertrófica a la
alteración idiopática del miocardio caracterizada
por hipertrofia ventricular izquierda, derecha o de
cada uno de los ventrículos, con desorganización
celular y fibrosis interstical. Se transmite con he-
rencia autosómica dominante, por lo que frecuen-
temente es de tipo familiar. Sus presentaciones
clínicas son muy variadas y su clasificación
morfológica depende básicamente de la localiza-
ción de la hipertrofia. Las formas obstructivas se
observan en aproximadamente 20% de los casos.
La hipertrofia septal asimétrica con o sin obstruc-
ción dinámica a la vía de salida del ventrículo
izquierdo es la presentación más común, aunque
la hipertrofia puede involucrar cualquier segmento
del ventrículo izquierdo y ser simétrica o asimétrica.
Cuando está presente la obstrucción es casi siem-
pre en la vía de salida del ventrículo izquierdo y en
casos aislados en la porción media del ventrículo
izquierdo, obstrucción medioventricular.1-4 Otros
hallazgos comunes en esta enfermedad son las
alteraciones en la función diastólica, la isquemia
miocárdica, las arritmias y la muerte súbita.5-7

En este artículo se presenta un caso típico, de
cardiomiopatía hipertrófica con obstrucción medio-
ventricular y aneurisma apical.

Caso clínico

Hombre de 57 años de edad con antecedentes
de tabaquismo e hipertensión arterial de 20 años de
evolución. Su sintomatología ha consistido en palpi-
taciones frecuentes y síncope. Se documentaron
por Holter crisis de taquicardia ventricular mono-
mórfica sostenida por lo que ha recibido diversos
antiarrítmicos. En los últimos ocho meses ha pre-
sentado cuatro episodios de taquicardia ventricular,
siendo la última de ellas el motivo de envío a nuestro
hospital. A la exploración física el único dato anormal
fue un soplo sistólico en mesocardio. La presión
arterial y los pulsos periféricos, así como el resto de
la exploración fueron normales. El electrocardiogra-
ma tenía ritmo sinusal, bloqueo incompleto de la
rama derecha del haz de His y ondas T negativas,
profundas y asimétricas en derivaciones precordiales.
El ecocardiograma mostró un ventrículo izquierdo
hipertrófico, predominantemente en el septum
interventricular a nivel del músculo papilar posterior,
que también estaba hipertrófico ocasionando un
túnel en la porción medio-ventricular (Figuras 1a, 1b
y 1c) y velocidad pico por Doppler de 2.3 m/seg.
(Figura 1d) La punta del ventrículo izquierdo se
encontró dilatada y aquinética. El talio/dipiridamol
mostró defectos de perfusión en las regiones apical,
lateral y diafragmática. Las coronarias se encontra-
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ron normales en el cateterismo cardiaco y el
ventriculograma mostró una cavidad ventricular muy
reducida en su porción media con gradiente
intraventricular de 132 mmHg (Figura 2) y aneurisma
apical (Figura. 3). El paciente solicitó su alta volunta-
ria, siendo egresado con tratamiento con propranolol
y amiodarona. Un mes después continuaba
asintomático.

Discusión

La miocardiopatía hipertrófica es una enfermedad
con baja prevalencia, su etiología real no se ha preci-
sado. En años recientes se le ha asociado a alteracio-
nes genéticas en los cromosomas 1, 14 y 15 que
involucran la codificación proteica de la beta-miosina
cardíaca, alfa-tropomiosina y la troponina T cardíaca,
considerándola por tanto, una enfermedad de la
sarcómera; sin embargo, no pueden descartarse
factores adquiridos asociados.1,3 La presentación
familiar se da hasta en 50% de los casos3 y el
espectro de la presentación clínica es tan variado que
algunos autores lo clasifican como un síndrome.8

Los cambios ventriculares aparecen en la infan-
cia o adolescencia y tienden a progresar hacia
formas más graves, para posteriormente degenerar
o transformarse en una miocardiopatía dilatada en la
edad adulta;1,10 debido a que en etapas iniciales y
medias las alteraciones sarcoméricas perciben a la
presión arterial como una postcarga elevada, se
hipertrofian las zonas comprometidas del miocardio
en forma compensadora; la isquemia asociada al
excesivo consumo miocárdico de oxígeno sumado
a las alteraciones en la microcirculación pueden
contribuir a la remodelación ventricular. Mientras
más tardíamente aparecen los cambios en la vida
del individuo, mejor es el pronóstico a largo plazo.
Desde que se estudian los pacientes con
ecocardiografía y se rastrea la enfermedad en los
familiares, se han detectado más individuos

Figura 1. Imágenes de ecocardiografía Doppler.  a) superior izquierda:
ecocardiograma bidimensional eje corto en la que se observa una
cavidad muy reducida por hipertrofia ventricular predominantemente
de músculos papilares y pared posterior; b) superior derecha:
ecocardiograma bidimensional apical eje largo en el que destaca el
aeurisma apical y la hipertrofia del músculo papilar (MP) posterior; c)
misma imágen y corte que en b) en la cual el color hace evidente la
obstrucción a nivel medio ventricular; d) el registro espectral de
Doppler muestra el característico patrón con gradiente paradójico
diastólico.

Figura 2. Registro de presiones intracardíacas en el que se observa
el gradiente intraventricular.

Figura 3. Ventriculograma que muestra una cavidad deformada por
reducción del ventrículo izquierdo a nivel medio con dilatación y
aneurisma apical.
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asintomáticos portadores de la enfermedad. En la
fase de hipertrofia la característica primordial es la
desorganización celular con fibrosis interstical, ade-
más de isquemia y disfunción diastólica; mientras
que en la fase de dilatación las paredes se encuen-
tran adelgazadas y con tejido fibroso.4,9,11 Los sínto-
mas están relacionados con la presencia y el grado
de obstrucción y/o arritmias, y hasta en un 4%
pueden cursar con muerte súbita.4,5

La hipertrofia con obstrucción medio-ventricular
es una forma de presentación rara, que puede
acompañarse de aneurisma apical y taquicardia
ventricular7,12,15 como el caso que presentamos, en
la que se ha descrito una inserción anómala del
músculo papilar o aposición del septum y la pared
posterior como las causas generadoras de la obs-
trucción.1 Mientras que se han invocado mecanis-
mos como el aumento de la tensión pariental, un
componente isquémico o ambos en la formación
del aneurisma. La isquemia se ha documentado
por talio 201 a pesar de que muchos pacientes
tienen coronarias normales, como mostró la
coronariografia realizada a éste paciente, debido a
compromiso en la microcirculación.6,9,13,15

El ecocardiograma es el método de elección
para el diagnóstico y clasificación morfológica por
la información anatómica y funcional que propor-
ciona7. En casos como el que aquí presentamos,
se observa hipertrofia y reducción de la cavidad en
la porción media del ventrículo izquierdo que adop-
ta la forma de túnel (Figura 1c). El Doppler muestra
un patrón caracterizado por gradiente sistólico y un
gradiente paradójico en diástole inconfundi-
ble.8,11,14,18 (Figura 1d).

Este paciente a pesar de tener antecedentes de
hipertensión arterial, que por si misma puede oca-
sionar hipertrofia ventricular izquierda, mostraba
los datos básicos de miocardiopatía hipertrófica
con obstrucción medio ventricular que no pueden
ser atribuibles a la hipertensión arterial.8,12-14

En pacientes sintomáticos, especialmente cuan-
do cursan con taquicardia ventricular sostenida,
está justificado un estudio y manejo más agresivos,
que no fueron aceptados por el paciente. El trata-
miento está encaminado a reducir los síntomas, la
obstrucción y controlar o suprimir la arritmia, para lo
que se han sugerido diversas opciones, dentro de
las que destaca el tratamiento farmacológico a base
de betabloqueadores o calcioantagonistas. La

amiodarona ha mostrado efectividad en el control de
arritmias auriculares y ventriculares.18,19 Para los
pacientes refractarios al tratamiento médico se re-
quiere de otras alternativas como marcapasos, abla-
ción del foco arritmogénico, desfibrilador implantable,
resección del aneurisma, miomectomía, transplante
cardiaco etc.20,22 En éste caso, se optó por el trata-
miento médico que mostró un control adecuado de
la taquicardia ventricular y por que el paciente recha-
zó cualquier otro procedimiento. El pronóstico de-
pende de presencia de síntomas y del riesgo de
muerte súbita, la cual no ha podido modificarse con
los tratamientos empleados hasta el momento.

Conclusiones

La miocardiopatía hipertrófica medioventricular
es una entidad rara que puede presentarse asocia-
da a aneurisma aplical, taquicardia ventricular y
muerte súbita. El estudio ecocardiográfico y
monitoreo con Holter son estudios esenciales para
el diagnóstico, clasificación y tratamiento. El trata-
miento ideal no existe y por el momento, el trata-
miento médico sigue siendo la primera elección en
los pacientes sintomáticos, pero en caso de que
fracase puede requerirse de implante de
marcapaso, ablación, implante de un desfibrilador
o resección quirúrgica. La información con que
contamos aún es insuficiente y se requiere de un
conocimiento más profundo de esta enfermedad.
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