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1. INTRODUCCION Y CONSIDERACIONES GENERALES

La miocardiopatia hipertréfica (MCH) es una afec-
cion que fue descripta anatomopatolégicamente por
los franceses y desde el punto de vista clinico, por
Brock y Teare en Inglaterra hace 50 anos. Se obser-
va en 1 de cada 500 nacimientos y en su historia na-
tural se destacan fundamentalmente dos aspectos:
la producciéon de sintomas que en ocasiones son
incapacitantes y la apariciéon de muerte stibita (MS),
principalmente en gente joven, aunque la mayoria
de los pacientes presentan una expectativa de vida
normal. (1) Esta enfermedad fue motivo de intensas
investigaciones en los tltimos afos y, lo que es atin
mas importante, en la actualidad disponemos de te-
rapias que abortan las arritmias ventriculares leta-
les que llevan ala MS (2) y se logra ademés una mejor
estratificacién en su evaluacién. El propésito de este
Consenso de la Sociedad Argentina de Cardiologia
fue revisar las evidencias existentes y establecer
guias en el diagnéstico y el tratamiento de esta
multifacética enfermedad para el médico clinico, el
meédico cardi6logo y el subespecialista. Para ello, la
SAC convoc6 a un grupo de especialistas en enfer-
medades cardiovasculares y a biélogos moleculares
para desarrollar una serie de recomendaciones ac-
tualizadas y practicas basadas en su experiencia per-
sonal y en las evidencias publicadas. Es necesario
destacar que dada la prevalencia relativamente baja
de la MCH no existen como en otras areas de la
cardiologia estudios aleatorizados a gran escala (ni-
vel de evidencia A), por lo que las recomendaciones
estuvieron basadas mayormente en estudios Gnicos
aleatorizados o en grandes estudios de cohorte no
aleatorizados o retrospectivos (nivel de evidencia B)
o en su defecto en consensos u opinién de expertos
(nivel de evidencia C). Al respecto, es de destacar
que en el ano 2003 la Sociedad Europea de Car-
diologia publicé junto con el Colegio Norteamerica-
no un Consenso de Expertos en el que se desarrolla-
ron en forma exhaustiva todos los aspectos de esta
enfermedad (1) y resulta fundamental para nuestro
propio consenso. Luego de su publicaciéon aparecie-
ron trabajos importantes que necesariamente influ-
yeron en las conclusiones de nuestro Consenso. (2)
Por todo lo comentado, creemos que las opiniones
vertidas en este Consenso tendran vigencia por va-
rios anos.
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2. DEFINICION, NOMENCLATURA Y CLASIFICACION

La MCH se caracteriza por un ventriculo izquierdo
hipertroéfico no dilatado en ausencia de otra enferme-
dad cardiaca o sistémica capaz de producirlo (p. €j., es-
tenosis valvular adrtica o hipertension arterial sis-
témica). Dentro de la clasificaciéon de miocardiopatias
primarias (genéticas, mixtas o adquiridas), es la mio-
cardiopatia primaria genética mas frecuente. Desde su
descripcién, esta entidad recibi6é una variedad de nom-
bres: hipertrofia septal asimétrica, estenosis subaértica
hipertrofica idiopatica, estenosis subaértica dinamica

y miocardiopatia hipertréfica obstructiva. La Organi-

zacién Mundial de la Salud (OMS) adopt6 el término

miocardiopatia hipertréfica. (1)

Desde el punto de vista clinico, es importante cla-
sificar hemodinamicamente la MCH en:

1. Obstructiva: la obstruccion al tracto de salida del
ventriculo izquierdo (OTSVI) puede ser persisten-
te en reposo, latente (provocable) o 1abil (varia-
ble). Las dos formas de obstruccion son la subaér-
tica (més frecuente) y la medioventricular (5%
aproximadamente). La primera se debe al movi-
miento anterior sistélico (MAS) de la valva ante-
rior o posterior de la mitral, del aparato cordal o
de ambos, que por “arrastre” (efecto Venturi) pro-
voca un apoyo incompleto sobre el septum con in-
suficiencia mitral; la segunda reconoce su origen
en una insercién anémala del musculo papilar an-
terior o en hipertrofia excesiva medioventricular
o del musculo papilar, con alineamiento patol6gi-
co; ambas pueden coexistir. (1)

2. No obstructiva: la obstrucciéon no esta en reposo
ni es provocable con Valsalva o ejercicio. Se divi-
den en las que tienen funcién sistélica del
ventriculo izquierdo conservada (FSVI) (o supra-
normal) y las que tienen FSVI alterada (fase fi-
nal). (1)

3. FISIOPATOLOGIA

La fisiopatologia de la MCH es compleja y multi-
factorial; en cada paciente pueden predominar uno o
mas mecanismos para producir el mismo sintoma.

Disfuncion diastdlica

Todos los pacientes con MCH tienen algin grado
de disfuncién diastoélica; de hecho, ésta se puede
comprobar por Doppler tisular en parientes de pa-
cientes con esta patologia que no presentan feno-
tipicamente la enfermedad. A medida que aumenta
la fibrosis miocardica, el VI aumenta su rigidez y
existe un aumento de la presién auricular para com-
pletar el llenado ventricular; esto puede llevar al
aumento de la presién y producir disnea. (1)

Obstruccién al tracto de salida del

ventriculo izquierdo

Evidencias recientes demostraron que aproximada-
mente el 70% de los pacientes con MCH presentan

obstruccidn al tracto de salida del ventriculo izquier-
do (OTSVI) en reposo o latente, (3) aunque el signifi-
cado real de este hallazgo para el manejo terapéutico
atn no esta aclarado. Lo que se sabe con certeza es
que los pacientes con obstrucciones significativas (>
30 mm Hg) presentan mayor progresién de sintomas
graves, insuficiencia cardiaca y muerte, probablemen-
te debido al dano crénico que conlleva mayor estrés
parietal, isquemia miocardica, necrosis y fibrosis de
reemplazo. (1, 4) Los sintomas mejoran con el alivio
de la OTSVI, ya sea por medicacién o por miomectomia
quirargica o ablacion de una rama septal. (1, 3)

Isquemia miocardica

La isquemia miocardica se evidencia en esta enferme-
dad en ocasiones por angor tipico o atipico, presencia
de defectos de perfusién permanentes o reversibles,
alteraciones de la reserva coronaria y areas de fibrosis
en la anatomia patolégica. (1) En la MCH existe un
desequilibrio entre la oferta y la demanda de oxigeno:
por un lado existen anormalidades anatémicas (hiper-
trofia intimal de las arteriolas) y funcionales de la
microvasculatura con disminucién de su luz y, por otro,
una importante hipertrofia y aumento de la masa mus-
cular, caracteristicas de esta enfermedad. Es importante
no olvidar que la cardiopatia isquémica arteriosclerética
puede asociarse y complicar la evolucién clinica y asi
empeorar el pronéstico. (1)

Insuficiencia mitral

Como ya se menciond, la insuficiencia mitral (por lo
general leve a moderada) se debe fundamentalmente
a la distorsiéon del aparato mitral como resultado del
MAS y el efecto Venturi de “succion”: el jet regur-
gitante se dirige en forma lateral y posterior, sobre
todo durante la sistole media y tardia. Habitualmen-
te, la gravedad de la regurgitacién es directamente
proporcional al gradiente subaértico. (3) Cuando el
Jet es central o anterior o es multiple, se deben sospe-
char anomalias intrinsecas de la valvula mitral (dege-
neracién mixomatosa, fibrosis valvular, insercién ané-
mala). (1)

Fibrilacion auricular

La fibrilacién auricular (FA) es la arritmia crénica mas
frecuente en la MCH y esta asociada en forma inde-
pendiente con evolucién a la insuficiencia cardiaca
progresiva, mayor mortalidad por falla cardiaca y
embolia cerebral fatal y no fatal. Puede llegar a
tolerarse mal debido al acortamiento diast6lico secun-
dario a una frecuencia ventricular alta y/o a la ausen-
cia de la contraccién auricular en la contribucién al
llenado ventricular. (1)

Disfuncion autonémica

Alrededor del 25% de los pacientes con MCH presen-
tan una respuesta inadecuada al ejercicio, que se ma-
nifiesta por la imposibilidad de elevar la TA mas de
20 mm Hg o por una caida de la misma. Esta respues-
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ta se debe a una vasodilatacién sistémica durante el
gjercicio y ocurre a pesar de un volumen minuto ade-
cuado al esfuerzo; este hallazgo se asocia con una in-
cidencia mayor de muerte sabita. (1)

4. GENETICA (Tabla 1)

La MCH es causada por mutaciones de los genes que
codifican los diferentes elementos del aparato contrac-
til de los miocitos cardiacos. En las formas familiares,
el modo de transmisién evidencia un rasgo autosémico
dominante. En el 36% al 60% de los casos familiares y
en el 5% al 50% de las formas esporadicas de la enfer-
medad se identifican mutaciones en los genes sar-
coméricos. Se han identificado mas de 500 mutacio-
nes; de ellas, las méas frecuentes son las mutaciones
del gen de la B-miosina (MYH?7) y de la proteina C de
union a la miosina (MYBPC3) y en un tercer lugar se
encuentran las mutaciones del gen de la troponina T
(TNNT2). (5)

En adicion, mutaciones en genes no sarcoméricos,
como los involucrados en enfermedades de depésito,
como LAMP2, PRKAG2 y GLA, también pueden ma-
nifestarse como fenotipos similares (fenocopias) de
MCH. (6)

Los mecanismos moleculares por los cuales las
mutaciones conducen a hipertrofia ventricular izquier-
da (HVI) no se han develado atin en su exacta intimi-
dad. (7)

El estudio genético mediante secuenciacion de
ADN se ha convertido en la actualidad en el método
de diagnéstico de la enfermedad mas adecuado. Per-
mite confirmar el diagnostico clinico de MCH, identi-
ficar a familiares portadores de mutaciones silentes y
diagnosticar aquellas enfermedades que simulan MCH
(fenocopias). Se pueden implementar estrategias de
seguimiento clinico y ecocardiografico e instituir el
tratamiento especifico, mediante lo cual es posible
modificar la evolucién natural de esas enfermedades.
(5) Aunque existen numerosas evidencias de una co-

Tabla 1(; Genes rﬁlaqonaz;los Son o § e Miocar diopatia Hipertr ofica
. . , . L g n ocus oteina
miocardiopatia hipertrofica Septal-Media| Sigmoidea Apical
Sarcomeéricos 70-85% 10-15% 30-40%
Filamentos Gigantes TN 2q24.3 Titina - = =
Filamentos Gruesos MYH7 14q11.2-q12 b- |Cadena pesada de la f-miosina 30-40% < 5% 10-15%
MYHE 14g11.2-q12 |Cadena pesada de la a-miosina - - -
Cadena ligera reguladora de la
MY i - ¥ —
L2 12923-q24.3 wiodhia < 5% 0 2-4%
MYL3 3p21.2-p21.3 nggna ligera esencial de la - - )
miosina
Filamentos Intermedios MYBPC3 11pl1.2 Proteina C de unidn a la miosina |  30-40% 0,05 10-15%
Filamentos finos TNNTZ Troponina T 5-10% <1% <5%
TNNI3 19p13.4 Troponina I 1-2% < 1% 0
TPM1 15q22.1 = Tropomiosina 1-2% 1} 0
ACTC 15g14 @ Actina < 1% 0 0
Disco 2 0 5-10% <5%
= el domiio 3
LBD3 10022,2-q23.3 Proteina de union al dominio 0 0,03 0,03
de LIM
CSRP3 11p15.1 Proteina de musculo LIM 0 <1% 0
TCAP 17q12-g21.1 |Teletonina 0 <1% 0
WCL 10g22.1-923 |Vinculina/Metavinculina ] <1% <1%
ACTNZ 1942-q43 @ Actina 2 1] 0,01 0
Homeostasis del Calcio - - -
RyR2 1042.1-043 |Receptor Rianodina - - -
JIPHZ 20q12 Juntofilina 2 < 1% < 1% 0
PLN 6g22.1 Fosfalamban - - -
Metabolismo
PREAGZ | 7g35-q36.36 |Proteincinasa activada por AMP - S =
Proteina 2 de membrana
Eg asociada al lisosoma
GLA a- Galactosidasa A - - -
FuN Frataxina = 2 =
* Adaptada de Bosy colaboradores. (40) Sigmoidea: en referencia a la forma (sigma) ecocardiografica del septum
interventricular hipertrofico
Los genes sarcoméricos incluyen: los que codifican las proteinas de los filamentos finos (troponinas T, I, y C; a-
tropomiosina, actina), las proteinas de los filamentos intermedios (proteina C de unién a la miosina) y los filamen-
tos gruesos (-miosina y las cadenas reguladoras de la miosina ligeras y esenciales). Los genes del disco-Z son un
grupo de genes que codifican proteinas involucradas en la citoarquitectura de los cardiomiocitos y en senales
mecanosensoras. Entre sus productos se destacan la titina, la proteina del musculo LIM y la teletonina. De los
genes involucrados en la homeostasis del calcio, los del reticulo sarcoplasmatico son los de mayor participacion
en esta patologia. Entre los genes involucrados en procesos metabolicos se encuentran los genes mitocondriales
y los genes de las proteinas lisosémicas, cuyas alteraciones se manifiestan como fenocopias de MCH.
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rrelacion genotipo-fenotipo, al dia de hoy es incierta
la posibilidad de prediccion de eventos desfavorables
sobre la base del conocimiento del genotipo. (8) Ello
se debe, entre otras razones, a la influencia de un gran
nimero de moduladores de las mutaciones, tanto
genéticos como ambientales. Posiblemente la incor-
poraciéon de nuevos marcadores genéticos pueda ha-
cerlo factible en un futuro préximo. (9)

Analisis genético. Conclusiones

— En nuestro medio, el andlisis genético se realiza
en el campo de la investigacion y no con fines diag-
nosticos, hasta la debida demostracién de su vali-
dacién clinica. Nivel de evidencia C.

— En centros internacionales, el andlisis genético con fi-
nes diagnosticos se recomienda con las debidas consi-
deraciones de sus limitaciones. Nivel de evidencia C.

— No existe consenso para la recomendacion de and-
lisis genético con fines prondsticos.

5. DIAGNOSTICO

A. Electrocardiograma

Alrededor del 95% de los pacientes tienen alteraciones
electrocardiograficas (Tabla 2) que no son diagnédsticas
de la afeccion y que, en general, involucran al segmen-
to ST y ala onda T y alrededor del 50% presentan sig-
nos de agrandamiento ventricular izquierdo. (10)

En el 30% de los casos se presentan ondas Q pato-
légicas angostas, profundas y “limpias”, las que en
ocasiones pueden preceder a la aparicién de la hiper-
trofia que se detecta en el ecocardiograma. (11) Las
ondas Q de la MCH aparecen por el aumento de las
fuerzas eléctricas que se generan en las zonas hiper-
trofiadas; su direccion y su magnitud estan relaciona-
das con el vector resultante de la ubicacion de las areas
de mayor hipertrofia ventricular y las modificaciones
que provoca en la geometria cardiaca. (10)

En la Figura 1 se muestra un ejemplo.

El reconocimiento de estas caracteristicas de las
ondas Q es de gran importancia en la MCH, pues a
menudo se suele confundirlas con necrosis miocardica
producida por enfermedad coronaria. (12)

En cambio, la presencia de ondas Q anchas y em-
pastadas estan relacionadas con un grado mayor de
desorganizacién del musculo hipertrofiado o con la
aparicion de fibrosis y/o necrosis de éste. (10) Todas
estas anormalidades estan determinadas por la exten-
sion, el grado y la distribucién de la hipertrofia del
miocardio comprometido, la presencia de fibrosis y/o
necrosis del musculo cardiaco y la aparicion de tras-
tornos de la conduccién intraventriculares. (10)

En 1997, McKenna y colaboradores propusieron
una serie de criterios ecocardiograficos, electrocardio-
graficos y clinicos para el diagnéstico de la enferme-
dad cuando ésta es familiar (13) (Tabla 3).

En Europa, la realizacion de un ECG en reposo
para descartar MCH en los individuos que van a rea-

Tabla 2. Alteraciones electrocardiograficas que presentan los pa-
cientes con MCH

Onda P

1. Agrandamiento auricular izquierdo: en V1 porciéon negativa
de la onda p>0,1 mV en amplitud con una duraciéon > 0,04 seg
2. Agrandamiento auricular derecho: amplitud de la onda p en
I, o V1 >0,25 mV

Complejo QRS

1. Desviacion del eje del complejo QRS en el plano frontal hacia
la derecha > 120° o hacia la izquierda de -30° a -90°

2. Incremento del voltaje:

- De la onda R en el plano frontal >2 mV o en V5y V6 >3 mV
-DelaondaSenVioV2>3mV

-RoR enV1>0,5mV

- Relacion R/S > 1

Onda Q (excepto en aVR)

1. Duracion > 0,04 seg

2. Relacion Q/R = 25%

3. Amplitud = 3 mm en dos derivaciones contiguas
4. Patron QS en dos o mas derivaciones

5. Ausencia de la onda Q normal

Duracion del complejo QRS
Bloqueos de rama derecha o izquierda con una duraciéon > 0,12 seg

Repolarizacion ventricular

1. Segmento ST

- Supradesnivel o infradesnivel del segmento ST en dos o mas
derivaciones contiguas

2.0nda T

- Plana o invertida en mas de dos derivaciones, excepto en los
ninos

- Amplitud = 10 mm

3. Intervalo QTc

- Duracién > 0,44 seg en los hombres o > 0,46 seg en las mujeres

Alteraciones del ritmo y de la conduccion

- Extrasistoles ventriculares prematuras o arritmias ventriculares
complejas

- Taquicardias supraventriculares, aleteo y/o fibrilacién auricular
- Intervalo PR corto (< 0,12 seg) con onda delta o sin ésta

- Bradicardia sinusal en reposo (frecuencia < 40 lpm)

- Bloqueos AV de primer grado (PR > 0,21 seg, salvo en deportis-
tas), blogueo AV de segundo y de tercer grado

Fig. 1. ECG de un paciente con MCH.
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lizar actividad fisica ya sea recreativa o competitiva
es clase I (B), (14) criterio que no es compartido en
los Estados Unidos.

La MCH apical tiene un ECG tipico (Figura 2) con
ausencia de la onda Q en I, aVL y en V5 y V6, la pre-
sencia de ondas R altas desde la derivacién V2, un
segmento ST rectificado y ascendente fundamental-
mente en la derivaciéon V2 y ondas T negativas “gi-
gantes” “seudoisquémicas” en la cara anterolateral.
Estas alteraciones no estan presentes en todos los
casos, sobre todo en las etapas iniciales y tardias de la
afeccion. Asi, en la MCH apical el ECG puede variar
en forma sustancial cuando la hipertrofia ventricular

Tabla 3. Criterios electrocardiograficos para diagnostico de MCH
en familiares de primer grado de pacientes con diagnéstico de
MCH (13)

Criterios mayores

1. Signos de agrandamiento del ventriculo izquierdo con cambios
en la repolarizacion ventricular (puntaje de Romhilt-Estes > 5)

2. Ondas T negativas con amplitud > 3 mm en las derivaciones |,
aVL con un angulo entre los ejes eléctricos del complejo QRS y
de laonda T > 30 grados, de V3 a V6 0 >3 mm y en las deriva-
ciones I, lll'y aVF > 5 mm

3. Ondas Q anormales (duracion mayor de 40 mseg o amplitud
mayor del 25% del voltaje de la onda R) en por lo menos dos
derivaciones

Puntaje de Romhilt-Estes

1.0ndaSenV1ioV2uondaRenV50V6>30mm 3 puntos
2. Alteracion secundaria del segmento ST 3 puntos
3. Crecimiento auricular izquierdo 3 puntos
4. Desviacion del eje del QRS a la izquierda* 2 puntos
5. Tiempo de la deflexion intrinsecoide 0,05 seg 1 punto

*En ausencia de hemiblogueo anterior.
Se diagnostica hipertrofia del ventriculo izquierdo
cuando la suma de los puntos es > 5

Criterios menores

1. Blogueo completo de rama o alteraciones de la conduccion
intraventricular en las derivaciones que exploran el ventriculo iz-
quierdo

2. Alteraciones leves de la repolarizacién ventricular en las deri-
vaciones precordiales izquierdas

3. Onda S profunda en V2 (> 25 mm)

e L s TR

Fig. 2. ECG de un paciente con MCH apical.

progresa hacia otras zonas del miocardio ventricular
o cuando se necrosa parte o la totalidad de la regién
apical del ventriculo izquierdo. (10)

B. Ecocardiografia

La definicién morfolégica de la MCH es la de un
ventriculo hipertrofiado no dilatado en ausencia de
otras enfermedades cardiacas o sistémicas capaces de
producir esa magnitud de engrosamiento parietal; de
ahi la importancia de la ecocardiografia como herra-
mienta diagnoéstica. (1) El eco-Doppler cardiaco trans-
toracico es el método diagnéstico que con mas frecuen-
cia permite hacer el diagnéstico de MCH, a la vez que
aporta informacion sobre la morfologia y el tipo de
MCH, la funcién ventricular diastdlica y sistélica, la
presencia y gravedad de la obstruccion dinamica en el
tracto de salida del ventriculo izquierdo, el grado y la
causa de insuficiencia mitral, el pronéstico, algunos
aspectos fisiopatol6gicos y sobre la respuesta aguda y
crénica a medidas terapéuticas.

El criterio diagnostico por excelencia es la presencia
de hipertrofia ventricular izquierda, expresada por un
grosor parietal que debe ser > 15 mm en alguna regién
ventricular. (1) En algunos pacientes puede ser inferior
alos 15 mm; en estos tltimos, el diagnéstico de MCH se
debe considerar cuando el grosor parietal no puede ex-
plicarse por otras causas cardiacas o extracardiacas
(hipertension arterial, estenosis o insuficiencia adrtica,
amiloidosis, deportistas o el depésito de glucoesfin-
golipidos intracelular o enfermedad de Fabry). Otro ha-
llazgo ecocardiografico, como es la hipertrofia septal
asimétrica definida como relacién septum/pared poste-
rior > 13 mm, también esta fuertemente asociado con el
diagnéstico de MCH. (1) La diferenciaciéon de la MCH
del corazon de atleta requiere la integracion de infor-
macion relacionada con el grosor parietal, el patrén y la
distribucion de la hipertrofia, el tamano de las cavida-
des, la evaluacién de la funcién diastélica, el Doppler
tisular, la presencia de historia familiar y, en ocasiones,
la respuesta al reposo deportivo. (1)

En relacién con el pronéstico, la identificacion eco-
cardiografica de un grosor parietal > 30 mm se conside-
ra un factor de riesgo mayor para muerte stubita, princi-
palmente en adolescentes y adultos jévenes. (1) El
ecocardiograma permite ademas caracterizar el tipoy la
extension del compromiso hipertréfico ventricular. En
algunos casos, la resonancia magnética nuclear permite
detectar sectores de hipertrofia subdiagnosticados por
la ecocardiografia (3 de 48 casos). (15) Recientemente,
la hipertrofia de un muasculo papilar se ha definido como
un espesor diastélico mayor de 11 mm. En el screening
de familiares de primer grado de pacientes con MCH se
han detectado casos en los que la hipertrofia aislada del
musculo papilar precedi6 al desarrollo del fenotipo de
MCH. Se presume que la hipertrofia aislada del muscu-
lo papilar podria representar un subtipo de MCH locali-
zada o bien ser el estadio inicial de una MCH. En reali-
dad, poco se sabe sobre el significado clinico de la hiper-
trofia aislada de un musculo papilar. (16)
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La ecocardiografia permite detectar una OTSVI
originada en un movimiento anterior sistélico de la
valvula mitral, que produce un gradiente subadrtico
de tipo dinamico y se puede detectar y medir median-
te Doppler color y continuo, respectivamente. La
OTSVI puede observarse en el 25% de las MCH y pue-
de estar presente en condiciones basales o ser provo-
cada por diferentes maniobras respiratorias, postu-
rales o farmacolégicas. En todo estudio ecocardiogra-
fico de la MCH, la maniobra de Valsalva esta indicada
para desencadenar o provocar el aumento del gradien-
te subaortico. La presencia de un gradiente > 30 mm
Hg se considera un factor de riesgo de grado menor
para muerte subita dado su bajo valor predictivo po-
sitivo (3) y es un predictor evolutivo independiente
de insuficiencia cardiaca; la evaluacién con eco de ejer-
cicio permite identificar el componente dindmico
obstructivo en el 70% de la poblacién con MCH, lo
que convierte a esta modalidad en la forma mas ade-
cuada para su deteccion. (4) Es importante recordar
que pueden coexistir mas de un componente obstruc-
tivo dindmico o que éste puede estar presente sélo a
nivel medioventricular. (3)

La insuficiencia mitral acompana casi siempre a
la forma obstructiva, pero también se observa en el
20-30% de las formas no obstructivas. En esta dltima
situacion, la regurgitacion generalmente es leve y
como consecuencia de alguna anormalidad propia de
la valvula, como prolapso, rotura cordal, calcificacion
del anillo valvular, rotura de las cuerdas tendinosas o
mal posicionamiento de un musculo papilar. La pre-
sencia de un jet no dirigido a la pared posterior sugie-
re algtn tipo de anomalia estructural asociada con
estos mecanismos. (1)

La presencia de disfuncion diastélica detectada
mediante Doppler pulsado puede preceder a la etapa
sintomatica, detectarse aun en ausencia de obstruc-
cién dinamica y en ninos es un factor de riesgo para
taquicardia ventricular sostenida y muerte. La hiper-
trofia de los miocitos, la desorganizacién miofibrilar,
la alteracién de la geometria ventricular, la isquemia
y la fibrosis son los mecanismos responsables de la
alteracién de la relajacién ventricular, que en algunos
pacientes puede alcanzar un patrén de llenado de tipo
restrictivo con relacion E/A mayor de 2 y tiempo de
desaceleracion mitral acortado (< 140 mseg). El
Doppler tisular permite no sélo evaluar la presencia
de disfuncién diastélica, sino también establecer el
diagnéstico diferencial con la hipertrofia del depor-
tista o del hipertenso. Algunos estudios sugieren que
las alteraciones del Doppler tisular anteceden al de-
sarrollo de la hipertrofia en la MCH, por lo cual se-
rian un marcador precoz de la enfermedad. A nivel de
la porcién lateral del anillo mitral, una onda Sa < 13
cm/segy una onda e’ < 14 cm/seg tienen 100% de sen-
sibilidad con especificidades de 93 y 90% respectiva-
mente para identificar a los individuos con mutacién
positiva sin HVI. De la misma manera, una onda Sa
septal < de 12 cm/seg y una onda e’ septal < 13 cm/

seg tienen 100% de sensibilidad y especificidad del
90%. (1) La evaluacién de la funcién sistélica con
Doppler tisular también muestra alteraciones signifi-
cativas con clara reduccion de la velocidad de la onda
s’ tisular a nivel septal, alteracién presente incluso
en ausencia de hipertrofia y que es campo de estudio
para el diagnéstico preclinico y los diagnésticos dife-
renciales de esta entidad. (1)

La funcién ventricular sistélica, en una pequena
proporcién de pacientes, evoluciona tardiamente a la
disfuncion sistélica con adelgazamiento parietal y di-
latacién ventricular, con insuficiencia cardiaca con-
gestiva. (1) La deformacién miocardica sistélica
(strain sistdlico) se ve comprometida en la MCH y
en distintos trabajos se ha demostrado que su eva-
luacién es de utilidad en el diagnéstico diferencial
entre MCH no obstructiva e hipertrofia hipertensiva.
(17) Dado que la MCH se transmite en forma au-
tosémica dominante, debe indicarse la evaluaci6n
ecocardiografica a todos los familiares de primer gra-
do. (1) En los ninos menores de 12 anos, la evalua-
cion sélo se indica ante la aparicion de sintomas,
cuando la historia familiar de MCH incluye factores
de alto riesgo o bien cuando sea un participante de
deportes competitivos; se aconseja comenzar la eva-
luacién ecocardiografica durante la adolescencia y
repetirla anualmente; en los mayores de 21 anos la
revaluacion se aconseja cada 5 anos. (1)

La ecocardiografia transesofagica es de utilidad adi-
cional para la aproximacion transtoracica en los pa-
cientes con mala ventana ecografica, para completar
la evaluacién de mecanismos complejos de regur-
gitacién mitral o durante los procedimientos terapéu-
ticos de alcoholizacién septal y miomectomia. En esta
altima condiciéon se han comunicado la deteccién de
nuevas alteraciones en el 17% de los casos y modifica-
ciones de la conducta intraoperatoria en hasta el 9%
de los casos. (1, 18)

La ecocardiografia de contraste constituye un apo-
yo fundamental para el tratamiento de la MCH con
gradiente subaértico dindmico, mediante ablacién
septal con infusién de etanol. Ademas, como la anato-
mia de las perforantes septales es totalmente variable
de paciente a paciente, la utilizacién del contraste ha
reducido el tiempo del procedimiento, la cantidad de
alcohol inyectado, el tamano del infarto y ha mejorado
el éxito del procedimiento con reduccién de las compli-
caciones, como el bloqueo auriculoventricular con re-
querimiento de implante de marcapasos definitivo. (1)

La ecocardiografia y el Doppler han demostrado
que son de gran utilidad en el seguimiento alejado
luego de los procedimientos terapéuticos.

Conclusiones y recomendaciones

Ecocardiografia Doppler transtoracica

Clase I (nivel de evidencia B)

—  Confirmar la sospecha diagnéstica de MCH, de-
terminando el grosor parietal, la extensién del com-



CONSENSO DE MIOCARDIOPATIA HIPERTROFICA

157

promiso y la presencia y magnitud del gradiente
dindmico, asi como su localizacion.

— Investigar la presencia de MCH en familiares de
primer grado.

— Revaluaciéon luego de cambios en la evolucion cli-
nica o luego de maniobras terapéuticas.

— Eco de contraste miocdrdico para evaluar el posible
tamario del infarto resultante de la ablacion septal.

Clase II (nivel de evidencia C)

— IIa Revaluacion de MCH a los familiares, anual-
mente entre los 12 y los 18 anos y cada 5 arios en
mayores de 21 arnos.

— IIa Doppler tisular para diferenciar MCH de hi-
pertrofia debida a hipertension o en atletas.

— IIb Eco estrés de ejercicio en pacientes sintomdticos
con esfuerzo en su vida habitual que no muestran
gradientes significativos en reposo o con manio-
bra de Valsalva.

Ecocardiografia Doppler transesofdgica

Clase I (nivel de evidencia B)

— Pacientes con ventana ultrasénica transtordcica
inadecuada.

— Establecer el compromiso valvular, el mecanismo
y la magnitud de la regurgitacién mitral cuando
no quede suficientemente claro por ecocardiografia
transtordcica (ETT).

— Estudio intraoperatorio en los procedimientos de
miomectomia y en los procedimientos de ablacion
septal con etanol.

Clase IIa (nivel de evidencia B)

— Estudio destinado a aclarar el mecanismo de una
insuficiencia mitral atipica.

— Valorar en el quiréfano, para brindar mayor orien-
tacién al cirujano, los puntos de:

- mayor protrusién septal.
- mayor contacto mitroseptal.

6. HISTORIA NATURAL Y TRATAMIENTO

La expectativa de vida de los pacientes con MCH es
muy variable, pero en general no difiere de la pobla-
cién general (1% mortalidad/ano). Existen, sin embar-
go, familias con muertes stbitas (MS) tempranas
multiples y su identificacién sigue siendo uno de los
mayores desafios en esta enfermedad. (1) Del mismo
modo, la evolucién de la sintomatologia es muy he-
terogénea; algunos pacientes son asintomaticos du-
rante largo tiempo y otros evolucionan en forma com-
plicada, con apariciéon de sintomas de insuficiencia
cardiaca congestiva (ICC), desarrollo de fibrilacién
auricular (con embolia sistémica y/o ICC), MS y mas
raramente evolucién hacia la fase final con ICC o MS.
(1) En el 4% a 5% de los pacientes puede desarrollar-
se una endocarditis infecciosa, habitualmente cuan-
do existe OTSVI; se localiza con mas frecuencia en la
valvula mitral y a veces en la aértica. (1)

Los sintomas caracteristicos de esta enfermedad
son disnea de esfuerzo, dolor precordial (angor

pectoris), presincope y sincope que, como vimos pre-
cedentemente, por lo habitual aparecen en presencia
de un ventriculo no dilatado con la funcién sistélica
conservaday se deben fundamentalmente a disfuncién
diastélica junto con isquemia miocardica y/u obstruc-
cién al tracto de salida con regurgitacion mitral o sin
ésta. (1)

A. Tratamiento médico

El tratamiento de la MCH esta dirigido fundamental-
mente a aliviar los sintomas de insuficiencia cardiaca
y a la prevencion de la MS. El tratamiento médico es
el primer escalén y en general est4 basado en trabajos
de la década de los sesenta. Es importante enfati-
zar que con ninguna de las drogas estan comproba-
das la prevenciéon de la MS o una mejoria en la super-
vivencia. (1)

1) Bloqueantes beta

Representan el pilar principal del tratamiento médi-
co; la mayoria de los escasos trabajos fueron efectua-
dos con propranolol. (1, 19) En ellos se observé mejo-
ria del angor, la disnea, los mareos y del sincope, jun-
to con disminucién del gradiente obstructivo basal y
con el ejercicio. Los efectos inotrépico y cronotrépico
negativos producen disminucién del consumo de oxi-
geno miocardico y ademas mejoran la didstole median-
te una prolongacion de ésta, mas que por una accién
lusitroépica directa. En los pacientes con OTSVI, esta
mejoria en el llenado diastélico conlleva un aumento
del volumen y una disminucién de la obstruccion.

2) Bloqueantes célcicos

Debido a que un nimero importante de pacientes no
responden adecuadamente a los betabloqueantes, se
han probado otras drogas inotrépicas negativas, como
son los bloqueantes célcicos. El mas estudiado es el
verapamilo; (1, 19) debido a su efecto inotrépico ne-
gativo, disminuye la OTSVI, con mejoria de los sinto-
mas. (1, 19) Tiene ademaés un efecto pronunciado so-
bre la diastole, al producir relajaciéon ventricular con
mejoria del llenado diast6lico y disminucién de las pre-
siones de llenado del VI; por efecto directo mejora la
perfusion coronaria. (19) El uso del verapamilo debe
hacerse con mucha prudencia ya que, por sus efectos
farmacolégicos (vasodilatacion periférica, disminucion
de la contractilidad y disminucién de la conduccién
eléctrica), en los pacientes con OTSVI e hipertension
pulmonar o sintomas de congestiéon pulmonar puede
producir una disminucién en la poscarga con aumen-
to de la OTSVI, taquicardia refleja y edema pulmonar
agudo o muerte stibita; también puede producir dis-
funcién sinusal y distintos grados de bloqueo auriculo
ventricular. (1, 19)

Se efectuaron dos estudios que compararon el
verapamilo con un betabloqueante; en el primero de
ellos, Rosing y colaboradores administraron en doble
ciego placebo, verapamilo o propranolol a 19 pacientes
con MCH (17 con OTSVI). Ambas drogas tuvieron efec-
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tos beneficiosos similares respecto de la mejoria del
tiempo de ejercicio. La valoracién subjetiva favorecio
al verapamilo, fundamentalmente por la astenia que
provoc) el propranolol. (1, 19) A pesar de sus efectos
de mejoria sobre la funcién diastdlica, el diltiazem y
las dihidropiridinas (nifedipina) deben evitarse en la
MCH debido a su notable efecto vasodilatador. (1)

3) Disopiramida

Esta droga no se encuentra disponible en nuestro pais.
Es una medicacién antiarritmica de clase Ia que po-
dria resultar especialmente beneficiosa en pacientes
con fibrilacién auricular y MCH y que presenta un
efecto inotropico negativo mediado a través del inter-
cambio calcio-sodio. (1, 19) Disminuye el gradiente
en presencia de OTSVI por este mecanismo y, ade-
mas, por provocar vasoconstriccién sistémica. Tiene
efectos anticolinérgicos (con efectos colaterales mo-
lestos, como retencién urinaria y sequedad de las
mucosas) que pueden producir conduccién nodal
auriculoventricular acelerada por lo que debe admi-
nistrarse con betabloqueantes. (19)

B. Opciones terapéuticas para los pacientes
refractarios al tratamiento con drogas

1) Tratamiento quirdrgico

Existe un grupo pequeno de pacientes (5% en los cen-
tros no especializados; puede llegar al 30% en los cen-
tros de derivacién) que persisten muy sintomaticos
(disnea y/o angor de grado III o IV de la clasificacién
de la NYHA) a pesar de una medicacién maxima y
presentan ademas una OTSVI en reposo o en ejerci-
cio igual o superior a 50 mm Hg. En estos pacientes,
la miectomia septal transadrtica (también conocida
como cirugia de Morrow) se considera actualmente el
tratamiento de eleccién y el “patrén oro”. (1) La
miectomia septal clasica se realiza con circulacion
extracorpdrea y paro cardiaco con cardioplejia y lo-
gra, mediante la reseccién de musculo del septum
proximal (2 a 5 gramos), ampliar el TSVI y eliminar
las fuerzas aspirativas (efecto Venturi) que provocan
el contacto de la valva anterior de la valvula mitral
con el septum hipertrofiado, con la consiguiente re-
duccién o abolicién de la OTSVI. Maés recientemente,
algunos cirujanos crearon una modificacién que con-
siste en una resecciéon ampliada y con mayor exten-
sion distal que permite una reconstrucciéon mas ade-
cuada del TSVI, necesaria en determinados pacien-
tes. (1, 20) En los pacientes con regurgitacion mitral
grave debido a patologia mitral intrinseca (valvula
mixomatosa) se puede realizar plastica o reemplazo
valvular mitral. (1, 20)

La curva de aprendizaje para realizar este proce-
dimiento es importante y la experiencia quirtrgica
inicial se asocié con bloqueo auriculoventricular com-
pleto, CIV, dano de las valvulas mitral y/o aértica, dis-
minucién incompleta de la obstruccion al TSVI y una
mortalidad operatoria igual o menor del 5%. Sin em-

bargo, en los ultimos afos, en los pocos centros espe-
cializados en esta cirugia en los Estados Unidos y en
Canada, los resultados son mucho mejores y la mor-
talidad es cercana al 0%. (1, 20) El riesgo quirtrgico
suele ser mayor en los pacientes muy anosos con
comorbilidades, muy sintomaéticos y con hipertensién
pulmonar y en aquellos a quienes hay que efectuarles
otros procedimientos quirargicos cardiacos (cirugia
coronaria, reemplazos valvulares). El bloqueo auri-
culoventricular completo (que requiere implantacién
de marcapasos definitivo) y la comunicacion interven-
tricular iatrogénica son muy poco frecuentes en la
actualidad, (1-2%) mientras que el bloqueo incomple-
to o completo de rama izquierda es una consecuencia
casi inevitable de una miomectomia correcta y no aca-
rrea riesgos futuros. (1, 20) Como ya se refiri6, el ETE
intraoperatorio es de gran utilidad para el cirujano
para guiar la extensién de la miectomia septal y con-
trolar la patologia de la valvula mitral y el resultado
sobre la regurgitacion. (1, 18) La recidiva de la obs-
truccién es excepcional, como también la necesidad
de reoperacion. Los resultados de la miectomia son
inmediatos y permanentes: existe una abolicién de la
obstrucciéon mecanica del TSVI (y de la insuficiencia
mitral) con normalizacién de las presiones ventri-
culares y disminucién o desaparicién de la disnea y de
los cuadros sincopales, con mejoria en la capacidad
funcional y en la calidad de vida. (1, 20) En un anéli-
sis reciente, el 85% de los pacientes estaban asinto-
maticos o levemente sintomaticos (disnea I o IT de la
NYHA) en un seguimiento medio de 8 afos (y hasta
25 anos) luego de la miectomia septal. (20)

Ademas de la mejoria sintomaética, estd demostra-
do que la miectomia septal mejora la sobrevida de es-
tos pacientes con respecto a los no operados y logra
una expectativa de vida similar a la de los pacientes
sin esta patologia. La sobrevida libre de mortalidad
de cualquier causa es del 98%, 96% y 83% a 1,5y 10
anos y la sobrevida sin mortalidad relacionada con la
MCH (muerte stubita e insuficiencia cardiaca) es del
99%, 98% y 95%, respectivamente. (21)

En resumen, la miomectomia septal tiene como ven-
tajas la reduccién inmediata y permanente de los sinto-
mas con mejoria en la sobrevida, al tener una visién di-
recta del TSVI el cirujano puede identificar correctamen-
te la patologia mitral, no deja cicatriz y excepcionalmente
requiere reoperacion o la colocacion de un marcapasos y
permite reparar anomalias cardiacas asociadas (este-
nosis subadrtica, valvulopatias mitral y aérticas, ciru-
gia coronaria). Entre las desventajas se destacan la ne-
cesidad de un cirujano experimentado y la esternotomia
mediana que requiere un periodo intrahospitalario de
recuperacion de 4 a 7 dias. (1, 20, 22)

Indicacion de miomectomia
Clase I (nivel de evidencia B)

— Pacientes con sintomas grado III-IV de la NYHA
refractarios al tratamiento médico y un gradiente
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en reposo o ejercicio > 50 mm Hg con un espesor
septal > 18 mm, en centros quirdrgicos con expe-
riencia en esta patologia y baja morbimortalidad.

2) Ablacion septal percutanea

La ablacién septal percutanea (ASPC) con alcohol sur-
ge como una alternativa menos invasiva que la ciru-
gia. Se trata de un procedimiento que se realiza por
via percutanea y mediante el cual se administra una
infusion lenta de etanol al 95% para producir un in-
farto controlado del septum interventricular basal ten-
diente a disminuir el espesor de éste. El resultado fi-
nal se expresa en una reduccion del gradiente de pre-
siones en el TSVI. (1, 23) La caida del gradiente se
debe inicialmente a un deterioro en la contraccién del
septum basal, pero posteriormente contintia dismi-
nuyendo por un adelgazamiento y fibrosis a ese nivel.
Este proceso lleva a un aumento en los diametros del
ventriculo izquierdo, disminucién del engrosamiento
sistdlico, disminucion de la insuficiencia mitral y, por
lo tanto, la sub-siguiente remodelacién ventricular. (1,
23) Sin embargo, existe controversia respecto de una
seleccion correcta de pacientes, o sea a quiénes y en
qué momento intervenir, asi como un entrenamiento
inadecuado de los intervencionistas. Este hecho in-
dujo a algunos grupos con vasta experiencia en el
manejo de esta miocardiopatia a sugerir que esta téc-
nica deberia estar indicada sélo en aquellos pacientes
con comorbilidades que aumenten el riesgo quirtrgi-
co. (1, 22)

La ASPC se considera exitosa cuando se obtiene una
reduccién del gradiente en el laboratorio de hemo-
dinamia. En ocasiones es comiin observar una dismi-
nucién progresiva del gradiente en los 6 a 12 meses
subsiguientes, momento en el que llega a alcanzar el
mismo resultado que la cirugia. (1, 23) En otras situa-
ciones se puede obtener una caida del gradiente con
una respuesta trifasica, o sea, una disminucién inicial,
seguida de un aumento de practicamente un 50% al
dia siguiente, con una posterior caida definitiva en los
meses siguientes. (1, 23) Esta caracteristica se debe-
ria a que luego de producido el infarto los gradientes
disminuyen inmediatamente, posiblemente por pér-
dida de la contraccién septal, causado por la isquemia,
necrosis y atontamiento del miocardio septal, pero al
dia siguiente se produce un aumento de los gradientes,
posiblemente por recuperacion del atontamiento del
miocardio septal o edema perinfarto. Finalmente, una
vez consolidada la cicatriz con la remodelacién del
septum y del ventriculo izquierdo, se obtiene el des-
censo definitivo del gradiente sin una caida importan-
te en la fraccién de eyeccion del ventriculo izquierdo.
(23) Desde su introduccion, la ASPC ha tenido modifi-
caciones que han llevado a una disminucion significa-
tiva en la morbimortalidad. La tasa de complicaciones
es relativamente baja; la mortalidad intraprocedimiento
se encuentra en el 0-5%, generalmente debida a disec-
cion de la arteria descendente anterior, taponamiento
cardiaco o shock cardiogénico. (1, 23) La complicacién

mas frecuente es el bloqueo auriculoventricular, que
segun las series iniciales era cercana al 20-30%, pero
en la actualidad esta en alrededor del 10%, probable-
mente entre otras causas por haber disminuido el vo-
lumen total de alcohol inyectado, asi como la velocidad
de infusion.

Sin embargo, se discute si el éxito obtenido pre-
cozmente con la ASPC se mantiene en el tiempo, es-
pecialmente si se coteja con los resultados alcanzados
con la miomectomia septal. (22) Aunque hay pocos
estudios que comparen directamente la cirugia con la
ASPC, y ninguno de ellos es aleatorizado, los ensayos
muestran resultados semejantes, aunque quizas la
miectomia consiga una reduccién mayor inicial en el
gradiente en el TSVI. (24)

A la fecha no se conoce cual es el impacto real en
la incidencia de MS, ya que hay quienes sostienen que
al provocar una cicatriz, la ASPC estda sumando un
sustrato arritmogénico en una enfermedad que ya lo
tiene. (1, 22) Luego de lo expresado, podriamos afir-
mar sin lugar a dudas que la ablacién septal percuta-
nea es efectiva en la reduccién del gradiente en el TSVI
en la miocardiopatia hipertroéfica y, en asociacién con
esto, en lograr una mejoria notoria en los sintomas
de la enfermedad. Pero estos resultados dependen
de una seleccion correcta de los pacientes que se han
de tratar, acompanada por una curva de aprendizaje
adecuada del grupo intervencionista. Si bien los da-
tos del seguimiento alejado no superan los 10 anos,
pareciera que los resultados iniciales se mantienen
en el tiempo y son comparables a los obtenidos con
la cirugia. (23) Serian necesarios estudios aleatori-
zados comparados con la miomectomia septal para
responder a esta inquietud; la posibilidad de que se
lleven a cabo es baja y para algunos expertos, impo-
sible. (25)

Indicacion de ablacion septal percutanea

Clase Ila (nivel de evidencia B)

— Pacientes con sintomas grado III-1V de la NYHA
refractarios al tratamiento médico con un gradiente
en reposo o ejercicio >50 mm Hg y un espesor septal
>18 mm, con ramo septal accesible sin lesion en la
arteria descendente anterior ni lesion de tres vasos
coronarios y con comorbilidades que contrain-
diquen la miomectomia quirirgica, en centros con
experiencia en este procedimiento con baja
morbimortalidad.

3) Marcapasos

Estimulacion DDD con intervalo AV corto

Cuando el estimulo emitido por un marcapasos DDD
programado con intervalo AV corto alcanza la punta
del VD antes que el proveniente por el sistema nor-
mal de conduccién, se produce preexcitaciéon de la
punta del VD y del VI. Se invierte la secuencia de con-
traccion y provoca disincronia en los segmentos basales
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del septum, lo cual ocasiona movimiento paraddjico
de éste. El septum se aleja del anillo mitral, por lo
que aumenta el diametro del TSVI, reduce la veloci-
dad del flujo y disminuye el movimiento anterior
sistolico (MAS) de la valvula mitral. Como consecuen-
cia, disminuyen el grado de insuficiencia mitral, el
gradiente del TSVI, la presién intraventricular y el
estrés parietal y aumenta el porcentaje de aporte au-
ricular al llenado ventricular. (1, 26, 27)

Los estudios iniciales no controlados demostraron
que la estimulacién DDD con AV corto reduce el
gradiente del TSVI y mejora la clase funcional en pa-
cientes refractarios al tratamiento médico. (1) Poste-
riormente, un estudio aleatorizado y cruzado en pa-
cientes con gradiente del TSVI > 30 mm Hg en repo-
so demostroé que el marcapasos DDD con AV corto re-
dujo el gradiente del TSVI y la clase funcional, con
mejoria de los sintomas con efecto prolongado a 3 anos.
(1) Sin embargo, estos resultados no fueron coinci-
dentes con los de dos estudios cruzados aleatorizados
menores. (26, 27) En uno de ellos, el beneficio fue evi-
dente s6lo en pacientes mayores de 65 anos con alte-
racion de la funcién diastoélica del VI. Si bien el
gradiente se redujo a los 3 meses, la mejoria clinica
sélo se observé a los 12 meses, lo que sugiere un efec-
to placebo. (27) A pesar de que la estimulacién DDD
con AV corto produce mejoria en muchos pacientes,
no hay evidencia clara de quiénes se beneficiaran con
ella. La reduccion del gradiente no se correlaciona con
la mejoria clinica de los pacientes, de manera que es
dificil predecir cudles seran respondedores. (1) La
mejoria clinica y la reduccion del gradiente del TSVI
es de menor magnitud en comparacién con la abla-
ci6n por alcohol o la miomectomia. Su principal ven-
taja radica en la simplicidad del procedimiento qui-
rirgico y su programacion.

Recomendaciones

Clase I

— Pacientes con MCH obstructiva y enfermedad del
nédulo sinusal o bloqueo AV como producto de la
evolucion natural de la enfermedad, secundario a
miomectomia septal o alcoholizacion septal o como
consecuencia del uso de drogas necesarias para el
tratamiento cuando otras alternativas a ellas no
son vdlidas. Nivel de evidencia C.

Clase Ila

— Pacientes con MCH obstructiva refractarios a dro-
gas y contraindicacion para alcoholizacién o
miomectomia septal. Sobre todo en pacientes afno-
sos. Nivel de evidencia B.

— Los pacientes con riesgo alto de muerte stibita que
tienen indicacién de CDI con gradiente del TSVI
significativo en reposo o con maniobras de provo-
cacion pueden beneficiarse con CDI-DDD y progra-
macién de intervalo AV corto.

7. MUERTE SUBITA

La MCH se reconoce actualmente como la causa mas
comUn de MS en los jovenes y en quienes practican
deportes a nivel competitivo. (1-28) La incidencia de
MS en la MCH es de hasta el 6% en centros de aten-
cién terciaria y menor del 1% en poblaciones no selec-
cionadas. Si bien la MS es mas frecuente en pacientes
jovenes, puede ocurrir a mediana edad y en un 20%
después de los 65 afos. (1)

De acuerdo con el Consenso Internacional de MCH,
(1) se consideran predictores mayores de MS al paro
cardiaco por fibrilaciéon ventricular documentada, la
taquicardia ventricular sostenida espontanea, la his-
toria familiar de MS prematura, el sincope de origen
inexplicable, la hipertrofia ventricular extrema, la
taquicardia ventricular no sostenida en el Holter y la
respuesta anormal de la presion arterial durante el
ejercicio. (1)

Como factores de riesgo posibles en determinados
pacientes se incluyeron la fibrilacién auricular, la
isquemia miocardica, la obstruccion al tracto de sali-
da del ventriculo izquierdo en reposo, las mutaciones
genéticas de alto riesgo y el ejercicio fisico vigoroso.
(1) Sobre la base de diferentes publicaciones apareci-
das desde el ano 2003 hasta la fecha, en este tultimo
grupo deberiamos incluir también a los pacientes j6-
venes, los que se encuentran en la fase final de la
MCH, los que tienen enfermedad coronaria asociada,
los que presentan puentes musculares, los que fue-
ron tratados con ablacién con alcohol y los que tienen
evidencia de fibrosis miocardica. (2, 29, 30-37)

Muerte subita por fibrilacion ventricular
documentada y taquicardia ventricular sostenida
espontanea

Los pacientes que sobrevivieron a un episodio de
fibrilacién ventricular o taquicardia ventricular espon-
tanea tienen alto riesgo de sufrir un evento recurren-
te y deben recibir un CDI como prevencién secunda-
ria de MS. (1)

Historia familiar de muerte subita prematura

Se considera historia familiar de MS prematura a una
o mas MS en familiares de primer grado antes de los
40 anos. (1) Diferentes estudios han encontrado fami-
lias en las cuales sus miembros presentan idéntico
genotipo, pero con una gran heterogeneidad fenotipica
y un prondstico completamente diferente. Sin embar-
go, en la practica clinica, la presencia de muerte sibita
prematura en la familia, especialmente si es miltiple,
aun permanece como un fuerte predictor de MS. (1)

Sincope inexplicable

El sincope en la MCH tiene baja sensibilidad y especi-
ficidad como predictor de MS, dado que puede ser pro-
vocado por mecanismos multiples. (30) El sincope de
origen inexplicable tiene valor en los ninos y en pa-
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cientes jovenes o cuando es recurrente o se produce
con el ejercicio. (1, 30)

Hipertrofia ventricular extrema

Se define hipertrofia ventricular extrema al espesor
de la pared ventricular > 30 mm o su equivalente en
ninos. (1) Existe una relacion directa entre la magni-
tud de la hipertrofia cardiaca y el riesgo de MS. (1) Es
muy poco frecuente encontrar dicha expresién feno-
tipica en pacientes mayores de 50 anos, fenémeno que
podria indicar que la mayoria murieron prematura-
mente o presentaron remodelaciéon ventricular con
adelgazamiento de la pared. (1) Es importante desta-
car que si bien éste es un factor de riesgo muy impor-
tante y facilmente reconocible, el hecho de que el pa-
ciente no tenga hipertrofia extrema no es sinénimo
de ausencia de riesgo de MS. (1)

Taquicardia ventricular no sostenida
La taquicardia ventricular no sostenida (TVNS) se con-
sidera un predictor de riesgo cuando los episodios son
maultiples y/o prolongados (con una FC > 120 Ipm) y se
ponen en evidencia en ECG de Holter seriados. (1, 2)
El riesgo de MS por TVNS en la MCH es mayor,
sobre todo en los pacientes jévenes (menores de 30
anos) y en los que tienen antecedentes de sincope o
deterioro de la funcién sistélica. (1, 29)

Respuesta anormal de la presion arterial al ejercicio
Larespuesta anormal de la presién arterial con el gjer-
cicio ocurre de manera independiente de que el pa-
ciente tenga o no una forma obstructiva. Se han pro-
puesto como mecanismos posibles una caida exagera-
da de la resistencia vascular sistémica o isquemia
subendocardica difusa que lleva a disfuncién sistélica.
(1) Es de destacar que este hallazgo solamente tiene
significado clinico si la ergometria se realiza sin efec-
to medicamentoso.

La respuesta de la tensién arterial puede ser pla-
na (elevacion de la presién arterial sistélica < 20-25
mm Hg) o hipotensiva (descenso de la presion arterial
mayor de 15 mm Hg). Esté4 presente en el 22-37% de
los pacientes y en forma aislada tiene un valor pre-
dictivo positivo bajo y su valor aumenta cuando esta
presente en pacientes menores de 50 anos (sobre todo
en ninos o adolescentes) y en los casos en que se aso-
cia con mutaciones de la troponina T. (1)

Factores de riesgo posibles

Obstruccion al tracto de salida del ventriculo
izquierdo

En dos series diferentes se evidencié que la obstruc-
ciéon al tracto de salida del ventriculo izquierdo
(OTSVI) tiene un valor predictivo bajo para MS, del
7% y del 9%, respectivamente. (4, 31) Por lo tanto, la
OTSVI no es suficiente para indicar un CDI como pre-
vencion primaria y su valor predictivo aumenta cuan-
do se asocia con otros factores de riesgo.

Fibrilacion auricular

Tal como ya fuera comentado, la fibrilaciéon auricular
(FA) en la MCH es un predictor independiente de
morbilidad y mortalidad debido a insuficiencia cardiaca
y ACV. (1) Por otra parte, la fibrilacién auricular puede
actuar como desencadenante de arritmias ventriculares
malignas, especialmente cuando es de respuesta
ventricular elevada. Sin embargo, atin no existe eviden-
cia suficiente para determinar si el control del ritmo o
de la frecuencia de la FA puede tener un impacto en la
prevenciéon de la MS en pacientes con MCH. (1)

Isquemia y fibrosis miocardica

Se ha encontrado una relacién entre MS en MCH y la
presencia de isquemia evaluada con diferentes méto-
dos no invasivos. (32, 36) Por otra parte, las areas de
fibrosis miocardica en pacientes con MCH acttian como
sustrato para la apariciéon de taquiarritmias ventri-
culares potencialmente malignas. Las zonas de fibrosis
miocardicas pueden identificarse con resonancia mag-
nética nuclear con gadolinio. No existe evidencia su-
ficiente para indicar un CDI para prevencién prima-
ria de la MS con s6lo evidenciar isquemia y/o fibrosis
en ausencia de otros factores de riesgo.

El ejercicio fisico intenso

La MCH es la causa més frecuente de MS en deportis-
tas menores de 35 anos. Puede ocurrir sin sintomas
previos y tiene un impacto social y emocional consi-
derable. En los pacientes con diagnéstico de MCH se
debe desalentar la participaciéon en deportes y sélo
pueden realizar deportes de intensidad baja.

Edad joven

La edad de presentacién se reconoce como una varia-
ble importante en la estratificacion de riesgo. La pre-
sencia de hipertrofia ventricular izquierda extrema o
la evidencia de taquicardia ventricular no sostenida
son predictores independientes de muerte stbita en
pacientes menores de 30 anos. (2)

Fase final de la miocardiopatia hipertrofica

En la fase final de la MCH, definida como una frac-
cién de eyeccion menor del 50% en reposo, los pacien-
tes en general evolucionan hacia un deterioro clinico
grave y es también un importante factor de riesgo de
MS. (29) Por este motivo, este subgrupo de pacientes
tendria indicacién de recibir un CDI como puente al
trasplante cardiaco. (29)

Puentes musculares

Los puentes musculares a nivel de la arteria descen-
dente anterior incrementan el riesgo de MS en los
ninos, probablemente mediado por isquemia mio-
cardica. (32) Sin embargo, esta relacién no es tan cla-
ra en los adultos y la necesidad de practicar una
angiografia coronaria invasiva de rutina para descar-
tar la patologia disminuye el poder de los puentes
musculares como factor de riesgo de MS. (1)
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Ablacion con alcohol

La ablacién con alcohol favorece el desarrollo de una
cicatriz miocardica que actia como sustrato para
arritmias ventriculares en una patologia que de por
si ya es arritmogénica. (1, 23) Se han descripto tanto
arritmias ventriculares tempranas que pueden ocu-
rrir durante la ablacién con alcohol o inmediatamen-
te después, como también arritmias ventriculares tar-
dias (es decir que ocurren mas alla de las 72 horas
posablacién). (2) Es justamente el riesgo de arritmias
ventriculares lo que hizo que los expertos sugirieran
que este procedimiento se lleve a cabo s6lo en aque-
llos pacientes que tienen contraindicacion para la ci-
rugia, como son los pacientes muy anosos o con pato-
logias concomitantes que aumentan el riesgo quirtr-
gico. (1)

Estudio genético

El rendimiento diagnéstico del estudio genético es
en promedio del 40% (5) y hasta el momento no ha
demostrado utilidad pronéstica, dado que el fenotipo
depende no sélo de la mutacién causal primaria, sino
también de la interaccién con otros genes y de facto-
res ambientales. Los estudios que evaluaron la co-
rrelacién genotipo-fenotipo se realizaron en un pe-
queno numero de pacientes o familias seleccionadas
y en realidad se necesitaria un gran ntimero de fa-
milias con genotipo positivo para establecer si esta
relacion esta presente con otros genes. (5) De esto se
desprende que el estudio genético no se debe indicar
de rutina para estratificar el riesgo de MS en estos
pacientes.

Otros estudios complementarios

Es importante realizar los siguientes estudios para
identificar a pacientes de alto riesgo, particularmente
en menores de 60 anos: investigar la historia perso-
nal y familiar, ecocardiograma Doppler cardiaco para
evaluar la magnitud de la hipertrofia, la fraccién de
eyeccién y determinar si presenta obstruccién al
tracto de salida, Holter de 48 horas para identificar
TVNS, prueba ergométrica graduada o preferente-
mente eco-cardiograma de estrés con ejercicio para
detectar isquemia, evaluar el comportamiento de la
presion arterial con el esfuerzo y determinar si el
paciente presenta un gradiente latente o provocable
con el ejercicio. (1) Estos estudios deben realizarse
periddicamente y cuando se perciben cambios en el
estado clinico. (1) Recientemente se observé que la
alternancia del voltaje de la onda T esta presente en
pacientes con MCH de alto riesgo en comparacion
con controles; también se encontré una asociacién
significativa entre dicho hallazgo y la presencia de
TVNS en el Holter. De todas maneras, la evidencia
es actualmente escasa para considerar a este factor
como un predictor de MS en MCH. En cuanto al es-
tudio electro-fisiolégico, no se ha mostrado muy efi-
caz para la estratificacion de riesgo de estos pacien-
tes. (1)

Alternativas terapéuticas para los pacientes
con MCH y alto riesgo de MS

Implante de cardiodesfibrilador como prevencion
secundaria y primaria de muerte subita

Los pacientes resucitados de MS y aquellos sinto-
maticos por taquicardia ventricular y/o sincope rela-
cionado con arritmia ventricular tienen indicacién del
implante de un cardiodesfibrilador (CDI) como pre-
vencién secundaria. (1, 2, 28) Actualmente se encuen-
tra consensuada también la indicacién de un CDI como
prevenciéon primaria para los pacientes que tienen
importantes factores de riesgo de MS. (1, 2, 28) Un
45% de los pacientes con diagndstico de MCH tienen
evidencia de riesgo incrementado y s6lo un 3% de aque-
llos sin ningtn factor de riesgo experimentan MS. (1)
También es importante destacar que el pronéstico es
mas ominoso cuando se asocian dos o més factores de
riesgo. (1) En el presente existe la controversia de si
es necesario un solo factor de riesgo para prevencién
primaria o si los pacientes deben reunir dos o méas
criterios. Hay que destacar que la indicacién de CDI
como prevencién primaria difiere considerablemente
de acuerdo con el pais de origen, el sistema de salud,
la accesibilidad a los dispositivos y las opiniones de
diferentes expertos. (2) Maron y colaboradores estu-
diaron la eficacia del CDI en la prevenciéon de MS en
128 pacientes con MCH de alto riesgo durante un pe-
riodo de tres anos. En los que recibieron el CDI como
prevencién secundaria, la tasa de descarga fue del 11%
por ano en el 44,2% de los pacientes y en los que lo
recibieron como prevencién primaria la tasa de des-
cargas apropiadas fue del 5% en el 11,8% de los pa-
cientes. (28) Recientemente, Maron y colaboradores
(2) publicaron un trabajo que incluyé 506 pacientes
provenientes de 42 centros diferentes, con un segui-
miento de 3,7 anos. Las tasas de descargas apropia-
das por el CDI para prevencién primaria y secundaria
fueron del 3,6% y del 10,6% por ano, respectivamen-
te. En este trabajo se evidencié que el tiempo desde el
implante del CDI hasta el primer choque apropiado
puede llegar a ser de hasta 10 anos y también que un
tercio de los pacientes en prevencién primaria que
recibieron choques apropiados tenian un solo factor
de riesgo. (2) De esta manera, los autores consideran
que un solo factor de riesgo puede ser suficiente para
indicar el implante de un CDI como prevencién pri-
maria de MS en determinados pacientes. (2) Sin em-
bargo, los autores aclaran que la indicacién de un CDI
por un solo factor de riesgo no se debe aplicar a todos
los pacientes. (2) Por ejemplo, la MS es relativamente
menos frecuente en los pacientes anosos y en este gru-
po no se deberia indicar el CDI si el Ginico factor de
riesgo es, por ejemplo, el sincope de causa desconoci-
da. (2) En base a las recomendaciones y los niveles de
evidencia disponibles para indicar un CDI como pre-
vencion secundaria y primaria de muerte cardiaca
stbita en la MCH (34, 35) desarrollamos un algorit-
mo que puede servir de guia para la seleccién de los
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pacientes que se pueden beneficiar con esta terapia
(Figura 3).

Los choques inapropiados y complicaciones rela-
cionadas con el implante del CDI son frecuentes y es
otro de los elementos que deben tenerse en cuenta en
el momento de decidir el implante o no de estos dis-
positivos. (2)

Recomendaciones

Prevencion secundaria

Clase I (nivel de evidencia B)

CDI

— Paciente con MCH resucitado de MS o sincope con
TVS ylo FV documentada.

Clase Ila (nivel de evidencia C)

Amiodarona

— Paciente con MCH resucitado de MS o sincope con
TVS ylo FV documentada (cuando el CDI no estd
disponible o es rechazado por el paciente).

Prevencion primaria

Clase Ila (nivel de evidencia C)

CDI

— MCH con un factor mayory dos menores o con dos
o0 mds factores de riesgo mayores para MS.

Clase IIb (nivel de evidencia C)

Amiodarona

— MCH con un factor mayor y dos menores o con dos
0 mds factores de riesgo mayores para MS (cuando
el CDI no estd disponible o es rechazado por el pa-
ciente).

Terapia farmacoldgica

Se han propuesto varias drogas para prevenir la MS
en la MCH, incluidos los B-bloqueantes, los bloquean-
tes célcicos y varios antiarritmicos, pero ninguno ha
demostrado que sea efectivo para disminuir el riesgo.
Recientemente, Maron y colaboradores evidenciaron
que un 25% de los pacientes que presentaron choques
apropiados por un CDI se encontraban tomando

Evaluacién y tratamiento de los pacientes
con miocardiopatia hipertréfica y riesgo
de muerte subita

[

- Paciente resucitado de MS con TVo FV
documenada
- Historia de si

pe y TVS dc tada

Factores de riesgo de MS en la MCH

Criterios mayores:

- Sobreviviente de paro cardiaco

- TVS espontanea

- Historia familiar de MS prematura

- Sincope inexplicable

- Hipertrofia ventricular extrema

- TVNS (si los episodios son repetitivos o prolongados con FC = 120 Ipm)
- Respuesta anormal de la presion arterial con el ejercicio en los jovenes

“Posibles en determinados pacientes” o menores
- Fibrilacién auricular

- Isquemia miocardica

- Obstruccion al tracto de salida en reposo

- Estudio genético con mutaciones de alto riesgo
- Ejercicio fisico vigoroso

- Edad joven

- Fraccion de eyeccion < 50% (fase final)

- Enfermedad coronaria asociada

- Puentes musculares

- Ablacién con alcohol previa

- Evidencia de fibrosis miocardica

Dos o mas Un factor Ningin
factores mayory

factor
mayores dos menores

I
| I *

Implante de cardiodesfibrilador
(prevencion secundaria)

Implante de cardiodesfibrilador
(prevencion primaria)

Riesgo
bajo

*En los pacientes menores de 40 afos se puede considerar la indicacién de un CDI con un solo criterio mayor, salvo en el caso de
la respuesta anormal de la presion arterial durante el ejercicio, que tiene bajo valor predictivo positivo en forma aislada, pero su
valor aumenta cuando se asocia con mutaciones de la troponina T.

Fig. 3. Evaluacion del riesgo de muerte cardiaca subita en la MCH.
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amiodarona, lo que demuestra la relativa ineficacia de
la terapia antiarritmica para prevenir la MS en estos
pacientes. (2) A pesar de ello, el tratamiento con
amiodarona esta contemplado tanto en prevencién se-
cundaria como primaria cuando el CDI no esté disponi-
ble o es rechazado por el paciente. (35)

8. FASE FINAL DE LA MCH

Si bien la MCH se asocia habitualmente con disfuncién
diastélica, una minoria de los pacientes presentan un
deterioro progresivo de la funcién sistélica denomi-
nada fase final (FF), que se define por una fraccién de
eyeccion menor del 50% en reposo. (29) La prevalen-
cia comunicada de FF varia desde el 2,4% al 15% en
diferentes series. (29, 37) Harris y colaboradores (29)
estudiaron 1.259 pacientes con MCH y encontraron
44 (3,5%) en FF con disfuncion sistélica (1a bibliogra-
fia previa se restringié a pequenos grupos y puede
haber sobrestimado la ocurrencia de FF). La mayoria
de los pacientes en FF muestran remodelacién ven-
tricular izquierda con dilatacion de la cavidad y en un
48% este proceso es menos completo, incluidos pacien-
tes con hipertrofia pronunciada y no dilatados. (29) La
evolucién clinica de la FF es variable, pero en general es
desfavorable y habitualmente adopta un curso agresivo
con un deterioro clinico profundo. (29, 37). La FF tiene
una tasa de mortalidad del 11% por afno y se incrementa
al 50% por ano en casos avanzados. (29) Los mecanis-
mos responsables de la transformacién de la tipica MCH
en FF no estan completamente dilucidados. Se postula
que este proceso es consecuencia de isquemia miocardica
recurrente atribuible a disfuncién microvascular. (29,
32, 36) Muchas arteriolas presentan aumento del espe-
sor de su pared con estrechamiento luminal, que provee
el mecanismo que condiciona isquemia y reemplazo por
fibrosis. (32, 33, 36) Utilizando tomografia por emisiéon
de positrones (PET) con dipiridamol se demostré que el
grado de disfuncién microvascular es un predictor inde-
pendiente de deterioro clinico y muerte. (32, 36) Por otra
parte, algunos autores sugieren que la progresion a la
dilatacion puede estar determinada genéticamente. Si
bien algunos pacientes logran mejoria con un tratamien-
to farmacologico 6ptimo u otras alternativas terapéuti-
cas como la terapia de resincronizacién con marcapaseo
biventricular, una gran proporcién de ellos evolucionan
con un rapido deterioro clinico y muerte por insuficien-
cia cardiaca o muerte subita. (29, 32, 36, 37) Estos pa-
cientes deben ser incluidos en evaluacion para trasplan-
te cardiaco y debe considerarse en ellos la indicacién de
un CDI como puente a dicho procedimiento. (29, 37)

9. EJERCICIO EN LA MCH

La relacion entre ejercicio y MCH puede abordarse des-
de dos puntos de vista. Por un lado, la evaluacién de la
enfermedad por medio de pruebas de esfuerzo y, por otro,
las recomendaciones a pacientes con MCH para la prac-
tica de deportes y diferentes actividades fisicas.

A. Pruebas de ejercicio y MCH

La ergometria aporta valor independiente para la identi-
ficacién de pacientes con riesgo aumentado de sufrir una
muerte stibita y forma parte del algoritmo pronéstico para
la toma de decisién en tratamientos preventivos. (1) La
presencia de desnivel del ST en la ergometria en pacien-
tes con MCH indica isquemia y no enfermedad coronaria;
por lo tanto, tiene escaso valor diagnéstico, pero puede
ser un marcador pronéstico importante. (1)

Indicacion de ergometria en pacientes con MCH

Clase I (nivel de evidencia B)

— Pacientes asintomdticos, sin variables de alto ries-
go, como elemento asociado en la estratificacion
prondstica.

— Pacientes asintomdticos, sin variables de alto ries-
go, que desean realizar actividad fisica recreativa.

— Prueba ergoespirométrica como elemento asociado
en el diagndéstico diferencial entre MCH y corazén
de atleta.

Clase Ila (nivel de evidencia C)

— Pacientes con sintomas dudosos no asociados con
otras variables de alto riesgo.

- Ergometria submdxima en pacientes con cardio-
desfibrilador que desean realizar actividad fisica de
baja intensidad con la finalidad de evaluar toleran-
cia y respuesta de frecuencia cardiaca al ejercicio.

Clase III

— Pacientes con variables de alto riesgo sin cardiodes-
fibrilador.

— Ergometria convencional en atletas para diagnos-
tico diferencial entre MCH e hipertrofia fisiolégica
del deportista.

B. Deportes y MCH
El diagnéstico de MCH implica la exclusion del de-
portista para la practica de deportes competitivos. (38)
Esta aseveracion se extiende a todos los casos de MCH,
aun aquellos en los que no existen variables clinicas
de riesgo o que el genotipo hallado esté asociado con
riesgo bajo. La prevalencia de MCH en atletas de alto
rendimiento es baja, ya que existiria una seleccién
natural para este tipo de practica en pacientes con
cambios funcionales y estructurales secundarios a la
enfermedad. (39) Es posible hacer algunas excepcio-
nes en deportistas asintomadticos y sin variables de
riesgo involucrados en deportes que requieren baja
intensidad de ejercicio (golf, criquet, bowling o tiro).
Si bien es cierto que muchos atletas han tenido el
diagnostico de MCH una vez que ya habian completado
su actividad deportiva competitiva y aun profesional, no
existen estudios clinicos ni genéticos que aseguren un
buen prondstico. El ejercicio fisico intenso puede gene-
rar arritmias graves, incrementos de la obstruccién al
tracto de salida del ventriculo izquierdo e isquemia por
compresién de pequenos vasos (y eventual generaciéon
de fibrosis ante isquemias repetitivas). Estas alteracio-
nes pueden promover la muerte sibita del deportista
en competencia o durante entrenamientos.
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La extension de los estudios genéticos, més atn
en familiares de personas con MCH, ha planteado la
situacion de individuos con genotipo positivo y fenotipo
negativo para MCH. Esta situacién genera discusio-
nes en cuanto a las recomendaciones para el deporte
competitivo en este tipo de pacientes. En la actuali-
dad no hay evidencias firmes que indiquen la necesi-
dad de no permitir la realizacién de deportes si no
existen datos diagnésticos clinicos ni variables de ries-
go. Sin embargo, ciertas mutaciones en el gen de la
troponina T (cromosoma 1) pueden no expresarse
como hipertrofia ventricular pero tener alteraciones
histopatolégicas en las fibras musculares miocardicas
y desencadenar muerte stubita. (1, 5)

En los deportes recreativos (no competitivos) es
necesario considerar la intensidad de esfuerzo nece-
saria para su realizaciéon. Como regla general podria
decirse que aquellos deportes que requieran cambios
bruscos de velocidad con aceleraciones y desacelera-
ciones en forma inesperada (“aciclicos”) deberian evi-
tarse (futbol, tenis, basquetbol y handball). La prefe-
rencia se inclinaria hacia las actividades ciclicas como
jogging, ciclismo, natacion o caminatas realizadas con
gastos energéticos bajos y estables.

En casos seleccionados en los que el conocimiento
de las costumbres y razonamientos del paciente sean
bien conocidos por el médico es posible indicar la prac-
tica de deportes “aciclicos” como los mencionados en
primer término (fatbol, tenis, basquetbol o handball)
con la precisa explicaciéon de adaptarse a la baja in-
tensidad y sin exigencia o competicién.

El grupo de la American Heart Association sugiere
niveles de recomendaciéon numerados de 0 a 5. Conside-
ran 0 o 1 como fuertemente desaconsejadosy 4 o 5 como
probablemente permitidos. Como recomendacion inter-
media y sujeto a consideracion del médico para casos
individuales tienen una valoracién de 2 o 3. A modo de
ejemplo, los valores 0-1 corresponden a deportes recrea-
tivos como basquetbol, tenis single, windsurf, fatbol y
fatbol americano, levantamiento de pesas y buceo. (1)

Recomendaciones para pacientes con MCH

que desean realizar deportes

Clase I (nivel de evidencia C)

— Los pacientes con diagnéstico de MCH deben ser
excluidos de competencias deportivas de cardcter
competitivo con posible excepcion de deportes de
baja intensidad en sujetos sin variables de alto ries-
go de muerte subita (golf, tiro, billar, bowling) y en
pacientes de bajo riesgo.

— Los deportes recreativos que requieran altas inten-
sidades o cambios bruscos de intensidad no son
recomendados.

— Los sujetos con genotipo positivo y fenotipo negati-
vo (sin evidencias clinicas de enfermedad) pueden
participar en deportes, aun competitivos, con eva-
luaciones periédicas.

— Pacientes sin variables de alto riesgo y con prue-
ba de esfuerzo normal pueden realizar actividad

fisica recreativa de cardcter ciclico y de baja in-
tensidad.

— Pacientes con cardiodesfibrilador implantable de-
ben ser excluidos de deportes de contacto.

Clase Ila

— Pacientes sin variables de alto riesgo y con prueba
de esfuerzo normal pueden participar en deportes
de contacto en forma recreativa, con baja intensi-
dad y bajo volumen y pausas periédicas si pueden
controlar las intensidades del esfuerzo y los aspec-
tos psicolégicos de la participacion.

Clase III

— Pacientes asintomdticos con MCH, aun con bajo
riesgo clinico y genético, alta capacidad funcional
y sin antecedentes familiares de muerte stibita pue-
den participar en deportes competitivos de alta in-
tensidad.
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