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Perfil clinico de pacientes con miocardiopatia hipertréfica en un
hospital universitario

Clinical Profile of Patients with Hypertrophic Cardiomyopathy at a University Hospital
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RESUMEN

Introduccién: La miocardiopatia hipertréfica es la miocardiopatia de origen genético més comtn y en nuestro medio no hay
informacion disponible acerca de las caracteristicas basales y de la evolucién de los pacientes con esta patologia.

Objetivos: Conocer el perfil clinico de pacientes con miocardiopatia hipertrofica e identificar predictores de mala evolucion.
Material y métodos: Se incluyeron 143 pacientes con miocardiopatia hipertroéfica en el Hospital Italiano de Buenos Aires entre
2005 y 2011.

Resultados: La mediana de edad de la poblacién fue de 66 anos y el 52% eran mujeres. La mayoria de los pacientes (92%)
presentaron distribucién asimétrica, el 60% obstrucciéon dindmica. Con una mediana de seguimiento de 2,11 afos (rango
intercuartil 25-75: 0,75-3,70), la mortalidad total fue del 5,59%. El sintoma mas frecuente fue la disnea (36%); le siguieron
la angina (17%) y el sincope (14%).

Las variables que se asociaron en forma independiente con la disnea fueron la obstruccién dindmica, la insuficiencia mitral
mayor o igual a moderada, el didmetro de la auricula izquierda y el sexo femenino. La obstrucciéon dindmica se asocié en for-
ma independiente con la angina. El espesor méaximo present6 una relaciéon directa e independiente con el sincope, mientras
que la fraccion de eyeccion y la hipertrofia ventricular izquierda o las T negativas en el electrocardiograma tuvieron una
relacion inversa. Los pacientes que se internaron por insuficiencia cardiaca descompensada tuvieron mayor mortalidad en
forma independiente.

Conclusiones: Al igual que en otras series, en nuestra poblacién se objetivé que la miocardiopatia hipertroéfica es una enfermedad
muy heterogénea. Es necesario realizar un estudio prospectivo para validar los predictores de riesgo evaluados en este trabajo.
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ABSTRACT

Introduction: Hypertrophic cardiomyopathy is the most frequent genetic cardiomyopathy and there is no available information
on baseline characteristics and outcome of patients with this disease in our country.

Obijectives: To know the clinical profile of patients with hypertrophic cardiomyopathy and to identify predictors of adverse
outcome.

Methods: One hundred and forty-three patients with hypertrophic cardiomyopathy at the Hospital Italiano of Buenos Aires
between 2005 and 2011 were included in the study.

Results: Median age was 66 years and 52% were women. Most patients presented an asymmetric distribution (92%) and 60%
had dynamic obstruction. Mortality was 5.59% at a median follow-up of 2.11-years (25-75 IQR: 0.75-3.70). The most prevalent
symptom was dyspnea (36%), followed by angina (17%) and syncope (14%).

Dynamic obstruction, moderate or severe mitral regurgitation, left atrial diameter and female gender were independently
associated with dyspnea. Dynamic obstruction was independently associated with angina. Maximum wall thickness was
directly and independently associated with syncope, while ejection fraction and left ventricular hypertrophy or negative T
in the electrocardiogram presented an inverse relationship. Mortality was independently associated with hospitalization for
decompensated heart failure.

Conclusions: Similar to previous studies, our population shows that hypertrophic cardiomyopathy is a heterogeneous disease.
A prospective study is necessary to validate the risk predictors assessed in this study.
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Abreviaturas

ACV  Accidente cerebrovascular

Al Auricula izquierda

BEM Biopsia endomiocardica

CDI  Cardiodesfibrilador implantable
ECG  Electrocardiograma

HTA Hipertension arterial

INTRODUCCION

La miocardiopatia hipertréfica (MCH) es la miocardio-
patia de origen genético mas comdn y se estima que
la prevalencia es de 1 caso cada 500 personas. (1) Es
una enfermedad que se caracteriza por una marcada
variabilidad, tanto en cuanto a su fenotipo como a su
presentacién clinica y pronéstico. Esto determina que
en ocasiones se planteen dificultades en el diagnéstico
como también en la terapéutica. El ecocardiograma es
el método no invasivo mas utilizado, pero la resonancia
magnética cardiaca (RMC) permite un estudio mas
detallado de todos los segmentos comprometidos. (2)
Las pruebas genéticas confirman la enfermedad en
presencia de fenotipo compatible por ecocardiograma
o RMC, aunque en la practica su uso esta limitado por
su baja sensibilidad y alto costo. (3, 4) La biopsia endo-
miocardica (BEM) revela el diagndstico histopatolégico
de la enfermedad, pero no esta indicada de rutina. (5)

El tratamiento de esta enfermedad depende de los
sintomas, de la presencia de obstruccién intraventricu-
lar y del riesgo de muerte stbita. (5) En este sentido,
las opciones terapéuticas son el tratamiento médico,
la terapia de reduccion septal (ablacién septal con al-
cohol por via percutdnea o miomectomia quirtargica)
y la colocacién de dispositivos (cardiodesfibrilador im-
plantable y marcapasos). En nuestro medio no existe
informacion disponible acerca de las caracteristicas
basales y la evolucion de los pacientes con MCH. (6) El
propésito de nuestro estudio fue el de conocer el perfil
clinico de pacientes con MCH e identificar predictores
de mala evolucion.

MATERIAL Y METODOS

Disefho

Analisis retrospectivo de pacientes con MCH en un hospital
universitario.

Poblacién en estudio

Se efectué una busqueda en la base de datos de las historias
clinicas electrénicas del Hospital Italiano de Buenos Aires en
el periodo comprendido entre diciembre de 2005 y diciembre
de 2011 para detectar pacientes con MCH que se realizaron un
ecocardiograma o una RMC en la internacién o en el ambito
ambulatorio. Para ello se utilizaron las siguientes palabras
clave: “Miocardiopatia hipertréfica a predominio septal”;
“Miocardiopatia hipertréfica apical”; “Miocardiopatia hiper-
trofica septal asimétrica no obstructiva”; “Miocardiopatia

IC Insuficiencia cardiaca

M Insuficiencia mitral

MCH Miocardiopatia hipertréfica
NYHA New York Heart Association
RIC  Rango intercuartil

RMC Resonancia magnética cardiaca

SPECT Tomografia computarizada por emisiéon de fotén Unico

hipertroéfica septal asimétrica obstructiva”; “Miocardiopatia
hipertroéfica simétrica”; “Obstruccién dinamica intraven-
tricular”.

Luego se excluyeron los pacientes menores de 18 anos
v los que no cumplieran con la definicién preestablecida de
MCH. Se defini6 MCH a la hipertrofia del ventriculo izquierdo
diagnosticada por ecocardiograma y/o RMC, en ausencia de
dilatacion del ventriculo izquierdo y de enfermedad cardiaca
o sistémica capaz de producir ese grado de hipertrofia, con o
sin obstruccion dindmica intraventricular. (5) Usualmente se
consideré un espesor maximo mayor o igual a 15 mm, salvo
cuando el fenotipo fuese muy caracteristico de MCH o en
presencia de obstruccién dindmica significativa y ausencia
de enfermedad sistémica o cardiaca. (5)

Se incluyeron ademaés los pacientes con diagndstico de
MCH por BEM con ecocardiograma diagnéstico o no diag-
noéstico de MCH. El criterio histolégico utilizado para el
diagnoéstico de MCH fue la presencia de hipertrofia miocitica
con desarreglo y fibrosis intersticial. (7)

Se definié obstruccién dindmica cuando el gradiente
subadrtico o intraventricular basal o con maniobra de Valsalva
fuese > 30 mm Hg. (5)

Se recolectaron datos clinicos, ecocardiograficos, de RMC
y de tratamiento, como también de los distintos eventos
cardiovasculares. Los informes del ecocardiograma y de la
RMC fueron realizados por médicos independientes y ciegos
entre siy respecto de los datos clinicos. Los ecocardiogramas
se realizaron con una unidad General Electric Vivid Five y
las RMC con un equipo SIEMMENS AVANTO 1.5 Tesla. Las
mediciones de las variables ecocardiograficas se tomaron en
base a las recomendaciones de la Sociedad Americana de
Ecocardiografia y las variables de la RMC en base a los proto-
colos de la Sociedad de Resonancia Magnética Cardiovascular.
(8-10) Las lesiones coronarias se definieron significativas
cuando la obstruccién del vaso epicardico era > 70%, excepto
las lesiones del tronco de la coronaria izquierda, para las que
se consideré > 50%. (11)

Analisis estadistico

Los datos continuos se analizaron con la prueba de la ¢ o la
de Wilcoxon segin la distribucién de la variable. Los datos
categoricos se analizaron con la prueba de chi cuadrado o la
de Fisher segtn correspondiera. Las mediciones del espesor
maximo por paciente realizadas por ecocardiograma y RMC
se correlacionaron mediante el coeficiente de Spearman y
el grado de acuerdo entre ambos métodos se evalué con la
prueba de Bland-Altman. Se elabor6 un modelo de regresién
logistica multivariado para identificar los predictores de
fibrilacién ventricular o taquicardia ventricular sostenida,
disnea, angina, sincope y muerte; se confeccion6 en forma
manual ingresando las variables cuya asociacion en el andlisis
univariado con el evento tuviese un valor de p < 0,1y solo se
retuvieron en el modelo cuando la asociacién con el evento era
significativa (p < 0,05). Se determiné ademas la capacidad de
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discriminacion de los distintos modelos mediante el area bajo
la curva ROC. Por ultimo, se efectué un analisis para estimar
la sobrevida global mediante una curva de Kaplan-Meier. E1
analisis se llev a cabo con STATA 11.1 y se establecié como
significativo un valor de p < 0,05.

RESULTADOS

Se incluyeron 143 pacientes; de ellos, el 64% provenian
del &mbito ambulatorio y el 36% de la internacién por
motivos relacionados o no con la MCH. La mediana de
edad de la poblacién fue de 66 anos [rango intercuartil
(RIC) 25-75: 53-74], el 52% era del sexo femenino y la
prevalencia de hipertensién arterial (HTA) fue del 59%
(Tabla 1). La mayoria de los pacientes (92%) presentaron
distribucion asimétrica, el 60% obstruccion dinamicay la
mediana del espesor maximo medido por ecocardiografia
fue de 1,80 cm (RIC 25-75: 1,56-2,10). La mediana de
la fraccién de eyeccién fue del 62% (RIC 25-75: 60-66) y
el 41% present6 insuficiencia mitral (IM) mayor o igual
a moderada (véase Tabla 1). En 31 pacientes (22%) se
realiz6 RMC, y de ellos el 75% presentaron realce tardio
con gadolinio. Se observé buena correlaciéon en la medi-
ci6n del espesor maximo efectuada por ecocardiogramay
por RMC (coeficiente r de Spearman = 0,75; p < 0,001).
El analisis de Bland-Altman para la evaluacién del
acuerdo entre la RMC y el ecocardiograma demostré
buena concordancia entre ambos, con limites de acuerdo
aceptables, entre -0,582 y +0,818 cm, y sin evidencias
de sobrestimacién de la RMC sobre el ecocardiograma
[diferencia de medias de 0,118 cm (IC 95% -0,011 a 0,246
cm); p = 0,861] (Figura 1).

Con una mediana de seguimiento de 2,11 anos (RIC
25-75: 0,75-3,70) (Figura 2) la mortalidad total fue de
8/143 (5,59%), el 62,5% de origen cardiovascular. El
sintoma mas frecuente fue la disnea [51/143 (36%)]; le
siguieron la angina [25/143 (17%)] y el sincope [20/143
(14%)] (Tabla 2).

Trece pacientes (9%) requirieron ablaciéon septal
y 5 (3,50%) miomectomia quirdrgica; en 8 pacientes
(5,59%) se colocé un cardiodesfibrilador implantable
(CDI) por prevencion secundaria y en 3 pacientes (2%)
se realiz6 un trasplante cardiaco por insuficiencia car-
diaca (IC) avanzada (véase Tabla 2).

Las variables que se asociaron en forma indepen-
diente con la disnea fueron la obstruccién dindmica [OR
2,70 (IC95% 1,10-6,66); p = 0,030], la IM mayor o igual
a moderada [OR 2,46 (IC 95% 1,07-5,65); p = 0,033],
el didametro de la auricula izquierda (AI) [por cada mm
de aumento: OR 1,10 (IC 9% 1,03-1.17); p = 0,001] y el
sexo femenino [OR 2,70 (IC 95% 1,12-6,66); p = 0,027]
(Tabla 3). La capacidad de discriminacién de esta com-
binacién de variables para identificar a los pacientes
con disnea present6 un area bajo la curva ROC de 0,799
(véase Tabla 3).

El espesor méaximo (por cada milimetro de aumento)
y el fenotipo de MCH concéntrica se asociaron en forma

Tabla 1. Variables clinicas y métodos diagnodsticos

66 (53-74)
75/143 (52)
84/143 (59)

8/143 (6)

0,90 (0,79-1,1)

114/143 (79)
41/143 (29)
25/143 (17)
86/143 (60)
132/143 (92)

Edad, afios
Sexo femenino, n (%)
HTA, n (%)
Diabetes, n (%)
Creatinina, mg/d|
Betabloqueantes, n (%)
Bloqueantes calcicos, n (%)
Amiodarona, n (%)
Obstruccion dinamica, n (%)
Distribucién asimétrica, n (%)
Fenotipo

Septal, n (%)

Apical, n (%)

Concéntrica, n (%)

123/143 (86)
6/143 (4)
14/143 (10)
1,78 (1,55-2,07)
1,25 (1,15-1,35)
1,80 (1,56-2,10)
174 (144-207)

Fraccion de eyeccion, % 62 (60-66,1)
0,80 (0,62-1,06)
0,75 (0,6-0,98)
1,20 (0,77-1,49)
220 (190-290)

Espesor septal, cm
Espesor de la pared posterior, cm
Espesor maximo, cm

Indice de masa del VI, g/m?

Velocidad onda E, m/seg
Velocidad onda A, m/seg
Relacion E/A

Tiempo de desaceleracion, mseg

Didmetro de la Al, cm 4,50 (4,1-5)
IM, grado:
0: ausencia, n (%) 34/143 (24)
1: leve, n (%) 50/143 (35)
2: moderada, n (%) 18/143 (13)
3: moderada a grave, n (%) 25/143 (17)
4: grave, n (%) 16/143 (11)
IM > moderada, n (%) 59/143 (41)
Mecanismo de la IM, orgénica, n (%) 12/109 (11)
RMC, n (%) 31/143 (22)
Espesor méximo por RMC, cm 1,80 (1,45-2,20)
Realce con gadolinio, n (%) 23/31 (75)

BEM, n (%)
ECG, patente:
Hipertrofia del VI/ ondas T negativas

5/143 (3,50)

99/143 (70)
19/143 (13)
10/143 (7)
15/143 (10)

Blogueo de rama
Ritmo de marcapasos
Normal

Las variables continuas estan expresadas como mediana y rango intercuartil
25-75. Las variables categoricas estan expresadas como porcentajes. HTA:
Hipertension arterial. VI: Ventriculo izquierdo. Al: Auricula izquierda. IM:
Insuficiencia mitral. RMC: Resonancia magnética cardiaca. BEM: Biopsia
endomiocardica. ECG: Electrocardiograma.
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Fig. 1. Acuerdo del espesor maximo entre la RMC y el ecocardio-
grama. Analisis de Bland-Altman con la diferencia de medias (linea
negra) y limites de acuerdo (lineas rojas). En el eje y se expresa la
diferencia Emax, es decir, la diferencia del espesor maximo entre
la resonancia magnética cardiaca y el ecocardiograma. En el eje x
se muestra el promedio Emax: espesor maximo entre la resonancia
magnética cardiaca + el espesor maximo en el ecocardiograma / 2.
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Fig. 2. Sobrevida en la poblacion global.

independiente con fibrilacién ventricular/taquicardia
ventricular [OR 1,27 (IC 95% 1,08-1,51; p = 0,005) y
OR 11,20 (IC 95% 2,07-60,48; p = 0,022), respectiva-
mente; véase Tabla 3].

La obstrucciéon dindmica se asocié en forma inde-
pendiente con la angina [OR 4,28 (IC 95% 1,38-13,23);
p = 0,012]. El espesor méaximo (por cada mm de au-
mento) presenté una relacion directa e independiente
con el sincope [OR 1,13 (IC 95% 1,01-1,27); p = 0,029],
mientras que la fraccion de eyeccion y la hipertrofia
ventricular izquierda o las T negativas en el electro-
cardiograma (ECG) tuvieron una relacion inversa [OR
0,91 (IC 95% 0,84-0,99), p = 0,031 y OR 0,30 (IC 95%
0,10-0,85), p = 0,023, respectivamente; véase Tabla 3].

Los pacientes que se internaron por IC descom-
pensada tuvieron mayor mortalidad en forma inde-
pendiente [OR 10,08 (IC 95% 2,22-45,72); p = 0,003,
véase Tabla 3).

Tabla 2. Eventos, sintomas e intervenciones terapéuticas

Muerte, n (%)
Muerte cardiovascular, n (%)

8/143 (5,59)
5/8 (62,50)

Insuficiencia cardiaca congestiva, n (%) 24/143 (17)

FV/TV, n (%) 8/143 (5,60)
TVNS, n (%) 14/143 (9,80)
Fibrilaciéon auricular, n (%) 27/143 (19)
CCG, n (%) 37/143 (26)
Enfermedad coronaria, n (%) 13/37 (35)

ACV, n (%) 7/143 (4,90)

51/143 (36)
25/143 (17)
20/143 (14)

Disnea, n (%)
Angina, n (%)

Sincope, n (%)

Ablacion septal, n (% 13/143 (9)
Miomectomia, n (% 5/143 (3,50)
Marcapasos definitivo, n (%) 12/143 (8)
Cardiodesfibrilador implantable, n (% 8/143 (5,59)
Angioplastia coronaria, n (%) 7/143 (5)
CRM, n (%) 3/143 (2)
RVM, n (%) 7/143 (5)
Trasplante cardiaco, n (%) 3/143 (2)

FV/TV: Fibrilacién ventricular/taquicardia ventricular. TVNS: Taquicardia
ventricular no sostenida. CCG: Cinecoronariografia. ACV: Accidente cere-
brovascular. CRM: Cirugia de revascularizacién miocardica. RVM: Reemplazo
de la valvula mitral.

DISCUSION

Este estudio retrospectivo permite conocer algunas
de las caracteristicas clinicas, métodos diagnésticos
empleados y tratamientos efectuados a los pacientes
con MCH en nuestro medio. El diagnéstico se realiz6
en casi todos los casos en forma no invasiva, con eco-
cardiograma, salvo en cinco casos en los que se recu-
rri6 a la BEM (tres de ellos recibieron un trasplante
cardiaco por IC avanzada). La mayoria de los pacientes
en los que se diagnostic6 MCH por BEM presentaron
hipertrofia concéntrica y ademas el espesor septal
fue significativamente menor que en aquellos en los
que no se realizé BEM (mediana de espesor septal
1,30 cm vs. 1,80 cm; p = 0,0256). Por otra parte, cabe
mencionar que si bien el 59% de la poblacién incluida
tenia HTA como factor de riesgo, probablemente rela-
cionada con la edad de los pacientes, la gran mayoria
present6 una distribucién asimétrica de la hipertrofia
con un predominio marcado del espesor septal y una
patente obstructiva en el 60% de la muestra. Este tipo
de remodelacion se acerca mas a la posibilidad de una
miocardiopatia genética, aunque en este estudio no se
llevaron a cabo estudios genéticos para su confirma-
cién. La prevalencia de HTA en diferentes estudios
de pacientes con MCH y sintomas es variable y oscila
entre el 25% y el 54%. (12, 13)
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Evento/ Predictor/es OR (IC 95%) p ABC Tabla 3. Predictores de arrit-
sintoma mias ventriculares y sintomas:
analisis multivariado
FV/TV Espesor maximo, cada mm 1,27 (1,08-1,51) 0,005 0,797
Fenotipo, concéntrica 11,20 (2,07-60,48) 0,022
Muerte Internacién por IC descompensada 10,08 (2,22-45,72) 0,003 0,741
Disnea Obstruccion dindmica 2,70 (1,10-6,66) 0,030
Insuficiencia mitral > moderada 2,46 (1,07-5,65) 0,033
Diametro de la Al, cada mm 1,10 (1,03-1,17) 0,001
Sexo femenino 2,70 (1,12-6,66) 0,027 0,799
Angina Obstruccion dinamica 4,28 (1,38-13,23) 0,012 0,644
Sincope Espesor maximo, mm 1,13 (1,01-1,27) 0,029 0,690
Fraccion de eyeccion 0,91 (0,84-0,99) 0,031
ECG: HVI o T negativas 0,30 (0,10-0,85) 0,023

FV/TV: Fibrilacion ventricular/taquicardia ventricular. Al: Auricula izquierda. ECG: Electrocardiograma. HVI: Hipertrofia

del ventriculo izquierdo. ABC: Area bajo la curva ROC. IC: Insuficiencia cardiaca.

En el analisis por paciente sobre la medicién del
espesor maximo en 31 participantes se observé un
muy buen grado de acuerdo entre la RMC y el ecocar-
diograma. El elevado acuerdo entre ambos métodos se
puede explicar en parte porque un gran porcentaje de
nuestra muestra estaba representada por MCH septal,
que es mas sencilla de evaluar por ecocardiograma.
Ademas, es posible que en el analisis por segmentos
aumente la discrepancia entre ambos métodos. Un
estudio muestra que la RMC sobrestima con respecto
al ecocardiograma, incluso en los segmentos laterales
los espesores obtenidos por el primer método pueden
ser un 20% mayores, en virtud de las dificultades que
se plantean con el ecocardiograma para medir la pared
lateral. (14)

La mortalidad global anual en este estudio fue de
2,8 por ano, probablemente baja para esta patologia a
pesar de que el 75% presentd realce tardio con gado-
linio. El tnico predictor independiente de muerte fue
la internacién por IC descompensada. Estos pacientes
presentaron mayor dilatacion de la Al, mayor grado
de IM, mayor necesidad de terapia de reduccién septal
y mayor necesidad de trasplante cardiaco. Maron y
colaboradores publicaron recientemente los resultados
de una cohorte de pacientes con MCH mayores de 60
anos y observaron que la sobrevida a los 5 y los 10
anos fue del 77% y del 54%, respectivamente. (15) La
expectativa de vida de los pacientes de ese trabajo fue
menor en comparacién con la de la poblacién general
de los Estados Unidos. Lo mas importante tal vez esta
relacionado con el hecho de que la mayoria de los pa-
cientes fallecieron por causas no relacionadas con la
MCH y que los autores reconocen que los factores de
riesgo tradicionales de esta enfermedad tienen un valor
mas limitado que en los pacientes mas jovenes. (15)

La capacidad predictiva de las variables exploradas
fue mayor para identificar la disnea que el resto de
los sintomas. Al respecto, la presencia de obstrucciéon
dindmica, de IM mayor o igual a moderada, el sexo
femenino y el didmetro de la Al fueron predictores inde-

pendientes de disnea. Otros trabajos comunicaron que
en la MCH el sexo femenino se asoci6 en forma indepen-
diente con progresion sintomatica a disnea en CF III-IV
de la New York Heart Association (NYHA) o muerte
por IC o accidente cerebrovascular (ACV) respecto del
sexo masculino. (16, 17) En cuanto al grado de obs-
truccién dinamica que se asoci6é con mayor progresion
de los sintomas, en uno de los estudios mencionados
los pacientes que tuvieron una obstruccion > 30 mm
Hg presentaron un riesgo aumentado e independiente
de progresién sintomatica a CF III-IV de la NYHA o
muerte por IC 0 ACV (RR 2,7; p < 0,001). (17)

La angina se asoci6 en forma independiente con la
obstruccién dindmica a nivel del tracto de salida. En la
bibliografia, la angina se ha relacionado con un aumen-
to de la demanda de oxigeno vinculado al incremento
del estrés parietal debido al aumento de la masa del
ventriculo izquierdo, asi como con una disminucién del
aporte del oxigeno asociada con la caida de la reserva
de flujo coronario. Esto dltimo se podria explicar por
enfermedad coronaria no aterosclerética de la pared
de las arteriolas intramurales y en algunos casos por
la presencia de puentes musculares. (18) Hasta el
momento no se ha demostrado una asociaciéon entre
aumento del gradiente y angina, pero es probable que
esto genere un incremento del estrés parietal con el
consiguiente aumento del consumo de oxigeno y ade-
mas una disminucién del aporte como consecuencia de
una caida del volumen sist6lico. En este estudio no se
exploré la relacion entre isquemia y angina, tampoco
entre la isquemia y el resto de los eventos adversos,
dado que no se evalué sisteméaticamente la presencia
de isquemia en todos los pacientes. En un estudio, el
grado de disfuncién microvascular fue un fuerte predic-
tor de deterioro clinico y muerte. (19) De acuerdo con
otro estudio, la remodelacién adversa y la disfunciéon
sistdlica en el seguimiento podrian ser los factores
que justificarian una evolucion mas desfavorable en la
disfuncién microvascular grave. (20) De todos modos,
las guias establecen que no estd indicada la realizacion
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de SPECT o ecocardiograma con estrés en pacientes
con MCH asintomaticos para la deteccién de isquemia
silente (Clase III, Nivel de evidencia C). (5)

Solo 13 pacientes (9%) de la poblacién presentaron
enfermedad coronaria significativa diagnosticada por
coronariografia y 10 de ellos necesitaron revasculari-
zacién quirdrgica o por angioplastia. La indicacion de
coronariografia estuvo a cargo del médico tratante,
guiada por sintomas y/o por necesidad de conocer la
anatomia coronaria como parte de la evaluacién para
terapia de reduccion septal. La frecuencia de terapia de
reduccién septal de nuestro trabajo no se aleja demasia-
do de la de otras series; en tal sentido, se calcula que el
5% de los pacientes con MCH requieren intervencion
percutanea o quirdrgica para aliviar la obstruccion
dindmica. (21)

El sincope fue el sintoma menos frecuente y se
asoci6 con mayor espesor maximo, con menor fraccion
de eyeccién en el ecocardiograma y con la presencia de
bloqueo de rama, ritmo de marcapasos o ECG normal.
Hay que destacar que solo un 10% de la poblacién
presenté ECG normal. Los pacientes que presentaron
sincope tuvieron mayor necesidad de colocacién de
CDI y de marcapasos respecto de los que no tuvieron
sincope [30% vs. 1,63% (p < 0,001) y 25% vs. 5,69% (p
= 0,004), respectivamente]. En el estudio de Spirito y
colaboradores, el 10% de la poblacién con MCH tuvo
sincope de causa no aclarada y el 3,44% present6 sin-
cope neuralmente mediado. Los pacientes con sincope
de causa no aclarada que se presentaron dentro de los 6
meses de la evaluacién inicial tuvieron un riesgo cinco
veces mayor de muerte sibita en comparacién con los
pacientes sin sincope, en todos los estratos de edad. (22)

Varias de las limitaciones del presente trabajo
estan relacionadas con el diseno retrospectivo. En
primer lugar, muchas variables se codificaron en for-
ma dicotémica y de ese modo se perdi6 informacién de
gran utilidad. Conocer la clase funcional de la disnea
hubiese sido muy importante, al igual que las distintas
patentes en el ECG, o el grado de captacion tardia de
gadolinio. Algunos estudios muestran que la evolu-
cién es mas adversa cuanto mayor grado de captacion
de gadolinio tienen estos pacientes. (23) En segundo
lugar, el tamano de la Al se consider6 de acuerdo con
el diametro anteroposterior en lugar del volumen de
la Al En el estudio de Losi y colaboradores, este ulti-
mo parametro fue un predictor de muerte stbita, de
trasplante cardiaco o de terapia de reducciéon septal
en pacientes con MCH. (24) En tercer lugar, tampoco
se evaluo6 el papel de los antecedentes familiares de
MCH y de los péptidos natriuréticos. Recientemente,
un trabajo prospectivo demostré que los pacientes que
se encontraban dentro del segundo y tercer tercil de
BNP tuvieron una mortalidad mayor que los pacientes
del tercil mas bajo [HR 4,88 (p = 0,006) y HR 6,98 (p
= 0,0003), respectivamente]. (25)

Por dltimo, en el presente estudio resulta dificil eva-
luar el grado de representatividad de la poblacién es-
tudiada por varios motivos. En primer lugar, es posible

que exista un sesgo de referencia y esto refleje solo una
parte del espectro de la enfermedad. Pero quizas méas
importante sea el hecho de que no se puede descartar
un sobrediagnéstico o un subdiagnéstico de esta enfer-
medad, dadas las conocidas dificultades que plantea su
diagnéstico y solo en una pequefna minoria se realiz6
BEM y en ningin caso se efectué prueba genética. De
todos modos, en funcién de la prevalencia conocida de
esta enfermedad y del volumen de pacientes atendidos
en nuestro centro, es posible plantear la hipétesis de
que, de acuerdo con los “filtros” utilizados para la
bisqueda e inclusién de pacientes, los criterios hayan
sido mas especificos que sensibles, por lo que puede
inferirse que hay muchos pacientes con diagnéstico de
MCH que no se han incluido en este estudio.

CONCLUSIONES

Al igual que en otras series, en nuestra poblacién se
objetivo que la MCH es una enfermedad muy hetero-
génea en cuanto a su forma de presentacion, fenotipo y
evolucion. Es necesario realizar un estudio prospectivo
para validar los predictores de riesgo evaluados en este
trabajo.
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