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Abreviaturas.

ABREVIATURAS.

- M.H.= miocardiopatia hipertréfica

- T.S\V.l.=tracto de sdlida del ventriculo izquierdo.

- M.S= muerte stibita

- M= ecocardiografia en modo monodimensional.

- 2 D= ecocardiografia bidimensional.

- SA.M= movimiento sstélico anterior de la valva septal mitral.
- E.D.= ecocardiograma-doppler.

- V.l.= ventriculo izquierdo.

- T.1.V.= tabique interventricul ar.

- V.D.= ventriculo derecho.

- A.l.=auriculaizquierda.

- E.C.G.= éectrocardiograma.

- H.V.l.= hipertrofia ventricular izquierda.

- A.P.= arteria pulmonar.

- A.D.= auricula derecha.

- 1.C.= insuficiencia cardiaca.

- P.T.= potencides tardios.

- P.P.V.I.= pared posterior ventriculo izquierdo.

- H.T.A.= hipertension arterial.

- mmHg. = milimetros de mercurio.

- Mg %= miligramos por cien.

- |.M.= infarto de miocardio.

- F.A .= fibrilacién auricular.

- A-V=auriculo ventricular.

- T.V.=taguicardia ventricular.

- P.T.25= potencid tardio determinado con € filtro de 25.
- P.T.40= potencial tardio determinado con € filtro de 40.
- T.S\V.D.= tracto de sdlida del ventriculo derecho.

- QRSf = duracion del QRS filtrado.

- SBAFA = duracion de las sefides de bgja amplitud y alta frecuencia presentes en
los 40 mseg. terminales del QRS.



Abreviaturas.

- VOL = voltge cuadratico medio en los 40 mseg. terminaes. Relativo alos

- T.V.M.N.S= taquicardia ventricular monomorfa no sostenida.
- T.V.M.S.= taguicardia ventricular monomorfa sostenida.

- D.S.= desviacion standard.

- T.R.V.= trastornos de la repolarizacion ventricul ar.

- F.E.= fraccion de eyeccion.

- Ac.Fr. = acortamiento fraccional.

- V.1.S= ventriculo izquierdo en sistole.

- V.I.D.= ventriculo izquierdo en diastole.
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[ ntroduccion.

A.ASPECTOSHISTORICOSDEL TERMINO MIOCARDIOPATIA
HIPERTROFICA.

Aungue Liouvilley Hallopeau (1.869) (1) en Francia, y Schmincke (1.907) (2) en
Alemania habian descrito cuatro casos tipicos de esta entidad, la historia moderna de la
miocardiopatia hipertréfica (M.H.) empieza con lord Brock (3), en Londres, quien en
1.956 operd una estenosis subadrtica en la que en la autopsia @ patdlogo no encontrd
ninguna obstruccion en la vavula adrtica, motivo por € que la denomind "obstruccion
funciona a tracto de sdidadd ventriculo izquierdo (T.S.V.1)".

En 1.958, Teare (4), patdlogo del St. George's Hospital de Londres, publico nueve
casos de hipertrofia asimétrica del corazon, haciendo una descripcion maestradel tipo de
miocardiopatia, que actualmente se denomina M.H., pero sefialando también una de las
caracteristicas clinicas de la enfermedad, la muerte stibita (M.S.), porque ocho de ellos

fallecieron de esta manera.

En 1.965 surge una controversiaentre Criley et a (5) y Braunwad et d (6), el
primero habia postulado la no-existencia de gradiente en e T.S.V.I, sino que éste era fruto
del atrapamiento del catéter por obliteracion de la cavidad. Sin embargo, Braunwald,
demostré de forma clara que existia una verdadera obstruccion en d T.S.V.l, mediante la
introduccién de multiples catéteres, pero también quedo clarala hipertrofia cardiaca con
obliteracién de la cavidad, asi como que también podian exigtir pacientes sin obstruccion,
que incluso pueden presentar sintomas severos, 1o que apunta laimportanciade la

disfuncién diastélica, debida a que la hipertrofia ventricular hace descender la

En los afios sesenta se hizo popular la utilizacion de diversos farmacos para
modificar la severidad del gradiente de presion intraventricular (7, 8) y dilucidar su

mecanismo de produccién (9, 10).

En los setenta, con la introduccién de la ecocardiografia primero en modo
monodimensiona (M) y después en dos dimensiones (2D), se concentro la atencion sobre
las causas de la hipertrofia septal (11), yaque e predominio del engrosamiento sobre e

septum hacia que no fuera uniforme la hipertrofia en la enfermedad, acufidndose e término



de hipertrofia septal asimétrica (12), y sobre & significado y mecanismo del movimiento

anterior sistélico de la valva mitral anterior (S.A.M) (13).

La ecocardiografia 2D fue también utilizada para valorar la extensiéon y la distribucion de
la hipertrofia que podia encontrarse en la enfermedad, e identificar las diversas causas de
hipertrofia septal, diferentes de las que se producen por laM.H. (11,14).

La cardiologia nuclear, especificamente la angiografia con radionucleidos con
analisis volumétricos detallados, ha contribuido significativamente a entendimiento de las
anormalidades de la funcion diastdlicay sistolica en esta enfermedad, y por consiguiente a
efecto de laintervencion sobre ella con farmacos (15).

Mas recientemente, |os estudios ultrasonicos con Doppler pulsado, continuo y mas
tarde con color han establecido € lugar donde se genera @ gradiente de presién obstructivo
subadrtico y ha confirmado laimportanciadel S.AA.M. (16) También e ecocardiograma-
doppler (E.D.) hamejorado @ conocimiento del llenado diastdlico del ventriculo izquierdo

(V.l.) y las diversas anormalidades presentes en la funcion diastolica de laM.H. (17).
En e momento actua 1os estudios genéticos intentan explicar S hay una

anormalidad genética acompafiando |as diferentes expresiones clinicas y morfolgicas de
laenfermedad (18).
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[ ntroduccion.

B. DEFINICION DE MIOCARDIOPATIA HIPERTROFICA.

Mattingly, Burch y Proctor Harvey (19), en los afios cincuenta, fueron estudiando
casos de lo que denominaron "Enfermedad Primaria Muscular o Miocérdica'. En 1.957

Bridgen (20) usa por primeravez € término miocardiopatia para definirla

En 1.961 Goodwin (21) intentan definir y clasificar las miocardiopatias. Las
describe como "un trastorno del muasculo cardiaco agudo, subagudo o cronico de etiologia
oscura o desconocida, a menudo asociado a afectacion endocérdica o a veces pericardica,

pero no aterosclerdtico en origen”.

En 1.964 nuevamente es Goodwin (22) quien introduce € concepto de una
clasificacion basada en trastornos de la estructura'y de la funcién, sugiriéndose que las
miocardiopatias pueden presentarse clinicamente de una de estas tres maneras.

congestivas, condgtrictivas'y obstructivas.

Precisamente en 1.968 esta definicion fue apoyada por la Organizacion Mundid
dela Salud (Clasificacion de la WHO, "World Health Organization") y la Sociedad
Internacional y Federacion de Cardiologia parala definicidn y clasificacion de las

(23). Esta clasificacion distingue M.H. con o sin obstruccion,
miocardiopatias dilatadas y miocardiopatias restrictivas. Respecto a término obstructiva
fue omitido de la definicion de las M.H. obstructivas, y este tipo se conoce simplemente

como miocardiopatia hipertréfica (24).

En 1.972 Goodwin y Cedia Oakley (24, 25) smplifican la definicion de

miocardiopatia a "un trastorno del musculo cardiaco de causa desconocida’.

En & momento actual definimos alaM.H. como a una entidad en la que hay una
hipertrofia muscular masiva, predominante en e septum interventricular (T.1.V.), adecuada
o0 incluso aumentada funcidn sistdlica, pero con unarelgjacion anormal, es decir, con
disfuncién diastdlica. Donde no existe una causa identificable de la hipertrofia ventricular,
gue generalmente, pero no siempre, se asocia con evidencias microscopicas de fibras
miocardicas desorganizadas. Aungue € V.I. es e predominantemente afectado, € derecho

puede afectarse de forma aislada 0 asociada a izquierdo (26).

14



[ ntroduccion.

C. MANIFESTACIONESDE LA MIOCARDIOPATIA HIPERTROFICA.

) HALLAZGOS MACROSCOPICOS Y MICROSCOPICOS.

Hallazgos macr oscopi cos.

Se caracterizan por hipertrofia ventricular asimétrica o Simétrica (concéntrica) con
tamario de cavidad pequeiia o normal. Si bien € V.l. es @ predominante, la hipertrofia del

derecho puede suceder de forma aidada 0 asociada con laddl izquierdo (26, 27) (Figural).

Ladistribucion de la hipertrofia suele ser asmétrica, esto es, no todos los
segmentos de la pared ventricular presentan e mismo grado de engrosamiento y € tabique
ventricular anterior suele ser € que muestra una mayor magnitud de la hipertrofia (28).
Tanto anivel del septo como de las paredes libres del V.I. se observa marcado
engrosamiento, aungue en la mayoria de los casos la hipertrofia septal superaaladela
pared libre ventricular, siendo habitual, pero no obligado ni patogenomaonico, que la
relacion grosor septal/grosor pared libre ventricular seaigual o superior a 1,3 (29). Fuera
ddl septum interventricular, la hipertrofia puede extenderseen @ V.1. alazona
mesoventricular, alaapical, alapared libre, alos musculos papilares y a ventriculo
derecho (V.D.) (30).

Generdmente la auriculaizquierda (A.l.) aparece dilataday a veces,
moderadamente, también lo estd el V.l. Las arterias coronarias a menudo son hormales o
algo grandes, sempre que no coexista con la M.H. una enfermedad coronaria arteromatosa
0 de otra naturaleza. Puede encontrarse también estrechamiento anormal de arteriolas

coronarias intramurales (30).

El endocardio mura puede aparecer engrosado por la existencia del tejido fibroso.
Es frecuente encontrar placas fibrosas en la parte superior del septo, ala atura donde la
valva anterior de lamitral contacta con €l tabique durante la sistole, apareciendo
frecuentemente también dicha valva mitral fibrosa. Por |o demés, la vavula mitral
generamente es intrinsecamente normal, aunque puede aparecer distorsionada por la
hipertrofia miocardica. También la vavula adrtica habituamente aparece normal (31).

Otros posibles halazgos son: hendiduras profundas de la masa muscular septal,

15



[ ntroduccion.

estrechamiento del T.S.V.I por la protusion del tabique hipertrofiado en su base, hipertrofia

de miscul os papilares, esclerosis del nédulo sinusal, etc. (31).

Hallazgos micr oscopicos.

Se observan fibras miocardicas completamente hipertrofiadas, cortasy
desordenadas, asi como pérdida del tejido conectivo intercelular, junto con arterias

coronarias intramurales anormales (32) (Figura2).

La desorganizacion (“"disarray") de las fibras miocardicas se observa en corazones
normalesy enfermos, sin embargo, € que ésta afecte amas del 5% del area de seccion del
tgjido miocardico, se ve en mas del 90% de las M.H. En un 5% sdlo se afecta
medianamente y en € restante 5% de pacientes no existe desorganizacion miocardica (33,
34, 35). Davies (36), en un intento de precisar al maximo el diagnostico, sugirié que un
10% de afectacion del septum interventricular, con desorganizacion (“"disarray") de fibras
miocérdicas, junto con otros hallazgos histol égicos (cortas, anchas, pero normalmente
organizadas, con hipercromatismo de nlcleos y focos de pérdida del tejido conectivo
tisular) permitirian e diagnéstico de M.H. Aunque més aparente en € septum
interventricular, la distribucion del fenébmeno del "disarray” en laM.H. no esta limitada a
septum, de hecho puede encontrarse en otras paredes hipertréficas, incluyendo la pared
libre del V.I. Esta desorganizacion celular no esta directamente rel acionada con mayor

grosor de pared ventricular (37).

Con & microscopio eectrénico también se puede observar |a presencia de
desorganizacion de las miofibrillas y miofilamentos, asi como algunos marcadores de
hipertrofia miocardica, como € aumento de las mitocondrias, con variacion del tamafio y

laforma, convoluciones de la membrana nuclear, etc. (29).

Otra caracteristica histopatol6gica de las M.H. es e aumento de lafibrosis
miocardica, su extension varia ampliamente y puede presentarse como una fibrosis densa
con formacion de cicatriz transmural y ausencia de enfermedad arterial coronaria de

grandes vasos. Ladigtribucion de lafibrosis miocardica es variable.
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Estudios anatomopatol 6gicos han demostrado arterias coronarias intramurales
anormales en € 50-80% de los pacientes con M .H. Las anomalias consisten en
proliferacion de células musculares lisas y colageno, tanto en la media como en la intima,
produciendo engrosamiento de las paredes vasculares y estrechamientos intraluminales.
Las anomalias de las arterias coronarias intramurales se observan a menudo en asociacion
con areas de fibrosis miocardica, tanto en € septum interventricular como en la pared libre

ventricular.
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Fig.1: Anatomia macroscopica de corazon con miocardiopatia hipertr éfica.

Fig.2: Anatomia microscopica de corazon con miocardiopatia hipertrofica.
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1) CLASIFICACION ETIOPATOGENICA.

Las causas y mecanismos por |os que se produce |laM.H. no se conocen. Se han

postulado teorias e hipétesis que pretenden explicar la génesis.
1) Causa genética.
1.1) Incidenciafamiliar (37, 38, 39).
1.2) Antigenos de histocompatibilidad (40, 41, 42, 43).
1.3) Asociacion frecuente con otros procesos de origen genético (40, 44, 45, 46, 47,
48, 49, 50):
* Atresiadelavavulaadrtica o pulmonar, vavula adrtica biclispide,
dextroversion cardiaca aidada
* Sindrome de Turner, ataxia de Friedreich, idiociaamaurdtica juvenil.
* Feocromocitoma, neurofibromatosis, lentiginosis.
1.4) Presentacion de casos congénitos de M.H. (11, 51).
1.5) Alteraciones genéticas (18, 52, 53, 54, 55, 56, 57).
2) Alteraciones del desarrollo embrionario del miocardio (44, 58, 59, 60).
3) Teoria morfologica (61).
4) Teoriafuncional (44, 59, 60, 62).
5) Teoria adrenérgica (40, 63, 64, 65, 66, 67).
6) Teoriadd calcio (68, 69, 70, 71, 72).
7) Teoria del espasmo microvascular (73, 74).

8) Teoria dela adenosina (75).

9) Teoria dela sobrecarga de presion (76).
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10) Otrasteorias (77, 78, 79).

10.1) Anomalias primarias del colageno.

10.2) Conduccion auriculo-ventricular anormamente rapiday sincronica.
10.3) Hipotiroidismo.

10.4) Miopatia mitocondrial de muscul os esquel éticos.



[ DIAGNOSTICO.

El espectro clinico varia. Los pacientes pueden estar asintométicos o levemente
sintométicos y a menudo se diagnostican durante estudios de rutina en familiares de
enfermos de M.H. El sintoma més frecuente es |la disnea, también puede presentarse
sindrome anginoso-dolor toracico, astenia y sincope. Con menor frecuencia se producen
pal pitaciones, disnea nocturnay mareo. Desgraciadamente, en algunos enfermoas, la
primera manifestacion clinica de la enfermedad puede ser laM..S. (26, 29, 80, 81, 82).

Laexploracion fisica puede ser normal en pacientes asintomaticos. A veces se
ausculta un soplo sistdlico en la punta, irradiado a axila o en € borde esternd izquierdo, asi
como un cuarto ruido. El pulso carotideo se eleva caracteristicamente con intensidad y
luego declina en mesosistole. Si € paciente presentara insuficiencia cardiaca se

(26, 29, 80, 81, 82).

El eectrocardiograma (E.C.G.) puede ser normal en un 15% de los pacientes. Las
anomalias més comunes son las dteraciones del segmento ST y delaonda T, seguidas de
la hipertrofia ventricular izquierda (H.V.l.). Lasondas T negativas gigantes son
caracteristicas de las formas apicales. Se pueden presentar ondas Q anormales (26, 29, 80,
81, 82). El dectrocardiograma con sefial promediada puede ser Gtil a identificar pacientes
con riesgo mayor de arritmia ventricular persistente o mortal, aunque son necesarios
estudios adicionales (83).

Laradiologia de térax muestraun V.I. normal o estd muy aumentado de tamafio, es
frecuente observar crecimiento de laA.l. Se puede encontrar € anillo mitral calcificado
(26, 29, 80, 81, 82).

El E.D. permite demostrar H.V.I., principamenteen e T.1.V., aunque también
pueden afectarse otros segmentos del V.1. y/o del V.D. Puede encontrarse una obstruccién
ene T.SV.I, producidapor € T.I.V y por lavava anterior del lamitral, ésta, en sistole,
puede realizar un movimiento anterior anormal, que se conoce como S.AA.M. Puede
encontrarse un colapso sistélico aortico, ateraciones en la funcion diastélica ventricular e
insuficienciamitra (26, 29, 80, 81, 82).
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L a resonancia magnética nuclear no es una exploracion de primer orden en la
M.H., puede tener interés cuando existe una mala ventana actsticaen € E.D. Latécnica
del “spin-eco” permite identificar la extensién y distribucion de la hipertrofia ventricular
en estos pacientes (84). También es posible cuantificar 1a funcion contréctil ventricular y la

insuficienciamitral (85), asi como la funcion ventricular derecha (86).

Tampoco las diferentes técnicas de cardiologia nuclear son bésicasy deben
indicarse sistematicamente para € diagnostico de laM.H. Asi la ventriculografia isotopica
en equilibrio esta indicada para valorar la fraccion de eyeccion y las ateraciones de la

(87). Por otro lado se ha utilizado la gammagrafia miocardica con taio
para caracterizar mofol 6gicamente la hipertrofia ventricular (88) y para estudiar las

alteraciones de la perfuson miocardica (89).

El estudio hemodinamico y angiogréfico mediante cateterismo intracardiaco pone
de manifiesto la disminucién de la distensibilidad diastélicadel V.I., en dgunos pacientes
laexistencia de un gradiente de presion subvavular en € interior del V.., aunque a veces
también en @ V.D. Puede existir elevacion de la presion mediadelaA.l., asi como dela
presion telediastélicadd V.I. También puede aumentar la de la arteria pulmonar (A.P.), €
V.D. y laauricula derecha (A.D.). El ventriculograma izquierdo a veces muestra un
ventriculo hipertrofiado de forma global o segmentaria, siendo caracterigtica en laforma
apica una configuracion en "as de picas’. Se puede encontrar S.A.M, insuficiencia mitral e
hipertrofia de muscul os papilares. En mayores de 45 afios se debe realizar coronariografia
para evidenciar la existencia o no de cardiopatia coronaria por lesiones fijas (26, 29, 80,
81, 82).

En & momento actua toma pujanza la genética molecular en € diagnéstico de la
M.H. En lamitad de los pacientes es una enfermedad familiar, teniendo un patron de
transmision autosomica dominante de expresion variable, mientras que en € resto de los
casos es esporédica. El primer paso en la blsgueda del gen causante de laM.H. familiar
fue identificar un marcador genético de la enfermedad y asignarlo a un cromosoma en
particular, para esto se identificaron los polimorfismos que pueden servir como marcadores
distintivos de lalocalizacion aproximada de un gen mutante que cause la enfermedad. En
este sentido se encontré como zona polimorfica al brazo largo del cromosoma 14.

Posteriormente se identificaron mutaciones en € gen de la cadena pesada de la beta-
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miosina cardiaca como causa probable de la enfermedad. En los Ultimos afios han
aumentado las descripciones de casos familiares de M.H. con mutaciones en €l locus del
cromosoma 14q, en € que selocaliza e gen de la cadena pesada de la beta-miosina,
estando presente en & 50% de los que padecen formas familiares. También se han
detectado dteraciones genéticas espontaneas de |a cadena pesada de |a beta-miosina.
Recientemente otras localizaciones, 195, 11q11 y 1592, se han mostrado como mutaciones
causantes de la enfermedad. No obstante € estudio de la M.H. desde un punto de vista
genético se harevelado como un campo de investigacion muy activo y sujeto a multiples

revisones (90).
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|V PRONOSTICO.

Lamortalidad anual total oscila, segin los diferentes estudios (91, 92, 93), entre un
2-6%.

El pronostico puede no ser uniforme seguin los grupos de edad y subgrupos
clinicos. Observaciones retrospectivas del Hammersmith Hospital en 254 pacientes con
M.H. (93), durante un periodo de seis afios, sugieren que & prondstico puede definirse por
tres rangos de edad de presentacion:

- 1) Los nifios con un 5.9% de mortalidad anual.
- 2) Adolescentes y adultos jovenes con un 2.5% de mortaidad anual.

- 3) Adultos mayores con un 2.6% de mortalidad anual.

Lamuerte en las M.H. puede ocurrir sibitamente en cualquier momento durante €
curso de la enfermedad, también puede deberse ainsuficiencia cardiaca (1.C.). Es menos

frecuente que se produzca por embolismo sistémico o endocarditis infecciosa

En € ya indicado estudio del grupo de Mc Kenna (93), 58 pacientes murieron, 32

delos cuaes|o hicieron stibitamente. Seis de los fallecidos |o fueron por 1.C.

La muerte cardiaca stbita se produce con una frecuencia del 2-3% anual en adultos

(94) y en un 4-6% por afio en nifios (95).

Todos los datos previamente referidos y en generd |os publicados en la literatura,
hacen referencia a poblaciones hospitalarias de pacientes afectos de M.H.(93, 94, 95),
observandose que tanto € prondstico como € curso clinico en la poblacion generdl, difiere.

(96) encuentra en 25 pacientes extrahospitalarios afectos de M.H., diferencias

en cuanto ala sintomatologia, més del 70% estén asintométicos, arededor del 25%
levemente sintomaticos, y sdlo un paciente moderada-severamente sintoméatico. Ninguno
de los pacientes de este estudio muri6 por causa cardiaca o tuvieron deterioro clinico
durante € seguimiento. Este curso benigno contrasta con € deterioro clinico en € grupo
comparativo de poblacion hospitalaria, donde més del 80% tenian sintomatol ogia cardiaca,

y lafrecuencia de mortalidad anual era del 2-4%.
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Corroborando esto ultimo en un estudio realizado en laregion italiana de Tuscany
(97), sobre poblacién extrahospitalaria, més del 76% de los pacientes estaban
asintométicos o ligeramente sintométicos. Trece pacientes del total (6%) murieron por
causas cardiovasculares relacionadas con la enfermedad, 11 tenian |.C. y sdlo 2 falecieron
SUbitamente. La mortalidad anual fue del 0.6% por enfermedad cardiovascular y por M.S.

solamente del 0.1%.
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V TRATAMIENTO.

El tratamiento del paciente afecto de M.H. se dirige hacia € alivio de los sintomas

y la prevencion de las complicaciones, sobre todo de la M.S.(80).

Existen medidas farmacol gicas, como son |os betabloqueantes (98), los

calcioantagonistas (99) y los antiarritmicos, como la amiodarona (100).

El tratamiento quirdrgico se ha orientado hacia el divio dela obstruccién en e
T.S\V.l y lacorreccion de la insuficiencia mitral, mediante la miomectomiay la sustitucion
vavular mitrd (80, 101, 102).

Recientemente se ha puesto gran interés por laimplantacién de marcapasos
definitivos secuenciaes, sobre todo en aquellos pacientes con M.H. y sintomas refractarios
(103, 104), asi como con la denominada
ablacién no quirdrgica del septo hipertrofico (105, 106), consistente en la produccion de un
infarto septal mediante cateterizacion selectiva de una arteria septal e inyeccion

intracoronaria de alcohol.
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D. INCIDENCIA Y PREVALENCIA DE LA MIOCARDIOPATIA
HIPERTROFICA.

Lafrecuenciade laM.H. varia, obviamente, segin € tipo de centro de procedencia,
genera o cardioldgico, laincidencia es muy baja, ya que, por gemplo, Torres (107), en un
hospital general de 1.800 camas, solo lograron reunir 52 casos en un periodo de 10 afios, |o
que representa unaincidenciade 5 casos d afio. Mc. Farland (108) en un periodo de 5 afios
estudiaron 31 casos, es decir, unaincidenciasimilar, de 6 casos anuaes. En cambio,

Maron (33) lograron reunir casi 100 casos en un periodo de 10 afios, 10 que representa una
incidencia de cas 10 casos por afio, pero su procedencia fue sempre de centros
cardiologicos. Mayor fue laincidencia registrada por Keren (109), yaque sblo dela
variante apical de M.H. lograron reunir 23 casos en 3 aflos, algo méas de 7 casos anuaes, ya

gue es ésta una de las formas anatomoclinicas menos frecuentes.

¢Por qué existen estas diferencias entre |os estudios resefiados? Laincidenciarea
delaM.H. no esta clara, debido alafalta de criterios diagndsticos uniformes y
contundentes, a hecho de que a menudo sea asintomética (29) y ala ausencia de una
exploracion complementaria adecuada para detectarla en todos |os casos. Se piensa que
existen més casos asintomaticos de |o que se cree, Siendo este porcentaje de pacientes més
bajo en los estudios de poblacién hospitalaria, 20% (96), 50% (110) y por contramas ato
el nimero de pacientes asintométicos en las series de poblacion extrahospitaaria, llegando
incluso aun 70% (111), 76% (97).

Por otro lado hay que resefiar que todos estos estudios no cubren en su totalidad a
todos los enfermos que tienen M.H., sino que hacen referencia exclusivamente a poblacién

hospitalaria, no incluyendo a la extrahospitaaria

En los paises desarrollados, la incidencia anual de miocardiopatias en genera
osciladel 0.7 a 7.5 casos por 100.000 personas de la poblacion generd, en Inglaterra se ha
informado de una prevalencia de 8.317 casos por 100.000 habitantes. Al menos un 0.7%
de las muertes cardiacas en Estados Unidos han sido atribuidas a miocardiopatias en
generd. En los paises menos desarrollados, especialmente en los tropicales, las
miocardiopatias son mas prevaentes y también congtituyen una mayor, S no dominante,

fraccion de las enfermedades cardiacas (112).

27



[ ntroduccion.

En un estudio de Maron (113) sobre 714 pacientes referidos a un gabinete de

ecocardiografia, con sospecha de diversas cardiopatias, se encontrd que un 0.5% (4

Hada (114) encuentra en una poblacion de 12.000 trabajadores japoneses adultos
una prevaencia de 0.2%. En 3.300 descendientes de la cohorte origina de Framingham,

Savage (115) encuentra hallazgos ecocardiograficos de M.H. en un 0.3%.

En un estudio, publicado en 1.989, y realizado por Codd (116) en la poblacién de
Olmsted County en Minnesota entre 1.975 y 1.984, se identificaron 19 nuevos casos de
M.H. entre |los residentes durante e periodo de tiempo antes citado. La incidencia globa
fue de 2.5 casos por 100.000 habitantes y afio, s bien destacaba que en |os primeros cinco
anos del estudio laincidencia fue de 1.4 pacientes afectos de M.H. por 100.000 personasy
afio, mientras que en los Ultimos cinco practicamente se duplicd a 3.6 con M.H. por
100.000 habitantes y afio. Ajustada edad y sexo, la prevalencia a enero de 1985, fue de
19.7 afectos por 100.000 habitantes. Dadas |as caracteristicas de este estudio, que hace
referencia a una poblacién general no hospitalaria, los datos de incidenciay prevalencia no

presentan € sesgo de |os trabajos de ambito exclusivamente hospitalario.

A lavista de lo anteriormente citado en la literatura por los distintos autores, es
importante conocer en cada region o pais laincidenciarea delaM.H., asi como € estudio
de aquellos posibles factores etiol 6gicos o favorecedores. Es importante, no solo una
minuciosa recogida de datos epidemiol 6gicos, sino un correcto diagndstico y su

precocidad.
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Justificacion y objetivos.

[I.LA. JUSTIFICACION DEL TRABAJO.

Todos losinterrogantes y cuestiones antes planteadas en |os pacientes afectos de
M.H., fueron los que nos hicieron concebir laidea a principios de 1994 ddl presente
estudio, motivo de |la presente tesis doctoral. En € intentamos analizar |os diversos
hallazgos clinicos y de pruebas complementarias en e momento del diagnéstico y

ulteriormente, alo largo de la evolucion, en nuestro medio.

Existen diversos hechos que justifican este estudio:

- 1) Desconocimiento de laincidencia de esta enfermedad en nuestra provincia

- 2) Conocer, en generd y en los distintos grupos de edad, la morbilidad y
mortalidad.

- 3) Descubrir laforma de presentacidn clinica, los resultados de las distintas

pruebas complementarias y las modalidades terapéuticas relativas ala M.H.

- 4) Edtablecer cudes eran las complicaciones y formas evolutivas de la
enfermedad.

- 5) Averiguar € vaor pronostico sobre la enfermedad de pruebas complementarias
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[I.B. OBJETIVOSDEL TRABAJO.

Se plantearon |os siguientes objetivos, previos alareadizacion del trabgjo:

1. Conocer laincidencia hospitalaria delasM .H. en nuestra provincia. Se

partia de la base de que conocer laincidenciarea eradificil, pués requeriria un estudio
més amplio de poblacion, incluso fueradel ambito hospitalario y abarcando etapas
precoces de la enfermedad en pacientes que se encontrarian libres de sintomas. Sin
embargo, con idea de abarcar e mayor nimero de pacientes, para acercarnos ala auténtica
incidencia, se analizarian todos aquellos que se diagnosticasen de M.H. en los servicios de
Cardiologia de los dos centros de referencia de la provincia de Santa Cruz de Tenerife, €
Hospital Universitario de Canariasy e Hospital Nuestra Sefiora de La Candelaria, por otro
lado, los de mayor capacidad asstencial.

2. Analizar lasdiferentes causas etiolégicas que excluirian, de existir, €

diagnostico de miocardiopatia hipertréfica primaria, centrandonos una vez hecho €

diagndstico de esta entidad en posibles factores causales o favorecedores.

3. Objetivar losdifer entes datos clinicos y de pruebas complementarias en €

momento del diagndstico, ya fuera en la consulta externa, pacientes por tanto en régimen

ambulatorio, 0 S estuvieran ingresados.

4. Analisis del cur so evolutivo de |os pacientes en nuestro medio, con especial

hincapié en complicaciones que presentasen y causa de mortalidad s falleciesen.

5. Objetivar losindices de supervivenciay mortalidad de laserie aestudio y de

aquellas variables clinicas que tuvieran valor predictivo pronéstico, bien de forma

individual o asociadas.

6. Establecer compar acion entre nuestros datos y |os de otros trabajos similares,

con objeto de conocer € papel de las miocardiopatias en nuestro medio, con respecto a
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7. Conocer d auténtico significado de la presencia de potenciales tardios (P.T.) en
lasM.H., € cual en d momento actual se desconoce. Por tanto, su prevaencia, etiologiay

las implicaciones prondsticas que puedan tener permanecen por dilucidar.
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Material y método.

[ MATERIAL Y METODO.

A. DESCRIPCION DE LA POBLACION EN ESTUDIO.

B.MATERIAL.

1. Equipo humano.

2. Equipo técnico.

C.MMETODO.

1. Criterio diagnostico.

2. Protocolo clinico:

2.1) En laprimera evaluacion.

* Datos defiliacion y antecedentes.

* Datos de sintomatologia.

* Datos de exploracion fisica

* Datos de laboratorio.

* Datos del electrocardiograma.

* Datos de laradiografia de torax.

* Datos del ecocardiograma.

* Datos del cateterismo intracardiaco.
* Datos del tratamiento.

* Datos evolutivos.
2.2) En la segunda evaluacion.
* Datos de sintomatologia.

* Datos de exploracion fisica

* Datos del electrocardiograma.
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* Datos del ecocardiograma.
* Datos del tratamiento.
* Datos evolutivos.

* Datos de potenciales tardios.

2.3) En laterceraevaluacion.

* Datos de sintomatologia.

* Datos de exploracion fisica

* Datos del electrocardiograma.
* Datos del tratamiento.

* Datos evolutivos.

* Datos de potenciales tardios.
* Datos del Holter.

3. Andlisisestadistico.
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[II.LA. DESCRIPCION DE LA POBLACION A ESTUDIO.

La poblacién de este estudio se obtuvo de todos agquellos enfermos diagnosticados
de M.H. en los Servicios de Cardiologia del Hospital Universitario de Canariasy del
Hospital Nuestra Sefiora de la Candelaria de Tenerife.

La muestra la formaban todos | os pacientes diagnosticados de M.H. en ambos
centros, ya hubieran acudido a €llos paraingreso hospitalario o bien a consulta externa
ambulatoria, que reuniesen |os criterios del protocolo clinico utilizado y que expondremos
en e proximo apartado. El periodo de tiempo cubierto fue desde € inicio de los estudios
ecocardiogréficos en ambos centros, 1.977 en e Hospital Universitarioy 1.979 en e
Hospital Nuestra Sefiora de La Candelaria, hastajulio de 1.994. En esa fecha fueron
revisados todos |os historiales clinicos de |os pacientes segun protocolo clinico de la
primera evaluacion. En diciembre de 1.994 se contact6 tel ef nicamente para conocer la

Situacion vital y/o posibles complicaciones evolutivas.
En junio de 1.995 nuevamente se contacto telef onicamente con todos | os pacientes
y seles citd con laidea de conocer su estatus vita y recoger los datos del protocolo clinico
En junio de 1.996 se cit6 alos pacientes parala recogida de datos del protocolo

clinico de latercera evauacion.

Todos los pacientes debian haber nacido o ser residentes en € momento ddl estudio

en laprovincia de Santa Cruz de Tenerife.
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[I.B.MATERIAL.

1. RECURSOS HUMANOS.

Paralaredlizacion de este estudio contamos con la colaboracion de todo € personal
médico de los Servicios de Cardiologia del Hospital Universitario de Canariasy del
Hospital Nuestra Sefiora de la Candelaria para el diagnostico y tratamiento de los enfermos
en los ingresos hospitalarios y en la consulta externa, todo lo cual fue andizado
pormenorizadamente en los Historiales Clinicos de los pacientes. Para e seguimiento
practicado en la segundayy tercera evaluacion clinica, se utilizaron recursos del Hospital

Universitario de Canarias exclusivamente.

2. RECURSOS TECNICOS.

Ambos servicios de Cardiologia contaron con los medios técnicos necesarios para
el diagnostico y seguimiento de enfermos, como fueron € laboratorio, € E.C.G. de 12
derivaciones, la monitorizacion e ectrocardiografica continua ambulatoria-Holter,
radiologia de térax y ecocardiografia bidimensional. En los Ultimos afios ddl estudio se

incluyeron igualmente en ambos servicios estudios de Doppler cardiaco.

El Hospital Universitario de Canarias aportaba | os estudios angiohemodinamicos y

los el ectrocardiogramas de dta resolucion parala determinacion de P.T.



[H.C. METODO.

1. CRITERIO DIAGNOSTICO.

El criterio diagndstico usado en nuestra serie para la seleccidn de pacientes fue e
siguiente: paciente con estudio ecocardiografico adecuado en € que se demostrara
hipertrofia ventricular izquierda, entendiéndose por tal la existencia de un diametro del
septum interventricular y la pared posterior del ventriculo izquierdo mayor o igua a 12
mmy en d que ademés en & modo bidimensiona se observara la existencia de hipertrofia
de uno o varios de los segmentos del V.1. En e caso de que esta hipertrofia estuviera
exclusvamenteen € T.1.V se exigia que larelacion entre éste y la pared posterior del

ventriculo izquierdo (P.P.V.l.) fueraigua o mayor a 1.5. (13, 29, 117).

A continuacion se obtenian las historias clinicas de estos pacientes y se exclu
dd estudio atodos agquellos en |os que existiera una causa concreta de hipertrofia

ventricular izquierda y/o derecha:

* Valvulopatias primarias.

* Hipertension arterial catalogada como severa.

* Cardiopatias congénitas con obstrucciénend T.S.V.I.
* Miocarditis aguda.

* Enfermedad arterial coronaria severa

* Cor pulmonale.
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2. PROTOCOLO CLINICO EN LA PRIMERA EVALUACION.

El protocolo clinico aplicado en esta primera evaluacion buscaba no solo el
diagndstico de M.H., sino ademés la exclusion de aguellas patol ogias ya resefiadas que
pudieran ser causas especificas de hipertrofia ventricular. Se anot6 lafecha en que se hizo
el diagndstico de laenfermedad. Ademés fueron analizados todos |os ingresos
hospitalarios de los pacientes, fueran o no cardiol égicos, anotandose todas las
complicaciones existentes en éstos, con la fecha en que ocurrieron para conocer €l
momento evolutivo, siempre que estuvieran relacionados con la enfermedad fundamental.
El periodo de tiempo en que seredizd larevision de los historiaes clinicos fue de julio a
diciembre de 1.994. Los datos que a continuacion se citan son los econtrados tras

examinarlos, excluyendo aquellos hallazgos no relacionados con laM.H.

Se incluian diversos apartados destinados a recoger datos:

2.1) Datos defiliacion y antecedentes.

* Sexo.

* Edad.

* Locdidad de nacimiento y de residenciaen € momento del estudio.

* Hospital donde se habia captado a paciente.

* Datos de hipertensién arterial (HTA), definida como tensiéon sistdlica
igual o superior a 160 milimetros de mercurio (mmHg.) o diastdlicaigual o superior a 95
mmHg.; o bien a aquellos enfermos que referian ser hipertensos y tomaban medicacion
hipotensora, independientemente de las cifras de tension arteria recogidas.

* Antecedentes de diabetes mellitus, definida como cifras de glucemia
iguales o superiores a 140 miligramos por cien mililitros (mg %); o bien s € individuo era
conocido diabético en tratamiento, independientemente de las cifras de glucemia.

* Antecedentes de didlipemia, y en caso de que hubiera, si era por
hipercolesterolemia (cifras iguales o superiores a 250 mg %), hipertrigliceridemia (cifras
iguales o superiores a 200 mg %), 0 ambas.

* |ngesta alcohdlica, se considero, de forma cuditativa, S € nivel de

consumo del paciente era o no importante.
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* Tabaguismo, s € paciente era fumador o no.

* Nivel de acido Urico, definidos como niveles de &cido Urico superiores a
7.2 mg% en e hombrey de 6.5 mg% en las mujeres.

* Antecedentes personales'y familiares de cardiopatia isquémica coronaria,
en e caso de que existiesen.

* Antecedentes familiares de M.H.

* Antecedentes familiaresde M.S.

* Antecedentes familiares de "cardiopatia’ sin filiar.

2.2) Datos de sintomatologia.

Se andlizaron los siguientes:

* Existencia o no de insuficiencia cardiaca.
* Sindrome anginoso-dolor torécico.

* Palpitaciones.

* Sincope.

* Episodios de mareo con relevancia clinica

2.3) Datos de exploracion fisica.

Se observaron principamente los directamente relacionados con la
enfermedad:

* Auscultacion de tercer ruido.

* Auscultacion de cuarto ruido.

* Auscultacion de soplo sistélico con caracter expulsivo en € borde
paraesternal medio-bgjo.

* Grado del soplo anteriormente descrito.

* Soplo sstélico en puntairradiado a axila.

* Modificacion o no con la maniobra de Valsalva del soplo
auscultado en sistole.

* Auscultacion de soplo diastdlico en e borde paraesternal

izquierdo alto o en e segundo espacio intercostal derecho.
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* Cifrastensonales sstdlicasy diastdlicas.

2.4) Datos de labor atorio.

* Nivel de acido urico (V.N.= 2.4-7.2 mg%).
* Nivel de colesterol total (V.N. inferior a 250 mg%o).
* Nivel detriglicéridos (V.N. inferior a 200 mg%).

2.5) Datos del eectrocar diograma.

Seredizd un andisisdd E.C.G. de 12 derivaciones buscando, en primer

lugar, s eranormal onoy, S no lo era, se registraban las siguientes alteraciones:

* Sindrome de preexcitacion.

* Hipertrofia ventricular izquierda.

* Hipertrofia ventricular derecha.

* Crecimiento auricular izquierdo.

* T negativas gigantes.

* Alteraciones inespecificas de la repolarizacion ventricular.

* Patron de infarto de miocardio (1.M.) anterior antiguo.

* Patron de .M. inferior antiguo.

* Patron de .M. laterd antiguo.

* Fibrilacion auricular (F.A.).

* Flutter auricular.

* Sindrome del seno enfermo.

* Bloqueo auriculo-ventricular (A.V.) de primer grado, de segundo
grado y de tercer grado.

* Patron de bloqueo completo de rama derecha del haz de Hiss

* Patrén de bloqueo completo de ramaizquierda del haz de Hiss

* Taguicardiaventricular (T.V.).

* Fibrilacion ventricular.

* Ritmo de marcapasos artificia auricular, ventricular o secuencial.

4?2



Material y método.

En algunos pacientes se encontraron estas alteraciones no solo en el E.C.G de 12
derivaciones, sino en monitorizacién continua en la Unidad Coronaria o mediante sistema
Holter. Esto sucedia fundamental mente con las arritmias ventriculares y
supraventriculares, asi como con los trastornos de la conduccion A-V y en la enfermedad
del nodo snusal.

Tanto en d trazado basal, como en € de arritmias y blogueos nos hemos guiado

por los criterios clasicos admitidos en la literatura (118).

2.6) Datos de la radiogr afia de tér ax.

Se recogieron los informes radiol 6gicos existentes en las historias clinicas

de los pacientes, analizando su contenido y consignandose |os siguientes hallazgos:

* Crecimiento auricular izquierdo.

* Crecimiento ventricular izquierdo.

* Cardiomegalia, que en & caso de exigtir se referia como ligera,
moderada o0 severa, Siempre con un andlisis subjetivo del observador.

* Calcificacion dd anillo valvular mitral.

* Signos radiol 6gicos de hipertension venosa pulmonar.

2.7) Datos de ecocar diograma-doppler.

A todos los pacientes se les practicd un estudio ecocardiografico en modo
(M) y (2D), mediante aparatos Aloka-870 y SK1-5.000, consiguiéndose en todos los
pacientes un registro adecuado y suficiente para sustentar e diagnostico de M.H., yaque
de no existir se consideraba situacion excluyente para el presente trabgjo. En los cuatro
ultimos afios de éste, se pudo realizar atodos |os pacientes doppler pulsado, doppler
continuo y doppler color. Se consideraron como pardmetros normales los siguientes, de las
variables encontradas (119):

* Diametro delaA.l. (norma £ 40 mm.).

* Diametro de laraiz de laaorta (norma £ 37 mm.).
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* Didmetro del V.l. en sistole (normal = 23-39 mm.).

* Didmetro del V.I. en diastole (normal = 36-52 mm.).

* Didmetrodd V.D. (norma £ 23 mm.).

* Fraccion de eyeccion (F.E.) dd ventriculo izquierdo (normal 3
60%).

* Acortamiento fracciona (Ac.Fr.) del V.I. (norma 3 30%).

* Diametro dd T.I.V. (normal <12 mm.).

* Diametro delaP.P.V.l. (normd <12 mm.).

* Observacion de la distribucion de la hipertrofia ventricular en los
distintos segmentos.

* Estudio de la contractilidad global y segmentaria de ambos
ventriculos.

* Movimiento sstdlico anterior de lavavulamitral (SA.M).

* Colapso mesosistdlico adrtico.

* Calcificacion dd anillo valvular mitral.

* Prolgpso vavular mitral.

* Exigencia de gradiente através del T.S.V.I. (mm de Hg).

* Existencia de insuficiencia mitra y grado de severidad.

* Evidencia ecocardiogréfica de afeccion del V.D.

* Existencia de derrame pericardico y cuantificacion.

* |nsuficiencia adrtica en € ecocardiogramay valoracion.

2.8) Datos del estudio hemodinamicoy angiogr afico por cateterismo

intracar diaco.

De los 117 pacientes que fueron evaluados inicidmente e 50% habian sido

sometidos a cateterismo intracardiaco. Fueron realizados fundamentalmente por:

* Sogpecha clinica de cardiopatia isquémica coronaria, bien por
historia de dolor torécico o el ectrocardiograma sugestivo.
* Necesidad de determinacion del gradiente existenteen el T.S.V.I.

* Evaluacion de la severidad de lainsuficiencia mitral.



A todos |los enfermos estudiados con cateterismo, se les sometio a

mismo protocol o:

* Cateterismo derecho e izquierdo, por técnica percutanea de
Seldinger viafemora o por técnica de diseccién via humerd.

* Cdculo de las diferentes presiones intracavitarias, tanto
basalmente como tras sobrecarga angiogréfica

* Cdculo del gasto e indice cardiaco por método de Fick.

* Céculo de las resistencias vascul ares pulmonares, pulmonares
totales y vasculares periféricas.

* A todos los enfermos se les realizd ventriculograma izquierdo
con inyeccién de contraste intracavitario y visualizacion en proyeccion oblicua anterior
derecha en 45 grados. Se valoraba la contractilidad global y segmentaria, asi como €
cdculo delafraccion de eyeccion dd V..

* ASimismo se practicd ventriculograma derecho cuando los

hallazgos previos sugirieron afectacion miocérdica de ventriculo derecho o presenciade

* A todos los enfermos se les practico arteriografia coronaria
registrandose iméagenes en diferentes proyecciones con objeto no sdlo de visualizar
probables |esiones obstructivas, sino ademés de otro tipo, como ectasias, fendmeno de

consgtriccion sistdlica de la descendente anterior (“milking”), fistulas, etc.

En todos | os anteriores parametros seguiamos protocolo habitua de
cateterismos (120).

2.9) Datos del tratamiento.

Se recogieron todos |os datos relativos a tratamiento, bien fuera

farmacol 6gico, quirdrgico o implantacidn de marcapasos. También s fue realizada



2.10) Datosevolutivos.

En diciembre de 1.994, se contacto tel ef onicamente con todos |os pacientes,
0 agun familiar s hubiese fallecido, con idea de averiguar su estado vital. En € caso de
los falecidos, se intentaba conocer revisando los historiales clinicos o bien através dela
familia cudl podia haber sido e mecanismo causante de la muerte, entendiendo para ello

como causa de exitus las siguientes:

1) Por fallo miocérdico, es decir insuficiencia cardiaca severa.

2) Por muerte slibita, entendiendo como ta la muerte acaecida sin

sintomas previos en las Ultimas 24 horas.

3) Por arritmias ventriculares, semprey cuando fueran

documentadas €l ectrocardiograficamente.

4) Por otras causas car diolOgicas objetivadas.

5) Por causas no car diol6gicas comprobadas.

Se buscaron las siguientes situaciones y complicaciones evolutivas.

* Vivo.

* Muerto sin especificar.

* Muerte sUbita.

* Insuficiencia cardiaca

* Endocarditis infecciosa

* Embolismos periféricos.

* Arritmias supraventriculares en general, particularmente F.A.
* Arritmias ventriculares graves.

* Bradicardia-bloqueo A-V.

* Miocardiopatia dilatada.

* Transplante cardiaco.
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* Accidente cerebrovascular.

* Tromboembolismo pulmonar.
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3. PROTOCOLO CLINICO EN LA SEGUNDA EVALUACION.

En junio de 1.995 se contacté nuevamente con |os supervivientes de la primera
evaluacion, 100 pacientes (117 menos 17 fallecidos). Se obtuvo colaboracion de 33 de
ellos, para acudir anuestro hospital y realizar la segunda evaluacion, estos pacientes
congtituyen un subgrupo del total de la primera evaluacion que hemaos denominado
ambulatorio, puesto que en e momento de contar con su colaboracion ninguno de ellos se
encontraba hospitalizado.

En esta segunda evaluacion se realizd valoracion clinica, electrocardiografica, E.D.
y determinacion de sefial promediadadd E.C.G. con filtrosde 25y 40 mHz (P.T.25y
P.T.40). Tratdbamos con elo de conocer la presencia de los distintos datos clinicos y
evolutivos, a igua gque en la primera evaluacion, pero poniendo un acento especia en
conocer la frecuenciade los P.T., los posibles mecanismos etiopatogénicos y su valor

prondstico.

Se evauaron prospectivamente |os siguientes datos:

3.1) Datos de sintomatologia.

* Sexo.

* Edad.

* Insuficiencia cardiaca.

* Sindrome anginoso-dolor toraci co.
* Palpitaciones.

* Sincope.

* Mareo importante.

3.2) Datos de exploracion fisica.

Los mismos que se estudiaron en la primera evaluacion.
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3.3) Datosdel eectrocardiograma.

Los mismos que se estudiaron en la primera eval uacion.

3.4) Datos del ecocar diograma.

Los mismos que se estudiaron en la primera evaluacion y ademas los

siguientes:

* Gradiente de preson en e T.S.V.D. (mm de Hg).
* Evidencia ecocardiogréfica de afeccion del V.D.
* Agpecto en "vidrio esmerilado” del miocardio.
* Hipertrofia apical.
* Hipertrofia de muscul os papilares.
* Parametros de lafuncion diastolicadel V.l
* Onda"ée" (m/seg.). (Normal: <50 aflos = 0.72+0.14y en
> 50 afios = 0.62+0.14).
* Onda"a' (m/seg.). (Normal: <50 afios=0
50 afios = 0.59+0.14).
* Ratio e/a. (Normal: < 50 aflos = 1.9+0.6 y en > 50 afios =

* Tiempo de deceleracion flujo onda "e" (mseg.) (Normal:
<50 aflos = 179+20 y en > 50 afios = 210+36).

* Tiempo de relgjacion isovolumétrica (mseg.) (Norma: <
50 afios = 76+11y en > 50 afios = 90+17).

3.5) Datos dd tratamiento.

Los mismos que se estudiaron en la primera evauacion.
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3.6) Datos evolutivos.

Ta y como yaindicamos, en junio de 1.995 nuevamente se contacto
telefonicamente con todos |os pacientes con laidea de conocer su estatus vital y recoger
los datos del protocolo clinico de la segunda evaluacion. Tal y como se hizo en laprimera
evaluacion, se prestd especia atencion alas causas de muerte y alas posibles

complicaciones.

3.7) Datos de potencialestardios.

Se realizd con un equipo Marquette MAC 15 de Marquette Electronics Inc.
Se utilizaron electrodos de cloruro de plata situados en las derivaciones bipolares X, Y, Z
esténdar, limpiando previamente la piel con éter. Se empled la técnica de promediacion
temporal hasta disminuir € ruido por debagjo de 0.4 microVoltios, promediando a menos
250 latidos. Para € filtrado de la sefid promediada se usaron los filtros de 25-250 Hz y 40-
250 Hz.

Criterios de positividad: 1os pardmetros considerados fueron la duracién del
QRSfiltrado (QRSY), duracién de las sefiales de bgja amplitud y alta frecuencia presentes
en los 40 mseg. terminales del QRS (SBAFA) y voltge cuadratico medio en los 40 mseg.
terminales (VOL).

Como valores de positividad se usaron los recomendados por |a European
Society of Cardiology, e American College of Cardiology y la American Heart Asociation
(122).

* Para € filtro de 25-250 Hz:
- QRS >120 mseg.

- SBAFA: >38 mseg.
-VOL: <25 microVoltios.
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* Para € filtro de 40-250 Hz:

- QRS >114 mseg.
- SBAFA: >38 mseg.
-VOL: <20 microValtios.

Se consider6 positividad de la sefial promediada cuando a menos dos de

|os tres parametros mencionados anteriormente eran anormales.

Como ya indicamos fueron seleccionados 33 pacientes consecutivos
ambulatorios afectos de M.H., que constituian un subgrupo del total de 117 de la primera
evaluacion. A 17 (51%) de ellos se les rediz6 coronariografia. Ninguno presentd, desde
un punto de vista clinico y angiogréfico, evidencias de enfermedad arteria coronaria. Se
excluyd uno por encontrarse en ritmo de marcapasos artificial. El periodo de seguimiento

fue de 12 meses.
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4. PROTOCOLO CLINICO EN LA TERCERA EVALUACION.

En junio de 1.996 se cit6 alos pacientes para la recogida de datos del protocolo
clinico de laterceray Ultima evaluacion. Aunque ésta se reaizé con un afio de diferencia
respecto de la segunda, coinciden € nimero de pacientes valorados a no falecer ninguno
de ellos (33 pacientes). En latercera evaluacion se consideraron datos clinicos,

electrocardiograficos, dd tratamiento, evolutivos, de potenciales tardiosy del Holter.

L os mismos que en la segunda evaluacion.

4.2) Datos de exploracion fisica.

L os mismos que en la segunda evauacion.

4.3) Datos del electrocar diograma.

L os mismos que en la segunda evauacion.

4.4) Datos del tratamiento.

Los mismos que en la segunda eva uacion.

4.5) Datos evolutivos.

Los mismos que en la segunda eval uacion.

4.6) Datos de potenciales tar dios.

L os mismos que en la segunda evaluacion.
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4.7) Datosdel Holter.

Se utilizé un equipo Hewlett-Packard Vectra 386/25 consistente en
andizadoradigital y unidad central con programa Holter New-Wave. Se emplearon
electrodos de cloruro de plata, limpiando previamente la piel con éter, utilizando las
derivaciones DIl end cana 1y V5end cand Il. Se realiz6 monitorizacion ambulatoria

durante un periodo de tiempo de 24 horas.

Fueron analizadas particularmente las siguientes arritmias:

1) Taquicardias supraventriculares: definiéndose como tres o
mas extrasistoles supraventriculares consecutivos con una frecuencia media mayor de
120 latidos por minuto (117).

2) Taquicardias ventriculares:. las cuaes se dividen en:

* Taquicardias ventriculares monomorfas no sostenidas
(T.V.M.N.S)): definidas como tres 0 mas extrasistoles ventriculares consecutivos con una
frecuencia media mayor de 120 latidos por minuto durante menos de 30 segundos.

* Taquicardias ventriculares monomor fas sostenidas

(T.V.M.S)): cuando lataguicardia del apartado anterior dura mas de 30 segundos (122).

3) Bloqueos A-V: que es € trastorno de la conduccion del impulso
anivel auriculo-ventricular que ocasiona una frecuencia ventricular menor de 60 latidos

por minuto (80).
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5. ANALISISESTADISTICO.

Los andlis's estadisticos del estudio se han redlizado con los paque
S.P.S.S. (123) y B.M.D.P. (124).

Como primer paso se procedid aun andlisis descriptivo de los datos recogidos,
donde la informacion muestrd de las variables relevantes se resume en términos de media,

desviaciones tipicas de la mediay tablas de frecuencias para |las variables categoricas.

El estudio estadistico abordd seguidamente e andlisis del peso de las variables en
la supervivencia mediante analisis univariado. Para ello se utilizd € test de lat de Student
parae andisis de las variables cuantitativas, mientras que las cualitativas se compararon
mediante € test delac 2, aplicando la correccion de Yatesy € test exacto de Fisher segiin

|os casos.

Redlizamos @ andlisis univariado con esta sistemética en la primera, segunday

tercera evaluacion.

A continuacion se redlizaron los andlisis inferenciales para e cdculo dela
probabilidad de supervivencia para todos los enfermos en funcion de las variables mas
pertinentes e interesantes para €l estudio. La probabilidad de supervivencia fue calculada
por e método actuarial de Cutler-Ederer y luego se redlizaron comparaciones entre las

curvas de supervivenciasegun € test de Mantel-Cox o log-rank.

Finamente, seleccionando las variables independientes con mayor significado
clinico y estadistico se procedio a andisis multivariado de la funcion que meior predice la
condicion de estar vivo o muerto. Con este fin utilizamos € andlisis de regresion logistica
del SP.S.S.

Para cada analisis, se tomd a p<0.05 como limite de la significacién estadistica.
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|V RESULTADOS.

A.RESULTADOSDE LA PRIMERA EVALUACION.

1. Edad y sexo.

2. Distribucién poblacional.

3. Antecedentes.

4. Sintomas.

5. Signos.

6. Electrocar diograma.

7. Radiografia detérax.

8. Ecocardiograma.

9. Cateterismo intracar diaco, estudio hemodinamico y angiogr afico.

10. Tratamiento.

11. Complicaciones.

B. ANALISISUNIVARIADO. RESULTADOSDE LA PRIMERA EVALUACION.

1. Andlisisunivariado segun la edad.

2. Resultados del andlisis univariado segun la supervivencia.

3. Andlisisunivariado segiin pruebas complementarias.
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4. Andlisisunivariado en relacion con la fraccion de eyeccion del ventriculo

izquierdo.

5. Analisisunivariado en relacion con la presencia de arritmias.

sunivariado en relacion con las formas de miocar diopatia

C. SUPERVIVENCIA.

1. Datos generales.

2. Variables significativas por comparacion de curvas de supervivencia.

D.MORTALIDAD.

1. Mortalidad global.

2. Mortalidad segiin sexoy edad.

3. Causasde mortalidad.

D. SEGUIMIENTO.

1. Hallazgosyy diferencias entrela primera, segunday tercera evaluacion.

2. Resultados de la sefial promediada en la segunday ter cera evaluacion, en

relacion con € resto devariables.

E. ANALISSSMULTIVARIADO.
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|V RESULTADOS.

A.RESULTADOSDE LA PRIMERA EVALUACION.

1. Edady sexo.

Del total de 117 pacientesincluidos en la primera eval uacion encontramos un claro
predominio de los varones (79) sobre las hembras (38), cas en una proporcion de 3 a 1.
(Figura 3).

La edad media fue de 50, con una desviacion standard (D.S.) de 15.

Distribucion por sexos. Primera evaluacion.

OVarones.

B Hembras

Figura 3: Distribucion seguin € sexo de la primera evaluacion.

En lafigura 4 podemos ver la distribucion de los pacientes de esta primera
evaluacion seguin edad y sexo. Se aprecia como en la década entre los 40 y 49 afios se
concentra el mayor nimero de enfermos, con predominio de varones con unarelacion

cercanaab sobre 1. Existe un segundo pico por encima de los 60 afios, pero en éste la
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relacion varones-hembras, aunque afavor de los primeros, se reduce a 2 sobre 1. El grupo
de menor edad, por debajo de los 30 afios, también es & que menos pacientes afectos tiene,

siendo minima la diferencia entre varones y hembras, afavor de los primeros.

Distribucion por edades y sexo. Primera

Grupos de edad.

6¢0

evaluacion.
25
20 | ]
15 |
10 B
5 1 [0 Varones.
0 I B Hembras.
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0 n o
© ©O
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Figura 4: Distribucion seguin edad y sexo de la primera evaluacion.
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2.Distribuciéon por poblaciones.

Al andlizar lalocalidad de origen de los pacientes afectos de M.H. (Figura 5)
encontramos que principamente proceden de laidade Tenerife, 89% (104 enfermos).
Dentro de esta ida apreciamos como la mayoria de los pacientes provienen de Santa Cruz
de Tenerife, seguidos en orden de frecuencia por la zona norte de laida, zonasur y €

municipio de La Laguna.

Distribucién por islas. Primera evaluacion.

»
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Figura5: distribucion de pacientes segiin poblacion de origen. Primera

3. Antecedentes.

En nuestro estudio recogimos todos |os antecedentes personales y familiares que
consideramos de interés, para en € andlisis ulterior de los resultados comprobar como se
distribuyen y con cudles podiatener una correlacion estadisticamente significativalaM.H.
(Tablal y II).



Resultados.

En d caso delaH.T.A observamos que lainmensa mayoria no eran hipertensos
(70.1%) y que lo eran de forma ligera-moderada un 29.9%, no existia ningin caso de HTA
de grado severo, puesto que ala hora de lainclusion de los pacientes en @ estudio se
excluyeron todas aguellas causas de H.V.I. secundaria, y que por |o tanto nos impidieran €

diagndstico seguro de miocardiopatia hipertrofica primaria.
Encontramos antecedentes familiares de la enfermedad en € 20. 9% y antecedentes

familiares de muerte stbita 14.8%. El resto de |os antecedentes |os observamos paralas

variables cudlitativas en la Tablal.

VARIABLE. N° PACIENTES.

HTA ligera 23.9% (29).
HTA moderada. 6.0% (7).
Diabetes mellitus con dieta. 5.2% (6).
Diabetes mellitus con ADO. 5.2% (6).
Diabetes mellitus con insulina. 1.7% (2).
I ngesta alcohdlica. 6.8% (8).
Fumadores. 23.9% (28).

Antecedentes per sonales de cardiopatia isquémica 4.3% (5).
coronaria.

Antecedentes familiar es de cardiopatia isquémica 9.6% (11).
coronaria.

Antecedentes familiaresde M .H. 20.9% (24).
Antecedentes familiaresde M ..S. 14.8% (17).
Antecedentes familiar es de car diopatia sin filiar. 9.4% (112).

Tabla | : Antecedentes personales. Variables cualitativas.
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Resultados.

Y paralas variables cuantitativas en la Tablall.

VARIABLE. 'N° PACIENTES.
Nivel medio de colesterol. 217 mg% (D.S. 51).
Nivel medio detriglicéridos. 168 mg% (D.S.101).
Nivel medio de acido urico. 6.6 mg% (D.S. 20).

Tabla ||: Antecedentes personales. Variables cuantitativas.

4. Sintomas.

Tras la primera evaluacién se comprobd que € sintoma que més aquejaba el

paciente erael dolor torécico o angor en un 44.4% de los casos (Tablalll).

VARIABLE. 'N° PACIENTES.
Asintomatico. 17.1% (20).
I nsuficiencia Car diaca. 30.8% (36).
Angor. 44.4% (52).
Palpitaciones. 20.5% (24).
Sincope. 12.0% (14).
M ar eo. 16.2% (19).

Tablalll: Sintomas clinicos.

A continuacién se presentaban |os sintomas de insuficiencia cardiaca, se entiende
nos referimos a los del lado izquierdo, seguido por orden de frecuencia de las
palpitaciones, € sincopey € mareo. Un 17.1% de los pacientes se encontraban

asintométicos en & momento de esta primera evaluacion.

5. Signos.

Un 38.5% de los pacientes no presentaban ningun signo en la exploracion fisica

durante la primeraevaluacién (Tabla IV). Por orden de frecuencia encontrabamos en
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Resultados.

primer lugar la presencia de un soplo sistolico en puntairradiado a axila, sugestivo de
regurgitacion mitral (27.4%), seguido en un 17.1% de un soplo sistélico en mesocardio,
sugestivo de obstruccion en € T.S.V.l. Cuando se utilizaba la maniobra de Vasavae
soplo sistélico aumentaba en e 10.3% de los casos. Al andlizar laintensidad del soplo de
T.S.\V.I. se encontré que éste era més frecuentemente de grado |1 (22.4%), seguido del
grado 111 (18.1%), del degrado | (4.7%) y por ultimo del grado IV (1.7%).

VARIABLE. 'N° PACIENTES.
Signosclinicos en general. 61.5% (72).
Soplo diastdlico. 1.7% (2).
Cuarto ruido. 12.0% (14).
Tercer ruido. 0.9% (1).
Soplo sistdlico aumenta con Valsalva. 10.3% (12).
Soplo sistdlico punta irradiado a axila. 27.4% (32).
Soplo sistdlico en mesocardio. 17.1% (20).
Intensidad del soplo no especificada. 43.1% (50).
Intensidad del soplo|l. 4.7% (17).
Intensidad del soplo 11. 22.4% (26).
Intensidad del soplo 111 18.1% (21).
Intensidad del soplo 1V. 1.7% (2).
Tension arterial sistélica. 123 mm de Hg (D.S. 23)
Tension arterial diastdlica. 73mm deHg (D.S. 13).

TablalV: Signos clinicos.

En un 12% de los casos encontramos un cuarto ruido, por € contrario la existencia
de un tercer ruido fue anecddtica (0.9%). Las mediasy D.S. de latension arterial sstélicay

diastdlica estuvo dentro de la normalidad.



6. Electr ocar diograma.

Resultados.

Tan solo sais pacientes (5.1%) tenian un E.C.G. normal en la primera evaluacion

(Tablas V y VI). El halazgo dectrocardiogréfico més frecuente fue la presencia de un

patrén de H.V 1. encontrado en e 52.1% de los casos. A continuacion encontramos la

presencia de alteraciones “inespecificas’ de larepolarizacion ventricular (T.R.V.) (29%),

correspondian a E.C.G. anormales en su repolarizacion ventricular pero que no podian

encuadrarse dentro de patrones el ectrocardiogréficos concretos.

Alteraciones " inespecificas' delarepolarizacion

VARIABLE. N° PACIENTES.

) 29% (33).
ventricular.

Patréon de hipertrofiadel V.1. 52.1% (61).
Patron de hipertrofia V.D. 1.7% (2).
Crecimiento A.l. 9.8% (11).
Ondas T negativas gigantes. 2.6% (3).
Patron |.M. Anterior Antiguo. 8.5% (10).
Patron |.M. Inferior Antiguo. 16.2% (19).
Patron |.M. Lateral Antiguo. 7.7% (9).
Fibrilacion auricular. 11.1% (13).
Flutter auricular. 6.0% (7).
Hemibloqueo posterior izquierdo del Haz de Hiss. 2% (2).

Tabla V: Hallazgos € ectrocardiograficos (1).

Objetivamos patrones electrocardiogréficos de I.M. antiguos, siendo € mas

frecuente @ inferior con un 16.2%, seguidos del anterior y del lateral conun 8.5%y

7.7% respectivamente. En un 2.6% existian T negativas gigantes, en un 9.8%

crecimiento electrocardiografico de laA.l. e hipertrofiadel V.D. en € 1.7%.

Existian arritmias supraventriculares en e 17.1% de los pacientes, de las cuales

un 11.1% eran fibrilacion auricular y un 6% flutter auricular. No se detect6 ninglin caso

de enfermedad del nodo sinusal o sindrome de preexcitacion.




Resultados.

Respecto a los trastornos de la conduccion intraventricular o auriculo-
ventriculares no se encontraron en €  88.9%, respecto a los primeros € mas frecuente
fue el bloqueo completo de rama derecha del haz de Hiss (7.7%) y luego e bloqueo
completo de ramaizquierda del haz de Hiss (2.6%). Exhibian algun trastorno de la
conduccién A-V tan sblo tres pacientes. Eran portadores de ritmo de marcapasos dos

pacientes y tan sélo uno tuvo registradauna T.V. en € E.C.G. de doce derivaciones.

VARIABLE. N° PACIENTES.

Bloqueo rama der echa. 7.7% (9).
Bloqueo rama izquierda. 2.6% (3).
Blogueo AV primer grado. 0.9% ().
Bloqueo AV Maobitz 11. 0.9% (2).
Bloqueo AV tercer grado. 0.9% (2).
Taquicardia ventricular. 0.9% (1).
Ritmo de mar capasos unicameral. |0.9% (1).
Ritmo de mar capasos bicameral. 0.9% (1).

Tabla VI: Hallazgos el ectrocardiograficos (11).

7. Radiologia de toér ax.

Laradiologia de térax fue normal en € 43.9%. Existiacrecimiento del V.I. en €
51.3% deloscasosy delaA.l. en e 8% (TablaVIl). Lacardiomegdiaeraligeraen e
52.6%, moderada en € 28%, tan sdlo eraimportante en un 1.8%. Se apreciaron sSignos

radiol6gicos de H.T.V. pulmonar en & 8%.



Resultados.

VARIABLE. N° PACIENTES.

Crecimiento auricular izquierdo. | 809 (9).
Crecimiento ventricular izquierdo. |51.3% (58).
Cardiomegalia ligera. 52.6% (60).
Cardiomegalia moder ada. 28.1% (32).
Cardiomegalia importante. 1.8% (2).
Signosde H.T.V. pulmonar. 8% (9).

TablaVII: Hallazgos de la radiologia de térax.

8. Ecocar diograma-doppler.

A los 117 pacientes de la primera evaluacion se les realiz6 un E.D. de calidad, pués
ésta era condicion indispensable paraincluir alos pacientes en e estudio. El andlisisdelos
hallazgos ecocardiograficos en modo M, Tabla V11, nos muestra unos valores medios de
cavidades ventriculares no dilatadas, hipertréficasy con funcion sistélica normal-
excelente. Se observa ademas una A.l. aumentada de tamafio, aungue no de forma

importante.



Resultados.

VARIABLE. MEDIA Y D.S

DiametrodeA.l. 42 mm (D.S. 10).
Diametroraiz aorta. 29mm (D.S 4).
Diametro V.l. sistole. 27 mm (D.S. 7).
Diametro V.l. diastole. 45 mm (D.S. 8).
Fraccion de eyeccion. 71 (D.S. 14).
Acortamiento fraccional. 39% (D.S. 10).
Didmetrodel T.I.V. 17 mm (D.S. 4).
DiametrodelaP.P.V.I 14 mm (D.S. 3).

Tabla VIlI: Hallazgos ecocardiografia-doppler (modo M).

El andisis de los hallazgos ecocardiograficos (Tabla 1X) en modo 2D presenta
alteraciones segmentarias de la contractilidad del V.I., donde destaca la presencia de una
hipoquinesiade T.1.V. (32.6%). La presencia de hallazgos de contractilidad anormal del
V.l. sedieron en & 32.7% de los pacientes, con predominio de la descripcién de un estado
de hipercontractilidad global del V.I.end 25.5% deloscasos, frenteaun 7.1% de
hipocontractilidad.

Por otro lado se aprecian signos indirectos de obstruccion dinamicaen e T.S\V.I.
cualesson & S.A.M. (26.3%) y € colapso sistolico de lavavula adrtica (12.5%). Tan solo
encontramos calcificacion del anillo mitra y prolapso valvular mitra en un 2.1%. La
hipertrofiadel V.D. se observé en e 2.6%.
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Movimiento dd T.l.V. hiperquinético. 5.3% (5).
Movimiento dd T.I.V. hipoquinético. 32.6% (31).
Movimiento P.P.V.I. hiperquinética. 4.2% (4).
Movimiento P.P.V.l. hipoquinético. 3.2% (3).
SAM. 26.3% (25).
Colapso sstdlico de la valvula adrtica. 12.5% (12).
Calcificacion del anillo valvular mitral. 2.1% (2).
Prolapso valvular mitral. 2.1% (2).
Contractilidad global del V.I. anormal. 32.7% (32).
Hipercontractilidad global del V.I. 25.5% (25).
Hipocontractilidad global del V.. 7.1% (7).
Hipertrofiade V.D. 2.6% (3).
Derrame pericardico. 4.3% (5)

Tabla | X: Hallazgos ecocardiografia-doppler (modo 2D).

Respecto ddl andlisis de los resultados del doppler (Tabla X) destaca la presencia
de un gradiente significativoen e T.S\V.I. en d 10.8% y la existencia de algun tipo de

insuficienciamitral en e 16.6% del total de pacientes.



Resultados.

VARIABLE. N° PACIENTES.

Gradientesignificativoen T.SV.I. 10.8% (10).
I nsuficiencia mitral ligera. 10.0% (9).

I nsuficiencia mitral moder ada. 3.3% (3).

I nsuficiencia mitral severa. 3.3% (3).

I nsuficiencia aortica moder ada 0.9% (2).

Tabla X: Hallazgos ecocardiografia-doppler (doppler).

9. Cateterismo intr acar diaco, estudio hemodinamico y angiogr afico.

Con los criterios ya resefiados en la metodologia de los 117 pacientes de la primera
evaluacion se procedi6 alareaizacion de estudio hemodinamico y angiograficos, con
ventriculografiaizquierda y/o derechay arteriografia coronaria a 57 pacientes (49%). Los
resultados quedan expuestos en las Tablas XI(presiones), X1 (ventriculograma izquierdo)

y XIII (coronariografia).

Respecto alos valores de presiones (Tabla XI) observamos como anormales un
aumento de las presiones telediastdlicas del V.. (15 7 mm Hg), laexistenciade un
gradiente basal end T.S.V.l. de 8.8 £ 21 mm Hg Yy de un gradiente provocado en €
T.SV.l.de3.2+ 12mmHg. Lapresiéndiastédlicade V.D. estaba aumentada (9.2+13 mm
deHg y d gradiente medioen e T.SV.D. fuede 1.2+4 mm deHg. El resto delos

parametros hemodinamicos se consideran dentro de limites normales, se encontr6 una F.E.

del V.I. de 74 + 13, que précticamente coincide con la encontrada mediante E.D., 71+ 14.
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VARIABLE. MEDIAY D.S.

Presion adrticasistolica.

140 mm de Hg (D.S. 26).

Presidon aortica diastolica.

71 mmdeHg(D.S. 11).

Preson sstélicaV.l.

145 mm de Hg (D.S. 27).

Preson teediastolica V..

15 mm de Hg (D.S. 7).

Gradientebasal T.SV.I.

88 mmdeHg (D.S 21).

Gradiente provocado T.S.V.I.

32mmdeHg(D.S. 12).

Gradientebasal en T.SV.D.

1.2mmdeHg (D.S. 4).

Preséon C.V.P.

9.6 mm deHg (D.S. 6).

Preson sstélica A.P.

30 mm deHg (D.S. 15).

Presion diastolica A.P.

10 mm deHg (D.S. 6).

Preson sstélicaV.D.

32mmdeHg (D.S. 16).

Presién diastdlica V.D.

9.2 mm deHg (D.S. 13).

Preséon media A.D.

3.6 mmdeHg (D.S. 3).

Gasto cardiaco.

4861/ min. (D.S. 1.8).

I ndice car diaco.

2.861/m2 (D.S. 1.07).

Fracciéon de eyeccion V..

74.80 (D.S. 13.67).

Tabla XI: Cateterismo intracardiaco. Hallazgos de presiones.

El ventriculogramaizquierdo fue normal en tan solo € 13% de los

y otramesoventricular en el 9%.

pacientes. En virtud de la morfologia que adoptaba el V.I. durante € ventriculograma
pudimos clasificar laM.H. como forma global en el 68% de los casos, era cuando la
hipertrofia se distribuia de forma homogénea, sin poder destacar ningiin segmento

ventricular més que otro (Tabla X11). También encontramos una forma apical en el 16%

Atendiendo a la presencia de gradiente significativo en e T.S.V.l. yafuera

M.H. en un 23% y 8% respectivamente.
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VARIABLE. N° PACIENTES.

Forma global. 68% (37).
Forma apical. 16% (9).
Forma mesoventricular. % (5).
Forma hipertrofia masculos papilares. 7% (4).
Forma obstructiva basal T.S\V.I. 23% (26).
Forma obstructiva provocada T.S.V.I. 8% (9).
Forma obstructivadel T.S.V.D. 9% (10).
ﬁ\elite\r/allcionessegmentariasdela contractilidad 1% (1).

I nsuficiencia mitral. 42% (24).
I nsuficiencia mitral ligera. 25% (14).
I nsuficiencia mitral moder ada. 10% (6).
I nsuficiencia mitral severa. 7% (4).

I nsuficiencia adrtica moder ada. 0.9% (1).

Tabla Xl|: Cateterismo intracardiaco. Hallazgos del ventriculograma izquierdo.

Se gprecio insuficiencia mitral de cuaquier tipo en un 42% de los

pacientes, mayormente ligera (25%), aunque también las hubo de grado moderado (10%) y

severo (7%). A un paciente se le realiz6 un aortograma para vaoracion de insuficiencia

adrtica que resulté de grado moderado.

La coronariografia fue normal en € 70% de los pacientes. Encontramos lesiones
obstructivas significativas asociadas aM.H. en € resto (Tabla X111). En un 20% situadas

en la arteria coronaria descendente anterior, en @ 11% delacoronaria derecha, en € 7%

enlacircunfleay end 5% dd tronco comin dela coronariaizquierda. EI “milking” se
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VARIABLE. N° PACIENTES.

Arteria coronaria descendente anterior con 20% (12).
obstruccion significativa.

Arteria coronaria derecha con obstruccion 11% (6).
sgnificativa.

Arteriacoronariacircunflga con obstruccion 7% (4).
sgnificativa.

Tronco comun coronariaizquierdacon 5% (3).
obstruccién significativa.

Arteria coronaria descendente anterior con 5% (3).
constriccion sstolica.

Tabla XI!1: Cateterismo intracardiaco. Hallazgos de la coronariografia.

10. Tratamiento.

Recibian tratamiento un 89% de los pacientes (Tabla X1V). Dentro de los
férmacos que més clasicamente se utilizan para e tratamiento de esta enfermedad
encontramos en primer lugar |os betabloqueantes (42%), seguidos por la amiodarona
(23%) y por € verapamil (15%). También existen una serie de farmacos més relacionados
con otras entidades clinicas que podian encontrarse asociadas a laM.H., como por
gemplo la cardiopatia coronaria, insuficiencia cardiaca, arritmias, etc., en orden de
frecuencia diuréticos (27%), antiagregantes plaquetarios (21%), digita (10%),
anticoagulantes orales (10%), etc.
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VARIABLE. N° PACIENTES.

Verapamil. 15% (17).
Nifedipina. 9% (10).
Diltiazem. 2% (2).
Betabloqueantes. 42% (49).
Antiagr egantes 21% (24).
plaquetarios.

Amiodarona. 23% (27).
Quinidina. 6% (7).
Disopiramida. 1% (2).
Flecainida. 1% (1).
Digital. 10% (12).
Diur &icos. 27% (31).
Vasodilatador es. 5% (6).
Anticoagulantes or ales. 10% (12).

Tabla X1 V: Tratamiento farmacol 6gico.

Respecto al tratamiento no farmacol égico de |os pacientes de nuestra primera
evaluacion (Tabla XV) encontramos como se utilizaron marcapasos en un 9% del total
siendo los unicamerales discretamente mas utilizados, la cardioversion eléctrica se requirio
en un 4% de casos. Solo hay dos pacientes con reemplazamiento valvular, ambos en la

mitral y tan solo uno a que se le redizara miomectomia.
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VARIABLE. N° PACIENTES.

Protess valvular mitral mecanica. |0.8% (1).

Protesis valvular mitral biologica. [0.8% (1).

Miomectomia. 0.8% (1).
M ar capasos unicamer ales. 5% (6).
M ar capasos bicamer ales. 4% (5).
Cardioversion eéctrica. 4% (5).

Tabla XV: Tratamiento no farmacol 6gico.

11. Complicaciones.

En diciembre de 1.994 habian falecido 17 pacientes del total de la primera
evauacion (15%). De estos un 13% lo hicieron por muertes de causa cardiacay un 2% de
causa no cardiaca (Tabla XV1), aunque relacionados con la enfermedad fundamental,
ambos por accidente cerebrovascular de naturaleza embdlica. Del tota ddl 13% de

muertes cardiacas un 5% lo hicieron de forma stbita.
Dentro de otro tipo de complicaciones resefiar que un 17% presentaron |.C.

durante la evolucién, F.A. un 12%, fibrilacion ventricular un 3%, tagquicardias auriculares

paroxisticas un 4% y embolismos periféricos un 3%.
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VARIABLE. N° PACIENTES.

Muertos de causa car diaca. 13% (15).
Muertos de causa no car diaca. 2% (2).
Muertossibitamente 5% (5).
| nsuficiencia car diaca. 17% (17).
Fibrilacion auricular. 12% (12).
Embolismo sistémico. 3% (3).
Taquicardiasauriculares paroxisticas. |4% (4).
Taquicardias ventriculares. 2% (2).
Fibrilacion ventricular. 3% (3).

Tabla XVI: Complicaciones (1).

Dentro de otro tipo de complicaciones encontramos un 7% de pacientes con

bradicardias extremas (Tabla X V1), un 3% gue evolucionaron a miocardiopatias

dilatadas y un paciente a gue se le sometio a trasplante cardiaco.

VARIABLE. N° PACIENTES.

Bradicar dias-bloqueos. 7% (7).
Miocar diopatia dilatada. 3% (3).
Trasplante car diaco. 1% ().
Accidente cer ebrovascular. 8% (9).
Tromboembolismo pulmonar. |[1% (1).
Ataxia de Friederich. 1% ().

Tabla XVII: Complicaciones (11).

Habia un 8% de pacientes con accidente cerebrovascular como complicacion

evolutiva en esta primera evolucién, un caso gque presentd asociada una Ataxia de

Friederich y ninguin caso registrado de endocarditis infecciosa
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Resultados.

IV-B. ANALISISUNIVARIADO. RESULTADOSDE LA PRIMERA
EVALUACION.

Con los resultados de todas las variables del protocolo, una vez finalizada la
primera evauacion, serealizo € andlisis univariado. Para establecer la comparacion se
tuvieron en cuenta dos variablesiniciaes, edad y supervivencia. Laedad eralaque
constaba en la historia clinica del paciente en la primera evaluacion y la supervivencia se
estim6 mediante [lamada telefonica (diciembre de 1.994).

1. RESULTADOS DEL ANALISISUNIVARIADO SEGUN LA EDAD.

Se egtablecieron dos grupos de pacientes, |os menores y los mayores de 52 afios, se
obtuvo esta edad seglin lamediana. A continuacion se vio cuantos pacientes habia en cada
grupo, y como se repartian las distintas variables del protocolo. Las siguientes (Tabla

XVII1I), son las variables que mostraron una diferencia estadisticamente significativa en

En € caso delaH.T.A., como cabe por otro lado esperar, se observan mas
hipertensos cuanto mayor es € paciente. Era més frecuente que los pacientes jovenes
tuvieran més antecedentes familiares de M.H. que los adultos. Esto mismo ocurre en el

caso de los antecedentes familiares de M.S., que también son mas frecuentes en los més

En consonancia con o encontrado paralaH.T.A. también fue significativala
asociacion entre mas edad y mayor presion aorticasistélicay mayor preson de V.1 en

sistole. Dentro de estas variables hemodinamicas era més frecuente a mayor edad un

En los sujetos jovenes era mas frecuente la presencia de insuficiencia mitral en
E.D. En los mayores era més frecuente la presencia de lesiones coronarias en la

coronariografia, como por otro lado es esperable en la poblacion general.
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VARIABLE. SIGNIFICADO.

H.T.A. P=0.001
Antecedentes familiares de M .H. P=0.0005.
Antecedentes familiaresde M .S. P=0.032.
Presion arterial sistémica. P=0.033.

Insuficienciamitral ligeraen e E.D. |P=0.04.

Presion adrticasistélica. P=0.004.
Presion sistolicadel V.. P=0.020.
Gasto cardiaco. P=0.030.
I ndice car diaco. P=0.044.
Coronariografia normal. P=0.034.
Fibrilacion ventricular. P=0.03.

Tratamiento con diur éticos. P=0.027.

Tabla XVII11: Andlisis univariado segin edad.

Teniendo en cuenta el patron evolutivo de la enfermedad observamos como en
los més jovenes la fibrilacidn ventricular como complicacion era mas frecuente y en los
mayores € uso de los diuréticos.



Resultados.

2. RESULTADOSDEL ANALISISUNIVARIADO SEGUN LA SUPERVIVENCIA.

Se establecieron dos grupos, los de los vivosy los de los muertos. A continuacion
se vio en ambos grupos cud era e nimero de pacientes, seguin las distintas variables del
protocolo, estableciéndose comparacion. Las siguientes (Tablas XIX y XX), son las

variables que mostraron una diferencia estadisticamente significativas.

VARIABLE ESTADISTICA. SIGNIFICADO.

Nivel elevado de acido urico. P=0.036.
Antecedentes familiaresde M ..S. P=0.05.

I nsuficiencia Car diaca. P=0.021.
Presencia de signos clinicos. P=0.05.
Fibrilacion auricular. P=0.003.
Radiografia de térax anormal. P=0.028.

Crecimiento V.l. en laradiografia de torax. | P= 0.014.

Cardiomegaliay grado de éstaen la P=0.0005.

radiografia de torax.

Signos radioldgicos de H.T.V. pulmonar en | P=0.023.

la radiogr afia de tor ax.

Diametrodela A.l. P=0.022.
Diametrodd T.I.V. P=0.004.
DiametrodelaP.P.V.I. P=0.034.

Tabla XIX: Analisisunivariado seguin la supervivencia.

Observamos como en € grupo de los muertos era més frecuente la presencia de

antecedentes familiaresde M.S,, laexistenciade I.C. en  momento de evaluarlos
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clinicamente y en genera e paciente que presentara alguin signo clinico sugestivo de la

enfermedad fallecia con més frecuencia.

Lapresenciade F.A. era un factor més frecuente en @ grupo de falecidos.

Cuando atendiamos a la radiografia de térax observébamos que en € grupo de
falecidos estaba presente con més frecuencia una radiografia de térax anormal, la

existencia de crecimiento ddl V.1., la cardiomegaliay los signos radiol 6gicos de

En & E.D. encontramos asociaciones significativas entre € grupo de los fallecidos
y un mayor didmetro delaA.l., asi como con mayores diametrosdd T.1.V.y dela
P.P.V.I.

Respecto a los parametros hemodinamicos asociados a la supervivencia (Tabla
XX) encontramos como € gasto-indice cardiaco esta mas bajo en € grupo de los que
falecieron que en € delos vivos, la presén mediade laA.D. esmayor en € grupo de los
muertos que en € de los vivos, lapresion delaA.P. y del V.D. en sistole es mayor en €
grupo de falecidos que en € de vivos, asi como lapresion telediastdlicadd V.. Conla
fraccion de eyeccion del V.1, mediante angiografia observamos que fue més bagja en €

grupo de los muertos que en € de los vivos.

En e ventriculogramaizquierdo hay tres variables significativas en su correlacion
con la supervivencia, la primera de ellas es la presencia de una forma segmentaria
mesoventricular, pero en un sentido negativo, esto es, € no padecerla se asociamés a
estar vivo. En segundo lugar, la presencia de insuficiencia mitral, en general, sin
concretar grado de severidad es mas frecuente en € grupo de fallecidos. Asi como €l

tener unainsuficiencia mitral severa angiogréaficamente documentada se relaciona

En cuanto alas variables del tratamiento y las complicaciones que se asociaban

con la supervivencia, pudimos observar como el uso de los diuréticos se
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VARIABLE ESTADISTICA. SIGNIFICADO.

Gasto-indice car diaco. | P=0.001.
Presion media de A.D. P=0.034.
F.E. dd V.l. mediante angiogr afia. P=0.021.
Presion de A.P. en sistole. P=0.01.

Presion deV.D. en sistole. P=0.003.
Presion telediastolicade V.. P=0.02.

Ventriculograma izquierdo forma P=0.026.

segmentaria mesoventricular.

I nsuficiencia mitral en general mediante P=0.047.

angiogr afia.

Insuficiencia mitral severa mediante angio- | P=0.003.

grafia.

Tratamiento con diur éticos. P=0.0002.
|.C. durante la evolucion. P=0.001.
Taquicardia ventricular. P=0.05.
Accidente cerebrovascular. P=0.004.

Tabla XX: Andlisis univariado seguin la supervivencia.

asociaba mas con € grupo de falecidos. Cuando se presentabalal.C., considerada como
complicacion evolutiva no como presentacion inicial, los pacientes falecian mas, asi como

con la aparicion de taquicardia ventricular o accidente cerebrovascular.
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3. ANALISISUNIVARIADO SEGUN PRUEBAS COMPLEMENTARIAS.

A continuacién se exponen aquellas variables significativas resultantes de
establecer comparaciones estadisticas entre hallazgos clinicos (sintomas y signos) en
relacién con pruebas complementarias mayores (E.D. y cateterismo intracardiaco),
teniendo en cuenta que para las variables cualitativas dicotémicas se considerd su
presencia 0 ausencia, que las de respuesta multiple se asociaron segun criterio clinico y

para |as cuantitativas se establecieron dos grupos en relacion con la media.

I nsuficiencia cardiaca.

En relacion con los sintomas de |.C. y las pruebas complementarias mayores las

siguientes (Tabla XXI1) fueron las variables que mostraron significacion estadistica.

VARIABLE ESTADISTICA. SIGNIFICADO.

DiametrodeA.l. por E.D. P=0.0005.
Contractilidad global de V.I. hipoquinética | P=0.049.
en e E.D.
I nsuficiencia mitral moderadaen € E.D. P=0.05.

Presién deV.D. en sistole elevada. P=0.045.

Insuficiencia mitral en e ventriculograma | P=0.0003.

izquierdo.

I nsuficiencia mitral moderada en € P=0.017.
ventriculograma izquierdo.

I nsuficiencia mitral severa en € P=0.013.

ventriculograma izquierdo.

Tabla XXI: Analisis univariado seguin la variable insuficiencia cardiaca.
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En las variables del E.D. encontramos que la presenciade |.C. se asocia con mayor

diametro delaA.l., con hipogquinesiaglobd del V.I. y con laexistencia de insuficiencia
mitral moderada.

Respecto de los hallazgos del cateterismo intracardiaco resefiar como significativos
en relacion con lapresenciade 1.C. d aumento delapresién del V.D. en sistoley la

presencia de insuficiencia mitral en e ventriculogramaizquierdo en generd, asi como S es
de grado moderado o severo.

Sindrome anginoso.

Respecto a la presencia de sindrome anginoso y |as pruebas complemertarias
mayores las siguientes (Tabla XXI1) fueron las variables que mostraron significacion

VARIABLE ESTADISTICA. SIGNIFICADO.
Didametroraiz aortaen e E.D. aumentado. | P=0.01.
Hipoquinesia global ddl V.I. en E.D. P=0.04.
Coronariografia normal. P=0.007.

Tabla XXI1: Andlisis univariado seguin la variable sindrome anginoso.

En los pacientes con sindrome anginoso e diametro de laraiz de laaortaen € E.D.
es mayor que la media, también es més frecuente la presencia de hipoquinesia global del

V.I. y son mas frecuentes |os que tienen las coronarias angiogréficamente normales que
los que no las tienen.
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Palpitaciones.

Tan s6lo encontramos una asoci acion estadisticamente significativa entre esta
variable clinicay las de las pruebas complementarias, en concreto con lapresion ddl V..
en diéstole medida mediante cateterismo intracardiaco. Asi, hay mas pacientes con
palpitaciones, en € grupo que presenta presiones del V.. en diastole mayores que la media

y menos pa pitaciones en |os que tienen presiones por debgo de lamedia (p=0.02).

Sincope.
Con d sincope nos ocurre igua gue con las pal pitaciones, slo encontramos una
variable que tuviera significacion estadistica, fue € gradiente basal ene T.S.\V.I.

determinado mediante cateterismo intracardiaco (p=0.0001).

M ar eo.

En & caso dd mareo solo establecia una relacion significativa la presencia de una
presion del V.1. en sistole mediante cateterismo intracardiaco menor que la media
(p=0.02).

Signosclinicosen general.

Cuando estudiamos los signos clinicos en general y las pruebas complementarias
mayores las variables que mostraron significacién estadistica fueron diametro del T.1.V en
el ecocardiograma (p=0.006), de manera que es més frecuente la presenciadeun T.1.V.
mayor que la media cuando hay signos clinicos y menor que la media cuando no estan

presente dichos signos.

También fue significativa la presencia deinsuficiencia mitral en e
ventriculograma izquierdo mediante cateterismo intracardiaco (p=0.044), en & mismo
sentido que con lavariable previa, asi es mas frecuente, cuando hay signos clinicos, la
presencia de insuficiencia mitral en € ventriculograma mediante cateterismo que cuando
no hay.
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Soplo sistélico que no se modifica con Valsalva.

Encontramos dos variables que se asociaban con la presencia de un soplo sistélico
gue no se modificaba con la maniobra de Valsava, por un lado la presencia de SAM en €
ecocardiograma (p=0.0014) y por otro lado e gasto cardiaco determinado mediante
cateterismo intracardiaco (p=0.03).

Respecto a primero vimos que es més frecuente, cuando existe soplo sistélico que
no se modifica con lamaniobra de Valsalva, que no exista S A.M en e E.D. Respecto a
segundo es més frecuente, cuando existe soplo sistdlico que no se modifica con la
maniobrade Valsava, que el gasto cardiaco determinado mediante cateterismo
intracardiaco, sea menor que lamedia. Asi como, que s no existe dicho soplo, € gasto

cardiaco sea mayor que lamedia.

Soplo sistélico gue aumenta con Valsalva.

En relacion con la presencia de un soplo sistolico que aumenta con la maniobra de
Vasdva Yy las pruebas complementarias mayores las siguientes (Tabla XXI11) fueron las

variables que mostraron significacion estadistica.

VARIABLE ESTADISTICA. ’SIGNIFICADO.

Fraccion deeyeccion del V.I.en € E.D. P=0.019.
aumentada.

I nsuficiencia mitral en € ventriculograma P=0.010.
Izquierdo.

I nsuficiencia mitral moder ada mediante P=0.0029.

cateterismo intracar diaco.

Fraccion de eyeccion dd V.1. mediante cateterismo| P=0.046.
intracar diaco aumentada.

Tabla XXI11: Andlisis univariado seqiin soplo sistdlico gue aumenta con Valsalva.
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La presencia de un soplo sstélico que aumenta con la maniobra de Vasalvaen
nuestra serie, se asocia con laexistenciade unaF.E. dd V.1. aumentada, ya sea
determinada bien mediante E.D. o bien mediante cateterismo intracardiaco. El descenso de
dicho soplo tras e Vasava, por € contrario, se asociaa un descenso delaF.E.
determinada mediante ambas pruebas complementarias. Respecto a lainsuficiencia mitral
encontramos que & aumento del soplo con € Valsalva se asocia a ésta de forma general o
en grado moderado mediante cateterismo intracardiaco. La ausencia del soplo, por €

contrario, se relaciona con la ausencia de insuficiencia mitral.

Soplo sistélico en mesocar dio.

Cuando se auscultaba un soplo sistélico en mesocardio no se apreciabaun V.I.
hiperquinético en e E.D., sih embargo su ausencia se asociaba de forma significativa
(p=0.041) aun V.I. hiperquinético en & E.D. También encontramos una asociacion
significativa (p=0.012) entre la presencia de dicho soplo y la existencia de un gradiente

basa en T.S.V.l. determinado mediante cateterismo intracardiaco.
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4. RESULTADO DEL ANALISISUNIVARIADO EN RELACION CON LA
FRACCION DE EYECCION DEL VENTRICULO IZQUIERDO.

I ntentamos buscar |as posibles correlaciones que tuvieran significado estadistico,
siempre dentro del contexto clinico de la enfermedad, entre la fraccion de eyeccion del
V.I., calculada mediante ecocardiografia (menor y mayor de 0.50) y las variables

obtenidasen @ E.D., lamuerte en genera y laM.S. en particular.

Se obtuvieron las siguientes correlaciones con significado estadistico (Tabla
XXIV):

VARIABLE ESTADISTICA. SIGNIFICADO.

Didametrodd V.I. en sistole. P=0.004.
Ac.Fr.dd V.. P=0.001.
Motilidad normal o aumentada del T.I.V. en E.D.| P=0.0024.
Motilidad normal dela P.P.V.I.en E.D. P=0.0001.
Contractilidad global normal del V.I. en E.D. P=0.005.

Tabla XXIV: Analisisunivariado en relacion con laF.E. del V.. y hallazgos del E.D.

En relacion con € diametro del V.1 en sistole encontramos una asociacion
significativa entre la existenciade una F.E. del V.l. menor de 0.50 y laexistenciade un
diametro del V.. en sistole mayor (media 39 mm), asi como que cuando dicha F.E. era
mayor del 50% este diametro sistolico era menor (media 25 mm). Otrarelacion
encontrada, y obvia por otro lado, fue la de que en & grupo de pacientes con F.E. dd V.I.
menor del 0.50 es més frecuente un Ac.Fr. disminuido (media 16%), mientras que en €l
grupo con F.E. mayor del 0.50 es mas frecuente un acortamiento mayor (media 42%).
Respecto alamotilidad del T.1.V. y delaP.P.V.l. mediante E.D. en & grupo de pacientes

con F.E. mayor del 0.50 es més frecuente encontrar un T.1.V. normo o hiperquinético y
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una pared posterior del V.1. normoquinética. Existia una asociacion estadistica légicay que
demostraba ademas una concordancia clara entre la fraccion de eyeccion mayor de 0.50 y
la existencia de una contractilidad global del V.I. en & ecocardiograma bidimensional

normd.
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5. RESULTADO DEL ANALISISUNIVARIADO EN RELACION CON LA
PRESENCIA DE ARRITMIAS.

Correlacion estadistica entre la existencia de arritmias supraventriculares
(fibrilacién auricular, flutter auricular y taquicardia auricular) y ventriculares (taquicardiay
fibrilacion ventricular) con diversas variables. En € caso de las arritmias
supraventriculares con la muerte en general, laM.S. en particular, € sincope o presincope,
lapresenciaen € E.C.G. de patron de H.V.I, H.V.D, patron de .M. de cuaquier
locdizacion. También con € didmetro delaA.l., de T.I.V., delaP.P.V.l., y lapresencia
degradienteend T.SV.l.end E.D., asi como con laexistencia o no de este gradiente

basal y/o provocado en e cateterismo intracardiaco.

Para la presencia de arritmias ventriculares se hicieron las mismas correlaciones

excluyendo € diametrodelaA.l.end E.D.

Se obtuvieron las siguientes correlaciones con significacion estadistica:

Arritmias supraventriculares.

Lapresenciade H.V.l. en d E.C.G. se asocia con la existencia de arritmias

supraventriculares (p=0.0064).

Arritmias ventriculares.

No se encontrd ninguna correlacion estadisticamente significativa entre las

variables estudiadas y la presencia de arritmias ventriculares.
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6. RESULTADO DEL ANALISISUNIVARIADO EN RELACION CON LAS
FORMASDE MIOCARDIOPATIA HIPERTROFICA.

Se establecieron cinco formas diferentes de M .H., con gradiente provocado en
T.S\V.1., con gradiente basal en T.S.V..I., forma apical, forma globa y forma
mesoventricular. A continuacion se estudio la presentacion de todas | as variables del
protocolo, clinicasy de pruebas complementarias en los distintos grupos. Las siguientes

fueron estadisticamente significativas.

6-A. Gradiente provocadoen T.S.\V.I.

En relacion con la existencia de un gradiente provocadoen e T.S.V.I.
encontramos dos variables con asociacion estadistica, que eran € didmetro delaP.P.V.I.
(p=0.001) y d colapso mesosistdlico adrtico (p=0.001) en € E.D. Asi en € grupo de
pacientes que no tiene gradiente provocado € diametro de la pared posterior del V.1. en €
ecocardiograma es menor (media 14), mientras en los que tienen dicho gradiente el
diametro es mayor (media 22). Respecto a colapso mesosistolico adrtico en €
ecocardiograma es mas frecuente su presencia en los pacientes con gradiente provocado.
Sin embargo, en los que no se logra provocar dicho gradiente, es més frecuente que no

exista dicho colapso.

6-B. Gradientebasal en T.S.V.I.

En las M.H. obstructivas con gradiente en condiciones basdlesen e T.SV.I.

obtuvimos las siguientes variables significativas estadisticamente (Tabla XX V).
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VARIABLESESTADISTICAS. SIGNIFICADO.
PresenciadeH.V.l.end E.C.G. [P=0.03.
Aumento dd diametrodelaP.P.V.l.en d E.D. |P=0.05.
Aumento dela contractilidad del V.l. en & E.D. | P=0.05.

Tabla XXV: Variables gue mostraron correlacion con la M.H. con gradiente
basal en e T.S.V.I.

Cuando noexisteH.V.l. end E.C.G. noexiste gradientebasal enel T.SV.I.,
medido mediante cateterismo intracardiaco. Sin embargo cuando existe dicho patron
electrocardiografico s encontramos dicho gradiente. Por otro lado es mas frecuente la
exigenciade un diametro en laP.P.V.l. en & ecocardiogramamayor (media 17) en este
grupo con gradiente basal en € T.S.V.l., que en & resto de M.H. sin dicho gradiente
(media 14). Respecto ala contractilidad del V1. s es hiperdindmica por ecocardiograma es
més frecuente que haya gradiente, s no es hiperdinamica es més frecuente que no haya

dicho gradiente.

6-C. Formas apicales.

En las formas apicales de laM.H. tan silo encontramos una variable con relacion
significativa, que es la presencia de hemibloqueo posterior izquierdo del haz de Hiss
(p=0.02), en & sentido que es més frecuente que dicho hemiblogqueo se presente en las

formas apicaes que en € resto delas M.H.

6-D. Formas globales.

No se correlaciond su presencia de forma significativa con ninguna delas
variables estudiadas.



6-E. Formas mesoventriculares.

Resultados.

En latabla XX VI se observan aquellas variables que mostraron una correlacion

estadisticamente significativa con la presencia de una M.H. forma mesoventricular.

VARIABLE ESTADISTICA. SIGNIFICADO.

estudio hemodinamico.

Historia familiar deM.H. P=0.04.
Historia familiar de M.S. P=0.02.
Disminucion del diametro diastélico del V.I. en | P=0.02.
e E.D.

Aumento dela presén mediadelaA.D.end | P=0.01.

Tabla XXVI: Variables gue mostraron correlacion con la M.H. forma mesoventricular.

Encontramos que la historia familiar de M.H. y de M.S. era més frecuente en las

formas mesoventriculares que en € resto de M.H. Fue también significativo € que en las

formas mesoventriculares € didmetro del V.l. en diastole en e ecocardiograma es més

pequerio, sendo mas grande en € resto de formas no mesoventriculares. Por dltimo, en la

forma mesoventricular es més frecuente que la presion mediadelaA.D. esté eevada
(mediade 7), respecto del resto de M.H., que es normal (mediade 3).
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|V-C. SUPERVIVENCIA.

1. DATOS GENERALES.

Para el estudio de la supervivenciagloba de la serie hicimos uso de las curvas de
supervivencia de Cutler-Ederer. La figura 6 muestra la curva estimada para nuestra serie de

117 pacientes, con un periodo medio de seguimiento de 71 meses.

MIOCARDIOPATIAS HIPERTROFICAS.
SUPERVIVENCIA GLOBAL DE LA SERIE.
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Figura 6: supervivencia global dela serie.
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2. VARIABLES SIGNIFICATIVAS POR COMPARACION DE CURVAS DE
SUPERVIVENCIA. PRIMERA EVALUACION.

Seredizd d test de log-rank o de Mantel-Haenszdl parala comparacién de curvas
de supervivencia en nuestra serie respecto ala presencia o no de las diferentes variables
analizadas en € protocolo clinico de la primera evaluacion, edad y sexo, distribucién
poblacional, antecedentes, sintomas, signos, el ectrocardiograma, radiografia de torax,

ecocardiograma-doppler, cateterismo intracardiaco, tratamiento y complicaciones.

No encontramas aportacion de datos en cuanto a mejor 0 peor supervivencia con

ninguna de las variables de edad y sexo, distribucion poblaciona y antecedentes.

En d resto de apartados del protocolo de la primera evaluaci dn encontramos una o

més variables significativas con respecto ala determinacion de probabilidad de una mayor

0 menor supervivencia. Dichas variables son las siguientes:

1) Presencia deinsuficiencia cardiaca.

2) Presencia de cuarto ruido en la auscultacion car diaca.

3) Presenciadefibrilaciéon auricular en e eectrocardiograma.

4) Radiografia smple de térax normal.

5) Cardiomegalia en laradiologia simple de térax.

6) Crecimiento de ventriculo izquierdo en laradiografia smple detérax.

7) Signosradioldgicos de hipertensién venosa pulmonar .

8) Diametro dela auriculaizquierda enel ecocar diograma-doppler.

9) Realizacién de cateterismo intracar diaco.
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10) Gasto car diaco deter minado mediante cateterismo intracar diaco.

11) Presién de ventriculo izquierdo en didstole deter minada mediante

cateterismo intracar diaco.

12) Insuficiencia mitral severa en € cateterismo intracar diaco.

13) Uso de diur éticos como parte del tratamiento.

14) Insuficiencia car diaca como complicacién evolutiva.

15) Accidente cerebrovascular.

A continuacion se representan |as curvas de supervivencia de aquellas variables,

gue en e andlisis univariado, dieron como més significativas ala hora de discriminar vivos

y muertos (Figuras 7 a 21).
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1) Presencia de insuficiencia cardiaca (Figura 7).

HALLAZGOS CLINICOS.
INSUFICIENCIA CARDIACA IZQUIERDA.
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2) Presencia de cuarto ruido en la auscultacion cardiaca (Figura 8).

HALLAZGOS CLINICOS.
AUSCULTACION DE UN CUARTO RUIDO.
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3) Presencia defibrilacion auricular en € dectrocardiograma (Figura 9).

ELECTROCARDIOGRAMA.
FIBRILACION AURICULAR.

PROB. SUP p=0.005.
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4) Radiografia smpledetérax normal (Figura 10).

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS.
RADIOGRAFIA DE TORAX NORMAL
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5) Cardiomegalia en laradiologia smpledetérax (Figura 11).

RADIOGRAFIA DE TORAX.
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6) Crecimiento de ventriculo izquierdo en la radiogr afia smple detérax (Figura 12).

RADIOGRAFIA DE TORAX.
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Resultados.

7) Signos r adiol 6gicos de hipertension venosa pulmonar (Figura 13).

RADIOGRAFIA DE TORAX.
HIPERTENSION VENOSA PULMONAR.
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8) Diametro dela auriculaizquierda en € ecocar diograma-doppler (Fiqura 14).

ECOCARDIOGRAMA-DOPPLER.
DIAMETRO DE LA AURICULA IZQUIERDA.

PROB.SUPERYV. P=0.006.
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Resultados.

9) Realizacion de cateterismo intracar diaco (Figura 15).

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS.
CATETERISMO INTRACARDIACO.

PROB.SUPERV. P=0.05.
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10) Gasto car diaco deter minado mediante cateterismo intracar diaco (Figura 16).

CATETERISMO INTRACARDIACO.
GASTO CARDIACO.
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Resultados.

11) Preson diastolica ddl ventriculo izquierdo deter minada mediante cateterismo

intracardiaco (Figura 17).
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12) Insuficiencia mitral severa en € cateterismo intracardiaco (Figura 18).
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Resultados.

13) Uso de diur éicos como parte dd tratamiento (Fiqura 19).

TRATAMIENTO.
DIURETICOS.

PROB. SUPERYV. P=0.004.
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14) I nsuficiencia car diaca como complicacion evolutiva (Figur a 20).
COMPLICACIONES EVOLUTIVAS.
INSUFICIENCIA CARDIACA.
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Resultados.

15) Accidente cer ebrovascular (Figura 21).

COMPLICACIONES EVOLUTIVAS.
ACCIDENTE CEREBROVASCULAR.

PROB.SUPERV. P=0.01.
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Se mostraron como Vvariables méas significativas en cuanto ala supervivenciala
presencia de cardiomegalia en laradiografia simple de torax (p=0.0003), los signos
radiol 6gicos de hipertension venosa pulmonar (p=0.006), & diametro delaA.l. ene E.D.
(p=0.006), lapresenciade F.A. end E.C.G. (p=0.005), I.C. como complicacion evolutiva
(p=0.005) y & uso de diuréticos como parte del tratamiento (p=0.004). (Tabla XXVII).
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Resultados.

VARIABLE. SIGNIFICADO.

Presencia insuficiencia car diaca. 'P=0.01.
Cuarto ruido. P=0.02.
Fibrilaciéon auricular en el E.C.G. P=0.005.
Radiografia smple detérax. P=0.05.
Cardiomegalia en radiogr afia tor ax. P=0.0003.
Crecimiento V.1. en radiogr afia tor ax. P=0.05.
Signos radiologicos de hipertension venosa | P=0.006.
pulmonar.

DiametrodeA.l. en E.D. P=0.006.
Cateterismo intracar diaco. P=0.05.
Gasto car diaco mediante cateterismo. P=0.04.
Presion del V.1. en protodiastole mediante | P=0.02.
cateterismo.

I nsuficiencia mitral severa mediante P=0.05.
cateterismo.

Tratamiento diur éico. P=0.004.
I nsuficiencia car diaca como complicacion. | P=0.005.
Accidente cerebrovascular. P=0.01.

Tabla XXVII: Curvas de supervivencia significativas.
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Resultados.

|V-D. MORTALIDAD.

1) MORTALIDAD GLOBAL.

Al findizar d estudio habian falecido 17 pacientes (18%) de un total de 117 que
componian € grupo de estudio. (Figura 22).

Mortalidad global.

O Vivos.

B Muertos.

100

Figura 22: Mortalidad global delos pacientes dela primera evaluacion.

De estos 17 pacientes, 7 1o hicieron en los dosy medio primeros afios del
seguimiento (41%), distribuyéndose € resto alo largo de los afios. En los primeros 5 afios

habian fdlecido més de la mitad de |os pacientes (53%). (Figura 23).
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Resultados.

Mortalidad global por afios.

O Muertos.

0-30. 30-60. 60-90. 90-120. >120.
Meses.

Figura 23: Mortalidad global por anos de |os pacientes de la primera evaluacion.
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Resultados.

2) MORTALIDAD SEGUN SEXO Y EDAD.

Delos 17 enfermos fallecidos, 12 eran varones (70%) y 5 mujeres (30%) (Figura
24). Este predominio de los varones, no se traduce en diferencias significativas respecto a
sexo en lamortalidad. Asi lamortalidad en € grupo de los hombres es del 15%y en € de

las mujeres de un 13%.

Distribucion por sexos de los fallecidos.

d Varones.

B Mujeres.

Figura 24: Distribucion dela mortalidad segtin € sexo.
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Resultados.

El andisis de los fallecidos segin décadas de edades demuestra que a mas edad
mayor nimero de fallecimientos, de modo que |os mayores de 60 afios tienen un 53% de
las muertes y que, por encimade los 50 afios, fallecen més del 80% del total de pacientes
(Figura 25).

Distribucion por edades v sexo de los
fallecidos. Primera evaluacion.

7_

6_

5_

4 O Varones.
B Hembras.

3_

2_
Edad.

0-29. 30-39. 40-49. 50-59. >60.

Figura 25: Distribucién dela mortalidad sequiin @ sexo vy los grupos de edad.
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Resultados.

3) CAUSASDE MORTALIDAD.

Cuando analizamos las causas que motivaronla muerte comprobamos que fue la
|.C. lacausa més frecuente con 10 casos (58%), seguida en orden de frecuencia por laM.S.
con 5 casos, (30%). Los otros dos pacientes, que hacen € total de 17 fallecidos en la
primera evauacion, lo fueron por causa no cardiol 0gica, concretamente por accidente
cerebrovascular. (Tabla XXVII1).

VARIABLE. N° DE PACIENTES.

Insuficienciacardiaca. |10 (58%).
Muerte sibita. 5 (30%).

No cardiolégicas. 2 (12%).

Tabla XXVIII: Causasde exitus en la primera evaluacion.

Con idea de averiguar S existia diferencia significativa entre | os pacientes que
habian fallecido por I.C. 0 M.S,, redlizamos con los datos de la primera evaluacion un
estudio comparativo entre las variables con més significacion estadistica, pero
estableciendo comparaciones entre los dos subgrupos citados, esto es, € de los fallecidos

por I.C. y d delos que lo hacian sibitamente.

L os resultados de este andlisis, expuestos en las tablas XXX a XXX, muestran
como las variables de la primera eval uacion comparadas, no muestran diferencias
estadisticamente significativas entre |os dos grupos de pacientes establecidos segiin las
causas de muerte. Existe unatendenciaalasignificacion (p=0.1) enla PV.D.S.y la
P.A.P.S,, sendo mayor en € grupo de falecidos por I.C. queenlosde M.S.

Hay un predominio, sin llegar a la significacion, en los pacientes falecidos por |.C.
de las siguientes variables: mayor edad, presencia de signos clinicos, de F.A., de

anormalidades radiol égicas, especia mente |a hipertensién venosa pulmonar 'y de menor
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Resultados.

indice cardiaco, predomina €l tratamiento betablogqueante, diurético y mayor nimero de

accidentes cerebrovascul ares.

En los pacientes falecidos sUbitamente predomina una mayor A.l., mayor grosor

dd T.I.V.y dela P.P.V.l. y mayor acortamiento fracciona del V.I.

VARIABLE. [.C.(N=10). M.S (N=5). SIGNIFICADO.
Edad. 60+13 anos. | 50+£20 afios.
Historia familiar deM.S. |4 (23%). 1(6%). n.s.
Presencia de signos 10 (58%). |4 (23%). n.s.
clinicos.

Cuarto ruido. 3 (17%). 2 (12%). n.s.
Fibrilacion auricular. 4 (23%). 2 (12%). n.s.
Flutter-auricular. 2 (12%). 1 (6%). n.s.
Radiografia de térax 9 (53%). 5(29%). n.s.
anormal.

Crecimiento V.l. en 8 (50%). 5 (31%). n.s.
radiogr afia torax.

Signos radiol 6gicos 3 (18%). 1(6%). n.s.

deH.T.V. pulmonar.

Tabla XXI X: Comparacion de las variables mas significativas entre fallecidos por |1.C. o

M.S. Variables clinicas.
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VARIABLE.

M.S. (n=5).

Resultados.

SIGNIFICADO.

|.C. (n=10).

DidmetrodeA.l.en E.D. [48+12mm. [55t19mm. |ns.
Acortamiento fraccional |33+11%. 41+5%. n.s.
dd V.l.en E.D.

P.P.V.l.en ED. 152 mm. 18+9 mm. n.s.
T.I.V.en ED. 19+4 mm. 21+6 mm. n.s.
Realizacion cateterismo. |3 (18%). 2 (12%). n.s.
P.SV.D.end 70+40 mmHg.| 261 mmHg.| 0.1.
cateterismo.

P.SA.P.end 71+38 mmHg.|24+6 mmHg.| 0.1.
cateterismo.

Indicecardiacoen € 1.4+0.3. 2.9+1.9. n.s.
cateterismo.

Presencia deforma 2 (40%). - n.s.
mesoventricular.

Presencia de insufi- 3 (50%). 2 (33%). n.s.
cienciamitral en el

cateterismo.

Tabla XXX: Comparacion de las variables mas significativas entre fallecidos por |.C. 0

M.S. Variablesddl E.D. y ddl cateterismo.
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Resultados.

VARIABLE. 1.C. (n=10). M.S.(n=5). | SIGNIFICADO.
Tratamiento con 3(17%). [2(12%). |[ns

amiodar ona.

Tratamiento con 3 (17%). 1 (6%). n.s.
betabloqueantes.

Tratamiento con 7 (41%). 4 (23%). n.s.

diur éticos.

Tratamiento 2 (12%). 2 (12%). n.s.
anticoagulanteoral.

Accidente 3 (19%). 1(6%). n.s.

cerebrovascular.

Tabla XXXI: Comparacion de las variables mas significativas entre fallecidos por |.C.. 0

M.S. Variables dd tratamiento y complicaciones evolutivas.

Estudiamos también larelacion de la fraccion de eyeccion del V.. mediante E.D.

con lamortaidad, estableciendo un limite por encima o por debajo del 50% y

correlaciondndolo con la muerte en generd, laM.S. en particular y la muerte por |.C. El
estudio estadistico, tal y como muestrala Tabla XXX, no mostro diferencias en este

sentido, S bien es cierto que los resultados del andlisis estadistico estan limitados porque €
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Resultados.

CAUSA EXITUS. F.E.menor 50%. F.E.mayor 50%. SIGNIFICADO.

Insuficiencia cardiaca. |8 (67%). - n.s.
Muertenocardiaca. |- 1(8%). n.s.
Muertesibita. 4 (33%). - n.s.

Tabla XXXI1: Causas de exitus seguin la fraccion de eyeccion ddl V.1. por E.D. tomando

como limite superior einferior e 50%
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Resultados.

V-E. SEGUIMIENTO.

1. HALLAZGOSY DIFERENCIASENTRE LA PRIMERA, SEGUNDA Y
TERCERA EVALUACION.

Existe un sesgo evidente alahora del seguimiento, pues solo se han valorado los
pacientes que vinieron alas revisones. De |os otros no fue posible averiguar s estaban
Vivos 0 no. Lo unico que podemos decir es que no pudieron ser localizados

Por tanto, no cabe aqui establecer comparaciones entre vivos y muertos

de lasegunday tercera evaluacion, con los de la primera.

Sin embargo lo que si se hizo fue andizar |os hallazgos objetivados a los pacientes
en su primera, segunday tercera evaluacion. Su comparacion posterior buscaba € fin de
hacernos unaidea global de la evolucidn. No se realizd andisis estadistico, pués
consideramos que a practicarse las evaluaciones en diferentes tiempos y en periodos de
seguimiento distintos, 1os resultados que se obtuviesen no eran extrapolables a grupo

general.

A continuacién vemos en tablas (XX X111 a XL1) los diferentes hallazgos

encontrados en las tres evaluaciones, 10s porcentagjes son en relacion con € nimero total de

VARIABLE.

PRIMERA SEGUNDA TERCERA
EVALUACION. EVALUACION. EVALUACION.

Asintomatico. 4 (12.5%). 6 (18.8%). 6 (19.4%).
Insuficiencia cardiaca. |8 (25%). 12 (37.5%). 17 (54.8%).
Angor. 17 (53%). 10 (31.3%). 10 (32.3%).
Palpitaciones. 6 (18.8%). 9 (28.1%). 11 (35.5%).
Sincope. 6 (18.8%). 4 (12.5%). 3 (9.7%).
Mar eo. 7 (21.9%). 11 (34.4%). 5 (16.1%).

Tabla XXXI11: Comparacion evolutiva delas variables sintomas clinicos.
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Resultados.

VARIABLE. PRIMERA SEGUNDA TERCERA
EVALUACION. EVALUACION. EVALUACION.

Signosen general. |17 (53.1%). |14 (43.8%). 14 (45.2%).
Cuarto ruido. 2 (6.3%). 4 (12.5%). 1(3.2%).
Soplo sstdlico no 9(28.1%). 7 (21.9%). 10 (32.3%).
modifica Valsalva.
Soplode T.S.V.I. 6 (18.8%). 3(9.4%). 2 (6.5%).
gradol.
Soplode T.S.V.I. 5 (15.6%). 8 (25%). 8 (25.8%).
gradol.
Soplode T.S.V.I. 7(21.9%). 3(9.4%). 1(3.2%).
grado 1.
Presion arterial 115 mmHg. 140 mmHg. 140 mmHg.
sistélica.
Presion arterial 70 mmHg. 86 mmHg. 87 mmHg.
diastolica.

Tabla XXXI1V: Comparacion evolutiva de las variables signos (lasvariables

cuantitativas se expresan como valores medios).
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VARIABLE.

PRIMERA

EVALUACION.

SEGUNDA

EVALUACION.

Resultados.

TERCERA
EVALUACION.

Patron deH.V.I. |15 (46.9%) 110 (31.3%). 11 (35.5%).
Patron deH.V.D. |1 (3.1%). 0. 0.

Patron de 2 (6.3%). 4 (12.5%). 3(9.7%).
crecimiento A.l.

T “gigantes’. 0. 1(3.2%). 1(3.2%).
Patron del.M. 2 (6.3%). 4 (12.9%). 4 (12.9%).
anterior antiguo.

Patrén del.M. 5 (15.6%). 3(9.4%). 1(3.2%).
inferior antiguo.

Patrén del.M. 3(9.4%). 4 (12.5%). 3(9.4%).
lateral antiguo.

Fibrilacion 3(9.4%). 1 (3.:2%). 1 (3.2%).
auricular.

Flutter auricular. 1(3.1%). 0. 0.
Blogueo A-V de 2 (6.3%). 0. 0.

primer grado.

Taquicardia 1. 0. 0.
ventricular.

Tabla XXXV: Comparacion evolutiva delasvariablesdel E.C.G.
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Resultados.

VARIABLE. PRIMERA SEGUNDA TERCERA

EVALUACION. EVALUACION. EVALUACION.

Didmetro de A.l. 40 mm. | 40 mm. -
Diametrodeaorta. |30 mm. 31 mm. -
Didametrodel V.I.S. |24 mm. 27 mm. -
Diametrodd V.I.D. [43 mm. 46 mm. -
F.E.dd V.. 0.75. 0.69. -
Ac.Fr. 43%. 39%. -
Diametrodd T.I.V. |16 mm. 17 mm. -
Didmetro dela 14 mm. 13 mm. -
P.P.V.l.

Tabla XXXVI: Comparacion evolutiva delas variablesdel E.D. (1). (al ser variables

cuantitativas se expresan 1os resultados como medias).

116




VARIABLE.

PRIMERA

SEGUNDA

TERCERA
EVALUACION. EVALUACION. EVALUACION.

Movimientodel T.I.V |14 (43.8%). 13 (40%). -
normal.

Movimientode T.I.V |2 (6.3%). 9 (28%). -
hiper quinético.

Movimientodde TIV |8 (25%). 7 (22%). -
hipoquinético.

Movimiento dela 24 (75%). 16 (50%). -
P.P.V.l. normal.

SAM. 5 (15.6%). 2 (6.3%). -
Colapso sstdlico 2 (6.3%). 1(3.1%). -
delavalvula aortica.

Calcificacion del anillo | 0. 1(3.1%). -
mitral.

Tabla XXXVII: Comparacion evolutiva de las variables del E.D. (11).
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Resultados.

VARIABLE. PRIMERA SEGUNDA TERCERA

EVALUACION. EVALUACION. EVALUACION.

Prolapso valvular |2 (6.3%). 0. -
mitral.

Contractilidad V.I. 6 (18.8%). 8 (25%). -
anormal.

Contractilidad V.I. |6 (18.8%). 5 (15.6%). -
hiper quinética.

Contractilidad V.I. 1(3.1%). 3 (9.4%). -
hipoquinética

Gradienteen € 2 (6.3%). 0. -
T.SV.I.

I nsuficiencia mitral 2 (6.3%). 1(3.1%). -
ligera.

Insuficienciamitral |1 (3.1%). 0. -
moderada

Insuficienciamitral |1 (3.1%). 0. -
severa.

Tabla XXXVIII: Comparacion evolutiva de las variables del E.D. (111).
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VARIABLE.

PRIMERA
EVALUACION.

SEGUNDA
EVALUACION.

Resultados.

TERCERA

EVALUACION.

Tratamiento. 27 (84.4%). 127 (84.4%). 26 (83.9%).
Verapamil. 5 (15.6%). 3(9.4%). 5 (16.1%).
Nifedipina. 2 (6.3%). 4 (12.5%). 3(9.7%).
Diltiazem. 2 (6.3%). 0. 1 (3.2%).
Propranolol. 17 (53.1%). 16 (50%). 12 (38.7%).
Amiodarona. 5 (15.6%). 4 (12.5%). 6 (19.4%).
Digoxina. 3(9.4%). 3 (9.4%). 1 (3.2%).
Diur éticos. 3(9.4%). 2 (6.3%). 2 (65%).
Anticoagulantes 3 (9.4%). 2 (6.3%). 2 (6.5%).
orales

Antiagregantes 9 (28.1%). 0. 0.
plaquetarios.

Nitratos. 9 (28.1%). 0. 0.

Tabla XXXI X: Comparacion evolutiva de las variables ddl tratamiento.
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Resultados.

VARIABLE. PRIMERA SEGUNDA TERCERA

EVALUACION. EVALUACION. EVALUACION.

Insuficiencia 12 (6.3%). 120 (62.5%). 0.
cardiaca.

Fibrilacion 0. 2 (6.3%). 0.
auricular.

Taquicardia 0. 0. 1(3.2%).
ventricular

Fibrilacion 1(3.1%). 0. 0.
ventricular

ACV. 1 (3.1%). 0. 0.

Tabla XL: Comparacion evolutiva de las variables complicaciones.

VARIABLE. SEGUNDA TERCERA

EVALUACION. EVALUACION.

PT25. 6 (18.8%). |5 (16.1%).
PT40. 9 (28.1%). 9 (29.0%).
QRSF 25. 117. 117.
Duracion 25. 23. 21.
Voltaje 25. 60. 66.

QRS 40. 100. 103.
Duracién 40. 29. 27.
Voltaje40. 38. 68.

Tabla XLI|: Comparacion de las variables determinacion de la sefal promediada
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Resultados.

En latercera evaluacion se realizd un Holter de 24 horas, objetivandose 2 pacientes
(6.5%) con T.V.M.N.S. No se encontrd ninguna de las siguientes alteraciones del ritmo
cardiaco: T.V.M.S,, trastornos de la conduccion A-V'y T.SV.P.

Del andlisis evolutivo de los sintomas clinicos nos llama la atencion como la
variable |.C. progresa conforme avanza € tiempo (Tabla XX XIII), s bien pudiera existir
un cierto sesgo entre € aumento del 25% a 37.5% de la primera y segunda evauacion
respectivamente, es claro que analizado en la tercera eva uacion se gprecia también un

aumento importante de su presencia (54.8%).

Respecto alos signos clinicos tan sdlo notamos un ascenso de la presién arterial
sistolica entre la primeray segunda evaluacion, 115 y 140 mmHg. respectivamente, que

sin embargo no se producia en la tercera evaluacion, 140 mmHg. (Tabla XXXIV).

En cuanto a la comparacion evolutiva de las variables del E.C.G. (Tabla XXXV)

no observamos ninguna diferencia digna de mencion.

Sobre e andlisis comparativo del E.D. |o primero que hacemos notar es que no se
realizo en latercera evaluacion, por lo que todas las diferencias que hemos hecho se
refieren alas dos primeras valoraciones. En relacion con € modo M (Tabla XXXVI) solo
apuntar que se observa en la segunda evaluacion un ligero aumento del diametro del
ventriculo izquierdo en didstole (de 43 mm a 46 mm) y un descenso también poco
importante delaF.E. del V.1. (de 0.75 a 0.69) y obviamente del Ac.Fr. (del 43% al 39%).
En latabla XXXVII se observa como en la primera evaluacién un 6.3% de los pacientes
tenian un movimiento hiperquinético del T.I.V. y en la segunda era de un 28%. Se puede
comprobar como aguellos hallazgos del modo 2D relativos a un componente obstructivo
habian disminuido entre la primeray segundavaloracion, asi e SA.M. erade 6.3%y
3.1% Yy € colapso sistdlico de lavavula adrtica del 6.3% y 3.1%, respectivamente.

En latabla XXXVl vemos como en consonancia con los halazgos previos de la
ecocardiografiaM y 2D existe un aumento de los pacientes con hipoquinesiadd V.1. del

3.1% a 9.4% y menos pacientes con gradienteen el T.S.V.I., del 6.3% a ninguno.

Al hacer € andlisis comparativo evolutivo del tratamiento médico (Tabla XX X1X)

no exigtian practicamente diferencias en € transcurso del tiempo, un 84% de los pacientes
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recibian tratamiento médico alo largo del tiempo del estudio. Tan solo se observaba como
€l uso de betabloqueantes disminuia, de un 53.1% en la primera evaluaciéon a un 38.7% en

la tercera, y aumentaba el uso de amiodarona, que pasabadel 15.6% a 19.4%.

En las complicaciones observadas (Tabla XL ) es llamativo comprobar como en la
primera eva uacion tan sdlo un 6.3% de los pacientes tenian |.C. como complicacion
evolutivay sin embargo en la segunda evaluacién esta cifra ascendia hasta un 62.5%).
Tampoco en la primera evaluacion habia ninguna F.A. como complicacidon y en la segunda
[legaba hastaun 6.3%.

En latabla XLI se aprecian como variaba la determinacion de la sefial promediada

entre la segunday tercera evaluacion, y de hecho los resultados indican que no habia
précticamente modificacion alguna. Solo € Voltge de 40 pasaba de 38 a 68.
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2. RESULTADOSDE LA SENAL PROMEDIADA EN LA SEGUNDA Y
TERCERA EVALUACION, EN RELACION CON EL RESTO DE VARIABLES.
(SUBGRUPO DE PACIENTESAMBULATORIOSDEL TOTAL CONM.H.).

Este subgrupo de pacientes estaba constituido por 32 enfermos. La edad media fue
de 57 afios (rango 26 a 79, con D.S. de 12). 20 eran hombresy 12 mujeres.

Durante & seguimiento ningun paciente tuvo necesidad de ser hospitalizado por
aconteci mientos rel acionados con su enfermedad, no hubo ningunaM.S. Tan sdlo un
paciente no fue localizado paralatercera evaluacion, por 1o que se desconoce su

evolucion. En este pacientelosP.T. 25y P.T. 40, eran positivos.

|. DESCRIPCION DE LA MUESTRA.

2.1) Datos clinicos.

Las caracterigticas clinicas, sintomas, signos, grosor del T.1.V. y formas de M.H.
encontradas en este subgrupo se resumen en latabla XLII.

Este grupo se define como oligosintoméatico pués un 60% de los pacientes tienen
disnea en grados funcionaes bgjos, siendo éste e sintoma predominante, seguido por la
sintomatol ogia dolorosa precordial (32%) y € sincope (13%). Constatamos historia previa
familiar deM.H. y de M.S. en un 22% y 13% respectivamente.

El grosor medio del T.1.V. fue de 17 mm, siendo més frecuentes las formas no
obstructivas (92%), que las obstructivas (8%).
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VARIABLES. RESULTADOS.
Historia familiar deM.S. |4 (13%).
Higtoria familiar deM.H. |7 (22%).
Historia de sincope. 4 (13%).

Disnea G.F. I. 6 (19%).

Disnea G.F. II. 13 (41%).
Disnea G.F. I11. 10 (32%).
Disnea G.F. I V. 2 (6%).

Dolor precordial. 10 (32%).
Grosor T.I.V. 12-26 mm (media 17).
For mas obstructivas. 2 (8%).

Formas no obstructivas. |23 (92%).

Tabla XLI1: Caracteristicas clinicas dal subgrupo de pacientes ambulatorios
afectosde M .H.

2.2) Potenciales T ardios.

De este subgrupo poblaciona encontramos que 6 (18%) tenian presenciade P.T.
25, que 10 (31%) lo tenian con € P.T. 40 y 4 (12%) tenian presencia de ambos (Figura 26).
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Potenciales tardios. Subgrupo
ambulatorio.

12

l—)
(0]

OP.T. 25.
WmP.T. 40.
OP.T. 25+40.

Figura 26: Distribucion delos P.T. Subgrupo de M.H. ambulatorio.

2.3) Holter de 24 hor as.

Un paciente (3%) tuvo una taquicardia supraventricular paroxistica y en dos
casos (6%) se encontraron T.V.M.N.S. No se encontrd correlacién entre la presencia de las
T.V.M.N.S. y d sincope. No hubo ningunaT.V.M.S.

2.4) Relacion entrelosP.T. v @ Holter de 24 hor as.

Los dos pacientes con T.V.M.N.S. tenian P.T. positivos.

2.5) Tratamiento.

En & momento deinicio del estudio 16 pacientes (50%) tomaban betabl oqueantes
y d find 17 (54%).

Respecto ala amiodarona, todos |os pacientes |a tomaban en dosis bgjas, ad
principio 4 (12%) y a find lo hacian 6 (19%).
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LosP.T. d principioy a final del estudio variaron de la siguiente manera en los
paci entes que tomaban amiodarona (Figura 27):
* Al principio 4 tomaban amiodarona: 3 con PT+y 1 con PT-.
* Al find 6 tomaban amiodarona: 3 con PT+y 3 con PT-.
* Sblo 2 pacientes tomaban amiodarona a principio y a final, uno con PT+

y otro con PT-, no modificandose los potenciales en € seguimiento.

Tratamiento farmacol6qgico. Subqgrupo
ambulatorio.

OP.T.+

BP.T.-

MNAMANANAN

P.T.+
Dia 1. 1 ano.

Tiempo.

Figura 27: Tratamiento farmacol6gico. Subgrupo de pacientes ambulatorios.
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|I. CORRELACIONESESTADISTICAMENTE SIGNIFICATIVAS AL
PRINCIPIO DEL ESTUDIO.

Se buscd que variables clinicas, eectrocardiograficas y terapéuticas de las
estudiadas, tenian relacién estadisticamente significativa con € resultado de la sefid

promediada. Este se expresd como positividad o negatividad del P.T. o valor patol 6gico

de las cifras cuantitativas, esto es QRS filtrado, duracion y voltgje. (Tabla XLIII).

VARIABLE. SIGNIFICADO. FILTROY/O
PARAMETROS.

Historia familiar M.S. : P.T.25.

Signosclinicos. P<0.05. P.T.25.

Soplo de obstruccién P<0.05. P.T. 25 QRS 25,

T.SV.I.

A mésintensdad soplo. P<0.05. P.T. 25, P.T.40, QRSf
40, DUR 40y VOL 40.

Patron del.M. anterior P<0.05. P.T. 25.

antiguoen E.C.G.

Uso de amiodar ona. P<0.05. P.T. 25, QRS 25.

Tabla XLI11: Variables clinicas, e ectrocardiograficas y terapéuticas significativas en

correlacion con la presenciade P.T.

Se observa que hay correlacion estadistica entre la presenciadelos P.T. 25y la
existencia de antecedentes familiares de M.S., también con la presencia de signos clinicos
en general y sobre todo s estos corresponden a soplo de obstruccion del T.S.V.I.

Asimismo cuanto mayor eslaintensidad del soplo existe asociacion estadistica.
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Cuando encontramos patron de |.M. anterior antiguo en e E.C.G. y uso de amiodarona,

también se asoci6 a la presencia de dichos potenciales.
A continuacién se buscaron las variables ecocardiogréficas de la primera

evaluacion, subgrupo ambulatorio, que mostraban correlacidn con la presenciade P.T.
(TablaXLIV).
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VARIABLE.

Mayor diametro deA.l.

SIGNIFICADO.

P<0.05.

|QRSF 25,

Resultados.

FILTROY/O
PARAMETROS.

V.l. hipoquinética.

V.1.S. aumentado. P<0.05. DUR 25, DUR 40, VOL 40.
Descenso F.E. ddl V .I. P<0.05. P.T. 25, VOL 25, VOL 40.
Descenso F.E. del V I. P=0.05. DUR 25, DUR 40.
Gradienteen T.S\V.I. P=0.05. P.T.25, DUR 40, VOL 40.
Menor onda" a". P<0.05. VOL 25.

Mayor ratio ea. P<0.05. DUR 40, VOL. 40.
Aumento grosor pared P<0.05. P.T. 40, QRSF 40.
anterolateral.

Adelgazamientogrosor | P<0.05. VOL 25.

septo anterior.

Movimiento hiper o P<0.05. P.T.25,P.T. 40,
hipoquinético de la QRSf 25, VOL 25, QRSf
P.P.V.l. 40, DUR 40, VOL 40.
Movimiento hiper o P<0.05. VOL 25, DUR 40, VOL 40.
hipoquinéticode T.1.V.

Contractilidad global del | P<0.05. P.T. 40, QRSF 40, DUR 40,
VI anormal. VOL 40.

Contractilidad global del | P<0.05. P.T. 40, QRSF 40.

V.l. hiperquinética.

Contractilidad global del | P<0.05. VOL 25.

Tabla XLI1V: Variables ecocardiograficas significativas en relacion con la presencia de

PT.
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Encontramaos que todos aquellos parametros ecocardiograficos que mostraban una
alteracion de lafuncién sistélica o diastdlica se asociaban de forma significativa con la
presenciade P.T.25 y P.T.40. De los primeros destacan mayor diametro delaA.l., dd V.I.
en sistole, asi como descenso delaF.E. del V.1. De los segundos menor onda“a’ y mayor
ratio e/a. Sin encuadrar en ninguno de los dos tipos de disfuncién ventricular, pero

traduciendo deterioro hemodinamico encontramos la presencia de gradienteen el T.SV.I.

Respecto a grosor parieta vemos hallazgos opuestos, asi por gemplo se aprecia
presenciade P.T.40 y aumento del grosor de la pared anterolateral. Sin embargo, con los
P.T.25 observamos asociacion estadisticamente significativa con adelgazamiento del septo

anterior.

Al andizar la contractilidad globa y segmentariaded V.I.y laexisenciade P.T.,
vemos como cualquier tipo de ateracién segmentaria de la contractilidad, biendel T.I.V. o
delaP.P.V.l., bien hiper o hipoquinesia se asocia estadisticamente con la presencia de
P.T.25y 40. Iguamente, cuando existe cualquier tipo de ateracion de la contractilidad
global del V.1., sea hiper o hipocontractil, observamos asociacion estadisticamente

significativa con ambos tipos de potenciales.
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[II. CORRELACIONESESTADISTICAMENTE SIGNIFICATIVAS AL FINAL
DEL ESTUDIO.

Al final del seguimiento (tercera evaluacién) del subgrupo ambulatorio afecto de
M.H., encontramos una correl acién estadisticamente significativa entre la presencia de
soplo de obstruccion a T.S.V.1. (p<0.05) con lapresenciade P.T. 25y entre la
existenciade T.V.M.N.S. en Holter 24 h (p=0.05) y & QRSF 25.
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F.ANALISISMULTIVARIADO.

L as variables seleccionadas para practicar € andlisis multivariado fueron: la edad,
lal.C, laF.A.end E.C.G. y lacardiomegdiaen laradiografia smple de torax. En € E.D.
fueron & didmetro delaA.l., laF.E. dd V.1., & didmetro dd T.1.V., d diametro dela
P.P.V.l.y d gradiente basal en € T.S.V.l. También seleccionamos variables
hemodinamicas, en concreto la presion sstdlicadela A.P., lapresén mediadelaA.D.,
el indice cardiaco y nuevamente e gradiente basa en el T.S.V.I., pero determinado

hemodinamicamente. Por dltimo la presenciade T.V. como complicacion.

A continuacién practicamos e andlisis multivariado de la funcion que mejor
predijerala condicion de supervivencia, obteniendo como variables independientes que se
mostraran significativas la edad (p=0.044), la presencia de cardiomegalia en la radiografia
simple de térax (p=0.036) y € aumento del diametro delaA.l. en € E.D. (p=0.01).
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Discusion.

V. DISCUSION.

A.CONSIDERACIONES GENERALES.

B.CONSIDERACIONES SOBRE LOSHALLAZGOS OBJETIVADOSEN
LA PRIMERA EVALUACION.

1. Edad y sexo.

2. Antecedentes.

3. Sintomas.

4. Signos.

5. Electrocar diograma.

6. Radiogr afia de tor ax.

7. Ecocar diograma-doppler.

8. Cateterismo intr acar diaco.

9. Tratamiento.

C.CONSIDERACIONES SOBRE LA SUPERVIVENCIA'Y MORTALIDAD
DE LA SERIE.

1. Supervivencia.

2. Causasde mortalidad.
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D.CONS DERACIONES SOBRE EL SEGUIMIENTO.

1. Anadlissentrelaprimera, segunday tercera evaluacion.

Complicaciones evolutivasy tratamientos usados.
2. Analissdela sefial promediada en la segundayy ter cera evaluacion,

en relacion con € resto de variables. Subgrupo de pacientes
ambulatorios.

E.CONSIDERACIONES SOBRE EL VALOR PRONOSTICO DE LAS
VARIABLES ANALIZADAS.

1. Andlisisunivariado.

2. Anélisis multivariado.
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A.CONSIDERACIONES GENERALES.

En & momento actual persisten puntos oscurosy controvertidos acercade la

etiopatogenia, espectro clinico, evolucion, prondstico y tratamiento de la M.H. (125).

LaM.H. puede afectar a cualquier edad, desde recién nacidos hasta pacientes de
edad avanzada (29). Hace afios, antes del advenimiento de laE.D., solo se diagnosticaban
las formas clinicamente mas manifiestasy probablemente mas severas, actualmente,
grecias aestatécnica, @ diagnostico de la enfermedad es més frecuente, detectandose

ademés formas menos floridas y més benignas (3).

A finales delos afios 60 y principios de los 70 se pensaba que laM.H. teniaun
pronostico sombrio, considerandose que la mortalidad anua de la enfermedad eradel 5%
(3). Enlos afios 80 aparecen nuevos estudios de seguimiento y comienza a ser evidente que
lamortalidad general es menor, arededor del 1% (3, 18, 92).

Desde finaes de los 80 hasta la actualidad se empiezan a describir diversas
alteraciones cromosdmicas en pacientes con M.H. familiar y esporédica, cony sin
(3, 13), comenzando a adivinarse que € pronostico

probablemente dependa mas del genotipo quedel fenotipo (13).

Aunque € uso de marcapasos paramejorar la obstruccion en e T.S.V.I. se utilizo
por primeravez en 1975 (3, 14) es en e momento actua cuando se comienza aimplantar
de forma protocolizada (126, 127, 128). Los beneficios terapéuticosy su influencia sobre
la historia natural estan por definir (129). En algunos casos se utiliza e desfibrilador
implantable (130), eincluso € trasplante cardiaco (81, 131, 132). La miotomia-miectomia
(133, 134) y € reemplazamiento de lavavula mitrd (135, 136) son opciones quirdrgicas
para€e tratamiento de esta enfermedad. Més actua es la ablacion no quirdrgica del septo

(105, 106) tendente, d igua que lacirugia, pero de forma percutanea a
disminuir el grado de obstruccionen e T.SV.I.

En un futuro proximo, es probable, que |las ateraciones genéticas encontradas
cambiaran los criterios diagnosticos y prondsticos, y podra usarse laingenieria genética
parad tratamiento de laenfermedad (3, 13, 18, 125).
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Laevolucion clinicade laM.H. es muy heterogéneay la historia natural esta alin
por definir. Todo parece apuntar a que las manifestaciones clinicasy € prondstico
dependen de varios factores (124), unos no modificablesy otros Si:

1) Factores no modificables:

* Mutaciones genéticas (benignas o malignas).
* Higtoriafamiliar de M.S.

* Grado de desorganizacion miofibrilar.

* Digtribucion y cuantia de la hipertrofia.

2) Factores modificables:

* Obstruccion al tracto de salida ventricular.
* Disfuncion diastolica

* Disfuncién sistélica.

* Arritmias.

* |sguemia miocardica

Cuando nos planteamos la realizacion de este trabgjo y queriamos comparar
nuestros resultados con |os de otros autores, nos encontramos con diversas consideraciones

previas.

1) Existe un inconveniente importante en nuestro estudio ya que los
pacientes estan limitados en su inclusion, pues sdlo se recogian pacientes diagnosticados
en los dos centros hospitalarios de referencia mas importantes de la provincia. AsSumimos
por tanto, que no debiamos valorar unaincidenciay prevalenciarea de esta patologia en
toda la provincia, aunque s hacernos unaidea de la frecuencia e importancia de la misma,
aun reconociendo que quedarian fuera del estudio aquellos pacientes asintométicos o con
patol ogia subclinica que no hubieran acudido a estos hospitales.

(29, 137, 138, 139) donde la poblacion

estudiada pertenece puray exclusivamente al ambito hospitalario, destacando una
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mayor morbimortalidad que en aquellas donde también se incluyen alos pacientes que se
encuentra en régimen ambulatorio en € hospital (96, 140). El disefio de nuestro estudio es
superponible a este dltimo.

3) Respecto ala aplicacion del término historia natural a presente trabajo,
seria conflictivo, debido a que los enfermos que constituyen la muestra estan recogidos en
diferentes aflos y durante el seguimiento se fueron ampliando |as posibilidades de medios
diagndsticos y terapéuticos. Por otro lado, pueden existir criterios de seleccion variables
entre las digtintas ingtituciones y, por ultimo, la heterogeneidad intrinseca a la enfermedad,
desde un punto de vista clinico, morfolégico, fisolégico y genético (28, 29, 117, 125). Asi
por giemplo, en los primeros estudios sobre historia natura realizados en 1970 (141, 142)
s0lo seincluian los pacientes con M.H. obstructiva, con lo que se presentaban cifras de
mortalidad anua més atas que en los realizados en 1980, donde ya se disponiadel E.D.,

diagnosticandose formas no obstructivas, que no eran tan sintométicas (91, 92, 93, 143).

Existe otro condicionamiento y es € prondstico de la enfermedad, seglin
autores como Mc.Kenna (93), no es uniforme sino que depende de los distintos grupos de
edad. Dentro de laambigliedad del término, es de resefiar como |os diversos autores (26,
91, 92, 93, 96, 97, 110, 140, 142, 143) admiten como € inicio de la historia natura de la
M.H. a momento en que es diagnosticada, olvidandose de |os afios cursados previamente a

lahora de publicar sus resultados.

Hemos incluido solo a aquellos pacientes en |os que previamente en € E.D.
se habia encontrado hipertrofia ventricular izquierda, fuera o no obstructiva, estuvieran o
no en régimen ambulatorio y en los cuales, unavez evaluado su historia clinico, se
excluyeran atodos los que se pudiera demostrar una causa de dicha hipertrofia ventricular.

Se admitieron pacientes de todos los grupos de edad.
4) Nuestro estudio es basicamente retrospectivo, s bien seincluy6 un

pequefio subgrupo de enfermos, todos ellos ambulatorios, que formaban parte de los

estudiados retrospectivamente, pero que se siguieron de forma prospectiva.
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En laliteratura se refieren estudios redizados retrospectiva (92, 93, 96, 144, 145, 146, 147)
y prospectivamente (97, 148, 149, 150, 151), teniendo € nuestro la particularidad de

utilizar ambas formas.

5) A lahora de seleccionar los criterios diagnésticos para definir laM.H.
seguimos los admitidos en la literatura (29, 125, 151), asi como para las medidas
consideradas normales (119, 124). Respecto alos primeros hemaos considerado los

siguientes:

* Hipertrofia septal asmétrica y/o hipertrofia ventricular izquierda.

* Reduccion de cavidad ventricular.

* SAM.

* Colapso mesosistolico adrtico.

* Otros: valoracion funcion diastdlicay sistélica, regurgitacion mitrd,
gradiente subvalvular en T.S.V .1, etc.

Respecto a primer punto, decir que se combiné siempre las medidas en
modo M junto con las imégenes en 2D alahorade vaorar correctamente la hipertrofia
ventricular. Hemos puesto un especial énfasis ala hora de medir € grosor del T.1.V,
exigiendo la existencia de engrosamiento de la pared libre ventricular también (hipertrofia
concéntricade V.l.). Cuando ésta Ultima era menor de 12 mm se exigiaque larelacion
T.I.V/ PPV.l. fueramayor oigud al5 (13, 29, 152).

L os criterios que hemos utilizado (17, 23, 28, 29, 119, 153) pensamos son
los idéneos para por un lado descartar otras etiol ogias probables y por otro aumentar al

maximo posible la especificidad diagnéstica.

6) Al cerrar la primera evaluacion estaban en élaincluidos 117 enfermos a
los que habiamos diagnosticado de M.H. por cumplir los criterios ecocardiogréficos antes
citados. Al revisar |os datos aportados sobre este tema en la literatura, encontramos cifras
muy dispares en cuanto al nimero de enfermos incluidos en estos trabajos (96, 145, 146,

152). Por ésto, cuando comparamos nuestros resultados lo hicimos con series de enfermos
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gue englobaran & mayor nimero posible, sempre y cuando cumplieran adecuadamente los

criterios de M.H. expuestos en € gpartado anterior.
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B. CONSIDERACIONES SOBRE LOSHALLAZGOSOBJETIVADOSEN LA
PRIMERA EVALUACION.

1) Edad y sexo.

Laedad mediadd tota de nuestros pacientes fue de 50+15 afios. Esta edad es
ligeramente superior a la observada por otros autores que incluyen poblacién genera y no
subgrupos de edad, pero dentro del limite superior medio de edad. Sasson (81) lasituaen
torno alatercera-quinta décaday Spirito (150) entre la segunday quinta.

Sin embargo cuando analizamos los resultados de estudios similares a nuestro, en
cuanto a numero de pacientes, encontramos resultados més parecidos, con edad media en
torno ala cuarta década de lavida. (96, 145, 151, 154).

Laincidencia por sexos fuede 68% en losvaronesy de 32% las hembras, muy
parecida alade los trabgjos revisados (92, 96, 149, 150, 151, 154), donde sempre
predomina el sexo masculino sobre € femenino. Incluso este predominio se mantiene en
subgrupo de pacientes afiosos en |os estudios que [o analizan de esta manera (152, 155), S

bien en dguno aidado existe un ligero predominio de las mujeres (156).

2) Antecedentes.

Aunque los antecedentes personales y familiares recogidos fueron exhaustivos nos

referiremos a aguellos que tienen alguna proyeccion sobre la enfermedad.

El 70% de nuestros pacientes eran normotensos, siendo e 30% restante
hipertensos, pero de grado ligero o moderado, ya que cuando se seleccionaron para el

estudio fueron excluidos aguellos con H.T.A severa, que pudiera causar H.V.I.

Nuestros resultados son smilares alos de Lever 'y cols. (155) que observan una
presenciade un 46% de H.T.A cuando |os pacientes son afiosos y de un 18% cuando son

jévenes, pero ningln caso, por exclusion previa, con HTA severa. Esto coincide
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plenamente con nuestro andlisis de la primera evaluacion, donde de forma significativa
encontramos que a mayor edad existe mayor nimero de hipertensos, tanto ligeros como

moderados.

2-2. Antecedentes familiar es de miocar diopatia hipertr 6fica.

Lo presentaban cas € 21% del total de pacientes, habia 3 miembros de una misma
familia afectos, en concreto 2 mujeresy 1 varon. Este resultado es similar a 18% de
Botvinick (76).

1.3 Antecedentes familiar es de muerte siibita.

Existian constatados en un 14% de pacientes de nuestra serie. Botvinick (76) los

encuentra en un 8% de los casos.

3) Sintomas.

Respecto ala distribucion de los sintomas encontramos que un 30% de nuestros
paci entes presentaban disnea, porcentaje éste menor respecto de lo publicado por otros
autores. Asi Torres Alvarez la encuentraen € 63% (157), Nishimuraen e 90% (40) y
Braunwald en e 70% (158).

Un 44% de los pacientes de nuestra serie tenian angor, siendo del 29% en €
trabg o publicado por De laMorena (154), 40% en Braunwald (158), 46% de Torres (107)
y 70% de Stewart (153). Cifras todas smilares ala nuestra salvo la de Stewart,

aproximandonos mas alas publicadas en € trabgjo de Torresy en € de Braunwald.

Un 12% tenian sincope y un 16% mareos o presincopes. Cifras parecidas alas
publicadas y revisadas por nosotros, 10% (76) y 10-15% (159). Otros tienen mayor
porcentaje de presentacion, como Nishimuraun 20% (40) o Torresun 29% (107).

Un 20% tenian pa pitaciones, porcentge inferior alos revisados por nosotros, 37%

(154), 40% (40) y 50% (107).
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El porcentgje de pacientes asintoméaticos erade un 17%, proximo alo publicado
por otrosdeun 16.6% (154).

Los digtintos porcentgjes de sintomas de nuestros enfermos coinciden con lo ya
publicado, a excepcion de ladisneay en menor medida las pal pitaciones. Respecto ala
disnea, que como ya vimos tuvo una presencia menor que lo publicado y revisado por
nosotros, decir que s establecemos la comparacion con |os estudios sobre poblacion
ambulatoria con M.H. (96) muestran porcentgjes (24%) superponibles alos nuestros. Es
posible que nuestros resultados més parecidos a éstos, se deban a que incluimos pacientes
en régimen ambulatorio y que por otro lado a no haber podido diferenciar e grado
funciona en todos los pacientes con disnea, dado € caracter retrospectivo de la primera
evaluacion, algunos pacientes en grado funcional bajo (I o 1) no se hayan incluido en €

total de nuestra serie y realmente dicho porcentgje sea superior.

4) Signos.

En un 39% de nuestros pacientes la exploracion fisica fue normal, no encontrando

por tanto ningn signo clinico.

Encontramos un 61% de soplos sistélicos en borde esternal izquierdo y un 26% de
soplos sstdlicos en la punta irradiados a axila. Coincidimos con Torres (107) y Torrent

(160), que curiosamente los encuentran en un 61% y 26% respectivamente.
En 2 pacientes (1.7%) encontramos soplo diastdlico debido ainsuficiencia adrtica,
bien por lesion reumética asociada de la vavula adrtica o por distorsion de ésta por

hipertrofia del tabique. Torres (107) lo encuentra en un 9% de sus pacientes.

5) Electrocar diograma.

El E.C.G suele ser anormal entre un 85% (159) y un 96% de los casos (107). En

nuestra serie tan sdlo fue norma en un 5%.

A todos los pacientes se les habia redizado un E.C.G, siendo por tanto fiables las

alteraciones del E.C.G basal encontradas. No podemos sin embargo decir o mismo de las
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alteraciones del ritmo cardiaco, ya que no atodos los pacientes se les realizd un estudio por
igual en este aspecto. Asi, no todos fueron monitorizados de forma continua
electrocardiograficamente, bien en la Unidad de Coronarias o con sistema de
monitorizacion ambulatoria-Holter, siendo ademas analizados en momentos diferentes,

con medios distintos e incluso durante periodos de tiempo diferentes. Por tanto, nuestras

cifras de arritmias parten de este hecho y presumimos que estan infraval oradas.

Lamayoria de |os pacientes estaban en ritmo sinusal, en lo que coincidimos con
otros autores (80, 107, 154). (Tablas XLV y XLVI).
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NUESTRA BRAUNN WIGLE AVILES | MORENA MARON CANDEL
SERIE WALD (125) (154)
(158)

15%. |4%. |- - 5%. |[7%. |- -
T.R.V. 29%. - - - - - - - 96%
Preexcitacion. [0%. - - - 5%. |- - - -
H.V.I. 52%. - 73%. [61%. |50%. |- - - 49%.
H.V.D. 17%. |- 25%. |- - - 41%. |- -
A.l. grande. |9.8%. |- - - - - - - 31%
T negativas |2.6%. |- - - - - - - 10%.
gigantes.
|.M. anterior |85%. |35%.%*|40%. |- - 60%.* |31%.* |- 12%. *
antiguo. *
|.M. inferior [16.2%. |35%.* |40%. |- 60%.* |31%.* |- 12%.*
antiguo. *
.M. lateral 7.7%. |35%.*|40%. |- 60%.* |31%.* |- 12%.*
antiguo. *

Tabla XLV: Comparacion de los hallazgos el ectrocardiograficos de nuestra serie con

los publicados por otros autores en la literatura (1).

* Cifratotal.
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NUESTRA BRAUNN LEVER WIGLE | SASSON AVILES MORENA CANDEL
SERIE WALD (155) (26) (81) (125) (154) (107)
(158)
Fibrilacion |11%. 10%. |15%. |- - 10%. |7%. 10%. |10%.
auricular.
Flutter 6%. - - - 5%. |- - - -
auricular.
Enfermedad |0%. - - - 2%. |- = - -
nodo sinusal.
HBPIHH. 2%. - - - - = - - -
No blogqueo [89%. - - - - - - - _
AV orama.
Bloqueo AV |1%. - - - 2%. - - - -
primero.
BCRDHH. [7.7%. |- 12%. |- 8%. - - - 22%.
BCRIHH. [2.6% |- 12%. |- 8%. |- - - 13.7%.
Mobitz I. 0%. - 0%. |- - - - - 0%.
MobitzIl. [0.9%. |- - - 2%. |- g - _
Blogueo AV [0.9% |- - - 1%. |- - - 1%.
tercero.
T.V. 1%. 25%. |- 36%. |- - = - -
Marcapasos [0.9%. |- - - - - - - -
unicameral.
Marcapasos [0.9%. |- - - - - - - -
bicameral.

Tabla XLVI: Comparacion de los hallazqos el ectrocardiogr &ficos de nuestra serie con

los publicados por otros autores en la literatura (11).
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Un 11% de los pacientes estaban en F.A., lo cud se asemegaalo publicado (28,
80, 107, 125, 155, 161). El 89% de los pacientes de Dollar (162) estan en ritmo sinusal. Un
6% de ellos presentaron flutter auricular, porcentaje superior alos encontrados en la
bibliografia, de un 1.5% para este tipo de arritmia (161), méxime teniendo en cuenta que
en ese estudio atodos los pacientes se les hizo Holter, debiendo por tanto, segiin nuestras

cifras, esperar un porcentgje mayor.

El 52.1% de los E.C.G mostraban H.V.I, similar alo publicado (26, 81, 155). Un
1.7% tenian H.V.D, no pudiendo comparar este halazgo con lo publicado y revisado por
nosotros (26, 28, 81, 107, 125, 154, 158), pero claramente inferiores a las de otros autores
(155, 161, 163).

Encontramos crecimiento auricular izquierdo aidado, esto es, no en € contexto de
H.V.l en & 9.8% de los casos, |o cual contrasta con € 31.4% de Torres (107). También las
ondas T negativas gigantes las observamos en un nimero menor alo por elos publicado
(2.6% versus 9.6%).

El patron de necrosis antigua o pseudoinfarto lo tenian un 32.4%, cifra coincidente
(154, 155, 158), inferior ala de Fernandez Avilés (125) y

superior alade Cande (29), ninguno de estos autores desglosa la localizacion
electrocardiogréfica del patron de necrosis. Braunwald (158), Louie (164) y Lemery (165)
encuentran presenciade ondas “q” en un 25%, 18% y 38% respectivamente. Lacifrade
Lemery eslamas cercana ala nuestra. Es precisamente este autor € que observa que la
presencia de éstas ondas es poco frecuente en |os pacientes con hipertrofiadel V.D. (165).
Coincidiendo con Savage (166), en nuestra serie las ondas “q” se localizan mas

frecuentemente en la carainferior y laterd que en la anterior.

Los trastornos de la conduccion son raros (107) 'y nuestraincidencia fue escasa
(Tabla XLV1). No tuvimos ningiin caso de sindrome de preexcitacion, ni enfermedad del

nodo sinusal, poco frecuentes también en laliteratura (81, 107, 161).

Nuestro nimero de bloqueos de rama derecha e izquierda son mas cercanos alos
deLever (155) quealosde Cande (107) o Dallar (162), pero en cudquier caso inferior a

ambos.
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Por Ultimo, tuvimos un nimero de T.V. en la primera eval uacion anecdético, un
solo caso, por |o menos que fuéramos capaces de condtatar, ciframuy inferior atodo lo
publicado (26, 96, 158, 161), pero con la salvedad, ya comentada, de que todos estos
estudios monitorizaban a todos |os pacientes, bien ingresados o bien ambulatoriamente,
incluso ambulatoriamente |legaban a periodos de tiempo de hasta 72 horas (26). También
exigtia heterogeneidad a la hora de incluir los distintos grupos de edad, asi agunos incluian
jovenes y mayores (155) y otros solo mayores (147), lo cua explicalos resultados tan

diversos entre los distintos autores.

6) Radiogr afia de tor ax.

La mayoria de nuestros pacientes tenianuna silueta cardiaca de tamafio normal o
ligeramente aumentada (70.1%), se encontré una cardiomegalia moderada en € 28.1% de

los casos y tan solo 2 pacientes (1.8%) latenian de formaimportante (Tabla VI1).

En un 51.3% se congtato crecimiento radiologico del V.. y enun 8% delaA.l. Tan
s0lo en un 8% se observaron signos radiol 6gicos de hipertension venosa pulmonar. Estos
hallazgos radiol 6gicos confirman la escasa ayuda de la radiografia de torax en laM.H.,
porgue no existe ningun patron radiol dgico tipico de laenfermedad y porque a ser la
H.V.l de tipo concéntrico mayormente, pocas veces existe una cardiomegaia importante.
Estos datos son smilares alos aportados por otros autores en estudios parecidos a nuestro
(28, 80, 107).

Sin embargo cuando existe un aumento del tamafio de la silueta cardiaca 0 signos
radiol 6gicos de insuficiencia cardiaca izquierda, cual es la hipertension venosa pulmonar,
encontramos que nuestros pacientes tienen peor prondstico, observando su presencia més
frecuente en € grupo de fallecidos de forma significativa. (Figuras 11, 12y 13).
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7) Ecocar diograma-doppler.

El estudio ecocardiogréfico, fundamental pués se utilizé como criterio diagnéstico

y deinclusion en € presente trabajo, mostré |os hallazgos propios de la enfermedad.

H.V.l. asmétrica o no, con un diametro del T.1.V. de 1744 mm. y delaP.P.V.l. de
14+3 mm. En un 32.6% de los casos d movimiento del T.I.V. erahipoquinético,
existiendo una hiperquinesade laP.P.V.l. tan sOlo enun 4.2%. La F.E. dd V.l. estabaen
un 71+14 y e Ac.Fr. en un 39£10%. En relacion con € grosor del T.1.V.y laP.P.V.l.
coincidimos con otros autores (96, 145, 154). Siendo éstos ligeramente inferiores alos de
Klues (167) (Grosor 22+5). En cuanto a didmetros'y fraccién de eyeccidn nuestras
medidas son similares alas publicadas por Mc.Kenna (96) y ligeramente superiores a las
de DeLaMorena(154) (V.I.D. 4.06+0.73y V.I.S. 2.4+0.67).

Se ha demostrado la existencia de fal sos positivos de M.H. cuando existen formas
aidadas de hipertrofiadd T.I.V (168, 169, 170), sobre todo S no se tiene en cuenta una
relacion T.1.V/P.P.V.l adecuada, que esde 1.3 (12) o0 1.5 (147) dependiendo del autor. Para
evitar estos falsos positivos excluimos a todos agquell os pacientes con hipertrofias aidadas
dd T.1.V, s ésta no se acompariaba de hipertrofia en otros segmentos del V.I., comprobada
en e modo bidimensional (80, 81) o0 s no se daba unarelacién de por 1o menos 1.5 (13,
29, 147).

Aunque la cavidad ventricular puede estar dilatada, en la mayoria de los enfermos
es normal, o incluso reducida de didmetro, tanto en telesistole como en telediastole (80, 81,

171), asi ocurria en nuestros pacientes que tenian un V.1.S. medio de 27+7 mm. y un

SAM ("Systolic Anterior Motion™) o movimiento sistlico anterior de lavavula
mitral fue encontrado en € 26.3% de los pacientes, € colapso mesosistélico de lavavula
aortica en un 12.5%, mientras que existia con € doppler presencia de gradiente en el
T.S.\V.I en un 10.8%. Esta discordancia entre |os hallazgos de obstruccion dinamica a

T.S\V.l en e modo bidimensiona y € gradiente con doppler se explica porque
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inicialmente no se disponia de éste, sino solo del modo M y & 2D. Nuestras cifras de
obstruccion dinamicadel T.S.V.1. son inferiores alas de Lever (155), que son de 71% en
mayores o iguales de 65 afios y 86% en menores de 40 afios, también inferiores en relacion
con las de De LaMorena (161) (33,11%), o alas de Wigle (26) o Sasson (81). Respecto a
lacifrade SA.M vemos que es smilar alade Klues (167) que oscilaentre e 25-38% de
los pacientes, dependiendo de la afectacion de uno o0 mas segmentosy sSmilar alade
Hecht (145) de un 29%.

Un 2% de nuestros pacientes tenian prolapso vavular mitral, coincidente con €
S.A.M.,, cifraidénticaalade Panza (172), aunque su serie es algo mas extensa que la
nuestra. En generd, e porcentgje de prolapso vavular mitral en laM.H. es bgo, en torno
a 3% (173).

Habia hipertrofiadel V.D., en € 2.6% de nuestros pacientes, un poco inferior alas
cifras de De LaMorena (161), que son de un 4.1%, y notablemente inferiores de las de
Mc.Kennadeun 44% (163), y alas de Lever que son un 25% en mayores o iguales de 65
anosy del 72% en menores de 40 afios (155), S bien es cierto que en los estudios de estos
dos autores (155, 163) se disefiaron protocolos més exhaugtivos para medir la hipertrofia
del V.D.

El gradiente medio encontrado en € T.S.V.D. en nuestra serie fue de 1.2 mmHg, de
hecho no encontramos formas obstructivas en dicho tracto derecho. Maron (2) solo
encuentra 5 pacientes en su serie con esta forma de afeccidn, lo cua da unaideade lo bgjo
de su frecuencia, siendo aln més rara cuando se trata de M.H. con afectacion exclusiva del
V.D. (27).

Se encontro insuficiencia mitral, de cualquier grado, en € 16.6% de todos los
pacientes. Cifrainferior alade De LaMorena que lallega a encontrar hastaen un 61.1 %
de sus pacientes (161). Ninguno de nuestros pacientes con insuficiencia mitral tenian
formas de presentacion aguda, Zhu (174) publica 5 casos por rotura de cuerdas tendinosas,

donde la ecocardiografia transesof agica jugd un papd fundamental en € diagnéstico.

Obsarvamos cacificacion dal anillo de lavadvulamitral en € 2.1% delos

pacientes de nuestra serie. En un estudio necropsico Motamed y Roberts (175) encontraron
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calcificacion del anillo en e 30% de |os pacientes, siendo todos mayores de 40 afios de
edad. Lever observa en € 54% de los mayores de 65 afios y en ningin caso en los menores
de 40, lapresencia de dicha calcificacidn (155). Lewis (147) destaca €l papel de éstaenla
génesisde gradienteen e T.S.V.1., con mayor presencia en afiosos y mujeres. Dado €
escaso nuimero de pacientes con cacificacion del anillo mitral en nuestra serie (3
pacientes), no podemos sacar conclusi ones sobre este particular, aunque curiosamente
coinciden en ellos las tres circunstancias descritas (147), gradiente, edad avanzaday sexo
femenino.

8) Cateterismo intracar diaco.

Delos 117 pacientes que forman nuestra serie a 48.7% (57 pacientes) se lesredizd

cateterismo intracardiaco.

Los hallazgos clinicos y de pruebas complementarias de este subgrupo alos que se
les realizo cateterismo intracardiaco no muestran diferencias significativas respecto alos
de aquellos pacientes a los que no se les hizo, siendo por tanto homogéneos ambos
subgrupos.

En d 5% de los casos (125) encuentran un gradiente mesoventricular. Nosotros

encontramos esta forma mesoventricular en un porcentaje superior, un 9%.

En nuestra serie se aprecia un aumento llamativo de la presion diastdlicade V.I.
(15+7), d igud que en la de otros autores (6, 19, 107, 120, 125, 149), sSendo éste @ dato
hemodindmico mas llamativo y congtante de las M.H.

La insuficiencia mitral de mayor o menor grado es un hallazgo del 70-95% de los
casos de M.H. obstructiva (6, 107, 176), nosotros la encontramos en un 42%, pero
considerando tanto las formas que muestran dicha obstruccion, como las no obstructivas.
Cuando analizamos estadisticamente s habia relacion entre la presencia de insuficiencia

mitral y laobstrucciéon a T.S.V.1. encontramos que no exitia, tanto de forma global, como
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mediante E.D. o mediante ventriculografia izquierda.

LaF.E. dd V.l. en nuestra serie es cercanaa 75%, mediante hemodinamica, 1o

cud coincide con lo publicado por Siegel (177).

El hallazgo de enfermedad arteria coronariallegaen agunas series d 20% (176),
incluso 25% (153, 178), cifra que coincide con lo apreciado en nuestra serie, en que llega
justamente al 20%. Sin embargo |o mas comun es la presencia de sintomatol ogia anginosa
con arterias coronarias de curso epicardico normales angiograficamente, aunque con

alteraciones en lareserva de flujo coronario (179).

9) Tratamiento.

Respecto al tratamiento médico farmacol égico predominaba € uso de
betabl oqueantes, seguido de la amiodaronay a continuacion € verapamil. Este dltimo tiene
descrito en laliteratura diversos mecanismos por |os que mejoraa paciente con M.H.,
como por gemplo la disminucion de laisquemia silente (180), lameora de ladisfuncién
diastdlica(134), laasincroniaregional del V.I. (181), etc. No encontramos ningun paciente
en € que se asociara @ uso de verapamil con un betabloqueante, como sugiere Dimitrow
(182), ni con € uso aidado de disopiramida (183, 184).

Nuestro nimero de pacientes con tratamiento quirdrgico erade tres, dos con
sustitucién valvular mitra y uno con miotomia-miectomia, por 1o que no podemos
establecer comparaciones con otras series. Diversos autores han demostrado € beneficio
sintomético y hemodinamico que ofrece la miotomia-miectomia (133, 185) y d
reemplazamiento vavular mitral (135, 136) en los pacientes con M.H. que estén
severamente sintométicos, con elevacion significativa del gradiente de presiénen €
T.SV.l. y disfuncion vavular mitral severa, en los que fala e tratamiento médico.

De nuestros pacientes operados ninguno tenia cardiopatia coronaria que fuera

revascul arizada quirdrgicamente. Fritzsche (186) ha asociado pontaje aortocoronario a
25% de sus pacientes tratados quirurgicamente por su M.H. Siegman (187) describe una
mortalidad del 18% para este tipo de pacientes con M.H. y cardiopatia coronaria. El 80%

de los pacientes fallecidos en la serie de Cohn (102) presentan esta combinacion.
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Existe una modalidad de tratamiento de laM.H. que estariaa caballo entre e
tratamiento médico y € quirdrgico, que es € tratamiento mediante marcapasos artificiales.
En las Ultimas décadas Hassestein (126) y Duport (127) demostraron que la estimulacion
secuencia auriculo-ventricular o la estimulacion unicameral del V.D. eran capaces de
disminuir @ gradiente subadrtico y mejorar los sintomas en la M.H. obstructiva, incluso en
pacientes sin obstruccion a T.S.V.I. (128), aunque esto Ultimo se pone en entredicho en la
actualidad (188). A partir de 1991 se van concretando |os resultados inicia mente
obtenidos con la estimulacién auriculo-ventricular en pacientes con formas obstructivas, en
los trabgjos de Mc.Dondd (189), Fananapazir (129), Jeanrenaud (104) y Tascon (190). En
nuestra serie y en e momento de cierre en la recogida de datos teniamos once pacientes
portadores de marcapasos artificiales, 6 unicameralesy 5 bicamerales, ninguno de ellos
indicado con laidea antes citada sino exclusivamente como tratamiento de bradiarritmias
sintométicas.

En 1995 Sigwart (105) describe otra modalidad maés a afiadir a arsenal terapéutico
actual de esta enfermedad, lallamada ablacion no quirdrgica del septo hipertréfico, con
éxito inicial alahora de disminuir la obstruccion del T.S.\V.I. En la actualidad Seggewiss
(106) ha presentado |os resultados agudos y seguimiento de tres meses de este

procedimiento.

Ningin paciente de nuestra serie era portador de un desfibrilador implantable.
Estudios recientes (130) sugieren que estos digpositivos no benefician tanto a estos
pacientes como alos que padecen otros tipos de cardiopatias estructurales o arritmias
ventriculares idiopaticas graves, a ser la etiologiadd sincopey laM.S. enlaM.H.
multiple y no centrada exclusivamente en las arritmias ventriculares. No obstante alin los

periodos de seguimiento son cortos.
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C. CONSIDERACIONES SOBRE SUPERVIVENCIA Y MORTALIDAD DE LA
SERIE.

1. Supervivencia.

En nuestra serie a redlizar la primera eval uacion encontramos una supervivencia
del 85%, sendo superior alade Romeo (92) y ligeramente inferior alade Fay (151) y
Frank (191) (TablaXLVII). Lasupervivenciagloba de nuestraserie fuedd 94%, 89%y
85%, alos 2.5, 7.5y 10 afios respectivamente (Figura 23). Comparando otros autores
observamos cifras de supervivencia peores alanuestra, es € caso de Fay (151), quetiene
un 95% en d primer afloy 76% alos5 afios. Y megores, en € grupo de Cecchi (97), del
97% alos5 afiosy 92% alos 15 afios (Tabla XL VII).

No obstante al comparar |os resultados de |os distintos autores con |os nuestros
observamaos como varian de forma notable, 1o cual se explica por la heterogeneidad de las
series comparadas. Asi por gemplo encontramos como el nimero de pacientes de cada
estudio oscila entre los 29 de Nienaber (148) y los 254 de Mc.Kenna (93), estando €
nuestro en una posicion intermedia con 117. También en este mismo  sentido vemos como
lamortalidad variaentre el 6% (97) y € 23% (92, 93), presentando nuestra serie un valor
intermedio de un 15%, agui huevamente apreciamos como |os distintos autores estudian
poblaciones muy diferentes, sendo mas jovenes los de mayor mortalidad (92, 93), con una
media de edad de 34 y 37 afios respectivamente y un poco mayores |os de mortalidad
menor (97, 146), 41 y 47 respectivamente. Abundando en |o anterior hay estudios que de
entrada se cifien a poblacion afiosa (151), aungue la generalidad incluye todos los grupos
de edad, con medias entre los 34 (92) y los 47 (146), nuestra serie, con una edad media de
50+15, egtaligeramente por encima de éstos pero muy algada del grupo afioso. Otros
muestran disefios con caracter prospectivo (146) y € resto, a igua que e nuestro, son de
carécter retrospectivo (92, 93, 97, 151).

Spirito et d (96) apuntan que la mayoria de los trabagjos resatan e prondstico
adverso delaM.H. y que ésto se debe d incluir pacientes jovenes severamente
sintométicos, provenientes de instituciones de atencion terciaria. Como ya hemos indicado

previamente, en nuestra serie la media de edad fue de 50 afios, Ssendo mayores de esta
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edad un 53% del total de pacientes, o cud se explicaa haber incluido no sdlo pacientes

hospitalizados, sino en régimen ambulatorio.

TOTAL SUPERVI- MUER- MUERTE MUERTOS MEDIA DE
ENFERMOS. VIENTES. Tos. SUBITA- poricc. EDAD.

15%. |5%. 85%. |50+15.

SERIE.

FANANAPAZIR. | 230, - - 13%. - 39+16.
(149)

NIENABER. 20 - 0. 0. - 44112,
(148)

FAY. - 95-76%. |36%. |- - 7115,
(144)

WIGLE. N N 32% |- N §
(26)

SASSON. 100. - 14%. |- - -
(81)

FRANK. 126. 92%. 8%. |- - -
(191)

ROMEO. 125. 77%. 23%. | 18%. 5%. 3At7.
(92)

KOFFLARD. 113. 89%. 11%. |8%. 3%. 47+18.
(146)

HECHT. 31. - 13%. [ 13%. 0%. 4245,
(145)

CECCHI. 202. 97%. 6%. |1%. 5%. 41+17.
(97)

McKENNA. 254. - 23%. (125%. (12.3%. |37.
(93)

FRANKY | 126. x 8%. |- : -

BRAUNWALD.
(191)

Tabla XLVII: Comparacion de los distintos porcentajes de supervivencia y mortalidad

de nuestra serie con los publicados por otros autores en la literatura.
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En este sentido las cifras de Romeo (92) y Mc.Kenna (93), que tienen la supervivencia
mas baja de | os trabaj os por nosotros revisados (77%), son también las que muestran la
edad media més bgja 34 y 37 afios, de un total de 125y 254 pacientes respectivamente,
todos de régimen hospitalario (Tabla XLVI1).

Otros autores, como Kofflard (146) o Cecchi (97) presentan cifras con un mejor
prondstico de la enfermedad, achacable alainclusion no solo de los pacientes

sintomaéticos, sno de los asintomaticos, 1o cual también ocurre en nuestra serie.

En nuestro grupo de pacientes solo hubo unamiectomiay en lafecha en que se
recogieron los datos no se utilizaba la estimulacién secuencia mediante marcapasos
bicamera, no influyendo negativamente en la mortalidad, por 1o que de haber dispuesto de
estas modalidades terapéuticas, quizés ésta alin pudiera haber sido menor del 15%
registrado.

Ninguno de los parametros hemodinamicos estudiados por Fananapazir (149)
estuvo relacionado significativamente con e prondstico, con ninguno de los eventos
cardiacos mayores. M.S., paro cardiaco o sincope. Sin embargo en nuestra sexie, a igua
gue en lade Pdliccia (192), y de forma significativa estadisticamente hablando,
comprobamos la relacion entre la muerte y las siguientes variables hemodindmicas y
angiograficas. presion ventricular izquierda diastdlica elevada, indice cardiaco disminuido,
presion media de auricula derecha aumentada, fraccion de eyeccion mediante angiografia
disminuida, presion de arteria pulmonar en sistole elevada, presion del ventriculo derecho
en sistole elevada, ventriculograma izquierdo forma segmentaria mesoventricular,
insuficiencia mitral en genera e insuficiencia mitral severa en particular mediante
angiografia (Tabla XX). Tampoco encontramos un meor prondstico en las formas de

M.H. no obstructivas respecto de las obstructivas, como le ocurre a Aaron (193).
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2.- Causas de mortalidad.

2.1) Muertesibita.

Aungue se ha pensado que & mecanismo usud dela M.S. o @ sincope en laM.H.
son las arritmias ventriculares (116), se han descrito otros, como la obstruccion completa
dd T.S\V.l., asistolia, bloqueos A-V, arritmias supraventriculares con o sin vias accesorias,
infarto de miocardio (116), vasodilatacion periféricainapropiada debida a gercicio (26,
194), actividad autonémicaanormal (195) o isquemia miocardica (196).

Delos 17 pacientes falecidos en nuestra serie 5 |o hicieron stbitamente, 29.4% del
total de fallecidosy 4.2% del total de pacientes. Estas cifras son ligeramente inferiores alo
publicado por Romeo (92) y Fananapazir (149). Romeo en su serie de 125 pacientes
presenté una mortaidad total del 23% Yy de éstos, un 18% lo hicieron de forma stibita.
(Tabla XLVII). Sin embargo, més parecida con la de nuestro grupo fue la de Kofflard
(146) que con 113 pacientes present6 una mortalidad global del 11% 'y de éstos un 8% lo

hicieron stibitamente. Teniendo una mortalidad anua en relacién con laM.S. del 1%.

Algunos autores (26, 154, 197, 198) han descrito unos factores de riesgo para
M.S., como son edad joven, historia de sincope, de disneaimportante, historia familiar de
M.H.y deM.S. y exisenciade T.V. asintomética en € Holter. Con esaidea nosotros
estudiamos posibles asociaciones entre la muerte stbita y todas las variables de la primera
evaluacion (Tablas XXI1X, XXX y XXXI), no encontrando ninguna relacion

estadisticamente significativa en nuestros pacientes.

En nuestra serie la M.S. no es @ mecanismo mas frecuente de la muerte como les
ocurre a otros autores (199, 200), sino lal.C. Sin embargo pudimos comprobar como la
media de edad es menor en € subgrupo de pacientes que fallecieron stibitamente (

respecto alos que lo hicieron en insuficiencia cardiaca (60+13 afios), S bien esta

diferencia no es significativa estadisticamente hablando, s que muestra una clara tendencia
alaM.S. en edades més jovenes en nuestros pacientes, similar alo publicado por otros
autores (191, 199, 200). El hecho de estar asintomético o no, no condicionaba la aparicion
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de M.S. en nuestra serie, no siendo significativa estadisticamente hablando la diferencia.

En definitiva no encontramos ningtin marcador clinico, electrocardiografico o
hemodinamico asociado alaM.S., como tampoco |o obtienen la mayoria de los autores
(191, 201, 202). Sin embargo estudios redizados por Maron (201, 203) intentando
correlacionar diversas variables en relacion con laM.S. demostraron relacion directa entre
el engrosamiento del T.1.V. y ésta, lo cud coincide con lo observado por nosotros en
ecocardiograma M-2D (Tabla X XX), aunque sin significacion estadistica.

Respecto alas arritmias ventriculares decir que tal vez sean la posibilidad mas
frecuente de M.S. enlaM.H. (107). También en la monitorizacién ambulatoria tipo Holter
se han evidenciado bradi y taguiarritmias en los pacientes con M.H. (199, 204, 205, 206).
Nosotros no hemos encontrado esta correlacion, pero es verdad que las limitaciones de
nuestro estudio ya resefiadas en € campo de la objetivacidn de las arritmias, no nos
permite establecer ningun tipo de conclusion. Aqui estalasalvedad delosP.T.y laM.S,
en lasegunday tercera evaluacion, que s bien nos impide establecer una correlacion
directa entre arritmias ventricularesy M.S,, s |o hace de forma indirecta, habida cuenta de

larelacion entre P.T. y arritmias ventriculares por nosotros encontrada.

2.2) Progresion dela insuficiencia car diaca.

EnlaM.H. dd anciano (>65 afios) la causa més frecuente de muerte eslal.C. y no
la stbita, como en la poblacién més joven (116). En nuestra serie también |os pacientes
que falecian por |.C. (60+£13 afios) eran mayores que los que o hacian stbitamente (50+20

anos), aunque la diferencia no era significativa (Tabla XX1X).

Como yavimos (Tabla XLVII) Cecchi (97) en su serie de pacientes afectos de
M.H. encuentra 13 que falecen (6%), 11 lo hicieron por 1.C. y 2 por M.S. En nuestra serie
lamortdidad fue mayor (15%), siendo més frecuente, d igua que en este estudio, la
mortalidad por 1.C. (10 pacientes) que por M.S. (5 pacientes) (p=0.021).
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Cuando nos fijamos en la distribucion de variables segiin € mecanismo de la
muerte (1.C. versus M.S.) no hay diferencia significativa entre ninguna de las variables
estudiadas (Tablas XXX, XXX, XXXI), savo en una ligera tendencia ala significacion
(p=0.1) en & aumento de lapresion del V.D. y dela A.P. en sistole en los fallecidos por
I.C.

L os pacientes con M.H. pueden desarrollar un deterioro progresivo de su estado
entrando en |.C., generalmente cuando la enfermedad |leva manifestdndose durante afios
(93, 203, 207, 208). Un 30.8% de nuestros pacientes presentaban sintomas en e momento
de laprimera evaluacion. Un 17% més como complicacion evolutiva en esta primera
evaluacion. En la segunda un 37.5% estaban en |.C. y un 54.8% lo estaban en latercera,
coincidiendo por tanto en €l caracter progresivo de lal.C. cuanto mas afios lleva de
evolucion la M.H. Abundando en este particular, se comprueba como a considerar lal.C.
como complicacion evolutiva dentro del subgrupo ambulatorio de nuestra serie, existe un

6.3% de pacientes en laprimeraevaluaciony en 62.5% en la segunda.

A este respecto, se observatambién en las curvas de supervivencia una mayor
mortalidad en e tiempo en e grupo con |.C. (Figura 7). ASmismo todas aquellas curvas
de supervivencia de las variables relacionadas directamente con lal.C. muestran mayor
mortalidad, cuales son la existencia de cardiomegalia (Figura 11), crecimiento del V.I.
(Figura 12) e hipertension venosa pulmonar en laradiologia simple de térax (Figura 13),
asi como €l uso de diuréticos en € paciente en |.C. (Figura 19). Corroborando € peor
prondstico del paciente en |.C. hemos demostrado en € andlisis univariado de la
supervivencia de nuestra serie, que € grupo que tenia |.C. como complicacion evolutiva

tenia una mortalidad superior que e que no la tenia (p=0.001).

Algunos autores (26, 27, 125, 151, 209, 210) creen que la causa més comun de
|.C. progresivaen laM.H. eslaF.A. y ésta puede ocurrir con y sin deterioro de la funcion
ventricular izquierda. Otros (106, 211, 212), por € contrario, piensan que la aparicion de
F.A. no condiciona un peor pronostico de la enfermedad, sino que éste se deberiamés alas
condiciones hemodinamicas adversas, como la obstruccion en e T.S\V.I. y lainsuficiencia
mitral, que en definitiva van a depender de la existencia de mas 0 menos hipertrofia, que es

laque en Ultima instancia marca € prondstico de la enfermedad,
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siendo la F.A. mas consecuencia que causa de dicho deterioro. En nuestra serie apreciamos
laimportanciade laF.A., como ya hemos citado previamente en relacién con la
supervivencia, pero también con lal.C. Asi comprobamos en la primera evaluacién, como
el paciente que estabaen F.A. presentaba de forma significatival.C. (p=0.01) y como €l
paciente que estando en ritmo sinusal presentaba evol utivamente F.A. acababaen |.C.
también (p=0.009).

Al establecer comparacion entre los fallecidos por 1.C. (23%) y M.S. (12%) en
relacion con la presencia de F.A. no encontramos diferencia estadisticamente significativa
(Tabla XX1X).

Ladilatacion dd V.1. en laM.H. esrara pero ocurre (131, 132). Cuando se produce
etadilatacion dd V.1. el.C., generdmente se asociaa F.A. (131, 213, 214). Esto coincide
con |o apreciado en nuestros pacientes, donde € subgrupo con |.C. por evolucion auna
forma de miocardiopatia dilatada mostraba, aparte de la susodicha dilatacion ventricular
izquierda, presenciade F.A. Cuando andizamos € subgrupo de pacientes con fraccion de
eyeccion ddl V.1, deprimida (< 50%), aprecidbamos un aumento significativo del diametro
sstdlico del V.1. (p=0.004) y ddl diastdlico, aunque este Ultimo no era significativo
estadisticamente, coincidiendo con lo antes dicho (Tabla XX1V).

Si eran por contra variables que mostraban dicha diferencia estadistica el aumento
de tamafio delaA.l. (p=0.0005), la existencia de hipoquinesiagloba del V.1. (p=0.049) y
lainsuficiencia mitral moderada (p=0.05) en & E.D., asi como & aumento de la presion
sstdlicade V.D. y lapresencia de insuficiencia mitral en general y moderada o severa en
particular en € ventriculogramaizquierdo durante & cateterismo intracardiaco (p< 0.05)
(Tabla XXl).

Respecto a los parametros hemodinamicos del  paciente afecto deM.H. y en |.C.
Romeo (92) encuentra que por |.C. fallecieron 4 pacientes (5%) sin gradiente de presion en
e T.SV.l.y 2 pacientes (4%) con gradiente de presion, ademas que | os pacientes que
murieron en |.C. tenian F.E. mas bgja, aumento de presién mediade laA.P., aumento de
lapreson telediastdlicade V.I. einsuficienciamitral severa. Nosotros en nuestra serie
tenemos hallazgos similares, observando como variables hemodindmicas con significado

estadigtico la presencia de una presion sistélica de la A.P. aumentada (p=0.045), como
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expresion de la repercusion que sobre e lado derecho del corazon tiene la presenciade I.C.
izquierda, asi como la existencia de insuficiencia mitral moderada o severaen
ventriculograma izquierdo. No encontramos tampoco significativa la presencia o no de
gradienteen d T.SV.l. (Tabla XXI).

161



Discusion.

D. CONSIDERACIONES SOBRE EL SEGUIMIENTO.

1. - Andlisisentrela primera, segunday tercera evaluacion. Complicaciones

evolutivasy tratamientos usados.

2. —Andlissdela sefial promediada en la segunda y ter cera evaluacion, en

relacion con e resto de variables. Subgrupo de pacientes ambulatorios.

1.- Andlisisentrela primera, segunday tercera evaluacion. Complicaciones

evolutivasy tratamientos usados.

Como yaindicamos no es posible establecer una comparacion en estos tres
momentos del subgrupo de pacientes ambulatorios, puesto que un andlisis estadistico de
evaluaciones realizadas en momentos diferentes y en periodos de seguimiento distinto
no serian extrapolables a grupo general. Hay que tener en cuenta que las diferencias
gue existen entre los pacientes revisados retrospectivamente (n=117) y los del subgrupo
ambulatorio (n=33) se deben probablemente no sdlo a intervalo de tiempo transcurrido
entre las dos evaluaciones, algo menos de tres afios, sino a la disponibilidad de
colaboracion que encontramos entre |os pacientes. Sin embargo, con ideade conocer de
forma global 1a evolucién de este subgrupo, si mostramos a continuacién algunos de los

hallazgos observados.

Respecto de los sintomas clinicos (Tabla XX XI1I) observamos como en genera
los pacientes estdn mas sintomaticos a final que a principio de la evaluacion. Destaca
que a medida que pasa € tiempo es més frecuente que el paciente esté en |.C.,
coincidiendo con lo revisado por nosotros en la literatura (93, 203, 207, 208), como
también con més frecuencia presentan pal pitaciones, que pudieran ser expresion de la
percepcion subjetiva de arritmias. Sin embargo, notamos que con el avance del tiempo

los dolores torécicos-angina, e sincope y e mareo disminuyen su presencia
En los signos clinicos (Tabla XX X1V) destaca como € soplo grado |11 de

obstruccion del T.S.V.1. es, conforme avanza la evaluacion, menos frecuente y por

contra el de grado |1 cada vez més frecuente, lo cual no confiere un significado
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prondstico segun lo publicado en laliteratura (93) y lo por nosotros apreciado (Tabla
X1X) dado € caracter dindmico de la obstruccion del T.S.V.I. En general, observamos

como los signos clinicos, salvo e citado soplo, no varian.

En relacion con e E.C.G. (Tabla XXXV) comprobamos una disminucion de los
pacientes en F.A. con el paso del tiempo, asi como del flutter auricular, lo cua se
explicariaa observar como aumenta el uso de antiarritmicos con el paso del tiempo,
sobre todo la amiodarona (Tabla X XX1X).

Objetivamos como en los hallazgos ecocardiogréficos en modo M (Tabla
XXXVI) no existe variaciéon en las medidas. En € modo 2D (Tabla XXXVII y
XXXVIII) aumentan los pacientes con movimiento hiperquinético del T.1.V. y los que
tienen una contractilidad del V.1. hipoquinética, disminuyendo por contralos que tienen
S.A.M., s bien consideramos todas estas variaciones hasta cierto punto anecdéticas

dado €l escaso nimero de pacientes que se comparan.

Complicaciones evolutivasy tratamientos usados.

Cuando nos fijamos en los tratamientos farmacol 6gicos utilizados (Tabla
XXXIX) es curioso que no existe, a pesar del patron evolutivo, practicamente diferencia
en € tratamiento instaurado desde un principio, salvo dos contadas excepciones, que
son por un lado la disminucion del uso de los betabloqueantes y por otro, € aumento en
el uso de la amiodarona. Pensamos que € menor uso de los primeros se justificaria,
como ya vimos, por € descenso de los dolores toracicos-angor (Tabla XXXI11), puesto
que la otraindicacién, que seria e aumento de los sintomas de |.C. no nos lo explicaria.
Respecto ala mayor utilizacion de la amiodarona ya indicamos que conforme avanza €l

tiempo disminuyen las arritmias supraventriculares por la utilizacion creciente de ella.

Al analizar las complicaciones que surgen en la evolucion (Tabla XL)
encontramos una aumento notable de los pacientes en I.C. y otro més ligero de la
aparicion de F.A., pero en la segunda evaluacion, puesto que a llegar alaterceralos
pacientes estan en ritmo sinusal. Entendemos aqui que se trata de F.A. como

complicacién en un paciente que previamente sabemos esta en ritmo sinusal.
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IC.  ENDOC. A.  OTRAS MIOC. TRASPLAN. AC.V.
INFECCIOSA. T.SV.P. DILATADA.  CARDIACO.
MEESITRA 17%. |- 12%. (4%. |3%. 1%. -
SERIE.

FANANAPAZIR. | - - - - - - -
(149)
NIENABER. - - - - - - -
(148)

FAY. 18% . |- - - - - -
(144)

DE LA - _ - 10%. |- _ -
CALZADA.
(159)

WIGLE. - 0.5% . _ i - - -
(26)

SREZOR - - - - 2%. 2%.
(81)
FRANK. - 4% 8%. |- - - -
(191)
ROMEQO. 21% . |- 6%. |- - - -
(92)
CECCHI. - - 28% . | - - - -
(97)

MCcKENNA. - 3%. - - - - 2%.
(93)

Tabla XLVIII: Comparacion de los distintos porcentajes de complicaciones de

nuestra serie en relacion con los publicados por otros autores en la literatura.

Si tenemos en cuenta la presenciade F.A. en e E.C.G. de superficie en los tres
momentos evolutivos (Tabla XXXV), en cierta forma podriamos considerar alas
apariciones “de novo” de F.A. en las revisiones sucesivas como “complicacion”. Si asi
lo hacemos, corroboramos lo antes dicho, pués pasamos de un 9.4% de su presencia al
principio, aun 3.2% a final, sin perder de vista que estamos ante un grupo ambulatorio,

gue por tanto tiene un mejor prondstico. Sin embargo, cambian las cosas cuando
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hacemos el andlisis del grupo retrospectivo, donde recordemos existen pacientes
hospitalarios, aparte de los ambulatorios. Aqui la presenciade F.A. es mayor en €l
andlisisinicial (11%) de los pacientes, presentandola como complicacion un 12%, esto

daria un total de un 23%, cifra ésta mucho mas importante.

En otro estudio (97) la F.A. fue bastante comun (28%), similar € porcentagje a
nuestro (23%) (Tabla XLVII1) y con un rasgo clinico desfavorable, con muerte en 9 de
57 pacientes (Tabla XLVI1).Y similar también fue que del 28% que tenian F.A., €
11% loteniaen laevaluacioninicial y € 17% restantes durante € seguimiento. En
este estudio, a igua que en €l nuestro, la muerte ocurria mas frecuentemente en
asociacion con |.C., demostrandose ademés que habian dos predictores independientes de

F.A., que fueron e aumento de diametro delaA.l. y laedad avanzada (> de 45 afos).

También nosotros en nuestros pacientes encontramos una diferencia
significativa (p=0.003) en cuanto a la supervivencia, de manera que viven menos €l
subgrupo con F.A. Cuando analizamos la supervivencia en e tiempo vemos como se
separan las curvas de | os fallecidos con respecto a los supervivientes cuando estdn o no
en F.A., siendo significativa dicha diferencia. Al igual que nosotros otros autores (26,

81, 210) consideran que su presencia ensombrece € prondéstico de la enfermedad.

Por el contrario, Robinson (211) encuentra que aunque la entradaen F.A.
provoca deterioro hemodinamico inicial en el 54% de los casos, posteriormente un 93%
recuperan su estado sintomético previo, bien sea por reversién aritmo sinusal o por
control de lafrecuencia ventricular. Si bien observan una supervivenciaalos 5 afos
similar entre los pacientes con y sin F.A., en los primeros hay un 20% de accidentes
embdlicos frente al 0% de los que estan en ritmo sinusal. Nosotros en nuestra serie solo
tenemos 3 pacientes con embolismos constatados, un nimero muy pequefio para
establecer consideraciones respecto del mayor riesgo emboligeno de la arritmia, pero a
titulo de curiosidad decir que estos tres pacientes estaban en ritmo sinusal en la primera
evauacion y que los tres realizaron embolismos periféricos como complicacion,
constatdndose en dos de ellos entrada en F.A.., mientras que € otro persistia en ritmo

sinusal.
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En estalinea en contra del peor pronéstico en € paciente con F.A. Mc Kenna
(93) en unarevision retrospectiva sobre 254 pacientes no encuentra diferencia respecto
alasupervivenciaen los pacientes con y sin F.A., aunque sin embargo hay un 11% de
muertos con F.A., frente a 4% de vivos con F.A. Al igual que en € trabgjo de Mc
Kenna, De La Morena (154) demuestraque € inicio delaF.A. enlaM.H. no esta
uniformemente asociado con deterioro severo clinico-hemodinamico que marque un
peor prondstico respecto del paciente en ritmo sinusal. Esto se intenta explicar en estos
estudios porque |os pacientes son mas representativos de los distintos subgrupos
hemodinamicos de las M.H. (solo la mitad tenian obstruccién en reposo y sdlo un 35%
insuficiencia mitral moderada-severa), sin embargo estudios previos solo comparaban
pacientes con obstruccion en reposo y 63% de insuficiencia mitral significativa, lo cud
se correlaciona con hipertrofia ventricular mas extensay esto con mas disfuncion
diastdlica, siendo en estos casos la F.A. més expresion de un deterioro hemodinamico
gue un fenémeno eléctrico en si. Sin embargo s esto fuera asi, seria de esperar en
nuestra serie que laF.A. no marcara un peor pronéstico, pués los porcentgjes de
pacientes con obstruccion en el T.S.V.l. basa o provocada e insuficiencia mitral
significativa son mas bajos que los de De La Morena, 31% y 17% respectivamente. Una
explicacion adicional para justificar estamenor mortalidad en ese estudio es el uso de
amiodaronaen € tratamiento de la F.A., probablemente en relacion con la reduccion de

lafrecuenciade M.S. en pacientes con M.H. con € uso de élla

L as taquicardias auriculares paroxisticas |as encontramos en un 4% de nuestra
serie, no correspondiendo ninguna de ellas a sindrome de preexcitacion, de hecho no se
present6 dicho sindrome en ninguno de nuestros pacientes. Fananapazir (215)
encuentran un 10% de taquicardias auricularesy un 5% de vias accesorias. Mc Kenna

(93) encuentra un 2% de pacientes con sindrome de Woff-Parkinson-Whitey M.H.

Un 2% de los casos de nuestra serie tenian T.V., correspondiendo a 2 pacientes
con T.V.M.N.S que fueron registradas en la monitorizacion en la unidad coronaria. Esta
cifraes muy baja comparada con las de otros (198, 216) de hasta un 25%, lo cual es
achacable a que no serealizd6 monitorizacion electrocardiografica en la unidad
coronaria en todos los pacientes, asi como tampoco € uso del Holter, tan sdlo en un 5%
de los casos, y a que por otro lado no existié un seguimiento continuo en & tiempo, todo

lo cual como ya hemos antes indicado, limita el estudio y las conclusiones relativas a las
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arritmias ventriculares. Las arritmias ventriculares serias son comunes en laM.H. (198,
216, 217). Se encuentran en un 25% de los pacientes y aumentan laincidenciade M.S.
al 7% anual. Nienaber (148) encontré que su presencia erasimilar en pacientescony sin
sincope, sin embargo cuando las T.V. se combinaban con edad joven y descenso critico
del volumen de llenado ventricular se identifico la T.V. como una variable significativa
independiente para riesgo mas ato de sincope. Nosotros a igual que Nienaber, en

general, no encontramos correlacion entre la presenciade las T.V.M.N.S. y € sincope.

LaT.V.M.S. esraraen laM.H.(116), no obstante s ocurre tiene muy mal
pronéstico y debe estudiarse concienzudamente. Por e contrario, 1a T.V.M.N.S. aparece
en e 25% de los adultos con M.H. En estudiosiniciales lapresenciade T.V.M.N.Sen
Holter se asociaba a unaincidencia anual de M.S. del 8% y se recomendaba tratamiento
con amiodarona (197, 198). Estudios més recientes (149, 218) demuestran que la
presencia en e Holter de episodios breves de T.V.M.N.S solo tiene significado
prondstico en pacientes con antecedente de sincope. La T.V.M.N.S en asintomaticos es
benigna. Nosotros en el Holter de 24 horas de la tercera eval uacion encontramos dos
pacientes con T.V.M.N.S., pero dada la ausencia de mortalidad en el subgrupo
ambulatorio no podemos extraer consecuencias a respecto, salvo que este subgrupo no

Se asocia a mayor mortalidad.
La endocarditis infecciosa como complicacion no la presentd ningun paciente de

nuestra serie, variando entre un 5-9% segun los distintos autores (191, 219, 220). Otros

como Wigle (26) sdlo encuentran un caso en su serie.
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2.—Analissdela sefial promediada en la segundayy tercera evaluacion, en

relacion con € resto de variables. Subgrupo de pacientes ambulatorios.

El valor prondgtico de los P.T. aun no esté establecido. La deteccién de éstos
podriaidentificar alos pacientes con un sustrato anatdmico para arritmias ventriculares
potencialmente letales (221, 222, 223). En € grupo de pacientes por nosotros estudiados
no se produjo durante el seguimiento ninguna muerte (Tabla XL11), por lo que no podemos
establecer la utilidad de los P.T. respecto a la supervivencia. De forma anecddtica
observamos que € Unico paciente que no fue localizado parala segunda revision tenia
presenciade P.T.

Crippss (83) observapresenciade P.T. en e 20% de pacientes con M.H. de su
serie, no encontrando relacion entre su presenciay los pardmetros clasicos de severidad de
la enfermedad, concluyendo que en € momento actual la presencia de anomdias en la
sefial eléctrica promediada, no parece estar relacionada con la hipertrofia ventricular o sus
consecuencias hemodinamicas Nosotros encontramos P.T. en un 18% de los pacientes
cuando utilizamos € filtro de 25y en & 31% con € de 40 (Figura 26), cifras proximas a
las de Crippss. Sin embargo, adiferenciade é, s que observamos relacion entre su
presenciay laobstruccion ene T.S\V.I. (Tabla XLIII), en concreto con la presenciade
soplo de obstruccion del T.S.V.1. y con su intensidad, asi como en relacion con la
existencia de gradiente en dicho tracto con e E.D (Tabla XLIV). En este sentido es
[lamativo en nuestra serie la presencia estadisticamente significativa de otros parametros
ecocardiogréficos indicativos de deterioro hemodinamico cuando existen P.T., como son
unaA.l. y un diametro del V.l. S. aumentados de didmetro, una F.E. del V.I. deprimida, la
ya citada presencia de gradiente significativo en e T.S.V.I, unamenor onda"€" en d flujo
dellenado dd V.1., un mayor ratio e/lay anomalias segmentarias o globaes en la
contractilidad del V.I., bien sean por exceso o por defecto (Tabla XLIV).

Crippss (83), Fauchier (223) y Gavaghan(224) logran con esta técnicaidentificar
con especificidad de 93% alos pacientes con inestabilidad € éctrica, definida como
historiapreviade M.S. 0 T.V. en @ Holter. Nosotros en nuestra serie y en relacion con la
aparicion de T.V.M.N.S. encontramos una especificidad del 73%, en concreto con la
prolongacion del QRS filtrado con € filtro de 25, con un nivel de significacion de p=0.05.
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Basandonos en esto se calcul 6 que la prolongacién por encima de 120 mseg. del QRSF con
e filtro de 25, respecto ala aparicion de T.V.M.N.S. en @ Holter de 24 horas de nuestra
muestra, tiene una sensibilidad de 100%, una especificidad del 73% y un valor predictivo
de prueba positiva dd 33%. Teniendo en cuenta, que en laetiologiadelaM.S. delas M.H.
las arritmias ventriculares juegan un pape destacado, asi como la utilidad de los P.T. para
la prediccion de taquicardias ventriculares y por tanto de muerte stibita, 1os P.T. podrian

jugar un papel en la prediccion de laM.S. de los pacientes afectos de M.H.

Nosotros encontramos significacion estadistica entre lapresenciade P.T.25y la
historiafamiliar de M.S. (Tabla XLI11). Respecto alaM.S,, tal y como indicamos a
principio, no pudimos encontrar asociacion estadistica dada la ausencia de mortalidad de
nuestra muestra ambulatoria en € seguimiento, sin embargo es llamativaladta
significacién existente entre la presencia de P.T.25 y los antecedentes familiares de M.S.
en este subgrupo de enfermos (p=0.01), lo cual noslleva aconsiderar, que S nuestra
muestra hubiera sido més amplia 0 € periodo de seguimiento mayor, es probable que

hubiéramos encontrado correlacion entre M.S.y losP.T.

Por otro lado, y corroborando la ausencia de relacion entre la presenciade P.T. e
hipertrofia ventricular, encontramos resultados contradictorios, que por un lado confirman
esto (caso del grosor del septo anterior) y por otro lado lo contradicen (caso grosor pared
anterolateral). Se observa, de forma significativa, la mayor prolongacion del QRSF40
cuando existe hipertrofiadel V.1. (Tabla XLIV).

La presencia de un patron electrocardiografico de .M. anterior antiguo se asocia
estadisticamente con P.T.25 (Tabla XLII1), cabria especular que zonas de fibrosis
miocardica en € septum interventricular productoras de dicho patron electrocardiografico
y, en ausencia de cardiopatia coronaria como es € caso de la muestra objeto del estudio,

originarian junto con las células miocardicas sanas zonas de reentrada productoras de P.T.
Algunos autores (100, 225) han relacionado € uso de la amiodarona con la

aparicion de P.T. o incluso con aumento en la aparicion de M.S. (226), mientras que otros

lo achacan no en s asu uso, Sho a que se utiliza en € tratamiento de pacientes con
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arritmias ventriculares (83), sendo éstas las que se originarian por la presencia de sefiales
tardias. En nuestra muestra ninguno de los dos pacientes que tenian T.V.M.N.S. en €
Holter tomaba amiodarona. S bien es cierto que no se daba la situacion de que hubiera
algunos que no tomaran amiodaronay tras tomarla positivizaran los P.T., S encontramos
que los dos unicos pacientes que d principio y a fina del estudio latomaban, no
cambiaron € signo de su sefial promediada, esto es, permanecio negativo € quelo eray
positivo  que lo eratambién (Figura 27). Esto iria en lalinea de que la amiodarona no
produce modificacién de las sefides promediadas.
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E. CONSIDERACIONES SOBRE EL VALOR PRONOSTICO DE LAS
VARIABLESANALIZADAS.

ANALISISUNIVARIADO.

1. Andlisisunivariado segun la edad.

Nosotros no objetivamos esa relacién entre mayor edad y mayor mortalidad, la

edad media de los vivos (n=100) fue de 52+ 11 y la de los muertos (n=17) fue de 57+14,

no existiendo diferencia estadisticamente significativa entre los mayoresy 10s jovenes.

Los resultados del andlisis univariado de nuestra serie en relacion con la edad
demostraron que cuanto mayor es el paciente afecto de M.H. més H.T.A. hay, asi como
la presencia de lesiones en la arteriografia coronaria, descenso del gasto-indice cardiaco
y uso de diuréticos como parte del tratamiento. Sin embargo en estudios realizados en

(115) se demuestra que tanto la H.T.A. como la presencia de lesiones
coronarias se asocian alamayor edad. Por € otro lado, esto es |os jovenes, encontramos
asociacion entre este grupo de edad y la presencia de antecedentes familiares de M.H. y
de M.S,, asi como la existencia de fibrilacion ventricular como complicacion evolutiva.
Maron (94, 203) encuentra también relacion entre laedad y la M.S., de manera que ésta
es rara en edades avanzadas de la vida y aumenta en |os jovenes, sobre todo en nifios y
adolescentes. Nuestro grupo no tiene una media de edad més baja, en relacion con el de
Maron (40 afos), debido a que, salvo algun caso excepcional, no incluimos enfermos de
edades pediatricas. Otros autores también encuentran esta relacion entre M.S. y edades

(191, 199, 200).

2. Andlisis univariado segun la supervivencia.

En relacion con la supervivencia encontramos que en nuestra serie fallecian més

aquellos pacientes que presentaban antecedentes familiares de M.S. En este sentido es

conocido que dichos antecedentes familiares de M.S. son un factor deriesgo paralaM.S.y
por tanto paramas falecimientos (26, 94, 154, 197, 198, 203).
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También fallecian mas los sujetos de nuestra serie que se encontraban en 1.C. end
momento de evaluarlos coincidiendo con autores como Mc¢ Kenna (93), Cecchi (97),
Spirito (151), Maron (203, 208) y Adelman (207), asi como los que presentaban signos
clinicos de la enfermedad y existenciade F.A., de acuerdo también con Wigle (26),
Sasson (81), Cecchi (97) y Glandy (210).

3. Andlisis univariado segun las pruebas complementarias.

Respecto alas pruebas complementarias observamos asociacion con la

mortalidad en los pacientes que mostraban una radiografia simple de térax anormal, con

cardiomegalia, sobre todo a expensas del V.I. y con signos radiol gicos de hipertension
venosa pulmonar, datos indirectos todos ellos de |.C. y por tanto asociados a una mayor
mortalidad como ya hemos indicado previamente. La mayoria de los autores (107, 139,
227) encuentran que son poco frecuentes la existencia de cardiomegalia importante y
los signos de hipertension venosa pulmonar en la radiologia de térax, pero que su

presencia conlleva mal pronostico de la enfermedad, coincidiendo con nosotros.

End E.D. encontramos en nuestra serie esta relaciéon de mayor mortalidad con
el aumento del tamafio delaA.l. y con € engrosamientodel T.1.V.ylaP.PV.l.,
Spirito (151) encuentra estas mismas variables, mayor tamaiio de A.l. y del T.l.V.,
asociadas a reduccion de la supervivencia, Cecchi (97) en su serie solo encuentra esta

asociacion en relacion con e grosor del T.1.V.

Respecto ala hemodinamica y la angiografia habia en nuestros pacientes

relacion entre lamortalidad y € descenso del gasto-indice cardiaco, aumento de la
presion delaA.D. y delasistdlicadelaA.P., asi como con e descenso de laF.E. del
V.l. y lapresencia de insuficiencia mitral. Romeo (92) en € andlisis univariado de las
curvas de supervivencia de su estudio mostro, d igual que nosotros, que los predictores
més fuertes de un peor prondstico eran la presion media de A.D. elevada (p=0.0001), la
F.E. del V.I. deprimida (p=0.0001) y lainsuficiencia mitral severa (p=0.037). Por otro
lado nosotros, al igual que Mc.Kenna (93), Cecchi (97), Braunwald (141), Dritsas
(228), Goodwin (229), Sugrue (230) y Maron (231) no encontramos relacion entre la
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presencia de obstruccion del T.S.V.l. y menor supervivencia.

En relacién con las complicaciones se asociaban con mortalidad |a existencia de

I.C., & uso de diuréticos, la aparicion de T.V. o accidente cerebrovascular. Respecto a
los diuréticos pensamos que su relacion con la mortalidad sea més bien indirectay
debida a su uso concomitante en los pacientes afectos de |.C. Las T.V. alas que aqui
nos referimos son las que se produjeron como complicacion evolutivay por tanto con la
entidad clinica suficiente como para ser consignadas en |os historiales clinicos, siendo
por tanto del tipo monomorfico-sostenido, coincidiendo con lo revisado en la literatura

en cuanto a su relacion con una menor supervivencia (26, 107, 116, 154, 197, 198).

En relacion con los sintomas v signos clinicos vy @ uso de pruebas

complementarias mayores, E.D. y cateterismo intracardiaco, se aprecia que la aparicién

de sintomas de |.C., fundamentalmente disnea, se asocia con la presenciade

insuficiencia mitral de grado moderado o severo determinada mediante cateterismo
intracardiaco, si bien debemos de hacer la salvedad que nos estamos refiriendo a un
numero de pacientes pequefio con insuficiencia mitral (17%). Con €l aumento del
tamafio delaA.l. y delapresion sistélicadelaA.P., los cuales asociadosalal.C.
podrian ser consecuencia hemodinamica de la insuficiencia mitral. En nuestro andlisis
encontramos gue la contractilidad global del V.I. hipoguinéticaen € E.D. también se
asocia con dicha sintomatologia de I.C. (p=0.049), lo cual esllamativo en tanto en
cuanto la mayoria de autores reconocen gue estos sintomas se deben méas a anomalias en
lafuncion diastdlicadel V.I. que en lasistélica (232, 233), nuevamente nos estamos
refiriendo a un grupo pequefio de pacientes (7%) y destacamos como en la evolucion un
3% de ellos acabaron como formas dilatadas y un 1% preciso de trasplante cardiaco por

disfuncion sistélica en estadios avanzados de la enfermedad.

El sintoma angina se asocio de forma significativa a la ausencia de enfermedad
arterial coronaria, teniendo en cuenta que el 85% de nuestros pacientes sometidos a
coronariografia tenian arterias coronarias de curso epicardico normales

angiograficamente, 1o cual indica que en nuestra serie este sintoma se relaciona
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directamente con la M.H. y no con la existencia de cardiopatia coronaria. Stewart (153)
encuentra en la serie por @ publicada un 25% de pacientes mayores de 44 afios con
cardiopatia coronaria importante, porcentaje ligeramente éste superior a nuestro, que

fue de un 15%.

El sincope se asociaba en nuestro estudio con la existencia de un gradiente basal
en e T.S.V.l. determinado mediante cateterismo intracardiaco (p=0.0001). Algunos
autores encuentran esta correlacion entre el sincopey el gradiente basal enel T.S.V.I.
(92, 150, 234), sin embargo hoy en dia se reconoce que la fisiopatologia del sincope en
laM.H. es mas complgja, interviniendo diversos mecanismos, como las taquiarritmias
ventriculares, supraventriculares y las bradiarritmias, siendo de hecho las primeras las
gue la mayoria de los autores implican como causas mas frecuentes de éste (92, 148,
198, 204, 235, 236). También se han descrito como causas la vasodilatacion reflegja
inducida por los barorreceptores ventriculares izquierdos (237) y  mecanismo

hemodinamico primario (238).

En cuanto a los signos clinicos encontramos que su presencia se asociaba con la

existenciade un T.1.V. hipertrofico en el ecocardiograma, |o cual sugiere que a mayor
hipertrofia existe mas evidencia clinica de la enfermedad. A este respecto existen
estudios clinico-ecocardiogréficos que han demostrado una relacion directa entre la
cuantia de la hipertrofiay las manifestaciones de la enfermedad (26, 116), aunque otros
planteados en las mismas bases no encuentran dicharelacion (228). La presencia de
insuficiencia mitral en el ventriculograma izquierdo del cateterismo intracardiaco se
asociaba también ala presencia de signos clinicos en genera o cual esldgico puésala
disfuncion diastolica ventricular izquierda ya existente por la hipertrofia se afadiria la
gue ocasiona la sobrecarga volumétrica de la insuficiencia mitral, que junto con €l
volumen regurgitante, ocasiona la insuficiencia cardiaca izquierda. Por otro lado
teniendo en cuenta larelacion entre éstay la obstruccion a T.S.V.1. se afiadiria mas

motivos para apreciar signos clinicos.

El soplo sistdlico que se ausculta en la zona mesocardica Se asocia, en nuestro

estudio, con laexistencia de un gradiente basal mediante cateterismo intracardiaco en €
T.S.V.l. S bien su mecanismo de produccién es multiple (107), insuficiencia mitral por

el S.A.M., obstruccién en tracto de salidadel V.D., en nuestro caso |o demostramos por
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el gradiente basal del lado izquierdo. Cuando este soplo se refiere como soplo sistélico

gue aumenta con |la maniobra de Valsalva encontramos significado estadistico en €l

aumento delaF.E. del V.1., tanto sea determinada con €l ventriculograma izquierdo
(p=0.046) como mediante ecocardiografia (p=0.019) y por la existencia de insuficiencia
mitral mediante estudio angiogréfico (p=0.01), lo primero lo justificamos con la
explicacion de que todo aquello que produzca hipercontractilidad del V.l. aumentariala
intensidad del soplo y lo segundo porque todo lo que disminuya la precarga también
aumentara el soplo al aumentar la obstruccion en el T.S.V.l., amén de que e S.A.M. de
lamitral contribuye ala obstruccién del T.S.V.l. y alainsuficiencia mitral (40, 76, 107,
159).

4. Andlisis univariado sequin la fraccién de eyeccion del ventriculo

izquierdo.

Nosotros en nuestra serie no encontramaos ninguna relacion entre |os parametros
ecocardiogréficos y la muerte cardiovascular en genera y laM.S. en particular.
También coincide con nosotros Spirito (151) que no encuentra en el analisis univariado
de su serie relacion entre supervivenciay F.E. del V.l1. A diferencia nuestra, Cecchi (97)
S encuentra relacion entre la muerte cardiovascular y un acortamiento fraccional menor
del 30%.

L as asociaciones que encontramos entre la F.E. del V.I. y las variables
ecocardiograficas son por otra parte |6gicas, pués tienen relacion directa con todos
aquellos pardmetros que miden, al igual que laF.E., lafuncion sistélicade V.I. Asi
encontramos asociacion con el Ac.F.r. del V.1., con la contractilidad global del V.1.,
con lamoetilidad del T.1.V.y delaP.P.V.I. Observamos como cuando laF.E. del V.I.
cae por debgjo del 0.50 el didmetro sistélico del V.1. aumenta, encontrando asociacion
estadistica (p=0.004). En este mismo sentido Tencate (131), Seiler (132), Spirito (239),
Fujiwara (240) y Miura (241) observan cuando se produce la evolucion aformas
dilatadas de la M.H., como se origina dilatacion de la cavidad y adelgazamiento de los

segmentos del V1., con caida de la funcién sistélica
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5. Analisis univariado seguin la presencia de arritmias.

En nuestro estudio no obtuvimos ninguna relacion entre la presencia de arritmias
ventriculares y la muerte en general, laM.S. en particular y € sincope, asi como con los
parametros ya resefiados estudiados en € E.C.G. de doce derivaciones, €l E.D. y €

cateterismo intracardiaco.

La mayoria de los autores opinan que probablemente el mayor nimero de
episodios sincopales, asi como de M.S., se deba a arritmias ventriculares (40, 92, 198,
199, 204, 235, 236), todos estos estudios se han basado en monitorizacion
electrocardiogréfica continua tipo Holter. Nosotros no encontramos esta relacion, pero
el hecho de que no seamos capaces de encontrarla no quiere decir que no existay
pensamos, como ya hemos indicado previamente, se deba a las restricciones que

tuvimos a la hora de monitorizar a los pacientes.

Tampoco encontramos asociacion estadisticamente significativa entre la
hipertrofia demostrada en €l E.D. y las arritmias ventriculares. Algunos estudios clinico-
(116, 242, 243), como ya lo indicamos parala M.S., han encontrado
relacion directa entre la cuantia de la hipertrofiay laM.S. y/o las arritmias
ventriculares. Sin embargo otros (228, 244), a igua que nosotros, no encuentran dicha

relacion.

Respecto a gradienteen e T.S.V.l. bien sea mediante E.D. o por cateterismo
intracardiaco decir que no observamos relacion entre éste y la presencia de arritmias
ventriculares. Romeo (92) de hecho no sdlo no encuentra esta relacion sino que los
mayores grados de arritmias ventriculares fueron mas comunes en |os pacientes sin

(26) vy Dritsas (228) observan esta ausencia de conexion

entre obstruccion en & T.S.V.I. y arritmias ventriculares.

En e caso de las arritmias supraventriculares solo encontramos asociacion
significativa con la presencia de patron de H.V.l. en el E.C.G. (p=0.006). Henderson
(245) y Lazzeroni (246) a igual que nosotros encuentran esta asociacion y

especificamente con la F.A.
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6. Andlisis univariado segun las formas de miocar diopatia hipertr ofica.

Cuando € gradienteen & T.S.V.l. era provocado observabamos asociacion entre

éste y la presencia de un mayor diametro de laP.P.V.l. y @ colapso sistdlico de la

gradiente se presentaba en condiciones basal es se afadia

al mayor grosor de la pared posterior en € E.D. e aumento de la contractilidad del
V.l., asi como la presenciade H.V.I. en & E.C.G. Como ya hemos indicado
previamente, la mayoria de los autores no encuentran diferencia entre los hallazgos
clinicos de los pacientes con y sin gradiente de presién en el T.S.V.l., asi como con la
magnitud de dicho gradiente y dichos hallazgos (93, 97, 158, 228, 229, 230, 231). En la
literatura por nosotros revisada hemos visto no obstante algunas diferencias entre
ambos grupos, coincidentes con nuestros hallazgos. Asi en varios estudios (26, 92) los
pacientes con obstruccion tenian mayor voltaje de H.V.I. en € E.C.G. Nosotros
obviamente, tal y como ya esté descrito por otros (26, 107, 168, 169, 247), observamos
asociacion entre la presencia del colapso sistélico de lavalvula adrticay la presencia de
obstruccion en el T.S.V.1. Otro de los factores descrito como implicados en la
obstruccion del T.S.V.I., aparte de la protusién-contraccion del T.1.V. hipertrofiado y
del SA.M., esel aumento de la contractilidad miocardica del V.l. Esto en nuestra serie
también ocurre en concreto en aquellos pacientes en |os que se describe un estado de
hipercontractilidad del V.I. en e E.D. coincidiendo por tanto con otros autores (40, 76,
107, 139, 159, 248). En una extensa revision de las causas morfol 0gicas determinadas
mediante E.D. y causantes de la obstruccion a T.S.V.1., Kluesy cals. (248) no
encuentran al mayor grosor de laP.P.V.I. Sin embargo Lewisy coals. (249) describen un
grupo de pacientes donde predomina la hipertrofia de dicha pared posterior sobre el
T.1.V., denomindndola patrén de asimetria “invertida’ y precisamente uno de |os rasgos
principales del perfil clinico de estos pacientes |o constituye la obstruccion a T.S.V.1.,

coincidiendo por tanto con lo apreciado por Nosotros.

Las formas apicales las encontramos asociadas a la presenciaen e E.C.G. del

patrén de hemiblogueo posterior izquierdo del haz de Hiss. El patron
electrocardiogréfico que se describe en estaformade M.H. es el de ondas T negativas

(250), aungue sin embargo en los pacientes del mundo occidental, a
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diferencia de los japoneses en donde primero se describi6 laentidad, no se aprecian las
alteraciones el ectrocardiograficas clasicamente descritas (244, 251). De todas formas en
la literatura por nosotros revisada no hemos encontrado de forma expresa esta relacion
entre laforma apica delas M.H. y & hemiblogueo posterior izquierdo del haz de Hiss,
aungue si en genera trastornos de la conduccion intraventricular asociados (252).
Alfonso (244) encuentra por otro lado en las M.H. occidentales un espectro amplio de
distribucion de la hipertrofia, no confinado exclusivamente al apex y que el prondstico

no difiere del de los pacientes sin talesondas T.

En las formas mesoventriculares observamos asociacion con la historia familiar
de M.H.y deM.S,, con € descenso del didmetro diastélicodel V.I.ene E.D.y con €

aumento de presion en la A.D. durante € estudio hemodinamico. Nakamura (252) y
Zoghbi (253) describen la posibilidad de embolismos arteriales y arritmias
ventriculares. Sobre todo en esta segunda complicacién existiria una coincidenciaen la
mayor incidencia de historiafamiliar de M.S. encontrada en nuestra serie. Fighali (254)
encuentra gque los pacientes con esta forma mesoventricular tienen alto riesgo de

evolucionar a formas segmentarias o difusas de hipoquinesiadel V.I.
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ANALISISMULTIVARIADO.

En & momento actua todos los investigadores se intentan aproximar ala historia
natura de las enfermedades mediante € andisis estadistico. En nuestro caso se pretende la

busgueda de aquellas variables que tengan un valor predictivo independiente en la

Redlizamos en primer lugar una seleccion de las variables independientes que
mayor significado estadistico tenian, para a continuacion elegir de ellas aquellas que
tuvieran un sentido clinico en la enfermedad que estamos estudiando. Siguiendo este
criterio las variables seleccionadas fueron: edad, 1.C., F.A. y cardiomegdiaen la
radiografia smple de torax. En € E.D. aumento del diametro delaA.l., F.E. dd V.I.
deprimida, aumento del diametro del T.I1.V. y del diametro delaP.P.V 1., asi como
gradiente basal en e T.S.V.l. En d cateterismo intracardiaco aumento dela presion
sgtdlicadela A.P., aumento de lapreson mediadelaA.D. y descenso del gasto-indice

cardiaco. Por ultimo T.V. como complicacion.

A continuacion practicamos € andisis multivariado de la funcién que mejor
predijerala condicidn de supervivencia, concretamente con € andlisis de regresion
logisticadel S.P.S.S. Las variables independientes que se mostraron significativas fueron
laedad (p=0.044), la presencia de cardiomegalia en laradiografia smple de torax
(p=0.036) y & aumento del diametrodelaA.l. end E.D. (p=0.01).

Fay (144) coincide con nosotros en e andlisis multivariado de su serie en sefidar al
crecimiento de laA.l. como la Unica variable asociada independientemente con la
disminucién de la supervivencia. En su estudio coge poblacién afiosay encuentratras el
andlisis de las digtintas variables, clinicasy ecocardiograficas, que tan solo tienen relacion
con la supervivenciad grado funcional paraladisnea, € grosor del T.I.V.y € yacitado
aumento de diametro de la A.l. Quedando, tras € analisis multivariado, tan solo esta Ultima

como relacionada de forma independiente con la supervivencia.

Romeo (92) en su estudio sobre 125 pacientes afectos de M.H. encuentraen €
andlisis multivariado que € descenso delaF.E. y d aumento de la presion media de la

A.P. eran las variables independientes predictoras de un peor pronéstico. Sin embargo,
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posteriormente Ten-Cate (131), Spirito (239) y Fujiwara (255) demuestran que tanto la
disfuncion sistdlica como € crecimiento de cavidades son predictores independientes de la
mortalidad, lo cua coincide con nuestros hallazgos de cardiomegalia y crecimiento de la
A.l. como variables independientes de peor prondstico. Otros autores demuestran ausencia
de prediccién independiente de mortalidad en relacion con lesiones valvulares adrticas
regurgitantes (256), cardiopatia isquémica coronaria (257) y obstruccion en € tracto de
sdidade V.D. (258).

Cecchi (97) en un estudio sobre 202 pacientes afectos de M.H. y con un

seguimiento medio de 10+5 afios encuentra en € andlisis multivariado que € Unico

predictor independiente de mortalidad cardiovascular era e empeoramiento funcional.

180



Conclusiones



Conclusiones.

V1. CONCLUSIONES.

Todo lo anteriormente expuesto es el resultado del presente estudio, del cual

extraemos las siguientes conclusiones:

1. - Las miocardiopatias hipertroficas en nuestra serie son mas frecuentes entre los

varones, siendo la edad media 50 afos.

2. - Lasintomatol ogia dolorosa precordial y la de insuficiencia cardiaca, por este
orden, eran las de més frecuente presentacion. El nimero de pacientes asintométicos era
cercano a 18%. Dentro de los signos clinicos, que estaban en genera presentes,
destacaban |os de regurgitacion de lavavula mitral, obstruccion a tracto de salida del

ventriculo izquierdo y € cuarto tono.

3. - El éectrocardiograma en suinmensa mayoria mostraba a pacientes en ritmo
sinusa y con anomalias en e trazado basal, donde predominaba el patron de hipertrofia
ventricular izquierda. Los hallazgos de la radiografia de térax mayormente eran escasos y

sin relevanciaclinica. Sin embargo cuando se encontraban presentes nuestros pacientes

4. —Lasupervivenciagloba fuede 94%, 89% Yy 85%, alos 2.5, 7.5y 10 afios
respectivamente.

5. — En nuestra serie | as variables hemodinamicas que estuvieron
significativamente relacionadas con la muerte fueron todas las que eran expresion de
insuficiencia cardiaca'y de las angiogréficas la presencia de la forma segmentaria

mesoventricular, asi como de insuficiencia mitral en genera y de la severa en particular.

ivas por comparacion de curvas de supervivenciade la
primera evaluacion fueron la insuficiencia cardiaca expresada en variables clinicas,
radiol 6gicas o hemodinamicas, la fibrilacién auricular en € eectrocardiograma, €
aumento del diametro de la auriculaizquierda en € ecocardiograma-doppler, la

insuficiencia mitral severaen laangiografiay € accidente cerebrovascular como
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7. - El mecanismo mas frecuente de la muerte es la insuficiencia cardiacay a

continuacion la muerte slibita.

8. - Lainsuficiencia cardiaca tiene un carécter evolutivo en € tiempo.

9. - El subgrupo con insuficiencia cardiaca por evolucion a miocardiopatia

dilatada mostraba dilatacion ventricular izquierday presencia de fibrilacion auricular

10. - Los resultados del andlisis univariado en relacion con la edad demostraron
asociacion entre @ grupo de los jovenes y la presencia de antecedentes familiares de
miocardiopatia hipertréficay de muerte sibita, asi como la existencia de fibrilacion

ventricular como complicacion evolutiva. En € grupo de los mayores con € descenso del

11. - En d andlisisunivariado en relacién con la supervivencia encontramos que
fallecian méas aquellos pacientes que presentaban antecedentes familiares de muerte
slibita, de insuficiencia cardiaca en el momento de evaluarlos, signos clinicos de la
enfermedad, fibrilacion auricular, hipertrofia ventricular izquierda en €l
ecocardiograma-doppler y que mostraran en el cateterismo intracardiaco descenso del
gasto-indice cardiaco, datos hemodinamicos de insuficiencia cardiaca, descenso de la

fraccion de eyeccion ventricular izquierda e insuficiencia mitral.

12. - El sintoma angina se asoci6 de forma significativa a la ausencia de
enfermedad arterial coronariay €l sincope ala presencia de gradiente basal en el tracto

de salida del ventriculo izquierdo.

13. - Enrelacion con las formas de miocardiopatia hipertrofica encontramos
asociacion entre las formas de obstruccion basal @ tracto de salida del ventriculo
izquierdoy por unlado la presenciade hipertrofia ventricular izquierdaen e
electrocardiograma, y por otro con el aumento de grosor de la pared posterior del
ventriculo izquierdo y e aumento de la contractilidad de éste en € ecocardiograma-
doppler. Sin embargo cuando € gradiente del tracto de salida ventricular izquierdo es

provocado observamos asociacion entre éste y la presencia de un mayor grosor de la
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pared posterior del ventriculo izquierdo y € colapso sistélico de la valvula adrtica. En
las formas mesoventriculares la asociacion se establecia con la historia familiar de

miocardiopatia hipertréficay de muerte stibita, asi como con el descenso del didmetro
diastélico del ventriculo izquierdo en el ecocardiograma-doppler y con el aumento de

presion en la auricula derecha durante el estudio hemodinamico.

14. - Las variables independientes significativas fueron la edad, la presencia de
cardiomegalia en laradiografia simple de térax y €l aumento del diametro de la auricula

izquierda en €l ecocardiograma-doppler.

15. - Lafrecuenciade potenciaestardios positivos en los pacientes afectos de
miocardiopatia hipertroficaes del 18% con € filtrode 25y del 31% con € de 40.

otenciales tardios no se pueden obtener conclusiones
respecto a su utilizacién como marcador pronostico o de riesgo en la muerte stbita de los
pacientes afectos de miocardiopatia hipertréfica, no hay una clara asociacion entre la
presencia de hipertrofia ventricular en los distintos segmentos del ventriculo izquierdo en
el ecocardiograma doppler y la presencia de potenciades tardios, sin embargo s que existe
una excelente correlacion entre su presencia y la historia familiar de muerte slibita, asi
como con la existencia de patron de infarto de miocardio anterior antiguo en €
electrocardiograma, con latagquicardia ventricular monomorfica no sostenida en € Holter

de 24 horas'y con € deterioro hemodinamico.

17. - El pronostico de la miocardiopatia hipertréfica en € subgrupo ambulatorio, es

excdente.
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