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Introducción

La mio car dio pa tia hi per tró fi ca (MCH) es una en ti-
dad de ba se ge né ti ca ca rac te ri za da por un au men to
del gro sor pa rie tal mio cár di co sin cau sa apa ren te(1).
Cons ti tu ye una car dio pa tía con gé ni ta muy fre cuen-
te y la prin ci pal cau sa de muer te sú bi ta (MS) en at-
le tas me no res de 35 años(2), con una pre va len cia es-
ti ma da en 0,2%. Se pre sen ta en un es pec tro aná to-
mo-clí ni co y pro nós ti co muy va ria ble, que va des de
un gro sor pa rie tal del ven trícu lo iz quier do (VI) ca si
nor mal has ta una hi per tro fia ma si va, y des de ca sos
con pro nós ti co si mi lar a la po bla ción ge ne ral has ta
in di vi duos jó ve nes asin to má ti cos que de bu tan con
un de sen la ce fa tal. Se diag nos ti ca me dian te la de-
tec ción de un au men to en el gro sor del VI 15 mm
en uno o más seg men tos que no puede ex pli car se
úni ca men te por con di cio nes de so bre car ga; aun que
en los fa mi lia res de pri mer gra do con MCH ine quí-
vo ca el gro sor pa rie tal re que ri do pa ra con fir mar el
diag nós ti co es aún me nor(1). Si bien mu cho se ha
avan za do en la ca rac te ri za ción pre ci sa de su ge né ti-
ca, anatomía y fisopatología, la detección oportuna
y exacta de aquellos pacientes con MCH en mayor

riesgo de evolución desfavorable sigue siendo un
desafío clínico.

Des cri bi mos el ca so de un hom bre jo ven asis ti do
en la po li clí ni ca de MCH del Cen tro Car dio vas cu lar
Uni ver si ta rio que ex hi bía im por tan te frag men ta-
ción del QRS en el elec tro car dio gra ma (ECG), in di-
vi dua li zan do pre coz men te la es tra ti fi ca ción de ries-
go de MS con los apor tes de un score de riesgo de
reciente validación.

Caso clínico
Pa cien te de se xo mas cu li no, 21 años, se den ta rio, fu-
ma dor in ten so, ex con su mi dor de co caí na. No re la ta
ci fras ele va das de pre sión ar te rial (PA). Co mo an te-
ce den tes fa mi lia res des ta ca ba la no ción de pa dre,
tío y her ma no por ta do res de MCH, mo ti vo por el
cual con cu rre a con trol car dio ló gi co am bu la to rio.
No pre sen ta ba an te ce den tes de MS en la fa mi lia.
Mien tras deam bu la ba pre sen tó un epi so dio de pér-
di da brus ca y tran si to ria de co no ci mien to, de es ca-
sos mi nu tos, con re cu pe ra ción ad in te grum, pre ce-
di do de do lor pre cor dial. Has ta en ton ces el pa cien te
ma ni fes ta ba epi so dios oca sio na les de pal pi ta cio nes
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rá pi das, bre ves, en re po so. Exa men clí ni co en la
emer gen cia: pa cien te lú ci do, eup nei co, buen es ta do
nu tri cio nal, con he ma to ma pal pe bral iz quier do. Al
exa men car dio vas cu lar cen tral no se pal pa ba el la ti-
do ape xia no, rit mo re gu lar de 60 cpm, S1 y S2 de to-
na li dad nor mal, so plo en me so car dio de in ten si dad
II/VI (Le vi ne) sin irra dia cio nes, que no se mo di fi ca-
ba con la ma nio bra de Va sal va. Al exa men vas cu lar
pe ri fé ri co, PA: 125/80 mmHg, pul sos si mé tri cos
nor ma les, au sen cia de in gur gi ta ción yu gu lar. Los
cam pos pul mo na res es ta ban li bres y el exa men neu-
ro ló gi co era nor mal. El ECG ba sal de 12 de ri va cio-
nes mos tra ba ritmo sinusal y marcadas al te ra cio-
nes en la depolarización y repolarización ven tri cu-
lar (figura 1). La curva de biomarcadores de lesión
miocárdica (TnI) fue negativa y el resto de la ana lí-
ti ca de laboratorio fue normal.

El eco car dio gra ma trans to rá ci co (ECO) de tec tó
un ven trícu lo iz quier do (VI) de di men sio nes nor-
ma les con se ve ra hi per tro fia asi mé tri ca a pre do mi-
nio sep tal y an te rior en sus seg men tos ba sal y me dio
(gro sor má xi mo del sep tum = 27 mm), frac ción de
eyec ción del VI (FEVI) = 57% (mé to do elip soi de),
con trac ti li dad sec to rial nor mal, pa trón de lle na do
del VI pseu do nor mal, diá me tro au ri cu lar iz quier do
= 35 mm, área au ri cu lar iz quier da = 21,7 cm2, ca vi-
da des de re chas nor ma les. La vál vu la mi tral era
mor fo ló gi ca men te nor mal, con cuer das ten di no sas
elon ga das y mo vi mien to an te rior sis tó li co de la val-
va an te rior (fi gu ra 2) aso cia do a in su fien cia mi tral

le ve a mo de ra da, con jet ex cén tri co hacia la pared
posterior. No se detectó gradiente subvalvular aór-
ti co con las maniobras de sensibilización.

La re so nan cia nu clear mag né ti ca car día ca (RMC)
mos tró un VI de di men sio nes nor ma les con mar ca-
da hi per tro fia a pre do mi nio de los seg men tos sep tal
an te rior y me dio (gro sor má xi mo = 27,6 mm, re la-
ción sep tum/pa red pos te rior = 3,4), FEVI = 70%,
au rí cu la iz quier da y ca vi da des de re chas de ta ma ño
nor mal y re al ce tar dío de dis tri bu ción tí pi ca (fi gu ra
3).

Du ran te el mo ni to reo Hol ter, el pa cien te per-
ma ne ció asin to má ti co, de tec tán do se rit mo si nu sal
con fre cuen cia car día ca pro me dio de 73 cpm, es ca sa
ex tra sis to lía su pra ven tri cu lar, au sen cia de ta qui y
bra dia rrit mias. En la prue ba er go mé tri ca en ci-
cloer gó me tro (pro to co lo de Astrand) al can zó una
ero ga ción me ta bó li ca de 12 mets (CF = IA), con res-
pues ta pre so ra y cro no tró pi ca ade cua da, asin to má-
ti co. No se de tec ta ron mo di fi ca cio nes di ná mi cas en el
so plo sis tó li co du ran te el es fuer zo ni se re gis tra ron
arrit mias. Du ran te su per ma nen cia en sala el
paciente no reiteró el episodio sincopal ni manifestó
otra sintomatología cardiovascular.

Comentarios
Des cri bi mos el ca so de un hom bre jo ven con fa mi lia-
res por ta do res de MCH que con sul ta por sín co pe
pre ce di do de do lor to rá ci co, si tua ción clí ni ca que su-
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Fi gu ra 1. Tra za do ECG de su per fi cie. Rit mo si nu sal a 60 cpm, PR=140 ms, du ra ción QRS=90 ms, sig nos de hi per tro fia
ven tri cu lar iz quier da (pun tua ción Rom hilt-Estes=8) y frag men ta ción del QRS en DII-aVF (círcu los pun tea dos). Hay
mor fo lo gía de blo queo fas ci cu lar an te rior iz quier do con com ple jos QS en DII-DIII-aVF, su pra des ni vel-ST en cara in fe-
rior e in ver sión pro fun da de las on das T en DI, aVL, V2 y V3, QTc (fór mu la de Ba zett) = 420 ms.



gie re la etio lo gía car dio vas cu lar del mis mo. Sa bien-
do que en el 60% de los ca sos la MCH res pon de a una
cau sa ge né ti ca de trans mi sión au to só mi ca do mi-
nan te, más co mún men te a una o va rias mu ta cio nes
en los ge nes que co di fi can pro teí nas sar co mé ri cas,
plan tea mos que el pa cien te sea por ta dor de una
MCH. Los pa cien tes con MCH que pre sen tan obs-
truc ción al trac to de sa li da del VI sue len ex hi bir un
so plo eyec ti vo en to da el área pre cor dial que sue le
au men tar con la dis mi nu ción en la pre car ga al VI
in du ci da por las ma nio bras de Val sal va y cu cli-
llas-bi pe des ta ción(2). En nuestro caso no se con fir-
mó el comportamiento dinámico del soplo.

El aná li sis por me no ri za do del ECG de su per fi cie
es cla ve en el diag nós ti co de la MCH(2,3). En efec to, el
ECG se al te ra has ta en 90% de los pa cien tes con
MCH, lo que lo con vier te en una he rra mien ta útil
de ta mi za je(4-6). En es te ca so se re gis tra ron com ple-
jos QRS frag men ta dos de ele va do vol ta je, in ver sión
de on das T en pro yec ción la te ral y mor fo lo gía QS in-
fe rior con su pra des ni vel-ST (fi gu ra 1). En au sen cia
de blo queo de ra ma, la frag men ta ción se de fi ne co-
mo la pre sen cia de una on da R adi cio nal (R’) o
mues cas (notch) en el pun to más ba jo de la on da R o

la on da S, o la pre sen cia de más de una on da R’ en
dos de ri va cio nes con ti guas, que se co rres pon den
con un te rri to rio de irri ga ción co ro na ria. Di ver sos
ha llaz gos ex pe ri men ta les y es tu dios de co rre la ción
con imá ge nes con fir man que se tra ta de una ma ni-
fes ta ción eléc tri ca de la fi bro sis mio cár di ca lo ca li za-
da(7-11) y, por lo tan to, po dría ser un mar ca dor de
even tos clí ni cos ad ver sos co mo ta quia rrit mias ven-
tri cu la res, MS o de sa rro llo de dis fun ción ven tri cu-
lar(11-13). Sin em bar go, las guías de prác ti ca clí ni ca
de la So cie dad Eu ro pea de Car dio lo gía (ESC) no in-
clu yen es tos ha llaz gos ECG en la es tra ti fi ca ción de
ries go(1). Las al te ra cio nes en la re po la ri za ción ven-
tri cu lar son los ha llaz gos más co mu nes en la MCH
(80%), se gui das de los sig nos de hi per tro fia del VI
(50%)(3,4). Las on das Q es tre chas y pro fun das de dis-
tri bu ción in fe rior, un ha llaz go me nos fre cuen te(4,6),
se de ben a la au sen cia de opo si ción de fuer zas eléc-
tri cas en las áreas de mio car dio hi per tro fia do(6,7).
De be sub ra yar se que, aun que el ECG es anor mal en
la ma yo ría de los ca sos, nin gún ha llaz go es al ta men-
te es pe cí fi co de la en fer me dad ni ad quie re va lor pro-
nós ti co. Asi mis mo, el gra do de hi per tro fia en el
ECG se co rre la cio na dé bil men te con la mag ni tud de
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Fi gu ra 2. Imá ge nes de la ECO. En el en fo que api cal de cua tro cá ma ras (pa nel A) se ob ser va au ri cu lo me ga lia iz quier da leve
(área = 21,7 cm2). El en fo que pa raes ter nal eje lar go (pa ne les B y C) mues tra mo vi mien to an te rior sistó li co mi tral (fle-
chas blan cas en B y C). El sep tum an te rior mide 27 mm (fle cha pun tea da roja) y la pa red pos te rior 10 mm (fle cha pun tea-
da blan ca). AI: au rí cu la iz quier da. SIV: sep tum in ter ven tri cu lar an te rior. Raíz Ao: raíz aór ti ca. VD: ven trícu lo de re cho.
VI: ven trícu lo iz quier do.



la hipertrofia por técnicas de imagen(7,10) y no es útil
para diferenciar las formas obstructivas de las no
obstructivas(4).

La RMC es una téc ni ca más pre ci sa que el ECO
en la va lo ra ción es truc tu ral y fun cio nal de la MCH,
apor tan do in for ma ción adi cio nal al uti li zar me dios
de con tras te pa ra mag né ti cos que lo ca li zan y cuan ti-
fi can los fe nó me nos de hi per tro fia y fi bro sis mio cár-
di ca(7-9,14). El fe no ti po des cri to, con hi per tro fia asi-
mé tri ca an te ro sep tal, es el más fre cuen te (75%)(14).
En com pa ra ción con el ECO, la RMC vi sua li za me-
jor las re gio nes an te ro la te ral y api cal del VI y ca rac-
te ri za en ma yor de ta lle el apa ra to val vu lar mi tral,
de fi nien do pre ci sa men te la cau sa de la obs truc ción
di ná mi ca del VI(15). Esta téc ni ca se tor na im pres cin-
di ble cuan do el diag nós ti co no re sul ta cla ro con ba se
en los ha llaz gos ul tra so no grá fi cos, co mo en la car-
dio pa tía hi per ten si va, val vu lar o la hi per tro fia fi sio-
ló gi ca del “co ra zón de at le ta”(6,14). Tí pi ca men te, la
RMC de tec ta re al ce tar dío en las zo nas de hi per tro-
fia y en los pun tos de in ser ción del VI con el ven-

trícu lo de re cho(8,9,14,15). En los úl ti mos años se han
es tu dia do en de ta lle los pa tro nes de re al ce tar dío en
la MCH, en un in ten to por vin cu lar su ex ten sión y
to po gra fía con la apa ri ción de even tos gra ves. Sin
em bar go, las evi den cias dis po ni bles se de ri van de
po cos es tu dios ex ten sos cu yos re sul ta dos es tán li-
mi ta dos por ses gos de se lec ción-re fe ren cia y di fe-
ren cias en los pro to co los de es ca neo y la cuan ti fi ca-
ción del re al ce tar dío(1,14-17). Aun que es tos ha llaz gos
su gie ren una pre dis po si ción a las arritmias ven tri-
cu la res y la MS en los sujetos con realce más
extenso, las guías de práctica clínica de la ESC no
incluyen su extensión en la estratificación de
riesgo(1).

El re gis tro Hol ter y la prue ga er go mé tri ca gra-
dua da son téc ni cas ac ce si bles y de ba jo cos te que
cum plen un rol im por tan te en la es tra ti fi ca ción de
ries go(1,2); en el ca so des cri to no de tec ta ron mar ca-
do res de riesgo elevado.

El en fo que te ra péu ti co de la MCH se fo ca li za en
dos gran des ob je ti vos: tra tar los sín to mas y pre ve-
nir la MS. Este úl ti mo pun to obli ga a es tra ti fi car
pre coz men te el ries go in di vi dual de MS en to dos y
ca da uno los ca sos. Tra di cio nal men te, los fac to res
de al to ries go in cluían el gro sor pa rie tal má xi mo
>30 mm, la ta qui car dia ven tri cu lar no sos te ni da, el
sín co pe de cau sa no acla ra da, los an te ce den tes fa-
mi lia res de MS y la res pues ta hi po ten so ra al es fuer-
zo(1,2). La dis po ni bi li dad de al gu nos sco res de ries go
re pre sen ta un apor te no ve do so y de po ten cial uti li-
dad prác ti ca en la es tra ti fi ca ción tem pra na de la
MCH. Estos sco res son fá cil men te ac ce si bles al la do
del pa cien te, es tán dis po ni bles en dis po si ti vos por tá ti-
les y tie nen en cuen ta va rios fac to res de ries go que son
in te gra dos co mo va ria bles con ti nuas y no di co tó mi-
cas, lo cual po dría gra duar me jor su pe so in di vi dual.
Den tro de es tos sco res des ta ca el MHC RISK-SCD ,
un mo de lo de pre dic ción va li da do por O’Mahony y
co la bo ra do res en un gran es tu dio de cohor tes re-
tros pec ti vo(18). Esta he rra mien ta per mi te es ti mar
in di vi dual men te el ries go de MS a cin co años ba sa-
do en los mar ca do res tra di cio na les y en otras va ria-
bles has ta aho ra no con si de ra das co mo el gra dien te
de obs truc ción al trac to de sa li da del VI, las di men-
sio nes de la au rí cu la iz quier da y la edad. El pun ta je
ob te ni do por el sco re es tra ti fi ca el ries go in di vi dual
de MS en tres ca te go rías: ba jo (ries go de MS a los
cin co años <4%), mo de ra do (4%-6%) y al to (> 6%).
Su uso ha de mos tra do me jo res be ne fi cios en aque-
llos pa cien tes con uno o más fac to res de ries go clá si-
cos, dis mi nu yen do la ta sa de im plan tes de car dio-
des fi bri la dor au to má ti co (DAI) in ne ce sa rios, pe ro
man tie ne un ba jo po der pre dic ti vo en la sub po bla-
ción de pa cien tes sin nin gún fac tor de ries go clá si co,
en quie nes se ob ser va el 30% de las MS. Sin em bar-
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Fi gu ra 3. Imá ge nes de la RMC. En (A) y (B) se apre cia mar ca da hi per tro fia
de dis tri bu ción sep tal an te rior (seg men tos me dio y ba sal), don de el es pe-
sor pa rie tal al can za 27,6 mm (fle chas blan cas pun tea das). No se iden ti fi-
ca ron al te ra cio nes val vu la res sig ni fi ca ti vas ni obs truc ción di ná mi ca al
trac to de sa li da del ven trícu lo iz quier do. En (C) y (D) se ob ser va re al ce
tar dío di fu so en el área de hi per tro fia y, pre do mi nan te men te, en la zona
de in ser ción de am bos ven trícu los a ni vel sep tal an te rior (pun tas de fle-
chas blan cas).



go, el MHC RISK-SCD SCORE aún no ha si do va li-
da do en pa cien tes me no res de 16 años, de por tis tas
de eli te, pa cien tes so me ti dos a miec to mía ven tri cu-
lar/abla ción sep tal con al cohol o con en fer me da des
me ta bó li cas in fil tra ti vas. Con ba se en sus re sul ta-
dos, la más re cien te re co men da ción de la ESC de fi-
ne una in di ca ción de im plan te de DAI, Cla se IIa, ni-
vel de evi den cia B, en los pa cien tes de ries go ele va-
do(1). En es te ca so, el MHC RISK-SCD al diag nós ti-
co pre di jo un ries go mo de ra do de MS a los cin co
años (5,89%), aun que muy cer ca no al ries go ele va do
(fi gu ra 4). Ra zo nan do con ba se en los mar ca do res
pro nós ti cos tra di cio na les(1,2), el ries go de MS es tá
mar ca do prin ci pal men te por la pre sen cia de sín co pe
de cau sa no acla ra da en un su je to jo ven. En es te
con tex to clí ni co, las guías de la Aso cia ción Ame ri ca-
na de Car dio lo gía (2011) se ña lan que el im plan te de
DAI re pre sen ta ría una al ter na ti va “ra zo na ble”(19).
En es te ca so se pro ce dió al im plan te tras adi cio nar
el ries go aso cia do a la edad tem pra na y la frag men-
ta ción del QRS al pe so pro nós ti co mo de ra do (cer ca-
no a ele va do) su ge ri do por el sco re MHC RISK-
SCD.Tan to la de tec ción de fac to res de ries go adi cio-
na les co mo los apor tes pro nós ti cos di fe ren cia les de
los nue vos sco res ver sus la con si de ra ción ex clu si va
de los mar ca do res más tra di cio na les me re cen ser
eva lua dos me dian te estudios pros pec ti vos.

El pro ce di mien to de im plan te de DAI se rea li zó
sin com pli ca cio nes. Has ta la fe cha, el pa cien te per-
ma ne ce asin to má ti co y man tie ne una ca li dad de vi-
da nor mal, re ci bien do tra ta mien to con agen tes be-

ta blo quean tes. No se han de tec ta do arrit mias ma-
lig nas ni des car gas en los controles telemétricos
usuales del DAI.

Conclusiones
Re por ta mos el ca so de un jo ven con MCH asi mé tri-
ca an te ro sep tal que se pre sen tó con sín co pe y mar-
ca das al te ra cio nes en el ECG, en tre las que des ta ca
la frag men ta ción del com ple jo QRS, un ha llaz go
aso cia do a la pre sen cia de fi bro sis mio cár di ca de po-
ten cial va lor pro nós ti co. Estra ti fi ca mos pre coz-
men te el ries go de MS co mo mo de ra do, con ba se en
las re co men da cio nes in ter na cio na les y el MHC
RISK-SCD SCORE. En es te con tex to clí ni co, de ci di-
mos pro ce der al im plan te de un DAI co mo me di da
de pre ven ción pri ma ria ra zo na ble. Aun dis po nien-
do de mo der nas téc ni cas de ima gen y nue vos sco res
de ries go con fia bles al la do del pa cien te, el perfil
evolutivo impredecible de la MCH a menudo di fi cul-
ta la toma de decisiones terapéuticas.
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