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1. INTRODUCCIÓN Y CONSIDERACIONES GENERALES

La miocardiopatía hipertrófica (MCH) es una afección
que fue descripta anatomopatológicamente por los
franceses y desde el punto de vista clínico, por Brock
y Teare en Inglaterra hace 50 años. (1, 2) Se observa
en 1 de cada 500 nacimientos (3) y en su historia na-
tural se destacan fundamentalmente dos aspectos: la
producción de síntomas que en ocasiones son
incapacitantes y la aparición de muerte súbita (MS),
principalmente en gente joven, (4) aunque la mayoría
de los pacientes presentan una expectativa de vida
normal. (5) Esta enfermedad fue motivo de intensas
investigaciones en los últimos años y, lo que es aún
más importante, en la actualidad disponemos de te-
rapias que abortan las arritmias ventriculares letales
que llevan a la MS (6) y se logra además una mejor
estratificación en su evaluación. El propósito de este
Consenso de la Sociedad Argentina de Cardiología fue
revisar las evidencias existentes y establecer guías en
el diagnóstico y el tratamiento de esta multifacética
enfermedad para el médico clínico, el médico cardió-
logo y el subespecialista. Para ello, la SAC convocó a
un grupo de especialistas en enfermedades car-
diovasculares y a biólogos moleculares con amplia
experiencia en esta enfermedad para desarrollar una
serie de recomendaciones actualizadas y prácticas ba-
sadas en su experiencia personal y en las evidencias
que existen en la bibliografía. Es necesario destacar
que dada la prevalencia relativamente baja de la MCH
(3) no existen como en otras áreas de la cardiología
estudios aleatorizados a gran escala (nivel de eviden-
cia A), por lo que las recomendaciones estuvieron ba-
sadas mayormente en estudios únicos aleatorizados o
en grandes estudios de cohorte no aleatorizados o re-
trospectivos (nivel de evidencia B) o en su defecto en
consensos u opinión de expertos (nivel de evidencia
C). Al respecto, es de destacar que en el año 2003 la
Sociedad Europea de Cardiología publicó junto con el
Colegio Norteamericano un Consenso de Expertos en
el que se desarrollaron en forma exhaustiva todos los
aspectos de esta enfermedad (7) y resulta fundamen-
tal para nuestro propio Consenso. De todas maneras,
cabe destacar que luego de su publicación aparecie-
ron trabajos importantes que necesariamente influ-
yeron en las conclusiones de nuestro Consenso. (6)
Por todo lo comentado, creemos que las opiniones ver-
tidas en este Consenso tendrán vigencia por varios
años.
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2. DEFINICIÓN, NOMENCLATURA Y CLASIFICACIÓN

La MCH se caracteriza3 por un ventrículo izquierdo
hipertrófico no dilatado en ausencia de otra enferme-
dad cardíaca o sistémica capaz de producirlo (p. ej.,
estenosis valvular aórtica o hipertensión arterial
sistémica). (8) Dentro de la última clasificación de
miocardiopatías primarias (genéticas, mixtas o adqui-
ridas), es la miocardiopatía primaria genética más fre-
cuente. (8) Desde su descripción, esta entidad recibió
una variedad de nombres, de los que los más salien-
tes son: hipertrofia septal asimétrica, estenosis
subaórtica hipertrófica idiopática, estenosis subaórtica
dinámica y miocardiopatía hipertrófica obstructiva.
La Organización Mundial de la Salud (OMS) adoptó
el término miocardiopatía hipertrófica, que resulta el
más preciso para describir esta hipertrofia primaria
que puede ocurrir con obtrucción dinámica al tracto
de salida del ventrículo izquierdo o sin ella. (9)

Desde el punto de vista clínico, es importante cla-
sificar hemodinámicamente la MCH en:
1. Obstructiva: la obstrucción al tracto de salida del

ventrículo izquierdo (OTSVI) puede ser persisten-
te en reposo, latente (provocable) o lábil (varia-
ble). Las dos formas de obstrucción son la
subaórtica (más frecuente) y la medioventricular
(5% aproximadamente). La primera se debe al mo-
vimiento anterior sistólico (MAS) de la valva ante-
rior o posterior de la mitral, del aparato cordal o
de ambos, que por �arrastre� (efecto Venturi) pro-
voca un apoyo incompleto sobre el septum con in-
suficiencia mitral; la segunda reconoce su origen
en una inserción anómala del músculo papilar an-
terior o en hipertrofia excesiva medioventricular
o del músculo papilar, con alineamiento patológi-
co; ambas pueden coexistir. (10-12)

2. No obstructiva: la obstrucción no está en reposo ni
es provocable con Valsalva o ejercicio. Se dividen en
las que tienen función sistólica del ventrículo iz-
quierdo conservada (FSVI) (o supranormal) y las
que tienen FSVI alterada (fase final). (11)

Evidencias recientes demostraron que alrededor
del 70% de los pacientes con MCH presentan OTSVI
en reposo o latente, (13) aunque el significado real de
este hallazgo para el manejo terapéutico aún no está
aclarado. Lo que se sabe con certeza es que los pa-
cientes con obstrucciones significativas (> 30 mm Hg)
presentan mayor progresión de síntomas graves, in-
suficiencia cardíaca y muerte, principalmente cuando
se encuentran poco sintomáticos. (14, 15)

3. FISIOPATOLOGÍA

La fisiopatología de la MCH es compleja y mul-
tifactorial; en cada paciente pueden predominar uno
o más mecanismos para producir el mismo síntoma.
Estos mecanismos son: disfunción diastólica, OTSVI,
isquemia miocárdica, insuficiencia mitral, fibrilación
auricular y disfunción autonómica.

Disfunción diastólica
Todos los pacientes con MCH tienen algún grado de
disfunción diastólica; de hecho, ésta se puede com-
probar por Doppler tisular en parientes de pacientes
con esta patología que no presentan fenotípicamente
la enfermedad. A medida que aumenta la fibrosis
miocárdica, el VI aumenta su rigidez y existe un au-
mento de la presión auricular para completar el llena-
do ventricular; esto puede llevar al aumento de la pre-
sión de enclavamiento y producir disnea. (7, 16-19)

Obstrucción al tracto de salida del
ventrículo izquierdo
Los pacientes con obstrucción dinámica pueden tener
síntomas que mejoran con el alivio de la obstrucción,
ya sea por medicación o por miomectomía quirúrgica
o ablación de una rama septal. (10-12) Como ya se
mencionó, el pronóstico de los pacientes con OTSVI
significativa es peor que en el paciente sin esta obs-
trucción, probablemente debido al daño crónico que
conlleva mayor estrés parietal, isquemia miocárdica,
necrosis y fibrosis de reemplazo. (14, 20, 21)

Isquemia miocárdica
La isquemia miocárdica se evidencia en esta enferme-
dad en ocasiones por angor típico o atípico, presencia de
defectos de perfusión permanentes o reversibles, (22)
alteraciones de la reserva coronaria (23, 24) y áreas de
fibrosis en la anatomía patológica. (25) En la MCH exis-
te un desequilibrio entre la oferta y la demanda de oxí-
geno: por un lado existen anormalidades anatómicas
(hipertrofia intimal de las arteriolas) (26) y funcionales
(23, 24) de la microvasculatura con disminución de su
luz y, por otro, una importante hipertrofia y aumento de
la masa muscular, características de esta enfermedad.
Es importante no olvidar que la cardiopatía isquémica
arteriosclerótica puede asociarse y complicar la evolu-
ción clínica y así empeorar el pronóstico. (27)

Insuficiencia mitral
Como se ya mencionó, la insuficiencia mitral (por lo
general leve a moderada) se debe fundamentalmente a
la distorsión del aparato mitral como resultado del MAS
y el efecto Venturi de �succión�: el jet regurgitante se
dirige en forma lateral y posterior, sobre todo durante
la sístole media y tardía. Habitualmente, la gravedad
de la regurgitación es directamente proporcional al
gradiente subaórtico. (28) Cuando el jet es central o
anterior o es múltiple, se deben sospechar anomalías
intrínsecas de la válvula mitral (degeneración mixo-
matosa, fibrosis valvular, inserción anómala). (29)

Fibrilación auricular
La fibrilación auricular (FA) es la arritmia crónica más
frecuente en la MCH y está asociada en forma inde-
pendiente con evolución a la insuficiencia cardíaca
progresiva, mayor mortalidad por falla cardíaca y
embolia cerebral fatal y no fatal. Puede llegar a
tolerarse mal debido al acortamiento diastólico secun-
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* Adaptada de Bos y colaboradores. (40)
Los genes sarcoméricos incluyen: los que codifican las proteínas de los filamentos finos (troponinas T, I, y C;
α-tropomiosina, actina), las proteínas de los filamentos intermedios (proteína C de unión a la miosina) y los fila-
mentos gruesos (β-miosina y las cadenas reguladoras de la miosina ligeras y esenciales). Los genes del disco-Z son
un grupo de genes que codifican proteínas involucradas en la citoarquitectura de los cardiomiocitos y en señales
mecanosensoras. Entre sus productos se destacan la titina, la proteína del músculo LIM y la teletonina. De los
genes involucrados en la homeostasis del calcio, los del retículo sarcoplasmático son los de mayor participación
en esta patología. Entre los genes involucrados en procesos metabólicos se encuentran los genes mitocondriales
y los genes de las proteínas lisosómicas, cuyas alteraciones se manifiestan como fenocopias de MCH.
Sigmoidea = en referencia a la forma ecocardiográfic (Sigma) del septum intraauricular hipertrófica.

Tabla 1. Genes relacionados con
miocardiopatía hipertrófica*

dario a una alta frecuencia ventricular y/o a la ausen-
cia de la contracción auricular en la contribución al
llenado ventricular. (30, 31)

Disfunción autonómica
Alrededor del 25% de los pacientes con MCH presen-
ta una respuesta inadecuada al ejercicio, que se ma-
nifiesta por la imposibilidad de elevar la TA más de
20 mm Hg o por una caída de la misma. Esta respues-
ta se debe a una vasodilatación sistémica durante el
ejercicio y ocurre a pesar de un volumen minuto ade-
cuado al esfuerzo; como veremos más adelante, este
hallazgo se asocia con una incidencia mayor de muer-
te súbita. (32-34)

4. GENÉTICA

Hasta ahora se han identificado más de 450 mutacio-
nes en los 20 genes que causan fenotipos compatibles

con MCH. Entre estos genes se encuentran los estric-
tamente sarcoméricos, los genes del disco-Z, los de la
homeostasis del calcio y, dentro de los diagnósticos
diferenciales, los involucrados en procesos metabólicos
(Tabla 1). (35, 36)

Las mutaciones en los genes sarcoméricos se trans-
miten a la descendencia con rasgo autosómico domi-
nante. (37) Éstas se han identificado en el 36% al 60%
de los casos familiares de MCH y en el 5% al 50% de
las formas esporádicas de la enfermedad. Sin embar-
go, el porcentaje puede ser aún menor según los crite-
rios de inclusión aplicados para realizar el estudio de
genotipo. Un 2% a 7% adicional de los casos corres-
ponden a mutaciones de los genes no sarcoméricos.
Las mutaciones del gen de la α-miosina (MYH7) y de
la proteína C de unión a la miosina (MYBPC3) son las
causantes más frecuentes de MCH y en un tercer lu-
gar se encuentran las mutaciones del gen de la
troponina T (TNNT2). (38, 39)
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Fisiopatología genético-molecular
Las mutaciones que se observan con más frecuencia
son las sustituciones de una base única del ADN, las
cuales originan un cambio del aminoácido (missense)
o un codón de terminación (nonsense). En las muta-
ciones del gen MYH7 suele observarse un efecto do-
minante negativo del alelo mutado sobre el salvaje,
mientras que las mutaciones de la MYBPC3 ejercen
principalmente un efecto de haploinsuficiencia alélica.
(40, 41) Los mecanismos moleculares por los cuales
estas mutaciones conducen a hipertrofia ventricular
izquierda (HVI) aún no se han develado con exacti-
tud. Los mecanismos más firmemente argumentados
son dos, sin que sean necesariamente excluyentes
entre sí. Una de las hipótesis es que las mutaciones
darían origen a una alteración del uso de energía por
parte de la proteína mutada con deterioro de la fun-
ción miocítica y la consiguiente HVI como mecanis-
mo compensador. (42) Otra hipótesis postula que la
mutación genera per se un desarreglo estructural a
través de la modificación conformacional de la proteí-
na sarcomérica alterada. (43) En ambos mecanismos
postulados, los cambios en la actividad de ATPasa y la
homeostasis del Ca++ se reconocen como participan-
tes importantes del proceso, como también numero-
sos factores modificadores de la expresión génica. (44)

Correlación entre el fenotipo y el genotipo
Se ha puesto en evidencia que los casos de MCH con
mutaciones identificadas en los genes sarcoméricos
se asocian con un grado mayor de HVI medioseptal,
mientras que las mutaciones de los genes de la lí-
nea-Z lo hacen con las formas sigmodeas de HVI y
con mayor obstrucción funcional al tracto de salida
del VI. (45) Por su parte, las fenocopias de MCH
(pacientes que portan genotipos diferentes con pre-
sentaciones clínicas similares) debidas a enfermeda-
des de depósito como LAMP2, PRKAG2 y GLA pre-
sentan un engrosamiento pronunciado de la pared del
VI y una incidencia mayor de arritmias y haces acce-
sorios, pero por sobre todo una presencia mayor de
lesiones extracardíacas que los grupos anteriores. (36)

Los casos de MCH debidos a mutaciones del gen de
la BMH7 se han asociado desde un inicio con formas
graves de hipertrofia presentes en edades tempranas
de la vida, con OTSVI importante y muerte súbita. (46)
Los casos debidos a mutaciones del gen de la MYBPC3
se han asociado con un desarrollo tardío de la enferme-
dad y con buen pronóstico general, mientras que los de
las mutaciones del gen TNNT2 se han vinculado con
grados leves o moderados de HVI pero con riesgo alto
de muerte súbita. (47, 48) Sin embargo, tales asocia-
ciones carecen de significación estadística, por lo que
aún no es posible discriminar fehacientemente
fenotipos sobre la base del conocimiento del gen
mutado. (49) Igualmente, al presente existen limita-
ciones importantes para establecer una correlación
fenotipo-genotipo adecuada para las mutaciones ya de-
terminadas (correlación fenoalélica) debido a los efec-

tos funcionales ejercidos por numerosos moduladores
genéticos y a los demostrados grados de plasticidad
fenotípica en esta enfermedad. (50, 51)

Por otra parte, ha quedado demostrada una corre-
lación directa entre la gravedad del cuadro clínico y
las mutaciones en formas de heterocigotos compues-
tos, homocigotos o mutaciones dobles, ya que éstas
presentan una evolución más agresiva de la enferme-
dad que en quienes son heterocigotos simples. Se es-
tima que un 5% de los pacientes con MCH presentan
estas formas genéticas compuestas y representan por
lo tanto una subpoblación de riesgo incrementado para
la ocurrencia de un evento clínico adverso. (52)

Modificadores genéticos
Tanto los factores genéticos como ambientales
pueden comportarse como modificadores de la enfer-
medad. Se ha demostrado el efecto modulador de la
expresión fenotípica ejercida sobre una mutación de-
terminada por el sexo, así como por numerosos poli-
morfismos genéticos, principalmente los de los genes
involucrados en el sistema renina-angiotensina. (53)

Además, factores adquiridos y ambientales, como
la dieta, el ejercicio físico y el nivel de presión arterial
de cada sujeto, también ejercen efectos moduladores
sobre las mutaciones genéticas que condicionan la ex-
presión fenotípica de la enfermedad. Aún falta carac-
terizar adecuadamente el alcance de estos factores, tan-
to como posibles marcadores de predicción de evento
clínico como de modulación de la enfermedad. (54)

Estudio genético
El diagnóstico genético tiene como objetivo la detec-
ción de las alteraciones a nivel genético molecular con
claros propósitos clínicos. Entre las técnicas vigentes
al presente, la de secuenciación directa del ADN es la
más empleada para tal fin. Indudablemente, esta téc-
nica se ha convertido en el método más adecuado para
establecer el diagnóstico de MCH. De esta manera
es posible confirmar la verdadera etiología en pacien-
tes con diagnóstico ecocardiográfico de MCH, así como
identificar a una vasta población de pacientes que, en-
cuadrados bajo esta denominación, padecen sin em-
bargo de fenocopias de MCH. (36, 55)

Mediante el análisis genético también se puede
identificar a los familiares que son portadores
asintomáticos de la mutación. Se estima que hasta un
30% de los familiares pueden presentar esta condi-
ción de portador silente. (56) Por medio del diagnós-
tico presintomático es posible programar y
optimizar un seguimiento ecocardiográfico más estre-
cho a los portadores que a los no portadores de muta-
ciones y de este modo arribar al diagnóstico precoz de
la enfermedad. (57) La posibilidad de estratificar el
riesgo para la ocurrencia de eventos clínicos desfa-
vorables con la aplicación de estas técnicas es incierta
al día de hoy. Posiblemente, la incorporación de nue-
vos marcadores genéticos puedan hacerlo factible en
un futuro próximo. (50)
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Es ineludible mencionar que en nuestro medio aún
resta transitar un largo camino en la faz de la investi-
gación básica para la concreción de un análisis genético
incorporado a la práctica asistencial para los pacien-
tes con MCH. Asimismo, deberán resolverse numero-
sas consideraciones en lo referente a la validación clí-
nica y analítica del método antes de decidir la realiza-
ción del análisis en algunos de los centros internacio-
nales que lo ofrecen como servicio, para obtener de
esta manera una interpretación correcta de sus resul-
tados. (58)

Análisis genético. Conclusiones

� En nuestro medio, el análisis genético se realiza
en el campo de la investigación y no con fines diag-
nósticos, hasta la debida demostración de su vali-
dación clínica. Nivel de evidencia C.

� En centros internacionales, el análisis genético con
fines diagnósticos se recomienda con las debidas
consideraciones de sus limitaciones. Nivel de evi-
dencia C.

� No existe consenso para la recomendación de aná-
lisis genético con fines pronósticos.

5.5.5.5.5. DIAGNÓSTICODIAGNÓSTICODIAGNÓSTICODIAGNÓSTICODIAGNÓSTICO

A. Electrocardiograma
En la MCH se observan numerosas anormalidades
electrocardiográficas, que están determinadas por la
extensión, el grado y la distribución de la hipertrofia
del miocardio comprometido, la presencia de fibrosis
y/o necrosis del músculo cardíaco y la aparición de tras-
tornos de la conducción intraventriculares. (20, 59-62)

Alrededor del 95% de los pacientes portadores de
una miocardiopatía hipertrófica presentan alteracio-
nes electrocardiográficas que no son diagnósticas de
la afección. (20) Las anomalías más frecuentes afec-
tan al segmento ST y a la onda T y alrededor del 50%
de los pacientes presentan signos de agrandamiento
ventricular izquierdo. (59, 60)

Una de las características más notorias de los ECG
de pacientes jóvenes con miocardiopatía hipertrófica
es la presencia de ondas Q patológicas angostas, pro-
fundas y �limpias�; se observan en el 30% de los casos
y en ocasiones pueden preceder a la aparición de la
hipertrofia en el ecocardiograma. (63) Estas ondas Q
se observan con más frecuencia en las derivaciones
que enfrentan a la cara inferior y lateral del ventrículo
izquierdo. En la Figura 1 se muestra un ejemplo.

Al contrario de lo que ocurre en una necrosis
miocárdica por enfermedad arteriosclerótica de las
arterias coronarias, las ondas q de la MCH aparecen
por el aumento de las fuerzas eléctricas que se gene-
ran en las zonas hipertrofiadas. Su dirección y su
magnitud estarán relacionadas con el vector resultante
de la ubicación de las áreas de mayor hipertrofia
ventricular y las modificaciones que ésta produce so-
bre la geometría cardíaca. (63, 64) El reconocimiento

de estas características de las ondas Q en la miocar-
diopatía hipertrófica es de gran importancia, pues a
menudo suelen atribuirse en forma errónea a la pre-
sencia de necrosis miocárdica. (65)

En cambio, la presencia de ondas Q anchas y em-
pastadas están relacionadas con un grado mayor de
desorganización del músculo hipertrofiado o con la
aparición de fibrosis y/o necrosis de éste. (66) Si bien
la desorganización miofibrilar y la fibrosis intersticial
comprometen principalmente al miocardio ventricular
común, también pueden afectar al sistema de conduc-
ción especializado con la aparición de diversos tras-
tornos de la conducción intraventricular. (61, 62)

En los familiares de primer grado de pacientes con
miocardiopatía hipertrófica, la probabilidad de ser
portadores de la enfermedad es del 50% y, en este con-
texto, la presencia de anomalías, ya sea en el electro-
cardiograma y/o en el ecocardiograma, tienen una sig-
nificación clínica mucho mayor que en la población
general. En 1997, un grupo de especialistas encabe-
zado por McKenna propuso una serie de criterios
ecocardiográficos, electrocardiográficos y clínicos para
el diagnóstico de la enfermedad cuando ésta es fami-
liar (con dos o más miembros afectados). (67)

Los criterios electrocardiográficos son:

Criterios mayores
1. Signos de agrandamiento del ventrículo izquierdo

con cambios en la repolarización ventricular
(puntaje de Romhilt-Estes ≥ 5) (Tabla 2).

2. Ondas T negativas con amplitud ≥ 3 mm en las
derivaciones I, aVL con un ángulo entre los ejes
eléctricos del complejo QRS y de la onda T ≥ 30
grados, de V3 a V6 o ≥ 3 mm y en las derivaciones
II, III y aVF ≥ 5 mm.

3. Ondas Q anormales (duración mayor de 40 mseg o
amplitud mayor del 25% del voltaje de la onda R)
en por lo menos dos derivaciones. (68)

Criterios menores
1. Bloqueo completo de rama o alteraciones de la con-

ducción intraventricular en las derivaciones que
exploran el ventrículo izquierdo.

Fig. 1. ECG de un paciente con MCH.
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2. Alteraciones leves de la repolarización ventricular
en las derivaciones precordiales izquierdas.

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

Las principales alteraciones electrocardiográficas
que presentan los pacientes con miocardiopatía
hipertrófica se detallan en la Tabla 3.

En la población general, estos hallazgos
electrocardiográficos tienen relevancia para el diag-
nóstico de MCH, en ausencia de cualquier otra causa
que los justifique.

En las guías europeas, la realización de un elec-
trocardiograma en reposo tiene una indicación de cla-
se I, con nivel de evidencia B, para la exclusión de
enfermedades cardiovasculares que pueden provocar
muerte súbita en los individuos que van a realizar
actividad física, ya sea recreativa o competitiva. (69)
Por el contrario, en los Estados Unidos, la realización
de un electrocardiograma aún no se recomienda como
screening precompetitivo incluso en los deportistas de
alto rendimiento. (70)

La MCH apical es una forma particular de
miocardiopatía hipertrófica cuyo ECG típico (Figura
2) muestra la ausencia de la onda Q en I, aVL y en V5
y V6, la presencia de ondas R altas desde la deriva-
ción V2, un segmento ST rectificado y ascendente, fun-
damentalmente en la derivación V2, y ondas T nega-
tivas �gigantes� �seudoisquémicas� en la cara
anterolateral. Estas alteraciones electrocardiográficas
características de la MCH apical no están presentes en
todos los casos, sobre todo en las etapas iniciales y tar-
días de la afección, en las que el diagnóstico es dificul-
toso y suele confundirse con otras patologías. (59, 71)

De esta manera, el ECG de los portadores de una
MCH apical en algunos casos puede variar en forma
sustancial, cuando la hipertrofia ventricular progre-
sa hacia otras zonas del miocardio ventricular o cuan-
do se necrosa parte o la totalidad de la región apical
del ventrículo izquierdo. (71)

B. Ecocardiografía
La definición morfológica de la MCH es la de un
ventrículo hipertrofiado no dilatado en ausencia de
otras enfermedades cardíacas o sistémicas capaces de

Tabla 2. Puntaje de Romhilt-Estes

1. Onda S en V1 o V2 u onda R en 3 puntos

V5 o V6 > 30 mm

2. Alteración secundaria del segmento ST 3 puntos

3. Crecimiento auricular izquierdo 3 puntos

4. Desviación del eje del QRS a la izquierda* 2 puntos

5. Tiempo de la deflexión intrinsecoide 0,05 seg 1 punto

* En ausencia de hemibloqueo anterior.
Se diagnostica hipertrofia del ventrículo izquierdo cuando la suma de los
puntos es ≥ 5.

Tabla 3. Alteraciones electrocardiográficas que presentan los pa-
cientes con MCH

Onda P
1. Agrandamiento auricular izquierdo: en V1 porción negativa
de la onda p ≥ 0,1 mV en amplitud con una duración ≥ 0,04 seg
2. Agrandamiento auricular derecho: amplitud de la onda p en
II, III o V1 ≥ 0,25 mV

Complejo QRS
1. Desviación del eje del complejo QRS en el plano frontal hacia
la derecha ≥ 120º o hacia la izquierda de -30º a -90º
2. Incremento del voltaje:
- De la onda R en el plano frontal ≥ 2 mV o en V5 y V6 ≥ 3 mV
- De la onda S en V1 o V2 ≥ 3 mV
- R o R� en V1 ≥ 0,5 mV
- Relación R/S ≥ 1

Onda Q (excepto en aVR)
1. Duración ≥ 0,04 seg
2. Relación Q/R ≥ 25%
3. Amplitud ≥ 3 mm en dos derivaciones contiguas
4. Patrón QS en dos o más derivaciones
5. Ausencia de la onda Q normal

Duración del complejo QRS
Bloqueos de rama derecha o izquierda con una duración ≥ 0,12 seg

Repolarización ventricular
1. Segmento ST
- Supradesnivel o infradesnivel del segmento ST en dos o más
derivaciones contiguas
2. Onda T
- Plana o invertida en más de dos derivaciones, excepto en los
niños
- Amplitud ≥ 10 mm
3. Intervalo QTc
- Duración > 0,44 seg en los hombres o > 0,46 seg en las mujeres

Alteraciones del ritmo y de la conducción
- Extrasístoles ventriculares prematuras o arritmias ventriculares
complejas
- Taquicardias supraventriculares, aleteo y/o fibrilación auricular
- Intervalo PR corto (< 0,12 seg) con onda delta o sin ésta
- Bradicardia sinusal en reposo (frecuencia ≤ 40 lpm)
- Bloqueos AV de primer grado (PR ≥ 0,21 seg, salvo en deportis-
tas), bloqueo AV de segundo y de tercer grado

Fig. 2. ECG de un paciente con MCH apical.
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zada o bien ser el estadio inicial de una MCH. (79 bis)
E realidad, poco se sabe sobre el significado clínico de
la hipertrofia aislada de un músculo papilar. (79 bis)

La ecocardiografía permite además la detección de
OTSVI, expresado por la presencia de un movimiento
anterior sistólico de la válvula mitral y un gradiente
subaórtico de tipo dinámico a dicho nivel, que se pue-
de detectar mediante Doppler color y continuo. La
OTSVI se detecta en el 25% de las MCH y puede estar
presente en forma basal o bien ser provocado por un
esfuerzo físico, por la maniobra de Valsalva o por prue-
bas farmacológicas (nitrito de amilo) que reduzcan la
precarga, la poscarga o bien que aumenten la contrac-
tilidad. En todo estudio ecocardiográfico de la MCH,
la maniobra de Valsalva está indicada para desenca-
denar o provocar el aumento de gradiente subaórtico.
(80-82) La presencia de un gradiente > 30 mm Hg se
considera un factor de riesgo de grado menor para
muerte súbita dado su bajo valor predictivo positivo
(14) y es un predictor evolutivo independiente de in-
suficiencia cardíaca; la evaluación con eco de ejercicio
permite identificar el componente dinámico
obstructivo en el 70% de la población con MCH, lo
que convierte a esta modalidad en la forma más ade-
cuada para su detección. (13)

Es importante recordar, especialmente si se está
definiendo una conducta terapéutica, que pueden co-
existir más de un componente obstructivo dinámico o
que éste puede estar presente sólo a nivel medioven-
tricular. (83)

La insuficiencia mitral acompaña casi siempre a
la forma obstructiva, ya que es consecuencia del des-
plazamiento anterior sistólico de la válvula mitral y
su gravedad es variable; en esta situación, el jet casi
siempre está dirigido hacia a la pared posterior de la
aurícula izquierda. (84) Pero también se observa en
el 20-30% de las formas no obstructivas. En esta últi-
ma situación, la regurgitación generalmente es leve y
como consecuencia de alguna anormalidad propia de
la válvula, como prolapso, rotura cordal, calcificación
del anillo valvular o rotura de las cuerdas tendinosas
(85) o mal posicionamiento de un músculo papilar. La
presencia de un jet no dirigido a la pared posterior
sugiere algún tipo de anomalía estructural asociada
con estos mecanismos.

La presencia de disfunción diastólica detectada
mediante Doppler pulsado puede preceder a la etapa
sintomática, detectarse aun en ausencia de obstrucción
dinámica y en niños es un factor de riesgo para
taquicardia ventricular sostenida y muerte. (86) La
hipertrofia de los miocitos, la desorganización
miofibrilar, la alteración de la geometría ventricular,
la isquemia y la fibrosis son los mecanismos responsa-
bles de la alteración de la relajación ventricular, que en
algunos pacientes puede alcanzar un patrón de llenado
de tipo restrictivo con relación E/A mayor de 2 y tiem-
po de desaceleración mitral acortado (< 140 mseg). El
Doppler tisular permite no sólo evaluar la presencia de
disfunción diastólica, sino también establecer el diag-

producir esa magnitud de engrosamiento parietal, (8)
de ahí la importancia de la ecocardiografia como he-
rramienta diagnóstica.

El eco-Doppler cardíaco transtorácico es el méto-
do diagnóstico que con más frecuencia permite hacer
el diagnóstico de MCH, ya sea por la confirmación de
la presunción diagnóstica clínica y/o electrocar-
diográfica o bien como hallazgo no sospechado. Tam-
bién aporta información sobre la morfología y el tipo
de MCH, la función ventricular diastólica y sistólica,
la presencia y gravedad de la obstrucción dinámica en
el tracto de salida del ventrículo izquierdo, el grado
de insuficiencia mitral, el pronóstico, algunos aspec-
tos fisiopatológicos y sobre la respuesta aguda y cró-
nica a medidas terapéuticas.

El criterio diagnóstico por excelencia es la presen-
cia de hipertrofia ventricular izquierda que debe ser
≥ 15 mm en alguna región ventricular (20) y que con
frecuencia supera los 20 mm de espesor. En algunos
pacientes puede ser inferior a los 15 mm; en estos
últimos, el diagnóstico de MCH se debe considerar
cuando el grosor parietal no puede explicarse por otras
causas cardíacas o extracardíacas (hipertensión
arterial, estenosis o insuficiencia aórtica, amiloidosis,
deportistas o el depósito de glucoesfingolípidos in-
tracelular o enfermedad de Fabry). Otro hallazgo
ecocardiográfico, como es la hipertrofia septal
asimétrica definida como relación septum/pared pos-
terior mayor o igual a 13 mm, también está fuerte-
mente asociado con el diagnóstico de MCH. (72)

La diferenciación de la MCH del corazón de atleta
requiere la integración de información relacionada con
el grosor parietal, el patrón y la distribución de la hi-
pertrofia, el tamaño de las cavidades, la evaluación de
la función diastólica, el Doppler tisular, la presencia
de historia familiar y, en ocasiones, la respuesta al
reposo deportivo. (73, 74)

En relación con el pronóstico, la identificación
ecocardiográfica de un grosor parietal ≥ 30 mm se con-
sidera un factor de riesgo mayor para muerte súbita,
principalmente en adolescentes y adultos jóvenes. (75-
77) El ecocardiograma permite además caracterizar
el tipo y la extensión del compromiso hipertrófico
ventricular, el cual a menudo es muy variable de un
paciente a otro; puede ser de tipo concéntrico y simé-
trico, septal con obstrucción al tracto de salida del
ventrículo izquierdo o sin ella, apical, de la pared li-
bre del ventrículo izquierdo o bien ventricular dere-
cho. (78, 78 bis) En algunos casos, la resonancia mag-
nética nuclear permite detectar sectores de hipertro-
fia subdiagnosticados por la ecocardiografía (3 de 48
casos). (79) Recientemente, la hipertrofia de un mús-
culo papilar se ha definido como un espesor diastólico
mayor de 11 mm. En el screening de familiares de
primer grado de pacientes con MCH se han detectado
casos en los que la hipertrofia aislada del músculo
papilar precedió al desarrollo del fenotipo de MCH.
Se presume que la hipertrofia aislada del músculo
papilar podría representar un subtipo de MCH locali-
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nóstico diferencial con la hipertrofia del deportista o
del hipertenso. Algunos estudios sugieren que las alte-
raciones del Doppler tisular anteceden al desarrollo de
la hipertrofia en la MCH, por lo cual serían un marca-
dor precoz de la enfermedad. A nivel de la porción late-
ral del anillo mitral, una onda Sa < 13 cm/seg y una
onda e' < 14 cm/seg tienen 100% de sensibilidad con
especificidades de 93 y 90% respectivamente para iden-
tificar a los individuos con mutación positiva sin HVI.
De la misma manera, una onda Sa septal < de 12 cm/
seg y una onda e' septal < 13 cm/seg tienen 100% de
sensibilidad y especificidad del 90%". (7)

La evaluación de la función sistólica con Doppler
tisular también muestra alteraciones significativas con
clara reducción de la velocidad de la onda s'tisular a
nivel septal, alteración presente incluso en ausencia
de hipertrofia y que es campo de estudio para el diag-
nóstico preclínico y los diagnósticos diferenciales de
esta entidad. (90, 91)

La evaluación seriada de la función ventricular
sistólica también es un parámetro de seguimiento, ya
que una pequeña proporción de pacientes evoluciona
en una etapa tardía a la disfunción sistólica con adel-
gazamiento parietal y dilatación ventricular, con de-
sarrollo de una fase final de insuficiencia cardíaca
congestiva. (81, 92, 93) Por otra parte, es importante
señalar que los índices de función ventricular eyectivos
no son útiles para definir el compromiso del estado
contráctil en esta entidad.

La deformación miocárdica sistólica (strain
sistólico) se ve comprometida en la MCH y en distin-
tos trabajos se ha demostrado que su evaluación es de
utilidad en el diagnóstico diferencial entre MCH no
obstructiva e hipertrofia hipertensiva, (94, 95) ya que
todos los componentes del strain sistólico (longi-
tudinal, transverso, circunferencial y radial) están
disminuidos en comparación con el control. (96)

Dado que la MCH es una enfermedad que se trans-
mite en forma autosómica dominante, con un nivel
elevado de penetrancia en la mayoría de sus formas,
debe indicarse la evaluación ecocardiográfica a todos
los familiares de primer grado. (82, 97) En los niños
menores de 12 años, la evaluación sólo se indica fren-
te a la aparición de síntomas, cuando la historia fami-
liar de MCH incluye factores de alto riesgo o bien cuan-
do sea un participante de deportes competitivos. La
mayoría de las MCH se desarrollan entre los 12 y los
18 años, por lo cual se aconseja comenzar la evalua-
ción ecocardiográfica durante esta etapa y repetirla
anualmente; en los mayores de 21 años la revaluación
se aconseja cada 5 años.

La ecocardiografia transesofágica es de utilidad
adicional para la aproximación transtorácica en los
pacientes con mala ventana ecográfica, para comple-
tar la evaluación de mecanismos complejos de
regurgitación mitral o durante los procedimientos te-
rapéuticos de alcoholización septal y miomectomía.
En esta última condición se han comunicado la detec-
ción de nuevas alteraciones en el 17% de los casos y

modificaciones de la conducta intraoperatoria en has-
ta el 9% de los casos. (98)

La ecocardiografía de contraste constituye un apo-
yo fundamental para el tratamiento de la MCH con
gradiente subaórtico dinámico, mediante ablación
septal con infusión de etanol. Permite delimitar con
precisión, previamente a la infusión, la extensión del
territorio vascular correspondiente a la arteria septal
que será tratada y determinar así la extensión del in-
farto, ya que se debe recordar que estamos en presen-
cia de un �infarto programado pero no controlado�.
Además, como la anatomía de las perforantes septales
es totalmente variable de paciente a paciente, (99) la
utilización del contraste ha reducido el tiempo del
procedimiento, la cantidad de alcohol inyectado, el
tamaño del infarto y ha mejorado el éxito del procedi-
miento (100) con reducción de las complicaciones,
como el bloqueo auriculoventricular con requerimien-
to de implante de marcapasos definitivo. (101-103)

La ecocardiografia y el Doppler han demostrado
que son de gran utilidad en el seguimiento alejado
luego de los procedimientos terapéuticos como la
alcoholización septal al documentar reducciones pro-
gresivas de los gradientes a lo largo del tiempo con
disminución de los espesores parietales. (104)

Conclusiones y recomendaciones

Ecocardiografía Doppler transtorácica
Clase I (nivel de evidencia B)
� Confirmar la sospecha diagnóstica de MCH, de-

terminando el grosor parietal, la extensión del com-
promiso y la presencia y magnitud del gradiente
dinámico, así como su localización.

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

� Revaluación luego de cambios en la evolución clí-
nica o luego de maniobras terapéuticas.

� Eco de contraste miocárdico para evaluar el posible
tamaño del infarto resultante de la ablación septal.

Clase II (nivel de evidencia C)
� IIa Revaluación de MCH a los familiares, anual-

mente entre los 12 y los 18 años y cada 5 años en
mayores de 21 años.

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

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

Ecocardiografía Doppler transesofágica
Clase I (nivel de evidencia B)
� Pacientes con ventana ultrasónica transtorácica

inadecuada.
� Establecer el compromiso valvular, el mecanismo

y la magnitud de la regurgitación mitral cuando
no quede suficientemente claro por ecocardiografía
transtorácica (ETT).
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� Estudio intraoperatorio en los procedimientos de
miomectomía y en los procedimientos de ablación
septal con etanol.

Clase IIa (nivel de evidencia B)
� Estudio destinado a aclarar el mecanismo de una

insuficiencia mitral atípica.
� Valorar en el quirófano, para brindar mayor orien-

tación al cirujano, los puntos de:
- mayor protrusión septal
- mayor contacto mitroseptal

6. HISTORIA NA6. HISTORIA NA6. HISTORIA NA6. HISTORIA NA6. HISTORIA NATURAL Y TRATURAL Y TRATURAL Y TRATURAL Y TRATURAL Y TRATTTTTAMIENTOAMIENTOAMIENTOAMIENTOAMIENTO

La expectativa de vida de los pacientes con MCH es
muy variable, pero en general no difiere de la pobla-
ción general (1% mortalidad/año). Existen, sin embar-
go, familias con muertes súbitas (MS) tempranas
múltiples y su identificación sigue siendo uno de los
mayores desafíos de esta enfermedad. (4, 5) Del mis-
mo modo, la evolución de la sintomatología es muy
heterogéna; algunos pacientes son asintomáticos du-
rante largo tiempo y otros evolucionan en forma com-
plicada, con aparición de síntomas de insuficiencia
cardíaca congestiva (ICC), desarrollo de fibrilación
auricular (con embolia sistémica y/o ICC), MS y más
raramente evolución hacia la fase final con ICC o MS.
(7, 105) En el 4% a 5% de los pacientes puede desarro-
llarse una endocarditis infecciosa, habitualmente
cuando existe OTSVI; se localiza con más frecuencia
en la válvula mitral y a veces en la aórtica. (106, 107)

Los síntomas característicos de esta enfermedad
son disnea de esfuerzo, dolor precordial (angor
pectoris), presíncope y síncope que, como vimos pre-
cedentemente, por lo habitual aparecen en presencia
de un ventrículo no dilatado con la función sistólica
conservada y se deben fundamentalmente a disfunción
diastólica junto con isquemia miocárdica y/u obstruc-
ción al tracto de salida con regurgitación mitral o sin
ésta. (7)

A. Tratamiento médico
El tratamiento de la MCH está dirigido fundamental-
mente a aliviar los síntomas de insuficiencia cardíaca
y a la prevención de la MS. El tratamiento médico es
el primer escalón y en general está basado en trabajos
de la década de los sesenta. Es importante enfatizar
que con ninguna de las drogas están comprobadas la
prevención de la MS o una mejoría en la supervi-
vencia.

1) Bloqueantes beta
Representan el pilar principal del tratamiento médi-
co; la mayoría de los escasos trabajos fueron efectua-
dos con propranolol. (108-116) En ellos se observó
mejoría del angor, la disnea, los mareos y del síncope,
junto con disminución del gradiente obstructivo basal
y con el ejercicio. Los efectos inotrópico y cronotrópico
negativos producen disminución del consumo de oxí-
geno miocárdico y además mejoran la diástole median-

te una prolongación de ésta, más que por una acción
lusitrópica directa. (92) En los pacientes con OTSVI,
esta mejoría en el llenado diastólico conlleva un au-
mento del volumen y una disminución de la obstruc-
ción. (117)

El primer estudio doble ciego con propranolol ver-
sus practolol y placebo fue efectuado en Inglaterra en
1973: 16 pacientes (15 con OTSVI) fueron tratados
durante 4 semanas. Con respecto al placebo, el
propranolol disminuyó la frecuencia de angina y de
disnea y el practolol lo hizo con un efecto menor (que
tiene cierto grado de acción simpaticomimética intrín-
seca). (118)

2) Bloqueantes cálcicos
Debido a que un número importante de pacientes no
responden adecuadamente a los betabloqueantes, se
han probado otras drogas inotrópicas negativas, como
son los bloqueantes cálcicos. El más estudiado es el
verapamilo; (119-131) debido a su efecto inotrópico
negativo, disminuye la OTSVI, con mejoría de los sín-
tomas. (123-126, 129, 131) Tiene además un efecto
pronunciado sobre la diástole, al producir relajación
ventricular con mejoría del llenado diastólico y dismi-
nución de las presiones de llenado del VI; (123-131)
por efecto directo mejora la perfusión coronaria. (128,
129) El uso del verapamilo debe hacerse con mucha
prudencia ya que, por sus efectos farmacológicos
(vasodilatación periférica, disminución de la contrac-
tilidad y disminución de la conducción eléctrica), en
los pacientes con OTSVI e hipertensión pulmonar o
síntomas de congestión pulmonar puede producir una
disminución en la poscarga con aumento de la OTSVI,
taquicardia refleja y edema pulmonar agudo o muer-
te súbita; también puede producir disfunción sinusal
y distintos grados de bloqueo auriculoventricular. (121)

Se efectuaron dos estudios que compararon el
verapamilo con un betabloqueante; en el primero de
ellos, Rosing y colaboradores administraron en doble
ciego placebo, verapamilo o propranolol a 19 pacien-
tes con MCH (17 con OTSVI). Ambas drogas tuvieron
efectos beneficiosos similares respecto de la mejoría
del tiempo de ejercicio. La evaluación subjetiva favo-
reció al verapamilo, fundamentalmente por la aste-
nia que provocó el propranolol. (130) Gilligan y cola-
boradores compararon 80 mg de nadolol con 240 mg
de verapamilo versus placebo en un diseño doble cie-
go en 18 pacientes con MCH (8 con OTSVI); a pesar
de que ninguna droga logró demostrar una mejoría
objetiva en el ejercicio, los síntomas se redujeron con
el verapamilo. (131)

A pesar de sus efectos de mejoría sobre la función
diastólica, el diltiazem (132, 133) y las dihidropiridinas
(nifedipina) (134, 135) deben evitarse en la MCH de-
bido a su notable efecto vasodilatador.

3) Disopiramida
Esta droga no se encuentra disponible en nuestro país.
Es una medicación antiarrítmica de clase Ia que po-
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dría resultar especialmente beneficiosa en pacientes
con fibrilación auricular y MCH y que presenta un
efecto inotrópico negativo mediado a través del inter-
cambio calcio-sodio. (7, 117, 136-140) Disminuye el
gradiente en presencia de OTSVI por este mecanis-
mo y además por provocar vasoconstricción sistémica.
Tiene efectos anticolinérgicos (con efectos colaterales
molestos, como retención urinaria y sequedad de las
mucosas) que pueden producir conducción nodal
auriculoventricular acelerada, por lo que debe admi-
nistrarse con betabloqueantes. En un estudio
multicéntrico retrospectivo no aleatorizado reciente
se plantea la posibilidad de un efecto proarrítmico de
esta droga, por lo que el QT se debe controlar periódi-
camente. (141) En general se utiliza cuando no se
pueden aliviar los síntomas con betabloqueantes o
verapamilo.

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

1) Tratamiento quirúrgico
Existe un grupo pequeño de pacientes (5% en los cen-
tros no especializados; puede llegar al 30% en los cen-
tros de derivación) que persisten muy sintomáticos
(disnea y/o angor de grado III o IV de la clasificación
de la NYHA) a pesar una medicación máxima y pre-
sentan además una OTSVI en reposo o en ejercicio
igual o superior a 50 mm Hg. En estos pacientes, la
miectomía septal transaórtica (también conocida como
cirugía de Morrow) se considera actualmente el tra-
tamiento de elección y el �patrón oro�. (92, 142-147)
La miectomía septal clásica se realiza con circulación
extracorpórea y paro cardíaco con cardioplejía y lo-
gra, mediante la resección de músculo del septum
proximal (2 a 5 gramos), ampliar el TSVI y eliminar
las fuerzas aspirativas (efecto Venturi) que provocan
el contacto de la valva anterior de la válvula mitral
con el septum hipertrofiado, con la consiguiente re-
ducción o abolición de la OTSVI. Más recientemente,
algunos cirujanos crearon una modificación que con-
siste en una resección ampliada y con mayor exten-
sión distal que permite una reconstrucción más ade-
cuada del TSVI, necesaria en determinados pacien-
tes. (148-150) En los pacientes con regurgitación
mitral grave debido a patología mitral intrínseca (vál-
vula mixomatosa) se pueden realizar plástica o reem-
plazo valvular mitral. (148-150)

La curva de aprendizaje para realizar este proce-
dimiento es importante y la experiencia quirúrgica
inicial se asoció con bloqueo auriculoventricular com-
pleto, CIV, daño de las válvulas mitral y/o aórtica, dis-
minución incompleta de la obstrucción al TSVI y una
mortalidad operatoria igual o menor del 5%. Sin em-
bargo, en los últimos años, en los pocos centros espe-
cializados en esta cirugía en los Estados Unidos y en
Canadá, los resultados son mucho mejores y la mor-
talidad es cercana al 0%. (151) El riesgo quirúrgico
suele ser mayor en los pacientes muy añosos con

comorbilidades, muy sintomáticos y con hipertensión
pulmonar y en aquellos a quienes hay que efectuarles
otros procedimientos quirúrgicos cardíacos (cirugía
coronaria, reemplazos valvulares). El bloqueo
auriculoventricular completo (que requiere implan-
tación de marcapasos definitivo) y la comunicación
interventricular iatrogénica son muy poco frecuentes
en la actualidad, (1-2%) mientras que el bloqueo in-
completo o completo de rama izquierda es una conse-
cuencia casi inevitable de una miomectomía correcta
y no acarrea riesgos futuros. (146) Como ya se refirió,
el ETE intraoperatorio es de gran utilidad para el ci-
rujano para guiar la extensión de la miectomía septal
y controlar la patología de la válvula mitral y el resul-
tado sobre la regurgitación. (98) La recidiva de la obs-
trucción es excepcional, como también la necesidad
de reoperación. Los resultados de la miectomía son
inmediatos y permanentes: existe una abolición de la
obstrucción mecánica del TSVI (y de la insuficiencia
mitral) con normalización de las presiones ventricu-
lares y disminución o desaparición de la disnea y de
los cuadros sincopales, con mejoría en la capacidad
funcional y en la calidad de vida. (142-147, 149, 152-
154) En un análisis reciente, el 85% de los pacientes
estaban asintomáticos o levemente sintomáticos
(disnea I o II de la NYHA) en seguimiento medio
de 8 años (y hasta 25 años) luego de la miectomía
septal. (155)

Además de la mejoría sintomática está demostra-
do que la miectomía septal mejora la sobrevida de es-
tos pacientes con respecto a los no operados y logra
una expectativa de vida similar a la de los pacientes
sin esta patología. La sobrevida libre de mortalidad
de cualquier causa es del 98%, 96% y 83% a 1, 5 y 10
años y la sobrevida sin mortalidad relacionada con la
MCH (muerte súbita e insuficiencia cardíaca) es del
99%, 98% y 95%, respectivamente. (155, 156)

En resumen, la miomectomía septal tiene como
ventajas la reducción inmediata y permanente de los
síntomas con mejoría en la sobrevida, al tener una
visión directa del TSVI el cirujano puede identificar
correctamente la patología mitral, no deja cicatriz y
excepcionalmente requiere reoperación o la colocación
de un marcapasos y permite reparar anomalías car-
díacas asociadas (estenosis subaórtica, valvulopatías
mitral y aórticas, cirugía coronaria). Entre las des-
ventajas se destacan la necesidad de un cirujano ex-
perimentado y la esternotomía mediana que requiere
un período intrahospitalario de recuperación de 4 a 7
días. (157)

Indicación de miomectomía

Clase I (nivel de evidencia B)
� Pacientes con síntomas grado III-IV de la NYHA

refractarios al tratamiento médico y un gradiente
en reposo o ejercicio ≥ 50 mm Hg con un espesor
septal ≥ 18 mm, en centros quirúrgicos con expe-
riencia en esta patología y baja morbimortalidad.
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2) Ablación septal percutánea
En 1995, Sigwart (158) fue el primero en describir el
efecto de la oclusión y posterior embolización al ad-
ministrar una infusión lenta de etanol al 95% en el
ramo perforante septal en el gradiente de presiones
en el TSVI en la MCH con OTSVI (ASPC). En forma
simultánea, dos centros de Alemania comunicaron su
experiencia en varios cientos de pacientes, a la que
denominaron ablación transcoronaria de la hipertro-
fia septal (transcoronary ablation of septal hypertrophy
-TASH). (159)

La mayor experiencia en los Estados Unidos la tie-
ne el grupo del Colegio de Medicina de Baylor en
Houston, (160) mientras que en Europa el registro
alemán de la ASPC ha comunicado un número impor-
tante de casos. (161)

En la actualidad, esta técnica se encuentra difun-
dida en todo el mundo y en una revisión recientemen-
te publicada se han comunicado alrededor de 3.000
pacientes. (162)

La ablación septal percutánea con alcohol (ASPC),
como ya expresamos, surge como una alternativa
menos invasiva que la cirugía. Se trata de un procedi-
miento que se realiza por vía percutánea y mediante
el cual se administra etanol absoluto para producir
un infarto controlado del septum interventricular
basal tendiente a disminuir el espesor de éste. El re-
sultado final se expresa en una reducción del gradiente
de presiones en el TSVI. (162, 163) La caída del
gradiente se debe inicialmente a un deterioro en la
contracción del septum basal, pero posteriormente
continúa disminuyendo por un adelgazamiento y
fibrosis a ese nivel. Este proceso lleva a un aumento
en los diámetros del ventrículo izquierdo, disminu-
ción del engrosamiento sistólico, disminución de la
insuficiencia mitral y, por lo tanto, la subsiguiente
remodelación ventricular. (164)

Sin embargo, existe controversia respecto de una
selección correcta de pacientes, o sea a quiénes y en
qué momento intervenir, así como un entrenamiento
inadecuado de los intervencionistas. Este hecho in-
dujo a algunos grupos con vasta experiencia en el
manejo de esta miocardiopatía a sugerir que esta téc-
nica debería estar indicada sólo en aquellos pacientes
con comorbilidades que aumenten el riesgo quirúrgi-
co. (157, 165)

El procedimiento se lleva a cabo con las caracte-
rísticas generales de una intervención coronaria
percutánea, pero teniendo en cuenta que:
1. Con la coronariografía se obtienen los datos ana-

tómicos respecto de las ramas perforantes septales
(el grado de desarrollo, la magnitud del territorio
irrigado, la presencia de colaterales, etc.). Pero
además se puede identificar la eventual presencia
de lesiones coronarias obstructivas, hecho que pro-
bablemente lleve a descartar el procedimiento en
estos pacientes.

2. Se debe colocar un catéter electrodo de marcapasos
en el ventrículo derecho, ya que alrededor del 20-

30% de los pacientes presentan BAV transitorios
durante la ablación. En contraste con la cirugía, la
ASPC habitualmente provoca un bloqueo de rama
derecha.

3. A continuación se prosigue con las etapas de una
angioplastia coronaria convencional, hepari-
nización completa, catéter guía, cuerda 0,014�, con
la que se canaliza en forma selectiva el primer ramo
septal o en su defecto el de mayor desarrollo adya-
cente (se debe evitar el primer ramo septal si es de
pequeño calibre y recorrido, ya que habitualmen-
te brinda abundantes colaterales al sistema veno-
so). Sobre la cuerda se avanza un balón denomina-
do over the wire (OTW) de 1,5 o 2,0 mm de diáme-
tro. Una vez posicionado, se insufla el balón hasta
ocluir el ramo deseado con el propósito de elimi-
nar el flujo y evitar la eventual efusión retrógra-
da. Luego se retira la cuerda, por la luz del balón
se inyecta contraste para opacificar el territorio
distal del ramo comprometido. Éste es un momen-
to muy importante del procedimiento, ya que es
cuando deben evaluarse el monto de miocardio en
riesgo, las características dinámicas (magnitud de
la caída del gradiente), la presencia de colaterales
hacia otros territorios coronarios, etc. Es aquí don-
de el eco-Doppler por contraste y la experiencia
del operador desempeñanan un papel determinan-
te, ya que no se debe continuar si no se observan
cambios significativos en el gradiente (dato que
también se puede obtener en forma invasiva con
la medición de presiones simultáneas entre el
ventrículo izquierdo y la aorta), pero más aún si
se observan trastornos de la motilidad en un terri-
torio extenso que expresa el potencial infarto que
puede ocasionar la alcoholización. Es probable que
la utilización de eco con contraste haya ayudado a
una mejor identificación del territorio comprome-
tido con la consecuente disminución de las compli-
caciones. (99-102)

4. Previo a decidir la administración del alcohol se debe
constatar que el gradiente disminuya en por lo me-
nos un 30%. Habitualmente, la caída es del 50% o
desaparece por completo, tanto el basal como el pro-
vocado; en general ocurre al minuto de mantener
inflado el balón y habiendo inyectado la sustancia
de contraste. A continuación se inicia la infusión de
alcohol absoluto (etanol al 95%), entre 1 y 2 ml,
lentamente, ya que se ha demostrado que la inci-
dencia de bloqueo AV completo se relaciona entre
otras cosas con la velocidad de administración. (166)

5. Una vez finalizado el procedimiento, el paciente
permanece internado 48 horas en la unidad de cui-
dados intensivos.

La ASPC se considera exitosa cuando se obtiene
una reducción del gradiente en el laboratorio de
hemodinamia y se logra un incremento de la
creatincinasa como expresión del tamaño del infarto
(aproximadamente 1.000, lo que equivale a un área
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de necrosis de 20% del tamaño del septum o a un
3-10% de la masa del ventrículo izquierdo).

En ocasiones es común observar una disminución
progresiva del gradiente en los 6 a 12 meses subsi-
guientes, momento en el que llega a alcanzar el mis-
mo resultado que la cirugía. En otras situaciones se
puede obtener una caída del gradiente con una res-
puesta trifásica, o sea, una disminución inicial, segui-
da de un aumento de prácticamente un 50% al día
siguiente, con una posterior caída definitiva en los me-
ses siguientes. (160-162) Esta característica se debe-
ría a que luego de producido el infarto los gradientes
disminuyen inmediatamente, posiblemente por pérdi-
da de la contracción septal, causado por la isquemia,
necrosis y atontamiento del miocardio septal, pero al
día siguiente se produce un aumento de los gradientes,
posiblemente por recuperación del atontamiento del
miocrdio septal o edema perinfarto.  Finalmente, una
vez consolidada la cicatriz con la remodelación del
septum y del ventrículo izquierdo, se obtiene el des-
censo definitivo del gradiente sin una caída importan-
te en la fracción de eyección del ventrículo izquierdo.

La mejoría de los síntomas y por lo tanto de la ca-
lidad de vida son inmediatas en la mayoría de los pa-
cientes, los cuales presentan una disminución de la
clase funcional (la mayoría en CF I) y un aumento de
la tolerancia al ejercicio y del consumo de oxígeno.
(160, 162) Desde su introducción, la ASPC ha tenido
modificaciones que han llevado a una disminución sig-
nificativa en la morbimortalidad. La tasa de compli-
caciones es relativamente baja; la mortalidad
intraprocedimiento se encuentra en el 0-5%, general-
mente debida a disección de la arteria descendente
anterior, taponamiento cardíaco o shock cardiogénico.
(167) La complicación más frecuente es el bloqueo
auriculoventricular, que según las series iniciales era
cercana al 20-30%, pero en la actualidad está en alre-
dedor del 10%, probablemente entre otras causas por
haber disminuido el volumen total de alcohol inyec-
tado, así como la velocidad de infusión.

Sin embargo, se discute si el éxito obtenido
precozmente con la ASPC se mantiene en el tiempo,
especialmente si se coteja con los resultados alcanza-
dos con la miomectomía septal. Aunque hay pocos es-
tudios que comparen directamente la cirugía con la
ASPC, y ninguno de ellos es aleatorizado, los ensayos
muestran resultados semejantes, aunque quizás la
miectomía consiga una reducción mayor inicial en el
gradiente en el TSVI. (103)

En estudios observacionales se constata que la caí-
da del gradiente se mantiene en un valor ≥ 20 mm Hg
en un seguimiento a dos años (166) y existen datos de
que estos valores se mantienen más allá de los 5 años.
La tolerancia al ejercicio, la clase funcional o la fun-
ción diastólica sufren una evolución semejante a la
del gradiente.

A la fecha no se conoce cuál es el impacto real en
la incidencia de MS, ya que hay quienes sostienen que
al provocar una cicatriz la ASPC está sumando un

sustrato arritmogénico en una enfermedad que ya lo
tiene. (157) Por el contrario, se han realizado estu-
dios en los que se intentó inducir arritmias
ventriculares por reentrada sin éxito. Estos datos son
importantes al decidir este tratamiento en una perso-
na joven.

Como criterios de selección, podríamos afirmar que
son elegibles aquellos pacientes con síntomas no con-
trolados con tratamiento médico completo, con sínto-
mas de insuficiencia cardíaca (clase funcional III), con
hipertrofia septal asimétrica de al menos 18 mm de
espesor confirmada por ecografía, con el clásico movi-
miento anterior de la válvula mitral (MAS) y que en el
registro Doppler se compruebe un gradiente en reposo
o esfuerzo ≥ 50 mm Hg, con ramo septal accesible, au-
sencia de enfermedad aterosclerótica proximal de la
arteria descendente anterior o compromiso importan-
te de tres vasos. (117) Luego de lo expresado, podría-
mos afirmar sin lugar a dudas que la ablación septal
percutánea es efectiva en la reducción del gradiente en
el TSVI en la miocardiopatía hipertrófica y, en asocia-
ción con esto, en lograr una mejoría notoria en los sín-
tomas de la enfermedad. Pero estos resultados depen-
den de una selección correcta de los pacientes que se
han de tratar, acompañada por una curva de aprendi-
zaje adecuada del grupo intervencionista.

Si bien los datos del seguimiento alejado no supe-
ran los 10 años, pareciera que los resultados iniciales
se mantienen en el tiempo y son comparables a los
obtenidos con la cirugía. (168) Serían necesarios es-
tudios aleatorizados comparados con la miomectomía
septal para responder a esta inquietud; la posibilidad
de que se lleven a cabo es baja y para algunos exper-
tos, imposible. (169)

Indicación de ablación septal percutánea

Clase IIa (nivel de evidencia B)
� Pacientes con síntomas grado III-IV de la NYHA

refractarios al tratamiento médico y un gradiente
en reposo o ejercicio ≥ 50 mm Hg con un espesor
septal ≥ 18 mm, con ramo septal accesible sin le-
sión en la arteria descendente anterior ni lesión de
tres vasos coronarios y con comorbilidades que
contrain-diquen la miomectomía quirúrgica, en
centros con experiencia en este procedimiento con
baja morbimortalidad.

3) Marcapasos

Estimulación eléctrica en la
miocardiopatía hipertrófica
Estimulación DDD con intervalo AV corto
Cuando el estímulo emitido por un marcapasos DDD
programado con intervalo AV corto alcanza la punta
del VD antes que el proveniente por el sistema nor-
mal de conducción, se produce preexcitación de la
punta del VD y del VI. Se invierte la secuencia de con-
tracción y provoca disincronía en los segmentos basales
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del septum, lo cual ocasiona movimiento paradójico
de éste. El septum se aleja del anillo mitral, por lo
que aumenta el diámetro del TSVI, reduce la veloci-
dad del flujo y disminuye el movimiento anterior
sistólico (MAS) de la válvula mitral. Como consecuen-
cia, disminuyen el grado de insuficiencia mitral, el
gradiente del TSVI, la presión intraventricular y el
estrés parietal y aumenta el porcentaje de aporte au-
ricular al llenado ventricular. (170-173)

Los estudios iniciales no controlados demostraron
que la estimulación DDD con AV corto reduce el
gradiente del TSVI y mejora la clase funcional en pa-
cientes refractarios al tratamiento médico. (174-176)

Posteriormente, un estudio aleatorizado y cruzado
en pacientes con gradiente del TSVI > 30 mm Hg en
reposo demostró que el marcapasos DDD con AV corto
redujo el gradiente del TSVI y la clase funcional, con
mejoría de los síntomas con efecto prolongado a 3 años.
(177, 178)

Sin embargo, estos resultados no fueron coinci-
dentes con los de dos estudios cruzados aleatorizados
menores. En uno de ellos, el beneficio fue evidente
sólo en pacientes mayores de 65 años con alteración
de la función diastólica del VI. Si bien el gradiente
se redujo a los 3 meses, la mejoría clínica sólo se ob-
servó a los 12 meses, lo que sugiere un efecto pla-
cebo. (179)

A pesar de que la estimulación DDD con AV corto
produce mejoría en muchos pacientes, no hay eviden-
cia clara de quiénes se beneficiarán con ella. La re-
ducción del gradiente no se correlaciona con la mejo-
ría clínica de los pacientes, de manera que es difícil
predecir cuáles serán respondedores. (177-179)

Para obtener mejores resultados terapéuticos:
1. El catéter debe ubicarse en la punta del VD.
2. El intervalo AV corto (menor que el intervalo PR)

debe ser el más largo que, provocando preexcitación
máxima (QRS más ancho), proporcione la mayor
duración de la diástole con el menor gradiente del
TSVI y el mejor volumen sistólico.

3. El límite máximo de frecuencia programado debe
ser superior a la máxima frecuencia cardíaca obte-
nida durante el ejercicio para que la preexcitación
del VD no se pierda con el esfuerzo.

No existe evidencia de que el MP DDD detenga el
progreso de la enfermedad o reduzca la sobrevida.

La mejoría clínica y la reducción del gradiente del
TSVI es de menor magnitud en comparación con la
ablación con alcohol o la miomectomía.

Su principal ventaja radica en la simplicidad del
procedimiento quirúrgico y su programación.

Sobre la base de todo lo expuesto, se recomienda
su indicación en:
Clase I
� Pacientes con MCH obstructiva y enfermedad del

nódulo sinusal o bloqueo AV como producto de la
evolución natural de la enfermedad, secundario a

miomectomía septal o alcoholización septal o como
consecuencia del uso de drogas necesarias para el
tratamiento cuando otras alternativas a ellas no
son válidas. Nivel de evidencia C.

Clase IIa
� Pacientes con MCH obstructiva refractarios a dro-

gas y contraindicación para alcoholización o
miomectomía septal. Sobre todo en pacientes año-
sos. Nivel de evidencia B.

� Los pacientes con riesgo alto de muerte súbita que
tienen indicación de CDI con gradiente del TSVI
significativo en reposo o con maniobras de provo-
cación pueden beneficiarse con CDI-DDD y progra-
mación de intervalo AV corto.

7. MUERTE SÚBITA

La MCH es una enfermedad que se caracteriza por
tener una historia natural benigna en la mayoría de
los pacientes. (7) Sin embargo, uno de los mayores
desafíos en la evaluación de esta patología es la iden-
tificación de los pacientes que presentan riesgo
incrementado para el desarrollo de muerte súbita
(MS). (75, 180) La MCH se reconoce actualmente como
la causa más común de MS en los jóvenes y en quie-
nes practican deportes a nivel competitivo. (181-185)
Hay que tener en cuenta que la MS muchas veces es
la primera manifestación de la enfermedad y puede
ocurrir en pacientes que no tienen ningún síntoma
premonitorio. (75)

La incidencia de MS en la MCH es de hasta el
6% en centros de atención terciaria y menor del 1%
en poblaciones no seleccionadas. Si bien la MS es
más frecuente en pacientes jóvenes, puede ocurrir
a mediana edad y en un 20% después de los 65
años. (186)

Se han propuesto varios mecanismos fisiopa-
tológicos que conducen a la MS; éstos incluyen ta-
quiarritmias auriculares y ventriculares, disfunción
diastólica, hipotensión arterial sistémica e isquemia
miocárdica. (7) De acuerdo con el Consenso Interna-
cional de MCH de 2003, se consideran predictores ma-
yores de MS (Figura 3) al paro cardíaco por fibrilación
ventricular documentada, la taquicardia ventricular
sostenida espontánea, la historia familiar de MS pre-
matura, el síncope de origen inexplicable, la hipertro-
fia ventricular extrema, la taquicardia ventricular no
sostenida en el ECG de Holter y la respuesta anormal
de la presión arterial durante el ejercicio. (7)

Como factores de riesgo posibles en determinados
pacientes se incluyeron la fibrilación auricular, la
isquemia miocárdica, la obstrucción al tracto de sali-
da del ventrículo izquierdo en reposo, las mutaciones
genéticas de alto riesgo y el ejercicio físico vigoroso.
(7) Sobre la base de diferentes publicaciones apareci-
das desde el año 2003 hasta la fecha, en este último
grupo deberíamos incluir también a los pacientes jó-
venes, los que se encuentran en la fase final de la
MCH, los que tienen enfermedad coronaria asociada,
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los que presentan puentes musculares, los que fue-
ron tratados con ablación con alcohol y los que tienen
evidencia de fibrosis miocárdica. (27, 75, 187-193)

Muerte súbita por fibrilación ventricular
documentada y taquicardia ventricular
sostenida espontánea
Los pacientes que sobrevivieron a un episodio de
fibrilación ventricular o taquicardia ventricular espon-
tánea tienen alto riesgo de sufrir un evento recurren-
te y deben recibir un CDI como prevención secunda-
ria de MS. (194, 195)

Historia familiar de muerte súbita prematura
Se considera historia familiar de MS prematura a una
o más MS en familiares de primer grado antes de los
40 años. (92) Diferentes estudios han encontrado fa-
milias en las cuales sus miembros presentan idéntico
genotipo, pero con una gran heterogeneidad fenotípica
y un pronóstico completamente diferente. (196, 197)
Sin embargo, en la práctica clínica, la presencia de

muerte súbita prematura en la familia, especialmen-
te si es múltiple, aún permanece como un fuerte
predictor de MS. (198, 199)

Síncope inexplicable
El síncope en la MCH tiene baja sensibilidad y especi-
ficidad como predictor de MS, dado que puede ser pro-
vocado por mecanismos múltiples como, por ejemplo,
causas neurocardiogénicas, arritmias supraven-
triculares y ventriculares, obstrucción al tracto de
salida en el VI, etc. (7, 200) El síncope de origen inex-
plicable tiene valor en los niños y en pacientes jóve-
nes o cuando es recurrente o se produce con el ejerci-
cio. (7, 201)

Hipertrofia ventricular extrema
Se define hipertrofia ventricular extrema al espesor
de la pared ventricular ≥ 30 mm o su equivalente en
niños. (76) Existe una relación directa entre la mag-
nitud de la hipertrofia cardíaca y el riesgo de MS. (76,
204) Es muy poco frecuente encontrar dicha expre-

Fig. 3. Evaluación del riesgo de muerte cardíaca súbita en la MCH.

* En los pacientes menores de 40 años se puede considerar la indicación de un CDI con un solo criterio mayor, salvo en el
caso de la respuesta anormal de la presión arterial durante el ejercicio, que tiene bajo valor predictivo positivo en forma
aislada, pero su valor aumenta cuando se asocia con mutaciones de la troponina T.
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sión fenotípica en pacientes mayores de 50 años, fe-
nómeno que podría indicar que la mayoría murieron
prematuramente o presentaron remodelación
ventricular con adelgazamiento de la pared. (77, 188)
Es importante destacar que si bien éste es un factor
de riesgo muy importante y fácilmente reconocible, el
hecho de que el paciente no tenga hipertrofia extre-
ma no es sinónimo de ausencia de riesgo de MS; tiene
además un valor predictivo positivo bajo (cercano al
15%). (7) La mayoría de los pacientes que presentan
MS tienen un espesor de la pared menor de 30 mm e
incluso algunos pueden tener espesores normales de
su pared, como ocurre en los que presentan mutacio-
nes de la troponina I y T. (7, 196, 202) Por otra parte,
existen algunas localizaciones de la hipertrofia, como
es el caso de la MCH apical, que en general, en ausen-
cia de otros factores de riesgo, tienen un pronóstico
benigno. (7, 203)

Taquicardia ventricular no sostenida
La taquicardia ventricular no sostenida (TVNS) se
considera un predictor de riesgo de MS en la MCH en
los casos en que los episodios son múltiples y/o pro-
longados (con una FC ³ 120 lpm) y se ponen en evi-
dencia en ECG de Holter seriados. (238)

El riesgo de MS por TVNS en la MCH es mayor,
sobre todo en los pacientes jóvenes (menores de 30
años) y en los que tienen antecedentes de síncope o
deterioro de la función sistólica. (187, 205-210)

Respuesta anormal de la presión arterial al ejercicio
La respuesta anormal de la presión arterial con el ejer-
cicio ocurre de manera independiente de que el pa-
ciente tenga o no una forma obstructiva. Se han pro-
puesto como mecanismos posibles una caída exagera-
da de la resistencia vascular sistémica o isquemia
subendocárdica difusa que lleva a disfunción sistólica.
(32, 211) Es de destacar que este hallazgo solamente
tiene significado clínico si la ergometría se realiza sin
efecto medicamentoso.

La respuesta de la tensión arterial puede ser pla-
na: elevación de la presión arterial sistólica < 20-25
mm Hg o hipotensiva: descenso de la presión arterial
mayor de 15 mm Hg. Está presente en el 22-37% de
los pacientes y en forma aislada tiene un valor
predictivo positivo bajo y su valor aumenta cuando
está presente en pacientes menores de 50 años (sobre
todo en niños o adolescentes) y en los casos en que se
asocia con mutaciones de la troponina T. (7, 212)

Factores de riesgo posibles

Obstrucción al tracto de salida del ventrículo
izquierdo
Recientemente se demostró que la MCH es una en-
fermedad predominantemente obstructiva. (13) En
dos series diferentes se evidenció que la obstrucción
al tracto de salida del ventrículo izquierdo (OTSVI)
tiene un valor predictivo bajo para MS, del 7% y del

9%, respectivamente. (14, 214) Por lo tanto, la OTSVI
no es suficiente para indicar un CDI como prevención
primaria y su valor predictivo aumenta cuando se aso-
cia con otros factores de riesgo. (215)

Fibrilación auricular
Tal como ya fuera comentado, la fibrilación auricular
(FA) en la MCH es un predictor independiente de
morbilidad y mortalidad debido a insuficiencia car-
díaca y ACV. (31, 105) Por otra parte, la fibrilación
auricular puede actuar como desencadenante de
arritmias ventriculares malignas, especialmente cuan-
do es de respuesta ventricular elevada. (216) Sin em-
bargo, aún no existe evidencia suficiente para deter-
minar si el control del ritmo o de la frecuencia de la
FA puede tener un impacto en la prevención de la MS
en pacientes con MCH. (199)

Isquemia y fibrosis miocárdica
Los principales mecanismos que pueden provocar
isquemia en la MCH son: la enfermedad intramural de
los pequeños vasos, la hipertrofia ventricular izquier-
da, los puentes musculares, la disfunción microvascular
con vasodilatación inadecuada y la enfermedad
coronaria epicárdica, que ocurre con la misma frecuen-
cia que en la población general. (23, 217-220) Se ha
encontrado una relación entre MS en la MCH y la pre-
sencia de isquemia evaluada con diferentes métodos
no invasivos. (23, 217-219) Por otra parte, las áreas de
fibrosis miocárdica en pacientes con MCH actúan como
sustrato para la aparición de taquiarritmias
ventriculares potencialmente malignas. Las zonas de
fibrosis miocárdica se pueden identificar con resonan-
cia magnética nuclear con gadolinio. (221) No existe
evidencia suficiente para indicar un CDI para preven-
ción primaria de la MS con sólo evidenciar isquemia
y/o fibrosis en ausencia de otros factores de riesgo. (199)

El ejercicio físico intenso
La MCH es la causa más frecuente de MS en deportis-
tas menores de 35 años. (183, 184) Puede ocurrir sin
síntomas previos y tiene un impacto social y emocional
considerable. (184) En los pacientes con diagnóstico de
MCH se debe de-salentar la participación en deportes
y sólo pueden realizar deportes de intensidad baja como
golf o bowling (184, 185) (véase MCH y ejercicio).

Edad joven
La edad de presentación se reconoce como una varia-
ble importante en la estratificación de riesgo. (189,
199, 222) Sorajja y colaboradores demostraron, por
ejemplo, que la incidencia anual de MS de los pacien-
tes con HVI extrema es del 2,2% en menores de 30
años y del 0,73% en el grupo etario de 30-59 años.
(189, 199) Monserrat y colaboradores demostraron que
en los pacientes con TVNS documentada el odds ratio
para MS fue de 4,35 (p = 0,0006) en los pacientes de
30 años o menores y de 2,16 (no significativo) en los
mayores de 30 años. (205)
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Fase final de la miocardiopatía hipertrófica
En la fase final de la MCH, definida como una frac-

ción de eyección menor del 50% en reposo, los pacien-
tes en general evolucionan hacia un deterioro clínico
grave y es también un importante factor de riesgo de
MS. (187) Por este motivo, este subgrupo de pacien-
tes tendría indicación de recibir un CDI como puente
al trasplante cardíaco. (213)

Puentes musculares
Los puentes musculares a nivel de la arteria descen-
dente anterior incrementan el riesgo de MS en los
niños, probablemente mediado por isquemia mio-
cárdica. (218, 223) Sin embargo, esta relación no es
tan clara en los adultos y la necesidad de practicar
una angiografía coronaria invasiva de rutina para des-
cartar esta patología disminuye el poder de los puen-
tes musculares como factor de riesgo de MS. (7)

Ablación con alcohol
La ablación con alcohol favorece el desarrollo de una
cicatriz miocárdica que actúa como sustrato para
arritmias ventriculares en una patología que de por
sí ya es arritmogénica. (224) Se han descripto tanto
arritmias ventriculares tempranas que pueden ocu-
rrir durante la ablación con alcohol o inmediatamen-
te después, como también arritmias ventriculares tar-
días (es decir que ocurren más allá de las 72 horas
posablación). (191-193) Los pacientes con MCH tie-
nen habitualmente TV polimorfas, pero en los pacien-
tes que fueron sometidos a ablación con alcohol se
han evidenciado TV monomorfas con imagen de blo-
queo de rama izquierda que es una patente consis-
tente con arritmias por reentrada en la zona de infar-
to y que tienen el sitio de salida a nivel del septum
interventricular. (191) Es justamente el riesgo de
arritmias ventriculares lo que hizo que los expertos
sugirieran que este procedimiento se lleve a cabo sólo
en aquellos pacientes que tienen contraindicación para
la cirugía, como son los pacientes muy añosos o con
patologías concomitantes que aumentan el riesgo qui-
rúrgico. (7)

Estudio genético
El rendimiento diagnóstico del estudio genético es
en promedio del 40% (38, 225) y hasta el momento
no ha demostrado utilidad pronóstica, dado que el
fenotipo depende no sólo de la mutación causal pri-
maria, sino también de la interacción con otros genes
y de factores ambientales. (226, 227) Los estudios
que evaluaron la correlación genotipo-fenotipo se rea-
lizaron en un pequeño número de pacientes o en fa-
milias seleccionadas y en realidad se necesitaría un
gran número de familias con genotipo positivo para
establecer si esta relación está presente con otros
genes. (228) El estudio genético no se debe indicar
de rutina para estratificar el riesgo de MS y su utili-
dad se limita actualmente a estudios de investiga-
ción. (227, 228)

Otros estudios complementarios
El análisis de la variabilidad en el tono autonómico,
el electrocardiograma de alta resolución y la disper-
sión del intervalo QT pueden estar alterados, pero no
son útiles para identificar a pacientes de alto riesgo.
(229, 230) Los pacientes pueden presentar también
disfunción del nódulo sinusal, bradiarritmias, bloqueo
AV y arritmias supraventriculares. (230) En cuanto
al estudio electrofisiológico (EEF), no se ha mostrado
muy eficaz para la estratificación de riesgo de estos
pacientes. (231, 232)

Es importante realizar los siguientes estudios para
identificar pacientes de alto riesgo, particularmente
en menores de 60 años: investigar la historia perso-
nal y familiar, ecocardiograma Doppler cardíaco para
evaluar la magnitud de la hipertrofia, la fracción de
eyección y determinar si presenta obstrucción al tracto
de salida, Holter de 48 horas para identificar TVNS,
prueba ergométrica graduada o preferentemente
ecocardiograma de estrés con ejercicio para detectar
isquemia, evaluar el comportamiento de la presión
arterial con el esfuerzo y determinar si el paciente
presenta un gradiente latente o provocable con el ejer-
cicio. (7, 229) Estos estudios deben realizarse periódi-
camente y cuando se perciben cambios en el estado
clínico. (7, 233) Recientemente se observó que la al-
ternancia del voltaje de la onda T está presente en
pacientes con MCH de alto riesgo en comparación con
controles; también se encontró una asociación signi-
ficativa entre dicho hallazgo y la presencia de TVNS
en el Holter. (234, 235) De todas maneras, la eviden-
cia es actualmente escasa para considerar a este fac-
tor como un predictor de MS en la MCH. (199)

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

Implante de cardiodesfibrilador como prevención
secundaria y primaria de muerte súbita
Los pacientes resucitados de MS y los sintomáticos
por taquicardia ventricular y/o síncope relacionado con
arritmia ventricular tienen indicación del implante
de un cardiodesfibrilador (CDI) como prevención se-
cundaria. (7, 180) Actualmente se encuentra consen-
suada también la indicación de un CDI como preven-
ción primaria para los pacientes que tienen impor-
tantes factores de riesgo de MS. (7, 180)

Un 45% de los pacientes con diagnóstico de MCH
tienen evidencia de riesgo incrementado y sólo un 3%
de aquellos sin ningún factor de riesgo experimentan
MS. (75) También es importante destacar que el pro-
nóstico es más ominoso cuando se asocian dos o más
factores de riesgo. (75) En el presente existe la con-
troversia de si es necesario un solo factor de riesgo
para prevención primaria o si los pacientes deben
reunir dos o más criterios. Hay que destacar que la
indicación de CDI como prevención primaria difiere
considerablemente de acuerdo con el país de origen,
el sistema de salud, la accesibilidad a los dispositivos
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y las opiniones de diferentes expertos. (182, 204, 233)
Maron y colaboradores estudiaron la eficacia del CDI
en la prevención de MS en 128 pacientes con MCH de
alto riesgo durante un período de tres años. En los
que recibieron el CDI como prevención secundaria, la
tasa de descarga fue del 3,6% por año en el 10,6% de
los pacientes y en los que lo recibieron como preven-
ción primaria, la tasa de descargas apropiadas fue del
5% en el 11,8% de los pacientes. (236) Recientemen-
te, Maron y colaboradores (6) publicaron un trabajo
que incluyó 506 pacientes provenientes de 42 centros
diferentes, con un seguimiento de 3,7 años. Las tasas
de descargas apropiadas por el CDI para prevención
primaria y secundaria fueron del 11% y del 4,4% por
año, respectivamente. En este trabajo se evidenció que
el tiempo desde el implante del CDI hasta el primer
choque apropiado puede llegar a ser de hasta 10 años
y también que un tercio de los pacientes en preven-
ción primaria que recibieron choques apropiados te-
nían un solo factor de riesgo. (6) De esta manera, los
autores consideran que un solo factor de riesgo puede
ser suficiente para indicar el implante de un CDI como
prevención primaria de MS en determinados pacien-
tes. (6) Sin embargo, los autores aclaran que la indi-
cación de un CDI por un solo factor de riesgo no se
debe aplicar a todos los pacientes. (6) Por ejemplo, la
MS es relativamente menos frecuente en los pacien-
tes añosos y en este grupo no se debería indicar el
CDI si el único factor de riesgo es, por ejemplo, el sín-
cope de causa desconocida. (6, 237) En la Tabla 4 se
resumen las recomendaciones y los niveles de eviden-
cia disponibles para indicar un CDI como prevención
secundaria y primaria de muerte cardíaca súbita en
MCH. (237, 238) En base a esto desarrollamos un al-
goritmo que puede servir de guía para la selección de

los pacientes que se pueden beneficiar con esta tera-
pia (véase Figura 3).

Los choques inapropiados y complicaciones rela-
cionadas con el implante del CDI son frecuentes y es
otro de los elementos que deben tenerse en cuenta en
el momento de decidir el implante o no de estos dis-
positivos. (6, 239)

Terapia farmacológica
Se han propuesto varias drogas para prevenir la MS
en la MCH, incluidos los β-bloqueantes, los
bloqueantes cálcicos y varios antiarrítmicos, pero nin-
guno ha demostrado que sea efectivo para disminuir
el riesgo. (240, 241) Recientemente, Maron y colabo-
radores evidenciaron que un 25% de los pacientes que
presentaron choques apropiados por un CDI se en-
contraban tomando amiodarona, lo que demuestra la
relativa ineficacia de la terapia antiarrítmica para
prevenir la MS en estos pacientes. (6, 15) A pesar de
ello, el tratamiento con amiodarona está contempla-
do tanto en prevención secundaria como primaria
cuando el CDI no está disponible o es rechazado por
el paciente (238) (véase Tabla 4).

8. FASE FINAL DE LA MCH

Si bien la MCH se asocia habitualmente con
disfunción diastólica, una minoría de los pacientes
presentan un deterioro progresivo de la función
sistólica denominada fase final (FF), que se define por
una fracción de eyección menor del 50% en reposo.
(187, 242) La prevalencia comunicada de FF varía
desde el 2,4% al 15% en diferentes series. (187) Harris
y colaboradores (187) estudiaron 1.259 pacientes con
MCH y encontraron 44 (3,5%) en FF con disfunción

Recomendación Nivel de
evidencia

Prevención secundaria I B

CDI

Paciente con MCH resucitado de MS o síncope con TVS y/o
FV documentada

Amiodarona IIa C
Paciente con MCH resucitado de MS o síncope con TVS
y/o FV documentada (cuando el CDI no está disponible o
es rechazado por el paciente)

Prevención primaria IIa C

CDI

MCH con un factor mayor y dos menores o con dos o más
factores de riesgo mayores para MS

Amiodarona IIb C
MCH con un factor mayor y dos menores o con dos o más
factores de riesgo mayores para MS (cuando el CDI no
está disponible o es rechazado por el paciente)

MCH: Miocardiopatía hipertrófica. TVS: Taquicardia ventricular sostenida. FV: Fibrilación ventricular. CDI:
Cardiodesfibrilador implantable. MS: Muerte súbita.

Tabla 4. Prevención de la
muerte cardíaca súbita en pa-
cientes con miocardiopatía
hipertrófica
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sistólica (la bibliografía previa se restringió a peque-
ños grupos y puede haber sobrestimado la ocurrencia
de FF). La mayoría de los pacientes en FF muestran
remodelación ventricular izquierda con dilatación de
la cavidad y en un 48% este proceso es menos comple-
to, incluidos pacientes con hipertrofia pronunciada y
no dilatados. (187) La evolución clínica de la FF es
variable, pero en general es desfavorable y habitual-
mente adopta un curso agresivo con un deterioro clí-
nico profundo. (187, 242-247)

La FF tiene una tasa de mortalidad del 11% por
año y se incrementa al 50% por año en casos avanza-
dos. (187, 242) Los mecanismos responsables de la
transformación de la típica MCH en FF no están com-
pletamente dilucidados. Fighali y colaboradores (243)
mostraron que la incidencia de enfermedad coronaria,
puentes musculares, obstrucción dinámica al tracto
de salida y miomectomía septal previa es similar en
pacientes que desarrollan hipocinesia ventricular iz-
quierda y en aquellos que no lo hacen. Se postula que
este proceso es consecuencia de isquemia miocárdica
recurrente atribuible a disfunción microvascular. (218,
248-251) Muchas arteriolas presentan aumento del
espesor de su pared con el consiguiente estrechamien-
to luminal, que provee el mecanismo que condiciona
isquemia y reemplazo por fibrosis. (218, 248-251) La
MCH es acompañada por una disminución en el flujo
de reserva coronario, sumado a cambios estructura-
les en la microcirculación (remodelación coronaria),
incluida una disminución en la densidad arteriolar que
se correlaciona inversamente con la hipertrofia
miocítica. (22, 252, 253) La disfunción microvascular
puede preceder varios años al deterioro clínico. (218)
Utilizando tomografía por emisión de positrones
(PET), Cecchi y colaboradores (218) evaluaron la res-
puesta al dipiridamol y demostraron que el grado de
disfunción microvascular es un predictor independien-
te de deterioro clínico y muerte. Posteriormente,
Olivotto y colaboradores (248) confirmaron que la
disfunción microvascular es un potente predictor a
largo plazo de remodelación ventricular izquierda
adversa y disfunción sistólica en la MCH. Por otra
parte, algunos autores sugieren que la progresión a la
dilatación puede estar determinada genéticamente.
(254-256) Si bien algunos pacientes logran mejoría con
un tratamiento farmacológico óptimo u otras alterna-
tivas terapéuticas como la terapia de resincronización
con marcapaseo biventricular, una gran proporción de
ellos evolucionan con un rápido deterioro clínico y
muerte por insuficiencia cardíaca o muerte súbita.
(187, 242, 257-259) Estos pacientes deben ser inclui-
dos en evaluación para trasplante cardíaco y debe con-
siderarse en ellos la indicación de un CDI como puen-
te a dicho procedimiento. (242, 244, 245, 260)

9. EJERCICIO EN LA MCH

La relación entre ejercicio y MCH puede abordarse des-
de dos puntos de vista. Por un lado, la evaluación de la

enfermedad por medio de pruebas de esfuerzo y, por otro,
las recomendaciones a pacientes con MCH para la prác-
tica de deportes y diferentes actividades físicas.

A. Pruebas de ejercicio y MCH
Durante mucho tiempo, la prueba ergométrica se con-
sideró una contraindicación en pacientes con MCH.
En la actualidad su uso se ha difundido para estra-
tificar riesgo y obtener información pronóstica. La
ergometría aporta valor independiente para la identi-
ficación de pacientes con riesgo aumentado de sufrir
una muerte súbita y forma parte del algoritmo pro-
nóstico para la toma de decisión en tratamientos pre-
ventivos. Tiene un papel importante, en asociación
con la medición del consumo de O2 (VO2) pico, en el
diagnóstico diferencial con otras condiciones relacio-
nadas con hipertrofia ventricular izquierda (HVI),
como el corazón de atleta.

Evaluación de la capacidad funcional
Muchos pacientes con MCH tienen reducida su capa-
cidad de ejercicio. La prueba de ejercicio cardiopulmo-
nar es de particular utilidad para evaluar el grado de
intolerancia al ejercicio y las causas que la provocan.
El VO2 pico es un marcador útil de capacidad funcio-
nal en esta población.

Al compararlos con controles sanos, los pacientes con
MCH presentan valores más bajos de VO2 pico. Estu-
dios recientes demostraron una correlación positiva en-
tre los valores pico de equivalentes ventilatorios para el
CO2 con mediciones de presión pulmonar en reposo,
mientras que había una correlación negativa entre pico
de VO2 y estas mediciones hemodinámicas. (261)

Desde el punto de vista cardiovascular, el VO2 está
determinado por el volumen minuto (VM) y la dife-
rencia arteriovenosa de O2 (dAVO2). Durante el ejer-
cicio, el VO2 se incrementa a partir del aumento de
estos componentes.

En pacientes con MCH puede existir un incremento
inadecuado del VS durante el ejercicio, atribuible a
un llenado diastólico inadecuado provocado por
isquemia, hipertrofia ventricular izquierda y/o fibrosis
intramuscular.

Por otra parte, algunos pacientes con MCH pre-
sentan miopatía esquelética con menor densidad
mitocondrial y menor extracción periférica de O2.

En pacientes con OTSVI y gradiente intraven-
tricular en reposo hay una correlación lineal inversa
entre la magnitud del gradiente y el VO2 pico. Esto
sugiere que la obstrucción mecánica grave es un fac-
tor importante en la limitación al ejercicio.

Los pacientes con respuesta anormal de la tensión
arterial sistólica durante el ejercicio tienen valores
significativamente más bajos de VO2 pico, umbral
anaeróbico, pulso de O2 y mayor pendiente VE/VCO2
en comparación con aquellos con respuesta presora
normal. (262)

En muchos pacientes con MCH, el umbral anaeró-
bico se registra en forma precoz durante el esfuerzo,
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variable atribuible al reducido volumen sistólico, in-
adecuado para las demandas metabólicas del músculo
ejercitado. El pulso de O2 (VO2 por latido), reflejo del
volumen sistólico, suele estar disminuido en estos
pacientes.

La pendiente ventilación/VCO2 suele ser mayor que
en individuos sanos. Hay dos mecanismos involu-
crados: 1) hiperventilación o 2) relación ventilación/
perfusión inadecuada debido a la alteración de la per-
fusión pulmonar durante el ejercicio secundaria al bajo
gasto cardíaco.

La prueba de ejercicio cardiopulmonar es un méto-
do útil para el diagnóstico diferencial entre MCH y co-
razón de atleta o hipertrofia fisiológica. Si bien hay
múltiples signos y variables electrocardiográficas y
ecográficas que ayudan a diferenciarlos, hay un peque-
ño número de individuos que cae en la �zona gris� donde
el diagnóstico diferencial puede ser más complicado.

Sharma, McKenna y colaboradores compararon
cuatro grupos de pacientes: 1) pacientes con MCH, 2)
atletas recreacionales, 3) atletas de elite con HVI y 4)
atletas de elite sin HVI. No hubo diferencias signifi-
cativas en los parámetros cardiopulmonares entre los
atletas de elite con HVI y sin ésta. (263) Los atletas
de elite presentan los valores más altos de VO2 pico,
umbral aeróbico y pulso de O2. Los atletas recreativos
tuvieron mayor VO2 pico que los pacientes con MCH.
No hubo superposición de valores entre los grupos.

Un valor de corte de VO2 pico > 50 ml/kg/min o >
20% por encima del máximo teórico, una UA > 55%
del teórico y un pulso de O2 > 20 ml/latido diferenció
a individuos con MCH y atletas entrenados.

Evaluación de arritmias
Si bien la ergometría no es el método de elección para
el estudio de las arritmias en la MCH, en ocasiones
puede ponerlas en evidencia aun cuando no se hayan
detectado en monitorizaciones Holter de 24 horas.

Modificaciones del segmento ST en la ergometría
El infradesnivel del ST es frecuente en presencia de
HVI, presenta baja especificidad para la detección de
enfermedad coronaria asociada y es uno de los facto-
res de confusión para la interpretación diagnóstica de
la ergometría.

Los mecanismos probables están relacionados con
compresión sistólica de pequeños vasos intraparietales,
escaso desarrollo capilar con respecto al incremento de
masa miocárdica, enfermedad estructural de arterias
de pequeño calibre con alteración de la capacidad
vasodilatadora, desequilibrio entre aporte y demanda
de O2 por masa miocárdica muy aumentada.

Los reiterados episodios de isquemia generados du-
rante el ejercicio intenso podrían contribuir a la apari-
ción de fibrosis intramuscular. La presencia de
infradesnivel del segmento ST durante la ergometría
puede tener significación pronóstica para MS en pacien-
tes jóvenes, principalmente niños y adolescentes. En
menores de 14 años, la MS, el síncope o el paro cardíaco

serían primariamente fenómenos isquémicos. La mayo-
ría de los pacientes de esta edad con síncope presentan
isquemia en estudios de perfusión e infradesnivel del
ST durante el ejercicio, aun en ausencia de arritmias
ventriculares en el Holter o el EEF. (264)

Se describió una asociación entre el infradesnivel
del ST en ejercicio y disfunción sistólica. Shimizu y
colaboradores estudiaron 53 pacientes con MCH con
ergometría y monitorización ambulatoria de la fun-
ción ventricular y encontraron que los pacientes con
infradesnivel del ST presentaron una caída de la frac-
ción de eyección ventricular izquierda durante el es-
fuerzo. A la inversa, aquellos sin alteraciones del ST
tuvieron una respuesta normal de la fracción de
eyección. (265)

Podría concluirse que la presencia de desnivel del
ST en la ergometría en pacientes con MCH indica
isquemia y no enfermedad coronaria; por lo tanto, tie-
ne escaso valor diagnóstico, pero puede ser un marca-
dor pronóstico importante.

Respuesta anormal de la tensión arterial al esfuerzo
La variable ergométrica relacionada con el pronóstico
más estudiada en pacientes con MCH es la respuesta
de la presión arterial sistólica (PAS) al esfuerzo. Las
definiciones más difundidas y aceptadas de respuesta
anormal de la PAS son: 1) la caída ≥ 20 mm Hg res-
pecto del registro previo o el descenso continuo du-
rante el ejercicio que alcance 20 mm Hg y/o 2) el esca-
so incremento o curva plana de PAS, definido como
un incremento menor de 20 mm Hg respecto del basal
y en el transcurso de toda la prueba. La respuesta
anormal de la PAS en la prueba de esfuerzo se asocia
con mal pronóstico alejado en menores de 50 años.
No permite en forma aislada identificar una pobla-
ción de alto riesgo, pero debe tenerse en cuenta junto
con el resto de las variables. Por su alto valor predictivo
negativo tiene valor, en conjunto con la ausencia del
resto de los factores de riesgo, como screening de pa-
cientes de bajo riesgo. (140, 162, 266) Los consensos
actuales incluyen la respuesta anormal de la PAS en-
tre los factores de riesgo mayores para la predicción
de muerte súbita en la MCH. (7)

Indicación de ergometría en pacientes con MCH
Clase I (nivel de evidencia B)
� Pacientes asintomáticos, sin variables de alto ries-

go, como elemento asociado en la estratificación
pronóstica.

� Pacientes asintomáticos, sin variables de alto ries-
go, que desean realizar actividad física recreativa.

� Prueba ergoespirométrica como elemento asociado
en el diagnóstico diferencial entre MCH y corazón
de atleta.

Clase IIa (nivel de evidencia C)
� Pacientes con síntomas dudosos no asociados con

otras variables de alto riesgo.
� Ergometría submáxima en pacientes con cardio-

desfibrilador que desean realizar actividad física
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de baja intensidad con la finalidad de evaluar to-
lerancia y respuesta de frecuencia cardíaca al ejer-
cicio.

Clase III
� Pacientes con variables de alto riesgo sin

cardiodesfibrilador.
� Ergometría convencional en atletas para diagnós-

tico diferencial entre MCH e hipertrofia fisiológica
del deportista.

B. Deportes y MCH
El diagnóstico de MCH implica la exclusión del

deportista para la práctica de deportes competitivos.
(267) Esta aseveración se extiende a todos los casos
de MCH, aun aquellos en los que no existen variables
clínicas de riesgo o que el genotipo hallado esté aso-
ciado con riesgo bajo. La prevalencia de MCH en atle-
tas de alto rendimiento es baja, ya que existiría una
selección natural para este tipo de práctica en pacien-
tes con cambios funcionales y estructurales secunda-
rios a la enfermedad. (268) Es posible realizar algu-
nas excepciones en deportistas asintomáticos y sin
variables de riesgo involucrados en deportes que re-
quieren baja intensidad de ejercicio, como golf, criquet,
bowling o tiro.

Si bien es cierto que muchos atletas han tenido el
diagnóstico de MCH una vez que ya habían completa-
do su actividad deportiva competitiva y aun profesio-
nal, no existen estudios clínicos ni genéticos que ase-
guren un buen pronóstico. El ejercicio físico intenso
puede generar arritmias graves, incrementos de la
obstrucción al tracto de salida del ventrículo izquier-
do e isquemia por compresión de pequeños vasos (y
eventual generación de fibrosis ante isquemias
repetitivas). Estas alteraciones pueden promover la
muerte súbita del deportista en competencia o durante
entrenamientos.

La extensión de los estudios genéticos, más aún
en familiares de personas con MCH, ha planteado la
situación de individuos con genotipo positivo y fenotipo
negativo para MCH. Esta situación genera discusio-
nes en cuanto a las recomendaciones para el deporte
competitivo en este tipo de pacientes.

En la actualidad no hay evidencias firmes que in-
diquen la necesidad de no permitir la realización de
deportes si no existen datos diagnósticos clínicos ni
variables de riesgo. Sin embargo, ciertas mutaciones
en el gen de la troponina T (cromosoma 1) pueden no
expresarse como hipertrofia ventricular pero tener
alteraciones histopatológicas en las fibras muscula-
res miocárdicas y desencadenar muerte súbita. (42)

Con respecto a los deportes recreativos (no com-
petitivos) se debe considerar la intensidad de esfuer-
zo necesaria para su realización. No siempre es facti-
ble evaluar esas intensidades, ya que el propio depor-
te requerirá diferentes cargas psicológicas y físicas a
los distintos participantes.

Como regla general podría decirse que deberían
evitarse aquellos deportes que requieran cambios

bruscos de velocidad con aceleraciones y desacelera-
ciones en forma inesperada (�acíclicos�), como es el
caso del fútbol, el tenis, el basquetbol y el handball,
entre otros.

La preferencia se inclinaría hacia las actividades
cíclicas como el jogging, el ciclismo, la natación o las
caminatas realizadas con gastos energéticos bajos y
estables.

En casos seleccionados en los que el conocimiento
de las costumbres y razonamientos del paciente sean
bien conocidos por el médico, es posible indicar la prác-
tica de deportes �acíclicos� como los mencionados en
primer término (fútbol, tenis, basquetbol o handball)
con la precisa explicación de adaptarse a la baja in-
tensidad y sin exigencia o competición.

Existen consensos que clasifican los deportes de
acuerdo con las intensidades necesarias para su reali-
zación y sugieren la participación o no de los pacien-
tes con miocardiopatía hipertrófica. (269)

El grupo de la American Heart Association sugie-
re niveles de recomendación numerados de 0 a 5. Con-
sideran 0 o 1 como fuertemente desaconsejados y 4 o
5 como probablemente permitidos. Como recomenda-
ción intermedia y sujeto a consideración del médico
para casos individuales tienen una valoración de 2 o
3. A modo de ejemplo, los valores 0-1 corresponden a
deportes recreativos como basquetbol, tenis single,
windsurf, fútbol y fútbol amaricano, levantamiento
de pesas y buceo. (264)

Las siguientes recomendaciones surgen de consen-
sos y experiencias. Los médicos tratantes deberán
evaluar en forma individual al paciente incluyendo
aspectos físicos, psicológicos y educativos.

Recomendaciones para pacientes con MCH que
desean realizar deportes
Clase I (nivel de evidencia C)
� Los pacientes con diagnóstico de MCH deben ser

excluidos de competencias deportivas de carácter
competitivo con posible excepción de deportes de
baja intensidad en sujetos sin variables de alto ries-
go de muerte súbita (golf, tiro, billar, bowling) y en
pacientes de bajo riesgo.

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

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

� Pacientes sin variables de alto riesgo y con prueba
de esfuerzo normal pueden realizar actividad física
recreativa de carácter cíclico y de baja intensidad.

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

Clase IIa
� Pacientes sin variables de alto riesgo y con prueba

de esfuerzo normal pueden participar en deportes
de contacto en forma recreativa, con baja intensi-
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dad y bajo volumen y pausas periódicas si pueden
controlar las intensidades del esfuerzo y los aspec-
tos psicológicos de la participación.

Clase III
� Pacientes asintomáticos con MCH, aun con bajo

riesgo clínico y genético, alta capacidad funcional
y sin antecedentes familiares de muerte súbita pue-
den participar en deportes competitivos de alta in-
tensidad.
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