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Resumen

Introduccién y objetivos. Lamiocardiopatia hipertréfica (MCH) es una enfermedad del miocardio,
autosomica dominante, causada por mutacion en uno de genes que codifican las proteinas sarcomericas,
caracterizada por marcada variabilidad en su expresion e historia natural. MCH apical es unaformararade
MCH fuerade Asia (constituye 3-12%) que afecta al dpex del V1. Descrita por primeravez en Japon; 1os
hallazgos tipicos consisten en presencia de onda T negativa gigante y configuracién en asde picas del VI en
telediastole. El objetivo de este estudio es describir caracteristicas demograficasy clinicas asi como
seguimiento alargo plazo de pacientes diagnosticados de MCH en nuestro centro.

M étodos: Poblacién en estudio: de 191 pacientes seguidos en consulta de miocardiopatias familiares
diagnosticados de M CH, seleccionamos |os pacientes con MCH apical (n = 30). Se recogen datos sobre
caracteristicas demogréficas, FRCV, historiafamiliar MCH, hallazgos exploracion fisicay en pruebas
complementarias, y datos de morbimortalidad.

Resultados: L os pacientes con diagnostico de MCH apical constituyen el 15% de todos casos MCH seguidos
en nuestro centro. La edad media de presentacion fue de 52,5 afios. Mayor prevalencia en varones (80,5%).
33% de pacientes tenia historiade HTA. Antecedentes familiares de miocardiopatia hipertrofica en 35,6%.
Lamayor parte de los pacientes en el momento del diagnéstico estaban asintomaticos, y habian sido
remitidos para estudio por ECG anormal (75%). La segunda forma de presentacion més frecuente fue dolor
torécico (13%); disnea (6,5%), pal pitaciones (3%), sincope (3%). Mayoria de |os pacientes en grado
funcional | NYHA. Hallazgos ECG patol 6gicos en 100%: onda T negativa (100%), HVI (90,1%), onda T
gigante (29%). Espesor maximo medio (RM o ETT) de 17,8 mm (DE 3,8). En ETT: Ninguno presentaba
obstruccion del tracto de salida de VI, basal ni tras provocacion. Durante el seguimiento, mortalidad fue 6%.
Complicaciones cardiovascul ares (muerte stbita) en 3%.

Conclusiones: MCH apical se trata de una variante rara, mas frecuente en varones, con edad de presentacion
a40-50 afios, en forma de alteraciones ECG, sin otra sintomatol ogia acompariante. Tiene un prondstico mas
benigno, siendo esta causa rara de morbimortalidad cardiovascular, aunque estan descritas manifestaciones
clinicas graves (muerte stibita, infarto apical...).



