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En el siglo IV a.C., Erasistrato habia sefialado que en altura». Esta hermosa imagen nos recuerda la idea
corazon tenia una funcion diastolica activa y este corde dos fisicos ilustres como Albert Einstein y Carlo
cepto se habia barajado ocasionalmente hasta que BRubbia que decian que «el entendimiento del funcio-
cher, siguiendo las ideas de Torrent Guasp, demostmamiento de la naturaleza genera una profunda sensa-
la existencia desuccién ventricular diastolicaEn el  cion de bellezax.
trabajo que aparece en este nimero de la Revista, elTorrent Guasp expone la idea de que la contraccion
Dr. Torrent Guasp presenta una vision actual del proventricular es una onda peristaltica semejante a la cir-
blema, aportando ideas nuevas, francamente notablesylacién de los anélidos, de modo que la contraccion
ademas de una sugerencia sobre un posible tratamieventricular se realizaria con la siguiente secuencia:
to mecanico de las miocardiopatias dilatadas. ventriculo derecho (lazada basal) — base del ventricu-

lo izquierdo (lazada basal del ventriculo izquierdo) —

1. Expone la idea de que el corazon cumple su funporcién descendente de la lazada apical (septo des-
cion aspirante-impelente comportandose como el pissendente profundo) — porcion ascendente de la lazada
tén de un motor de explosion. El descenso de la basspical (septo superficial ascendente que termina en la
(lazada basal), telescopandose sobre el 4pex (lazadarta).
apexiana) daria lugar a la eyeccién y el ascenso, a laDesde luego, el ventriculo izquierdo se contrae an-
succion. Esta concepcién se apoya sustancialmente &s que el ventriculo derecho, pero, como su masa es
la vison hemodinamica de la sistole y diastole, comanuy superior a la del derecho, su mecénica es practi-
se observa en la imagen dindmica del corazén vista esamente simultdnea con el derecho y no se desvirtia la
la resonancia magnética que, evidentemente, recuerdancepcion de Torrent Guasp. Mé&s trascendencia tiene
al movimiento ascendente y descendente de un pistoal concepto de que la lazada basal se contrae antes que
Para potenciar la eyeccion, habria que afadir al acortéa apexiana, lo que podria tener un gran significado fi-
miento longitudinal la reduccién circunferencial de lasioldgico, ya que permitiria traslocar el bolo de eyec-
lazada basal (quizas, en efecto, como sugiere Torrenton de la base al apex como movimiento inicial para
Guasp, la reduccion puede estar motivada por el degreparar la eyeccion, que tendria lugar inmediatamen-
plazamiento caudal de la lazada basal sobre la lazada después. El eco-Doppler con caracterizacion tisular
apexiana) y el giro de expresion de ambos ventriculogodria apoyar este punto de vista de que la base se
exprimiéndose el ventriculo izquierdo «como si fueracontrae antes que el 4pex (Zamorano, comunicacion
una toalla» como sefialé Richard Lowe&ontempora- personal), lo que esta totalmente de acuerdo con el
neo de Harvey, en 1669, y que Torrent Guasp e Ingelsoncepto de Torrent Guasp.
han subrayado en otras publicacicries El aspecto mas novedoso, pero también mas polé-

2. Especialmente fascinante es la idea de que el semiico, es que la ereccion del septo, el «envaramiento
to se pone erecto (enérgico envaramiento segun Talel segmento ascendente del septo» que da lugar a la
rrent Guasp), para elevar el plano valvular y efectuaelevacion del plano valvular, el alargamiento del ven-
la succién en la fase de llenado rapido ventriculartriculo y la succion ventricular, sea un proceso de
«por un mecanismo similar al utilizado por las ser-contraccion activa. En la figura 7 del trabajo de To-
pientes cuando, mediante la contraccion de la muscurent Guasp que comentamos, la ereccién del septo
latura paravertebral, plantifican su cuerpo crecienddcontraccion del segmento ascendente) coincide

exactamente con la protodiastole fisiol6gica de Wig-
gers, en cuyo final se inscribe el segundo tono. Este
ultimo inicia el comienzo de la diéstole, con la fase

Correspondencia: Dr. P. Zarco. de relajacion isovolumétrica, sequida de la fase de
Serviclo de Bxploracion Bardiopulmonar. llenado rapido ventricular. No ser& muy dificil de-
ospital Clinico San Carlos. A | . L,
Prof. Martin Lagos, s/n. 28040 Madrid. mostrar experimentalmente, con cristales piezoeléc-
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tricos colocados en el septo, si la elongacion del sep- Las miocardiopatias hipertrofica y dilatada, desde
to se produce por contraccion o por relajacion —el ausu descripcidn inicial, representaron el paradigma del
tor de estas lineas cree que mas hien por relajaciérfallo de la funcién diastélica y de la funcién sistélica,
pero, en cualquier caso, la elongacion del septo pareespectivamente. Yambién, desde su comienzo, fue
ce fundamental en la mecéanica cardiaca del corazmn enigma por qué las enfermedades primarias del
considerado como el movimiento de un pistdn aspimusculo cardiaco evolucionaban desde un principio en
rante-impelente de un motor de explosidn, que sefialastas dos formas polares, de hipertrofia o dilatacion.
Torrent Guasp. Y, por otra parte, desde el punto d&a Schmincké uno de los primeros que describieron
vista del hito marcado por la cristalizacion de la mio-la miocardiopatia hipertréfica, sugirié, en 1905, que
sina y la cinética de la contracciéon de Rayrhgrda  quiza la hipertrofia fuera el fenémeno inicial y la alte-
relajacion ventricular es la que consume mayoritariaracion funcional, la obstruccién, su consecuencia, pero
mente el ATP del trabajo cardiaco. Desde el punto déo mismo podria suceder con el proceso inverso, que
vista fenomenoldgico, se puede conservar el concepen primer lugar se produjera la alteracion funcional y
to de didstole comenzando en el segundo tono, peta hipertrofia fuera su consecuencia.
desde el punto de vista bioenergético la fase de rela- La llegada de la biologia molecular comenz6 a des-
jacion isovolumétrica y la fase de llenado rapido ovelar el enigma de la miocardiopatia hipertréfica. El
succién hay que incluirlas en la sistole (Brutsdert) descubrimiento, en primer lugar, de las mas de 20 mu-
lo que en la figura 7 que comentamos se denomingaciones puntuales de un solo aminoacido (mutacion
correctamente actividad. erronea) en la cabeza de la miosina beta, seguidas de
3. Las fibras aberrantes o envolventes de Torrenlas mutaciones erroneas de la troponina T y de la alfa-
Guasp tienen de interés para los cardiélogos que, &lopomiosina, condujeron al concepto de que la mio-
saltar del ventriculo izquierdo al derecho sobre el tabieardiopatia hipertréfica era ueafermedad del sarcé-
que interventricular probablemente son las responsanero (Tierfeldery. Las mutaciones erréneas que se
bles del ordefiamientornilking de la arteria coronaria adquieren como herencia dominante monogénica
descendente anterior que con cierta frecuencia se obenstituyen undefecto molecular de generaciéon de
serva en las coronariografias. fuerzaque da lugar a la hipertrofia (compensadora)(?)
4. Las ideas de Torrent Guasp, elaboradas comg a la activacion simpatica subsiguientes, responsables
complemento al sorprendente éxito de la operacion déde todas las manifestaciones clinicas y evolutivas de la
Batista en las miocardiopatias dilatadas, al proponegnfermedad. De modo que la miocardiopatia hipertro-
un soporte mecanico de contencion en la lazada basdilca estda muy bien comprendida y soélo falta que la téc-
estan, curiosamente, totalmente de acuerdo con el conica de genética molecular permita sustituir la muta-
cepto actual que de las miocardiopatias dilatadas tier®@on errébnea por el aminoacido normal para que el
la biologia molecular. sarcoOmero recobre su capacidad funcional, el corazon
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genere proteinas normales que se cambian cada do<sEl estudio experimental de taquimiocardiopatia
semanas y el proceso se invierta hacia la normalidad.una miocardiopatia perfectamente descrita por los car-

Pero, ¢qué sucede con las miocardiopatias dilataliélogos pediatras, pero que los cardidlogos de adultos
das? Ultimamente hemos aprendido que también Seemos incorporado muy recientemente, aporta una se-
heredan con mayor frecuencia de lo que se pensabde de datos totalmente coherentes con este concepto
gue aproximadamente el 20% son genéticas. Hace ale la miocardiopatia dilatada.
gunos anos, Bristow le habia comentado a Cortina (co- La progresion de la miocardiopatia producida por
municacion personal) que la clave de la miocardiopataquicardia en el cerdo se asocia con profundos cam-
tia dilatada se encontraba en datina, pero no bios en la matriz extracelular: se reduce la concentra-
podiamos imaginar cual podia ser el papel que la acteidn del colageno fibrilar y sus enlaces, disminuye la
na desempefiaba en la miocardiopatia dilatada. Y eapacidad de adhesién de la membrana basal al mioci-
enigma parece que empieza a desvelarse, porque el pto-y aumenta el contenido de proteinoglucanos hacien-
blema de la miocardiopatia dilatada reside, no en elo més fluida la matriz extracelular, al mismo tiempo
motor, sino en el citosqueleto y en la matriz extrace-que el miocito se hipertrofia, alargadndose y ensan-
lular (fig. 5). chandose.

Las células miocardicas estan empotradas en un teji- La recuperacion de la taquimiocardiopatia tras la su-
do conectivo intersticial laxo, que actualmente se depresion de la taquicardia se sigue del proceso inverso
nominamatriz extracelularcompuesto de proteinas y con aumento de la concentracion de colageno fibrilar,
polisacéaridos segregados por los fibroblastos. Las prade la capacidad de adhesion de la membrana basal al
teinas principales estructurales de la matriz extraceluniocito y se normaliza la distribucién del proteinoglu-
lar del musculo cardiaco sonaellageng losproteino-  canos (Spinalé). Estos resultados sugieren que los
glucanosy lalamina basab membrana basdfig. 1). cambios en la matriz extracelular son un proceso dina-

El coldgeno fibrilar es una gran familia de proteinasnico que acompafia, no solo a la funcién ventricular,
caracterizada por la formacion de hélices triples y forsino también al remodelado del miocito y del ventricu-
mado principalmente por colageno de tipos | y lll. Lalo durante la progresién y la regresion de la miocar-
membrana basal es una lamina sobre la que descanddiopatia.
las fibras musculares, constituyendo una red de cold- Segin Mark Keating, existen nuevos datos de que el
geno globular de tipo IV. La membrana basal es un20% de las miocardiopatias dilatadas familiares pue-
vaina que rodea al miocito y se une al sarcolema maden deberse a mutaciones de la attina
diante la laminina, una molécula de adhesién. En resumen, podemos concluir afirmando que, asi

Los receptores de la superficie celular responsablesomo la miocardiopatia hipertréfica es una alteracion
de la unién de las células a la matriz extracelular sode la generacion de fuerza (enfermedad del sarcome-
las integrinas que sirven de ancla al citosqueleto. ro), la miocardiopatia dilatada es una alteracion de la

El citosqueleto cardiacesta compuesto dacting transmisién de fuerzéenfermedad de la matriz extra-
la proteina de unién transverséf-actining la protei-  celular y del citosqueleto).
nadistrofing el filamento intermedidesminaque co- Precisamente, la idea de Torrent Guasp de utilizar
necta el disco Z y moléculas que actian como muellesna protesis anular para «ejercer una labor de conten-
como latitina, que se extiende del disco Z a la linea Mcidn» en la base y mejorar la eficacia mecanica de las
en el filamento grueso de la miosina y la nebulina, queniocardiopatias dilatadas, concuerda totalmente, aun-
se extiende de la linea Z a la actina y una serie de que a través de caminos muy distintos, con el concepto
bras del estrésomo la vinculina y la talindi(y. 1). de la miocardiopatia dilatada como un defecto en el

La distrofia muscular de Duchennka mas frecuen- mecanismo de transmision de fuerza. Es decir, no se
te y grave de las distrofias musculares y la menos frarata de un fallo en la generacion de fuerza, sino de la
cuente distrofia dBecker resulta de una anomalia ge- transmisién de la fuerza. La operacion de Batista de
nética recesiva ligada al sexo. El analisis secuenciakmodelado del ventriculo izquierdo por reduccion
del cromosoma X ha demostrado que el cromosoma Xuiramica ventricular y el anillo de Torrent Guasp ac-
codifica una proteina de 427 kD denominaddsrofi-  tuarian precisamente en este sentido, mejorando la di-
na®'% La distrofina desempefia un papel central en anlapidacion de fuerza de la miocardiopatia dilatada,
clar el citosqueleto de la célula muscular a la matriacortando su radio y sin aportar elementos motores.
extracelular y permitir a la célula resistir el estrés de la
contraccion musculafif. 1). La mutacion o la ausen-
cia de la proteina distrofina conduce a una progresiva
degeneracion del masculo esquelético, que se acompaBLIOGRAFIA
fia de mioca}r-diOpatia d”-a,tada en el- 80% de los CaS'O,Si‘ Brecher GA. Experimental evidence of ventricular diastolic suc-
En una far_nllla, I_a de[ecpn de la d|str01_‘|na se asoCi0 ™ )1 "Circ Res 1956: 4: 513-519.
con una miocardiopatia dilatada grave sin evidencia d&. Lower R. Tractus de Corde. En: Gunther RT, editor. Early scien-
manifestaciones de debilidad musculosqueléticas ce in Oxford. Londres: Pall Mall, 1968; 1.669.
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