
INTRODUCCIÓN

La miocardiopatía hipertrófica es una enfermedad
hereditaria que se caracteriza por una hipertrofia ven-
tricular izquierda y una importante variabilidad en las
manifestaciones clínicas, morfológicas y genéticas1.
La miocardiopatía hipertrófica es la causa más fre-
cuente de muerte súbita en individuos jóvenes sin otra
patología2. Numerosos estudios han intentado identifi-
car entre los portadores de miocardiopatía hipertrófica
aquellos con un riesgo de padecer una muerte súbita3-8.

En este artículo se revisarán los conocimientos actua-
les sobre el tema.

La incidencia de muerte súbita entre los pacientes
portadores de una miocardiopatía hipertrófica varía se-
gún las series publicadas9,10. Así, en series que provie-
nen de centros de referencia se encuentran tasas de
muerte súbita entre un 3 y un 6% por año. Sin embar-
go, en poblaciones no seleccionadas la tasa publicada
de muerte súbita no superaría el 1% por año. La muer-
te súbita aparece con más frecuencia en niños y adul-
tos jóvenes entre 14 y 35 años de edad, aunque tam-
bién puede ocurrir en adultos y sería extremadamente
rara en niños menores de 5 años11.

Habitualmente la muerte súbita es la primera mani-
festación de la enfermedad, incluso en pacientes asin-
tomáticos previamente diagnosticados12. Una propor-
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La miocardiopatía hipertrófica es la causa más

común de muerte súbita en pacientes jóvenes sin

otra patología. El riesgo de muerte súbita es espe-

cialmente elevado en pacientes entre los 14 y 35

años de edad. Los mecanismos involucrados en la

muerte súbita son varios: arritmias ventriculares,

arritmias supraventriculares que producen colapso

circulatorio, bradicardias e isquemia severa. Nume-

rosos estudios han analizado los factores que per-

miten identificar a aquellos pacientes con un ries-

go elevado de muerte súbita. Los factores que

mejor identifican a estos pacientes son: una histo-

ria previa de paro cardíaco o síncope, la inducción

de arritmias ventriculares sostenidas en adultos, la

presencia de taquicardias ventriculares no sosteni-

das en pacientes sintomáticos, la presencia de is-

quemia asociada a hipotensión en niños, la presen-

cia de mutaciones de la cadena pesada de la

betamiosina asociada a historia de muerte súbita

en la familia y una fracción de eyección ventricular

izquierda deprimida. La valoración del riesgo debe

hacerse de forma individualizada. En aquellos pa-

cientes identificados como de alto riesgo de muerte

súbita arrítmica el único tratamiento preventivo

que parece eficaz es el implante de un desfibrilador

automático.

SUDDEN DEATH IN HYPERTROPHIC

CARDIOMYOPATHY

Hypertrophic cardiomyopathy is the most com-

mon cause of sudden death in young individuals

who are otherwise healthy. Risk of sudden death is

highest in patients who are between 14 and 35 ye-

ars old. Several mechanisms are involved in sudden

death: ventricular arrhythmias, supraventricular

arrhythmias leading to cardiac collapse, bradycar-

dias and severe ischemia. Many studies have analy-

zed how to identify high risk patients. The factors

that best identify high risk patients are: previous

history of sudden death or syncope, induction in

adults of sustained ventricular arrhythmias, the

presence of non-sustained ventricular tachycardia

in symptomatic patients, the presence of ischemia

associated with hypotension in children, the pre-

sence of mutations in the beta-myosin heavy chain

together with a family history of sudden death and

a poor left ventricular ejection fraction. Risk stra-

tification should be done on an individualized ba-

sis. In those patients in whom a high risk for sud-

den arrhythmic death is suspected, the only

current effective treatment is the implantable defi-

brillator.

(Rev Esp Cardiol1998; 51: 991-996)
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ción importante de muertes súbitas aparecen durante o
inmediatamente después de un esfuerzo vigoroso13.
Ello ha hecho de la miocardiopatía hipertrófica la pri-
mera causa de mortalidad en atletas jóvenes, desacon-
sejando totalmente la práctica de deportes de competi-
ción en los portadores de la enfermedad. Según Maron
et al14, la aparición de la muerte súbita seguiría una
distribución circadiana bimodal similar a la observada
en pacientes con enfermedad coronaria. Sin embargo,
la administración de propranolol no ofrece una protec-
ción absoluta frente a la muerte súbita, ya que se ha
referido que un 25% de pacientes estaban tomando
este fármaco en el momento de sufrirla14.

ALTERACIONES CAUSADAS 
POR LA ENFERMEDAD Y SU RELACIÓN 
CON LA MUERTE SÚBITA

La miocardiopatía hipertrófica provoca la aparición
de distintas alteraciones hemodinámicas y eléctricas.

Anomalías hemodinámicas en pacientes 
con miocardiopatía hipertrófica

Disfunción diastólica del ventrículo izquierdo

La reducción en la distensibilidad del ventrículo iz-
quierdo que acompaña a la enfermedad resulta en la
disminución del volumen de expulsión, un aumento de
las presiones de llenado ventricular y una compresión
de la microcirculación coronaria. Todo ello repercute
negativamente en los síntomas relacionados con la en-
fermedad como la fatiga, la disnea y la angina. Asi-
mismo, puede alterar significativamente la tolerancia
hemodinámica a las arritmias cardíacas favoreciendo
la aparición de colapso cardíaco.

Isquemia miocárdica

En la gran mayoría de pacientes con miocardiopatía
hipertrófica se ha demostrado mediante estudios con
talio que el ejercicio induce anomalías regionales en la
perfusión miocárdica. Estas alteraciones en la perfu-
sión se han relacionado con la existencia de arritmias
ventriculares. Von Dohlen et al15 han demostrado que
la presencia de isquemia miocárdica es el factor pre-
dictivo más importante en la aparición de síncopes en
pacientes jóvenes. En niños, la isquemia miocárdica se
asocia a hipotensión, presíncope, síncope y, ocasional-
mente, muerte súbita durante el ejercicio.

Obstrucción del tracto de salida del ventrículo
izquierdo

En aproximadamente un 25% de los pacientes la en-
fermedad se asocia a una obstrucción significativa del

tracto de salida del ventrículo izquierdo definida como
un gradiente de más de 30 mmHg en reposo. Esta obs-
trucción a la salida del ventrículo izquierdo se puede
asociar con síntomas severos al aumentar la demanda
miocárdica de oxígeno y provocar un efecto depresor
en la función sistólica a largo plazo. Ello puede tener
como consecuencia la mala tolerancia hemodinámica
de las arritmias cardíacas que pueda presentar el pa-
ciente.

Anomalías eléctricas identificadas en pacientes 
con miocardiopatía hipertrófica

Las alteraciones estructurales inducidas por la en-
fermedad se acompañan de anomalías eléctricas a dis-
tintos niveles. Dos tercios de los pacientes presentan
algún grado de disfunción del nódulo sinusal, un 30%
presentan anomalías en la conducción en el sistema de
His-Purkinje y aproximadamente la mitad de los pa-
cientes presentan arritmias supraventriculares, en ge-
neral taquicardia auricular derecha o fibrilación auri-
cular16. Ello puede llevar a la aparición de episodios
de bradicardia o de taquicardia supraventricular. Estos
episodios, que en la población normal no tendrían
prácticamente consecuencias, pueden ser mal tole-
rados hemodinámicamente en pacientes con miocar-
diopatía hipertrófica, sobre todo si concurren otras
anomalías hemodinámicas como las detalladas ante-
riormente.

A nivel ventricular los pacientes presentan una alta
incidencia de extrasístoles ventriculares (43%) y ta-
quicardias ventriculares no sostenidas (26%)16. Se ha
relacionado de forma clara la presencia de taquicar-
dias ventriculares no sostenidas en el Holter y arrit-
mias ventriculares sostenidas inducidas en el estudio
electrofisiológico con la presencia de eventos cardía-
cos malignos en el seguimiento. Ello lleva a conside-
rar la posibilidad de que las taquicardias ventricula-
res no sostenidas (identificadas en el Holter)
actuarían como disparador de arritmias sostenidas
malignas en pacientes con el sustrato arritmogénico
adecuado (identificado en el estudio electrofisiológi-
co).

MECANISMOS DE LA MUERTE SÚBITA 
O SÍNCOPE EN PACIENTES CON
MIOCARDIOPATÍA HIPERTRÓFICA

Se han identificado cuatro posibles causas de muer-
te súbita o síncope en pacientes portadores de la enfer-
medad:

1. Arritmias ventriculares.
2. Arritmias supraventriculares causantes de colap-

so cardíaco.
3. Bradicardias.
4. Isquemia severa.
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Posiblemente en un mismo paciente puedan concu-
rrir de forma simultánea diversos factores, y tal como
ha sido comentado las alteraciones hemodinámicas ac-
túen como agravante de las manifestaciones eléctricas.

Se ha sugerido que los mecanismos involucrados en
el síncope y muerte súbita serían distintos en niños y
adultos. La presencia de taquicardia ventricular no
sostenida en el Holter y la inducción de taquicardia
ventricular en el estudio electrofisiológico es extrema-
damente rara en pacientes menores de 14 años a dife-
rencia de los pacientes adultos. En menores de 14 años
de edad el síncope, paro cardíaco o muerte súbita sería
primariamente un fenómeno isquémico17. Esta afirma-
ción se basa en el hecho de que la mayoría de pacien-
tes de esta edad con síncope presentan isquemia en el
estudio con talio, presentan alteraciones electrocardio-
gráficas compatibles con isquemia durante el ejercicio
y no presentan arritmias ventriculares en el Holter ni
en el estudio electrofisiológico. Asimismo, en este
grupo de pacientes la administración de betabloquean-
tes y/o verapamilo disminuye la tasa de eventos sinco-
pales en el seguimiento. Es posible que, con la edad y
la presencia reiterada de isquemia, se desarrolle el sus-
trato arritmogénico necesario para la aparición de
arritmias ventriculares malignas. Ello explicaría el au-
mento en la incidencia de muerte súbita en niños ma-
yores, la mayor presencia de taquicardia ventricular no
sostenida en el Holter y la mayor inducibilidad de
arritmias sostenidas en el estudio electrofisiológico.

IDENTIFICACIÓN DE PACIENTES CON
RIESGO ELEVADO DE MUERTE SÚBITA

Múltiples estudios han intentado relacionar diversas
variables clínicas, electrocardiográficas, hemodinámi-
cas, electrofisiológicas y genéticas con aparición de la
muerte súbita.

Factores asociados a la muerte súbita en pacientes
con miocardiopatía hipertrófica

Variables clínicas

La edad es un factor importante en la aparición de
muerte súbita. Se ha comentado previamente que la
mayoría de muertes súbitas se producen en pacientes
entre 14 y 35 años de edad, y que son muy raras en 
pacientes menores de 5 años de edad. Asimismo, sabe-
mos que en dos tercios de los pacientes con muerte sú-
bita, ésta era la primera manifestación de su enferme-
dad. Por ello, que un paciente sea asintomático no
implica un bajo riesgo de muerte súbita. Sin embargo,
los pacientes que ya han presentado síntomas confor-
man un grupo de alto riesgo de recurrencia de los mis-
mos. Así, la presencia de disnea severa, muerte súbita
recuperada o síncopes previos es un importante pre-
dictor de nuevos eventos arrítmicos tanto en niños

como en adultos18,19. La incidencia de nuevos eventos
arrítmicos en el seguimiento es de un 35% en pacien-
tes recuperados de muerte súbita, de un 5% en pacien-
tes con síncopes previos y de un 2% en los pacientes
asintomáticos20.

Variables electrocardiográficas

La presencia de anomalías electrocardiográficas no
se ha podido relacionar con la presencia de muerte sú-
bita21, excepto en niños en quienes la evidencia de hi-
pertrofia ventricular derecha identifica un grupo de
alto riesgo18. Otras variables como la electrocardiogra-
fía de alta resolución, la variabilidad autonómica y la
dispersión del intervalo QT están frecuentemente alte-
radas en pacientes con miocardiopatía hipertrófica,
pero ninguna de ellas se ha mostrado eficaz para iden-
tificar a los pacientes de riesgo de muerte súbita22.

Variables hemodinámicas

Los estudios hemodinámicos en pacientes con mio-
cardiopatía hipertrófica han mostrado que la presencia
o no de obstrucción al tracto de salida ventricular iz-
quierdo y el grado de la misma no predice la aparición
en el seguimiento de muerte súbita14, 19, 21. Ésta aparece
por igual en pacientes con y sin obstrucción y algunos
pacientes con obstrucción severa permanecen asinto-
máticos toda su vida. Por ello, la presencia o no de
miocardiopatía hipertrófica obstructiva no puede utili-
zarse como estratificador del riesgo de muerte súbita.
Tampoco la magnitud de la hipertrofia septal diferen-
cia a pacientes con riesgo elevado de muerte súbita.
Maron et al21 refirieron que el grosor del septo inter-
ventricular era similar en pacientes con y sin antece-
dentes de muerte súbita (25,2 ± 0,9 mm frente a 23,6 ±
0,8 mm). Otras variables hemodinámicas como la pre-
sión telediastólica del ventrículo izquierdo han dado
resultados contradictorios19,21. El factor predictor más
importante desde el punto de vista hemodinámico es la
fracción de eyección del ventrículo izquierdo. Invaria-
blemente en todos los estudios, una fracción de eyec-
ción baja identifica un grupo de muy alto riesgo de
muerte súbita19,21. Finalmente, como se ha comentado
anteriormente, la presencia de isquemia miocárdica en
niños identificaría a un grupo de pacientes con síncope
y eventualmente paro cardíaco15,17.

Variables electrofisiológicas. Arritmias ventriculares
en el registro de Holter

La presencia de arritmias ventriculares en el Holter
es muy frecuente en pacientes con miocardiopatía hi-
pertrófica. Casi la mitad de los pacientes presentan
formas complejas de extrasistolia ventricular y una
cuarta parte presentan taquicardias ventriculares no
sostenidas16. Esta proporción de pacientes se incre-
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menta de forma notable con la duración del registro
ambulatorio y se ha propuesto que para excluir de for-
ma efectiva la presencia de taquicardia ventricular no
sostenida se requieren registros de por lo menos 72 h
de duración23. El valor de la presencia de taquicardias
ventriculares no sostenidas en el registro de Holter es
controvertido. Así, su presencia es un indicador poco
fiable de la presentación previa de paro cardíaco o sín-
cope. Menos del 45% de los supervivientes de un paro
cardíaco o pacientes con síncope presentan taquicardia
ventricular en el Holter. Fananapazir et al20 comunica-
ron que la incidencia de eventos cardíacos era similar
en pacientes asintomáticos con y sin taquicardia ven-
tricular no sostenida en el Holter. Sin embargo, en pa-
cientes con historia previa de paro cardíaco, síncope o
presíncope la presencia de taquicardia ventricular no
sostenida era un indicador de riesgo en el seguimiento.

Inducibilidad de arritmias ventriculares en el estudio
electrofisiológico

La inducción de arritmias ventriculares se ha venido
utilizando como método para documentar la presencia
de un sustrato arritmogénico responsable de la apari-
ción de arritmias ventriculares sostenidas en el segui-
miento. Según Fananapazir24, la tasa de inducibilidad
de arritmias ventriculares sostenidas depende de la
presentación clínica del paciente siendo del 77% en
pacientes con historia previa de paro cardíaco, del
49% en pacientes con historia de síncopes, del 20% en
pacientes asintomáticos con taquicardia ventricular no
sostenida en el Holter y del 10% en pacientes asinto-
máticos sin arritmias ventriculares en el Holter. Las
arritmias comúnmente inducidas durante el estudio
utilizando hasta tres extraestímulos ventriculares son
taquicardias ventriculares polimórficas en el 73% de
los pacientes, monomórficas en el 24% y fibrilación
ventricular en el 3% restante. Asimismo, la inducibili-
dad de arritmias sostenidas se relaciona positivamente
con la presencia de fibrilación auricular crónica o in-
ducida sugiriendo una afectación global del miocardio.
Sin embargo, en los estudios de Kuck25 en 54 pacien-
tes se observó que la tasa de inducibilidad y el tipo de
arritmias ventriculares inducidas era similar en pacien-
tes sintomáticos o asintomáticos. La administración de
amiodarona no modifica sustancialmente la tasa de in-
ducibilidad de arritmias ventriculares sostenidas (74%
durante la fase control frente al 66% durante el trata-
miento oral con amiodarona) a pesar de eliminar la
presencia de arritmias no sostenidas en el Holter26. Los
pacientes inducibles presentan con más frecuencia que
los no inducibles trastornos de la conducción intraven-
tricular y dispersión de los períodos refractarios, lo
que sugiere la presencia de un mayor grado de fibrosis
y desestructuración celular27. Kowey28 refirió que el
estudio electrofisiológico identifica un origen diverso
de los síntomas en pacientes con síncope o paro cardí-

aco (arritmias supraventriculares y arritmias ventricu-
lares). En resumen, la inducibilidad de arritmias ven-
triculares sostenidas parece relacionada con la forma
de presentación clínica e identificaría a un subgrupo
de pacientes adultos con riesgo elevado de muerte sú-
bita en el seguimiento. La utilización del estudio como
guía eficaz para el tratamiento no ha sido demostrada.

Variables genéticas

La presencia de una historia familiar previa de
muerte súbita ha sido repetidamente relacionada con
una alta probabilidad de muerte súbita en el segui-
miento. Este hecho sugiere la presencia de mutaciones
más agresivas que otras. Esto ha sido demostrado en
distintos grupos de pacientes con mutaciones diversas.
Las mutaciones que afectan a la cadena pesada de la
betamiosina tienen un alto grado de malignidad, espe-
cialmente la Arg403Gln y la Arg719Gln. Otras, como
la Leu908Val, presentan un pronóstico benigno a largo
plazo29. Otro factor genético asociado con un mal pro-
nóstico ha sido la presencia de un polimorfismo en el
gen de la enzima conversiva de la angiotensina I30.
Los estudios genéticos están demostrando que no to-
das las mutaciones tienen las mismas características
clínicas y que, por tanto, es necesario identificar a las
familias con mutaciones de alto riesgo para poder apli-
car los tratamientos preventivos más adecuados.

En resumen, los criterios que definen a los pacientes
portadores de una miocardiopatía hipertrófica con
riesgo elevado de muerte súbita son los siguientes:

1. Historia previa de paro cardíaco o síncope.
2. Inducción en adultos de arritmias ventriculares

sostenidas en el estudio electrofisiológico.
3. Presencia de taquicardias ventriculares no soste-

nidas en pacientes sintomáticos (síncope, presíncope o
paro cardíaco).

4. Presencia de isquemia asociada a hipotensión en
niños.

5. Presencia de una mutación en la cadena pesada
de la betamiosina asociada a una historia familiar de
muerte súbita.

6. Fracción de eyección ventricular izquierda dis-
minuida.

ESTRATIFICA CIÓN DEL RIESGO

La presencia de síntomas previos obliga a un estu-
dio detallado del riesgo arrítmico. Las pruebas que de-
berían realizarse en estos pacientes son:

1. Registro de Holter de al menos 48 h para identi-
ficar taquicardias ventriculares no sostenidas.

2. Talio de ejercicio para identificar isquemia.
3. Valoración de la fracción de eyección.
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4. Estudio electrofisiológico para identificar arrit-
mias ventriculares sostenidas inducibles.

5. Estudio genético siempre que sea posible.

En los pacientes asintomáticos con otros factores de
riesgo (p. ej., con historia familiar de muerte súbita)
deberían realizarse las mismas pruebas de estratifica-
ción de riesgo. En los demás pacientes asintomáticos
sin afectación de la fracción de eyección ventricular
izquierda posiblemente no estén justificadas otras ex-
ploraciones.

TRATAMIENT O PREVENTIVO 
DE LA MUERTE SÚBITA

Dado el carácter multifactorial de la muerte súbita
es imprescindible realizar en estos pacientes una tera-
pia global de la enfermedad. La presencia de isquemia
y disfunción diastólica debe manejarse farmacológica-
mente, en general con betabloqueantes, verapamilo o
una combinación de ambos. La obstrucción severa del
tracto de salida del ventrículo izquierdo mejora en al-
gunos casos con la implantación de un marcapasos de
doble cámara y en casos extremos pueden realizarse
las técnicas quirúrgicas de miectomía o de alcoholiza-
ción de la arteria coronaria septal recientemente des-
critas. La disfunción ventricular severa puede requerir
en ciertos casos la realización de un trasplante car-
díaco.

Desde el punto de vista arrítmico, el tratamiento se
plantea a distintos niveles. En pacientes con arritmias
supraventriculares la utilización de amiodarona puede
mantener el ritmo sinusal durante cierto tiempo. Los
betabloqueantes y el verapamilo pueden ser efectivos
en controlar la respuesta ventricular en pacientes re-
fractarios. En algunos casos es preciso realizar abla-
ción del nodo auriculoventricular e implantación de un
marcapasos definitivo. No debe olvidarse la preven-
ción de tromboembolismos mediante dicumarínicos en
pacientes con fibrilación auricular.

En el tratamiento de las arritmias ventriculares exis-
ten varias opciones. La utilización de los fármacos an-
tiarrítmicos de la clase Ic debe evitarse por el gran po-
tencial de efectos proarrítmicos que producen en estos
pacientes. La amiodarona ha sido utilizada con resulta-
dos diversos. McKenna31 publicó que la amiodarona
controló de forma eficaz a 18 de 19 pacientes con
arritmias ventriculares refractarias. Sin embargo, Fa-
nanapazir32 comunicó resultados desalentadores en el
seguimiento utilizando el mismo fármaco de forma
empírica en pacientes sintomáticos a pesar de que la
amiodarona suprimía las arritmias no sostenidas en el
Holter.

Por todo ello, la identificación de un paciente con
riesgo elevado de muerte súbita por arritmias ventricu-
lares obliga a la utilización de una terapia que ofrezca
una alta tasa de efectividad. En el momento actual la

única terapia que ofrece esta seguridad es la implanta-
ción de un desfibrilador automático.

UTILIZACIÓN DEL DESFIBRILADOR
AUTOMÁTICO IMPLANTABLE EN
PACIENTES CON MIOCARDIOPATÍA
HIPERTRÓFICA

Recientemente hemos estudiado a un grupo de 13 pa-
cientes (8 varones; edad media, 48 ± 13 años) porta-
dores de miocardiopatía hipertrófica, 10 de ellos re-
cuperados previamente de una muerte súbita, 1 con
múltiples episodios de taquicardia ventricular sosteni-
da monomórfica y 2 con síncopes recurrentes y arrit-
mias ventriculares sostenidas inducidas. Cinco pacien-
tes presentaban obstrucción del tracto de salida
ventricular izquierdo y el grosor máximo de la pared
afectada era de 25 ± 2 mm. Todos excepto un paciente
tenían una función ventricular izquierda normal. Du-
rante el estudio electrofisiológico 7 de los 13 pacientes
(54%) fueron inducibles. En todos ellos se implantó
un desfibrilador automático y 11 de ellos recibieron
además tratamiento antiarrítmico farmacológico (4 be-
tabloqueantes, 4 amiodarona y 3 sotalol). Con un se-
guimiento medio de 26 ±18 meses, 2 de los 13 pa-
cientes han presentado descargas apropiadas del
generador por arritmias ventriculares malignas (dos
episodios de taquicardia ventricular monomórfica en
un paciente y múltiples episodios de taquicardia ven-
tricular polimórfica y fibrilación ventricular en el
otro). Ningún paciente falleció durante el seguimiento
y no se observaron recurrencias de síncopes33. Esta
baja incidencia de choques apropiados es significativa-
mente distinta de la incidencia observada en el resto
de pacientes portadores de un desfibrilador implanta-
ble y en especial del grupo de pacientes con arritmias
ventriculares postinfarto de miocardio. Ello sugiere,
bien que la incidencia de recurrencias debe ser anali-
zada a muy largo plazo en este grupo o bien, que otros
mecanismos puedan estar involucrados en la muerte
súbita en estos pacientes (bradicardia, isquemia, etc.).

En conclusión, la miocardiopatía hipertrófica es una
enfermedad que presenta una elevada tasa de muerte
súbita en el seguimiento. Distintas variables clínicas,
electrofisiológicas, hemodinámicas y genéticas nos
permiten identificar a subgrupos de pacientes con alto
riesgo. El desfibrilador implantable parece en el mo-
mento actual el único tratamiento eficaz en la preven-
ción de la muerte súbita.
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