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La miocardiopatia hipertrofica es una enfermedad com-
pleja y heterogénea. La mayoria de los pacientes presen-
ta pocos sintomas y evolucion benigna, pero otros mani-
fiestan sintomas severos y progresivos, determinados por
diferentes elementos fisiopatolégicos, como la disfuncién
diastélica, la isquemia miocérdica, las arritmias y la obs-
truccion subadrtica. Alrededor del 20-30% de los pacien-
tes con miocardiopatia hipertrofica tienen un gradiente di-
namico intraventricular, y en algunos de ellos éste se
asocia con sintomas severos que se controlan al dismi-
nuir la obstruccion. Aunque en muchos de estos casos
los sintomas son facilmente controlables con tratamiento
médico, otros enfermos contindan presentando sintomas
severos y refractarios. Estos pacientes, que no suponen
mas de un 5-10% de los casos de miocardiopatia hiper-
tréfica, pueden plantear un dificil problema de manejo te-
rapéutico. Durante muchos afos, la cirugia de miectomia
septal y/o recambio valvular mitral ha sido una eficaz
pero Unica alternativa para estos casos. No obstante, la
relativamente alta morbimortalidad de las soluciones qui-
rirgicas ha estimulado en los Ultimos afos la busqueda
de otras opciones terapéuticas menos cruentas. Sin em-
bargo, la eficacia real y las posibles indicaciones de estas
nuevas formas de tratamiento, como la estimulacion eléc-
trica bicameral y la ablacion septal percutanea, han sido
y siguen siendo motivo de controversia y constituyen el
objeto de esta revision.

El tratamiento médico, bien con bloqueadores beta, an-
tagonistas del calcio o disopiramida, constituye el primer
escalon terapéutico. La cirugia, al aliviar la obstruccion
subadrtica y reducir las presiones intraventriculares y la
insuficiencia mitral, produce una importante y duradera
mejoria sintomatica y funcional en la mayoria de estos
pacientes, y continla siendo una alternativa terapéutica
importante en estos casos. Si bien los primeros resulta-
dos con la implantacion de marcapasos secuenciales
eran alentadores, hoy dia se alude a un importante efecto
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placebo que hace su aplicacion muy controvertida. En los
ultimos 5 afos se ha abierto camino la creacién de un in-
farto septal localizado mediante la embolizacion de las
ramas septales para reducir el gradiente.

Palabras clave: Miocardiopatia hipertrdfica. Miocardio-
patia hipertréfica obstructiva. Tratamiento.

(Rev Esp Cardiol 2001; 54: 1311-1326)

Therapeutic Approaches in Symptomatic
Hypertrophic Obstructive Cardiomyopathy

Hypertrophic cardiomyopathy is a complex and hetero-
geneous disease. Although most patients experience just
a few symptoms, and have a good prognosis, there are
others whose symptoms are severe and progressive, de-
termined by different pathophysiological elements such
as diastolic dysfunction, myocardial ischemia, arrhythmias
and subaortic obstruction. Approximately 20-30% of hy-
pertrophic cardiomyopathy patients develop an intraven-
tricular dynamic gradient, which in some cases, is respon-
sible for severe symptoms which are ameliorated once
the obstruction is reduced. In many cases the symptoms
can be controlled with medical treatment which includes
betablockers, calcium-channel antagonists and dysopira-
mide, but some patients will still experience severe and
refractory symptoms. This subgroup of patients, which re-
present approximately 5-10% of patients with hypertrop-
hic cardiomyopathy, can be problematic from a manage-
ment perspective. For many years, septal myectomy
and/or mitral valve replacement offered the only effective
alternative therapy for these patients. However, the high
rates of morbidity and mortality associated with these pro-
cedures have necessitated the search for new and less
invasive procedures such as ventricular pacing and per-
cutaneous septal ablation. Although the initial results with
sequential pacing were encouraging, further studies have
suggested a significant placebo effect, which makes its
application controversial. In the last 5 years selective em-
bolization of the septal artery precipitating a localized
myocardial infarction has been utilized to reduce the su-
baortic gradient. The potential indications and efficacy of
these new forms of treatment, like ventricular pacing and
percutaneous septal ablation, are presently under evalua-
tion and are the main subject of this review.
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ABREVIATURAS

AV: auriculoventricular.

HSA: hipertrofia septal asimétrica.

MH: miocardiopatia hipertréfica.

MHO: miocardiopatia hipertréfica obstructiva.

SAM: movimiento sist6lico anterior de la valvula
mitral.

Medical treatment, with either beta-blockers, calcium
channel antagonists or dysopiramide constitutes the first
therapeutic step. Surgery, while alleviating the subaortic
obstruction and reducing the intraventicular pressure and
mitral insufficiency, produces important and long-lasting
symptomatic and functional improvement in most of these
patients, and it continues to be an important therapeutic
alternative in these cases. If the first results with sequen-
tial pacemaker implants were encouraging, today it is
alluded to an important placebo effect that causes its ap-
plication to be controversial. In the last 5 years the path
has been made in the creation of a septal infarction loca-
ted through the embolization of the septal branches to re-
duce the gradient.

Key words: Hypertrophic cardiomyopathy. Obstructive
hypertrophic cardiomyopathy. Treatment.

(Rev Esp Cardiol 2001; 54: 1311-1326)

INTRODUCCION

Hace ya 40 afios que el patélogo Donald Teare' des-
cribi la enfermedad que hoy dia conocemos como
miocardiopatia hipertréfica (MH). Desde entonces han
sido numerosos e importantes los avances realizados,
tanto en el conocimiento de sus caracteristicas clini-
cas, fisiopatoldgicas y etioldgicas, como en su trata-
miento>?. No obstante, todavia persisten numerosas in-
cognitas, incluyendo las que plantea el tratamiento de
muchos de estos pacientes.

La MH es una enfermedad del sarcémero cardiaco,
frecuentemente familiar, con una gran heterogeneidad
morfoldgica, funcional y clinica®!®, La enfermedad se
caracteriza por un aumento de la masa miocardica, con
desorganizacion de miocitos y miofibrillas, aumento
de la matriz coldgena y alteraciones en las arterias co-
ronarias intramiocdrdicas**. Su diagnéstico se basa en
la presencia de una hipertrofia ventricular, general-
mente asimétrica y con distribucién muy variable, no
explicada por otra causa'®. Algunos pacientes presen-
tan gradientes intraventriculares e insuficiencia mitral,
y son frecuentes las alteraciones de la funcién diastoli-
ca ventricular y la isquemia miocérdica®*.

La prevalencia estimada de la enfermedad en la po-
blacién general es del 0,2-0,5%!'. La historia natural
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de la MH se caracteriza por una lenta progresién de
los sintomas, un progresivo deterioro de la funcién
ventricular y la posibilidad de muerte stibita en cual-
quier momento de la evolucién*S. La incidencia de
muerte subita varia segtin el tipo de poblacién estudia-
do; asi, mientras en algunos centros de referencia es
del 2,5% por afio en adultos y de hasta el 6% en ni-
flos'>!3, en pacientes ambulatorios no seleccionados
esta incidencia es mucho menor, alrededor del 1% por
aﬁ012,14‘

Uno de los aspectos mds caracteristicos de la MH es
la presencia en algunos pacientes, probablemente no
mads del 20-30% de los casos, de un gradiente de pre-
sién intraventricular>®®, En la mayoria de éstos el gra-
diente es subadrtico y se acompafia de insuficiencia
mitral, aunque puede ser medioventricular o situado en
el tracto de salida ventricular derecho. En la forma
mds frecuente de MH obstructiva (MHO), y segin la
clasificacion propuesta por Wigle?, el gradiente suba-
ortico puede ser persistente, presente en situacion ba-
sal, 1abil, que varia de forma espontdnea, o latente, que
aparece solo en situaciones que provocan aumento de
la contractilidad y/o disminucién del llenado ventricu-
lar y de la poscarga. El mecanismo y significado del
gradiente subadrtico han sido motivo de controversia
durante décadas?’. Asi, para muchos autores represen-
ta una auténtica obstruccién al vaciamiento ventricu-
lar, producido en la mayoria de los casos por el movi-
miento sistélico anterior de las valvas mitrales debido
a un efecto Venturi por la rdpida eyeccién a través de
un tracto de salida ventricular estrecho, aunque tam-
bién podria deberse en algunos casos a una anomalia
estructural del propio aparato subvalvular. Por el con-
trario, para otros autores el gradiente no reflejaria una
auténtica obstruccidn, sino que estarfa producido por
la contraccién hiperdindmica de un ventriculo précti-
camente vacio. Probablemente, la interpretacién del
significado que el gradiente intraventricular pueda te-
ner en un paciente concreto requiere del conocimiento
del volumen relativo eyectado al comenzar el gradiente.

Los componentes fisiopatolégicos que determinan
los sintomas y el curso clinico de la MH son funda-
mentalmente la disfuncién diastélica, la isquemia mio-
cardica, las arritmias y, cuando existe, la obstruccién
al tracto de salida ventricular izquierdo, siendo su con-
tribucion relativa muy variable de unos pacientes a
otros**. En general, la presencia de un gradiente suba-
ortico no supone necesariamente una mayor severidad
de la enfermedad'>'s, No obstante, la magnitud del
gradiente se correlaciona de manera clara con la seve-
ridad de los sintomas y existe suficiente evidencia de
que, en estos pacientes, la disminucién del gradiente
se acompafa generalmente de una reduccion de los
sintomas y un aumento de la tolerancia al ejercicio"”.
Esta mejoria sintomética y funcional justifica sin duda
el empleo de medidas terapéuticas dirigidas a reducir o
eliminar el gradiente y la insuficiencia mitral, elimi-
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nando o reduciendo los factores responsables de la
obstruccioén.

El tratamiento médico de la MHO sintomdtica se
basa en la utilizacion de agentes bloqueadores beta, an-
tagonistas del calcio, como el verapamilo, y algunos
farmacos antiarritmicos como la disopiramida o la
amiodarona, con los que se consigue un adecuado con-
trol de los sintomas en la mayoria de los casos®'8. Sin
embargo, una minoria de estos pacientes contindia pre-
sentando sintomas severos de disnea, angina y/o sinco-
pe a pesar de un tratamiento médico correcto. Estos ca-
sos, cuyo manejo puede suponer un auténtico reto para
el clinico, han sido considerados clasicamente como
candidatos a tratamiento quirdrgico®. Aunque al reducir
el gradiente y disminuir las presiones intraventriculares
y la insuficiencia mitral la cirugia ha demostrado ser un
tratamiento eficaz para estos pacientes, las obvias limi-
taciones de las técnicas quirdrgicas han estimulado el
desarrollo en los dltimos afios de otras alternativas tera-
péuticas, como la estimulacién eléctrica bicameral o la
ablacién septal con alcohol, para este poco frecuente
pero complejo grupo de enfermos con MH que presen-
tan obstruccidn subadrtica y sintomas severos. No obs-
tante, el verdadero papel de cada una de estas opciones
terapéuticas en el tratamiento de los sintomas, asi como
su posible influencia en el prondstico de estos pacien-
tes, no estd en muchos casos plenamente establecido y
sigue siendo motivo de controversia'®.

El presente articulo constituye una puesta al dia del
tratamiento de la MHO sintomatica y en él se revisan
las diferentes alternativas terapéuticas actualmente dis-
ponibles.

TRATAMIENTO MEDICO

El tratamiento médico es el primer escaldn terapéu-
tico en el manejo de la MH. La mayoria de los pacien-
tes mejora clinicamente s6lo con farmacos, y en aque-
llos casos en los que se precisan medidas terapéuticas
mas agresivas (cirugia, marcapasos o ablacién), el
mantenimiento de la medicacién puede ser necesario
para conseguir un adecuado control de los sintomas®!8.
Los primeros farmacos utilizados fueron los bloquea-
dores beta y, posteriormente, los antagonistas del cal-
cio y la disopiramida, aunque ninguno de ellos ha de-
mostrado ser util para modificar la evolucién de la
enfermedad o mejorar la supervivencia®'s.

La utilizacién de los bloqueadores beta en el trata-
miento de la MHO estd fuertemente asentada desde la
decada de los sesenta, por la apreciacion empirica de
que su administracién produce una mejoria subjetiva
de los sintomas en un buen nimero de pacientes. Los
bloqueadores beta constituyen, todavia en la actuali-
dad, el pilar principal del tratamiento farmacoldgico
en la MH?®, No obstante, existen pocos estudios sobre
su utilidad y la mayoria de ellos son antiguos®*-2,
siendo el propranolol el fairmaco mds estudiado. Los
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bloqueadores beta mejoran los sintomas de angina,
disnea, mareo y sincope?*?'?* y actdan reduciendo el
consumo miocdrdico de oxigeno a través de una dis-
minucién de la frecuencia cardiaca y de la contractili-
dad?"®. Asimismo, los bloqueadores beta pueden pre-
venir el aumento de la obstrucciéon desencadenado por
el ejercicio fisico®, y son efectivos también para dis-
minuir la obstruccién en reposo de grado ligero?,
aunque tienden a ser menos eficaces en pacientes con
grados mds severos de obstruccién’. Aunque algunos
autores sugieren que los bloqueadores beta mejoran la
funcién diastdlica favoreciendo la relajacién ventricu-
lar y mejorando la distensibilidad del miocardio? %,
parece ser que la mejoria de la funcién diastdlica que
provocan es secundaria a la prolongacion de la didsto-
le que se produce al disminuir la frecuencia cardiaca,
lo que favorece el llenado ventricular®.

Entre los antagonistas del calcio, el verapamilo es
con el que se tiene mds experiencia. Actda reduciendo
la obstruccion en el tracto de salida del ventriculo iz-
quierdo, como consecuencia de su efecto inotrépico
negativo®-*2, y mejorando la funcién diastélica. El ve-
rapamilo favorece la relajacién ventricular, y esto me-
jora el llenado diastélico y disminuye las presiones de
llenado del ventriculo izquierdo*-®; tiene también un
efecto favorable sobre la circulacién coronaria mejo-
rando la perfusion miocédrdica®°. Diversos autores
han demostrado que el verapamilo reduce los sintomas
y mejora el rendimiento fisico en pacientes con
MHQ?303240 En un estudio se comparé nadolol con
verapamilo y placebo y se hallé que, si bien ninguno
de los dos farmacos mejoré la capacidad de ejercicio,
el verapamilo produjo una mejoria de los sintomas su-
perior al nadolol o al placebo*'. Aunque algunos estu-
dios sugerfan que el tratamiento con verapamilo podia
producir una reduccién de la hipertrofia ventricular va-
lorada mediante electrocardiograma o angiografia®?,
otros no encontraron cambios ecocardiogréficos signi-
ficativos en el grado de hipertrofia tras un afio de trata-
miento®.

Sin embargo, el tratamiento de la MHO con verapa-
milo puede producir diferentes complicaciones, algu-
nas de ellas graves, como consecuencia de los efectos
que el farmaco ejerce en el tono vascular periférico, la
contractilidad y la conduccién eléctrica®®3!. Aunque el
verapamilo disminuye inicialmente el gradiente en el
tracto de salida del ventriculo izquierdo gracias a su
efecto inotrépico negativo, una vasodilatacion excesi-
va puede acompanarse de un descenso importante de
la presion arterial, disminuyendo la poscarga y aumen-
tando la estimulacién simpatica refleja, lo que desen-
cadenaria de forma paraddjica un aumento en el grado
de obstruccién y de la presién intraventricular®'. Asi,
se ha observado que en pacientes con presiones pul-
monares elevadas o con sintomas de congestion pulmo-
nar, sobre todo si ademas tienen obstruccion al tracto
de salida, el verapamilo puede desencadenar edema
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pulmonar o muerte subita como consecuencia de su
efecto vasodilatador, y posiblemente también debido a
una depresion de la contractilidad, por lo que este far-
maco debe evitarse en este tipo de pacientes®®3!. Por
otro lado, el verapamilo puede producir disfuncién del
nodo sinusal y diversos grados de bloqueo AV.

A pesar de que el diltiacem y el nifedipino han de-
mostrado mejorar la funcién diastélica ventricular*?#,
debe evitarse su administracién en pacientes con
MHO, ya que, debido a su potente efecto vasodilata-
dor periférico, pueden dar lugar a un aumento de la
obstruccion y de las presiones intraventriculares*>#4,

La disopiramida es un agente antiarritmico de la cla-
se 1A que posee un importante efecto inotrépico nega-
tivo***8, En pacientes con MHO, la disopiramida pro-
duce una disminucién del gradiente que se acompaia
de una mejoria de los sintomas y de la capacidad de
ejercicio®, aunque este beneficio inicial hemodindmi-
co y clinico disminuye con el tiempo’. En un estudio
aleatorio, cruzado y doble ciego, en el que compar? la
disopiramida con los bloqueadores beta y placebo, tan-
to la disopiramida como los bloqueadores beta induje-
ron una reduccion del gradiente, aunque la primera fue
mas efectiva; la disopiramida también tuvo un efecto
superior a los bloqueadores beta en cuanto a la mejoria
de la tolerancia al ejercicio fisico**. No obstante, la di-
sopiramida posee cierta actividad anticolinérgica que
es responsable del acortamiento del tiempo de conduc-
cién AV, por lo que es conveniente afadir bloqueado-
res beta al tratamiento con disopiramida para evitar
una frecuencia cardiaca elevada en caso de un descen-
so de la fibrilacién auricular®. La aparicién de otros
efectos anticolinérgicos, como sequedad de boca o vi-
sién borrosa, puede también limitar su uso.

La mejoria de los sintomas hemodindmicos con far-
macos inotroponegativos se produce por la elimina-
cion del contacto entre la valvula mitral y el septo, y la
obstrucciodn, al disminuir la aceleracién de la eyeccion
ventricular izquierda y prolongar el tiempo hasta que
ésta alcanza la maxima velocidad. En condiciones ba-
sales, la velocidad pico se alcanza en la primera mitad
de la sistole y tras el tratamiento en la segunda®.

Eleccion del farmaco

Debido a la gran heterogeneidad de la MH y a los
multiples mecanismos fisiopatélogicos responsables
de los sintomas, la respuesta clinica a los distintos far-
macos es muy variable. Ademds, pueden aparecer
efectos secundarios, algunos de ellos importantes, por
lo que el tratamiento médico debe ser individualizado
para cada paciente®%18,

En general, los bloqueadores beta controlan mejor la
disnea y el verapamilo es mds eficaz en la angina®. Los
bloqueadores beta y la disopiramida son especialmente
utiles en la MHO y la recomendacién de uno u otro
varia segin los distintos autores’. El verapamilo puede
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mejorar los sintomas y la capacidad de ejercicio en al-
gunos pacientes que no responden a los bloqueadores
beta®®. No obstante, el verapamilo debe evitarse en
caso de obstruccidn severa y sintomas congestivos®®3!.
La asociacion de bloqueadores beta y antagonistas del
calcio puede ser util en algunos pacientes con sinto-
mas refractarios a un solo farmaco®®3!.

Otros farmacos

Otros farmacos pueden ser también utilizados en el
manejo de la MH. La digoxina, por su efecto inotropi-
co positivo debe, en general, evitarse, salvo que sea
necesaria para controlar la frecuencia cardiaca en la fi-
brilacién auricular cuando los bloqueadores beta o los
antagonistas del calcio no son eficaces®>>®. También
puede ser 1til en aquellos casos en los que se produce
una evolucién de la enfermedad hacia una progresiva
dilatacién y disfuncion sistdlica ventricular®, siendo el
tratamiento indicado en estos casos el habitual en la
insuficiencia cardiaca congestiva®, incluyendo el tras-
plante cardiaco®'3. Los diuréticos pueden emplearse en
el manejo de los sintomas, pero siempre con precau-
cién ya que, debido a la disfuncién diastdlica existente
en la MH, son necesarias unas presiones relativamente
elevadas para obtener un llenado ventricular diastdlico
adecuado®. La amiodarona ha demostrado ser til en la
prevencién de las recurrencias de la fibrilacién auricu-
lar®*>*, en la supresién de los episodios de taquicardia
ventricular no sostenida® y en la prevencién de la
muerte subita®®. Los anticoagulantes deben emplearse
en los casos de fibrilacién auricular recurrente o créni-
ca, y el umbral para el inicio de esta medicacion debe
ser bajo, dado el alto riesgo emboligeno de esta enfer-
medad®.

Aunque la endocarditis infecciosa es una complica-
cién relativamente rara en la MH, los pacientes con
turbulencias intracardiacas (gradiente intraventricular,
insuficiencia mitral) deben recibir profilaxis®!87,

TRATAMIENTO QUIRURGICO
Objetivos e indicaciones

Los objetivos del tratamiento quirtrgico en la MHO
son el alivio de la obstruccién subadrtica y de la insu-
ficiencia mitral y la normalizaciéon de las presiones
ventriculares aumentadas; con ello se pretende mejorar
el grado funcional clinico y la calidad de vida de los
pacientes y, en determinados casos, también el pronds-
tico*®8, La indicacion general es la coexistencia de un
gradiente severo de al menos 50 mmHg, ya sea basal o
provocable, junto con sintomas limitantes y/o sincope
recurrente a pesar de un tratamiento médico adecuado,
situacion que se da s6lo en un 10-15% de los pacientes
con MH. Existe acuerdo en no indicarla sélo en fun-
cién del gradiente$8,
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TABLA 1. Resultados clinicos y hemodinamicos a largo plazo en pacientes con miocardiopatia hipertréfica
obstructiva que fueron tratados mediante miectomia septal. Datos comunicados por los principales grupos

Gradiente (mmHg) Clase funcional Mortalidad
Autor y referencia Seguimiento
bibliografica Afio Pacientes (afios) Basal Seguimiento Basal  Seguimiento Precoz Tardia
Schulte et al® 1993 272 8,2 54 9 3 1,6 8/272 (2,9%)  3/264 (1,1%)
Heric et al® 1995 95 3,7 93 21 2 1,4 11/95 (6%) 18/84 (2,2%)
McCully et al®? 1996 45 2,4 62,9 - 31 1,6 0/45 1/62 (1,6%)
Robbins et al®! 1996 131 6,1 66,8 8,2 2,8 - 5/131(3,8%) 6/126 (4,7%)

Técnicas quirurgicas

Desde 1958, en que Cleland® realizé por primera
vez con éxito una miotomia transadrtica en un pacien-
te con MHO, han sido muiltiples las técnicas quirtrgi-
cas empleadas para el tratamiento de esta enferme-
dad®®®, La técnica quirtrgica mds ampliamente
utilizada es la miotomia-miectomia septal transadrtica
o intervencién de Morrow®!. En ella, la miectomia sep-
tal se realiza a través de una aortotomia cercana al
seno coronario derecho, que se prolonga hacia el septo
interventricular y distalmente hacia el dpex ventricu-
lar; a continuacion se realiza otra incision paralela a la
anterior y a su izquierda, desde la comisura situada en-
tre ambas valvas coronarias, y se extrae un fragmento
rectangular del septo de unos 3 cm. Para que la miec-
tomia sea efectiva debe extirparse una cantidad de
musculo suficiente que permita una adecuada amplia-
cion del tracto de salida ventricular; como consecuen-
cia, se separa la valva mitral anterior, disminuyendo o
desapareciendo el SAM, el gradiente subadrtico y la
insuficiencia mitral>'%2, La utilizacién del ecocardio-
grama intraoperatorio permite adecuar la cantidad de
tejido resecado, valorar in situ la competencia de la
vélvula mitral y estimar el alivio de la obstruccién’.

Intervenciones menos populares han sido las de Bi-
gelow®® (miotomia transadrtica) y Kirklin” (miectomia
transventricular). Asimismo, uno de los grupos con
mads experiencia, el de Bircks y Schulte®®®, ha conse-
guido excelentes resultados combinando las incisiones
de Morrow y Bigelow, y extendiendo la miectomia in-
cluso hasta la pared lateral del ventriculo izquierdo.

El recambio valvular mitral propuesto por Cooley®
no ha tenido, en general, tan amplia aceptacion. Los
riesgos potenciales inherentes a las protesis valvulares
hacen que, a pesar de sus buenos resultados hemodina-
micos y clinicos, este tipo de cirugia se reserve para
pacientes con insuficiencia mitral severa por afeccion
intrinseca de la vélvula, para aquellos con un septo in-
terventricular demasiado fino (< 18 mm) para la miec-
tomia y para los que la operacién de Morrow no ha
sido suficientemente eficaz’*. No obstante, algunos
autores defienden el recambio valvular mitral como
primera opcidén quirdrgica cuando el equipo quirtrgico
tiene poca experiencia con las técnicas de mioto-
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mia/miectomia®®’®, Por otro lado, la plicatura mitral o
reconstruccién valvular, asociada a la miectomia, ha
sido también empleada por algunos grupos®.

Consecuencias del tratamiento quirargico

En pacientes con MHO, el tratamiento quirdrgico
disminuye eficazmente el gradiente subadrtico y la in-
suficiencia mitral y, en la mayoria de los casos, mejora
de manera clara su grado sintomdtico y su capacidad
funcional®®3%, La liberacién de la obstruccién subadrti-
ca produce una reduccién de la presion sistdlica ventri-
cular izquierda y, como consecuencia, una disminucion
en el consumo de oxigeno miocardico y del flujo corona-
rio, aumentado basalmente en pacientes con MHO®¥’, El
beneficio es mayor en enfermos con gradiente y flujo
coronario maximo mas elevado antes de la cirugia®.
Ademés, tras la cirugia mejoran o se normalizan los de-
fectos de perfusion miocdardica detectados en las prue-
bas isotdpicas, existiendo una correlacioén entre la me-
joria y el grado de disminucién del gradiente y de las
presiones intraventriculares; la mejoria observada en
algunos defectos fijos de perfusion indicaria la presen-
cia de miocardio viable en estos casos®®.

El efecto de la cirugia sobre la funcion diastdlica ven-
tricular no estd, sin embargo, tan claro, a pesar de que
en la mayoria de los pacientes se reduce la presion tele-
diastdlica ventricular izquierda tras la intervencién®-",

Resultados del tratamiento quirurgico

La miectomia septal logra reducir o abolir el gra-
diente subadrtico, el SAM vy la insuficiencia mitral en
un 90-95% de los pacientes con MHO®8%6, Ademds,
la disminucidn del gradiente conseguida con la cirugia
es permanente, como demuestran seguimientos reali-
zados a largo plazo®-"? (tabla 1).

La mejoria sintomadtica es el primer objetivo del tra-
tamiento quirtirgico de la MHO y, por el andlisis de las
distintas series publicadas, es evidente que la cirugia
proporciona una mejoria sintomdtica muy superior a la
aportada por ningtn otro tratamiento®®. Asi, en la serie
de los Institutos Nacionales de Salud Americanos, el
90% de los pacientes operados mejoraron su grado
funcional a corto plazo, manteniéndose esta mejoria a
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los 5 afios en el 70% de ellos® 2. Los resultados obte-
nidos por otros grupos son muy similares (tabla 1),
con un 85-90% de los pacientes en clase funcional I-1I
al cabo del primer afio>867-71.73-84,

Sin embargo, no esté claro si el abordaje quirdrgico
es capaz de prolongar la vida de estos enfermos. La
mortalidad anual tardia es del 1,5-4%%"-%, siendo las
supervivencias de las dltimas series del 90% al primer
afio y del 85% a los 5 afios”8081:8 Algunos autores
han comparado el curso clinico y la supervivencia a
largo plazo de sus pacientes operados con los que pre-
sentan aquellos tratados médicamente, siendo en algu-
nos casos menor la mortalidad del grupo quirtrgico.
En un estudio, el beneficio parecia ser todavia mayor
en los pacientes quirtirgicos que eran, ademas, tratados
con verapamilo’. No obstante, se trata de series re-
trospectivas y la caracterizacion de los pacientes in-
cluidos en ellas es casi siempre incompleta, lo que
hace dificil conocer realmente qué pacientes se benefi-
cian mds de la cirugia’®. La evolucién postoperatoria
puede verse condicionada por la aparicion de determi-
nadas arritmias, sobre todo fibrilacion auricular®>¢6-748!
y de insuficiencia cardiaca, tanto diast6lica como sis-
t6lica®?; en estos casos no estd claro si la disfuncién
ventricular ocurre como consecuencia de la interven-
cién o por la propia evolucién natural de la enferme-
dad®. En general, no se observa correlacién entre las
condiciones basales en que se realizé el procedimiento
y la mortalidad tardia en estos pacientes’, aunque en
algunas series la presencia de insuficiencia cardiaca
previa a la cirugia y la asociacién de otros procedi-
mientos quirtrgicos pueden ser predictores de una ma-
yor mortalidad tardia®.

El riesgo quirtrgico asociado a la miectomia, con
cifras de mortalidad perioperatoria del orden del 7-8%,
ha sido uno de los principales inconvenientes de esta
técnica durante afios®%70. Sin embargo, el perfeccio-
namiento de las técnicas de proteccién miocardica y la
mayor experiencia de los equipos quirtirgicos han per-
mitido reducir estas cifras hasta menos del 2% en se-
ries recientes’'#* (tabla 1). En general, la mortalidad es
mayor en pacientes mayores de 65 afios”, cuando se
asocian otros procedimientos quirtirgicos como revas-
cularizacién coronaria*%%% y cuando persiste gradiente
residual’. No obstante, no se ha encontrado relacion
entre el riesgo quirdrgico y otros factores clinicos o
hemodindmicos basales como el grado funcional, la
severidad del gradiente o la regurgitacién mitral’. Las
principales causas de mortalidad perioperatoria son el
bajo gasto cardiaco, las alteraciones de la funcién vas-
cular periférica y la insuficiencia adrtica’.

La complicacién més frecuente de la cirugia son los
trastornos de la conduccién intraventricular®. Hasta un
41% de los pacientes sometidos a una intervencién de
miotomia/miectomia presentan un bloqueo de rama iz-
quierda posquirdrgico®?®?, si bien éste no altera los
efectos hemodindmicos de la intervencién®. Los gra-
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dos mayores de bloqueo son menos frecuentes y, de
ellos, sélo el 3-5% precisan un marcapasos definiti-
vo’™7”, lo que contrasta con el 10% comunicado en las
primeras series*. El otro gran grupo de complicaciones
son las mecdnicas, como regurgitacion mitral impor-
tante*’, insuficiencia adrtica severa secundaria a la
aortotomia®’, o comunicacién interventricular por le-
siéon exagerada de un septo no demasiado hipertréfi-
co”%. La incidencia de comunicacién interventricular
varfa entre el 1 y el 5%, pero la utilizacién de la
ecocardiograffa intraoperatoria puede pricticamente
eliminar este riesgo, al permitir al cirujano disponer de
una mds perfecta informacién sobre el grado y distri-
bucién de la hipertrofia septal. McIntosh® y Maron
recomiendan que se evite la miectomia en pacientes
con un septo relativamente fino (< 18 mm) o una dis-
tribucién muy heterogénea de la hipertrofia.

Otras técnicas quirurgicas

Por iltimo, en una minoria de enfermos con MH la
obstruccidon no es subadrtica sino medioventricular,
pudiendo coexistir, ademads, ciertas anomalias en el
aparato subvalvular que favorecen el movimiento de la
valvula mitral hacia el septo y la aparicién de un gra-
diente dindmico**°. No estd claro en qué medida estas
posibles malformaciones s6lo coexisten o participan
activamente en el desarrollo de la enfermedad®*°, aun-
que estudios realizados en animales demuestran que el
desplazamiento anterior del musculo papilar puede
provocar un gradiente en ausencia de hipertrofia ven-
tricular severa®. En cualquier caso, el manejo en esta
situacion es complejo, y las intervenciones cldsicas
para eliminar la obstruccién resultan ineficaces, por lo
que en algunos de estos casos se han intentado otras
formas de reconstruccidn del aparato subvalvular, con
buenos resultados®.

MARCAPASOS BICAMERAL

La observacién inicial de Hassenstein®®, en 1975, de
que la estimulacién eléctrica del corazén producia una
disminucién del gradiente en el tracto de salida del ven-
triculo izquierdo supuso la justificacioén para el ensayo,
afos después, de la estimulacion secuencial AV como
una alternativa terapéutica menos invasiva y mds ase-
quible que la cirugia para aquellos pacientes con MHO
que presentaban obstruccion severa y sintomas limitan-
tes que no respondian al tratamiento médico®1%,

Mecanismo de actuacion

No se conoce el mecanismo exacto por el que el mar-
capasos produce una disminucidn del gradiente o mejora
los sintomas. En teoria, la estimulacion eléctrica del ven-
triculo derecho produciria una activacién ventricular
asincrénica similar a la encontrada en el bloqueo com-
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pleto de rama izquierda, que daria lugar a una amplia-
cién del tracto de salida del ventriculo izquierdo, dismi-
nuyendo asi la velocidad del flujo en esta localizacion.
Esta reduccion de la velocidad del flujo de eyeccion ven-
tricular disminuye el efecto Venturi y el SAM, produ-
ciéndose como consecuencia una disminucién del gra-
diente®191% y de la insuficiencia mitral'®, Los efectos
que la estimulacion eléctrica produce sobre la funcién
diastdlica son contradictorios. En estudios de estimula-
cién aguda algunos autores describen un empeoramiento
de la funcion diastdlica, sobre todo con intervalos AV
cortos!®1%: otros grupos, en cambio, encuentran una
mejoria significativa de los pardmetros de funcién dias-
télica tras la estimulacién eléctrica!®!%® o bien ausencia
de cambios!®. El posible remodelado ventricular produ-
cido por la estimulacién eléctrica crénica, con modifica-
cién de las propiedades eléctricas y hemodindmicas del
miocardio, explicarfa la persistencia de los efectos bene-
ficiosos del marcapasos incluso cuando éste es desco-
nectado, y la mejoria progresiva de los sintomas a medio
y largo plazo''®. Algunos autores encontraron en sus se-
ries una regresion del grado de hipertrofia!®!%, pero este
hallazgo no ha sido confirmado en un ensayo aleatorio
multicéntrico de disefio més potente!'°,

Seleccion del intervalo
auriculoventricular 6ptimo

La programacién de un intervalo AV 6ptimo es cru-
cial para la obtencién de un beneficio terapéutico ma-
ximo!!113, El intervalo AV debe ser lo suficientemente
corto como para que se produzca una preexcitacion
maxima del ventriculo derecho, tanto en reposo como
durante el ejercicio. Pero si este intervalo es demasia-
do corto, el llenado ventricular dependiente de la con-
traccién auricular, que es fundamental en la MH debi-
do a la disfunciéon diastdlica existente, disminuye,
produciéndose asi una elevacion de la presion auricu-
lar izquierda y una disminucién del gasto cardiaco. A
veces es necesario el tratamiento con farmacos (blo-
queadores beta o verapamilo), o incluso la modifica-
cion o ablacion con radiofrecuencia del nodo AV, para
prolongar el tiempo de conduccién a través del sistema
de conduccién nativo y asegurar asi una captura ven-
tricular maxima''*!''2, La posicién del electrodo tam-
bién es importante, siendo el beneficio mayor con po-
siciones mas distales, proximas al dpex ventricular''.

Existe cierta controversia acerca de la utilidad de los
estudios de estimulacién aguda previos a la implanta-
cion del marcapasos. En algunos de estos estudios no
se encuentra correlacion entre los resultados hemodi-
ndmicos agudos y los resultados a largo plazo, y esto
puede ser debido a los posibles cambios adaptativos
que se producirian con la estimulacién crénica y que
no son detectados con las pruebas iniciales de estimu-
lacién!03105110 phor 1o que se desaconsejaria su realiza-
cion. Por otra parte, estos estudios pueden ser ttiles a
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la hora de identificar a aquellos pacientes cuyos para-
metros hemodindmicos empeoran con la estimulacién
secuencial y en los que la implantacién del marcapa-
sos podria ser incluso perjudicial''®.

Efectos del marcapasos secuencial

En los primeros estudios realizados en los afios
ochenta se encontré que el marcapasos bicameral pro-
ducia una disminucién significativa del gradiente en la
mayoria de los pacientes'!, junto con una mejoria sin-
tomadtica subjetiva y un aumento de la capacidad de
ejercicio!®. Estudios posteriores demostraron reduc-
ciones del gradiente de entre el 43 y el 70%'%>!'¢, que
se acompafiaban de mejoria clinica en hasta un 91%
de los pacientes y de un incremento en el tiempo de
ejercicio!'®. Fananapazir et al''® encontraron, ademds,
una mejoria de los pardmetros hemodindmicos, que se
mantuvieron incluso cuando se desconecté el marca-
pasos después de un periodo de estimulacién crénica y
una regresion de la hipertrofia ventricular significativa
en un 23% de los pacientes'®. Estos hallazgos dieron
lugar a que se propusiese, por parte de estos autores, al
marcapasos como tratamiento de eleccién para todos
los pacientes con MHO y sintomas severos, antes in-
cluso de considerar la miectomia o el recambio valvu-
lar mitral'', y también su implante en nifios asintoma-
ticos para atenuar la hipertrofia y prevenir el desarrollo
de la obstruccién durante el periodo de crecimiento!®,
siendo todo ello el origen de una gran controversia''’.
Precisamente a raiz de estas consideraciones se pusie-
ron en marcha los primeros ensayos clinicos aleatori-
zados.

Nishimura et al'® realizaron un estudio aleatorio
cruzado doble ciego con 21 pacientes en el que se
comparaba la estimulacién en modo DDD con el mar-
capasos en forma inactiva (AAI). Tras la estimulacién
DDD se producia una disminucién significativa del
gradiente de 76 + 61 a 55 + 38 mmHg (p < 0,05). El
63% de los pacientes con estimulaciéon DDD presenta-
ron una mejoria sintomdtica subjetiva, pero también el
42% de los que estaban en modo AAI, sin que se apre-
ciaran cambios significativos en el consumo pico de
oxigeno entre los dos grupos, lo que da a entender que
esta modalidad terapéutica puede tener cierto efecto
placebo (fig. 1). Ademds, el marcapasos no mejoraba
los sintomas en un 31% de los pacientes y un 5% in-
cluso presentaba un empeoramiento.

En el primer estudio multicéntrico aleatorio doble
ciego!!® se incluyeron 83 pacientes a los que se im-
planté un marcapasos bicameral que se programé en
modo DDD o AAI de forma aleatoria durante un peri-
odo de 12 semanas, invirti€éndose después el modo de
estimulacion durante otras 12 semanas. Finalmente, se
reprogramé el marcapasos dejdndolo en el modo de
estimulacion preferido por cada paciente. Con la esti-
mulaciéon DDD se produjo una disminucién del gra-
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Fig. 1. Respuesta sintomatica objetiva tras estimulacién parmanente,
comparando ambos modos de programacion. AAl: estimulacion AAl a
30 lat/min; DDD: estimulaciéon DDD continua. Modificada de Nishimu-
ra et al',

diente de 59 + 36 a 30 £ 25 mmHg (p < 0,001) y una
mejorfa tanto de los sintomas como de la calidad de
vida'"®. Los sintomas también mejoraron de forma sig-
nificativa en el grupo asignado al modo inactivo
(AAI). La desactivacion del marcapasos después de un
periodo activo produjo un empeoramiento de los sinto-
mas y fue necesaria la reprogramacion precoz del mar-
capasos a modo activo en 14 pacientes. Después del
periodo de estimulacién aleatoria inicial, 79 enfermos
prefirieron la estimulaciéon DDD. La mejoria de la to-
lerancia al ejercicio fisico se produjo principalmente
en los pacientes en los que la duracién del ejercicio era
menor de 10 min.

En otro estudio multicéntrico aleatorio (M-
PATHY)''? se incluy6 a 48 pacientes a los que se im-
planté un marcapasos bicameral que se programé de
forma aleatoria en modo DDD o AAI durante 3 meses,
cambidndose al otro modo de estimulacién durante
otros 3 meses y manteniéndolo 6 meses mas de forma
activa. La disminucion del gradiente a los 12 meses
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fue, en general, modesta (de 82 + 32 a 48 + 32 mmHg;
p <0,001) y en un 43% de los pacientes no disminuyd
o incluso aumentd. En los primeros 6 meses no se en-
contraron diferencias en cuanto a sintomas y capaci-
dad de ejercicio entre ambos grupos. Después de los 6
meses adicionales de estimulaciéon DDD se evidencid
una mejoria subjetiva de los sintomas, que no se acom-
paiié de un incremento del consumo pico de oxigeno.
A los 12 meses de seguimiento, 6 pacientes (12%), to-
dos ellos de edad avanzada (entre 65 y 75 afios), pre-
sentaron mejoria clinica, tanto en pardmetros objetivos
como subjetivos. En este estudio no se encontraron
cambios en los pardmetros de funcién sistdlica y dias-
tolica, y tampoco se observd una disminucién en el
grosor del septo.

En estos 2 estudios multicéntricos se observa que el
marcapasos es capaz de producir una disminucién del
gradiente del tracto de salida del ventriculo izquierdo,
aunque el grado de respuesta es muy variable entre los
pacientes, ademds de que no parece existir una correla-
cion directa entre la magnitud de cambio del gradiente
del tracto de salida y la mejoria clinica. El hecho de
que se encuentre mejoria de los sintomas tanto tras la
estimulacion DDD como en el grupo control sugiere
que el efecto placebo del marcapasos es importante!?°,
y el hallazgo de una mejoria objetiva en la capacidad
de ejercicio en ambos grupos puede ser explicada por
un efecto de entrenamiento. Existe también una dis-
cordancia entre la mejoria subjetiva apreciada por los
pacientes y la ausencia de mejoria en los datos objeti-
vos de tolerancia al ejercicio (duracion del ejercicio y
consumo maximo de oxigeno).

Seleccion de los pacientes que se pueden
beneficiar del marcapasos

En comparacioén con la cirugia, la estimulacion bica-
meral produce una reduccién del gradiente menor y
también una menor mejoria de los sintomas y de la ca-
pacidad funcional'?''? (tabla 2). Aun asi, el marcapa-
sos puede ser una alternativa terapéutica importante en
pacientes seleccionados. No obstante, como no todos

TABLA 2. Resultados clinicos y hemodinamicos obtenidos tras la implantacion de marcapasos secuencial en

pacientes con miocardiopatia hipertrofica obstructiva

Basal DDD
Autor y referencia Seguimiento Gradiente Clase Gradiente Clase Porcentaje
bibliografica Afio Pacientes Edad (afios) (meses) (mmHg) funcional (mmHg) funcional mejoria

Jeanrenaud et al'® 1992 13 56 62 82+ 42 3 47 + 34 2 61
Fananapazir et al'® 1994 84 49 28 96 + 41 3,2 27 £ 31 1,6 9N
Nishimura et al'% 1997 21 58 2-3 76 + 61 2,9 55+ 38 2,4 63
PIC™® 1997 83 53 12 59+ 36 2,4 3025 1,4 84
M-PATHY© 1999 48 53 12 82 +32 3-4 48 + 32 2 -
Tascon et al'® 2000 34 64 36 95+ 38 3,7 39+28 11 88
DDD: Marcapasos bicameral programado en modo DDD.
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TABLA 3. Resultados inmediatos clinicos y hemodinamicos obtenidos tras la ablacion percutanea en pacientes

con miocardiopatia hipertrofica obstructiva

Gradiente (mmHg)

Clase funcional

Autor y referencia Porcentaje

bibliografica Basal Postablacion Basal Postablacion Complicaciones de mejoria
Knight et al'30 1997 18 68 22 2,7 11 4 BAV; 2 arritmias 100
Faber et al'3! 1998 91 74 17 2,8 11 13 BAV; 5 marcapasos 94
Lakkis et al's 1998 33 49 12 3,05 0,9 11 BAV; 5 TVNS; 3 exitus 100
Gietzen et al™ 1999 50 55 14 3 1,9 8 BAV; 2 arritmias; 2 fallecimientos 84

BAV: bloqueo auriculoventricular; TVNS: taquicardia ventricular no sostenida documentada mediante Holter.

TABLA 4. Seguimiento clinico y hemodinamico tras la ablacion percutanea en pacientes con miocardiopatia

hipertrofica obstructiva

Gradiente (mmHg)

Clase funcional

Autor y referencia Seguimiento  Porcentaje
bibliografica Afio Pacientes Basal Seguimiento Basal Seguimiento (meses) de mejoria Recurrencia
Harrington et al'® 1999 20 69 22 2,5 1,3 21,7 100 0/18
Gietzen et al™ 1999 50 51 6 3 1,7 10,6 84 -
Faber et al'36 2000 25 60 3 2,8 1,2 30 94 3/25 (12%)
Lakkis et al'3 2000 50 74 6 3,2 0,5 12 100 7/50 (14%)

los enfermos mejoran y algunos incluso pueden empe-
orar, es importante conocer los pardimetros que permi-
tan identificar a los pacientes que se beneficiarian de
la implantacién del marcapasos!'®. Asi, los pacientes
de mayor edad'®!"® y los que tienen peor capacidad
funcional'!'®!'® parecen ser los que presentan una me-
joria mds importante de los sintomas. Ademds, los en-
fermos con mayor edad tienen con més frecuencia
trastornos de conduccion, con lo que suelen tener in-
tervalos AV mads prolongados y puede ser mds facil
una programacioén correcta del marcapasos. Pero hay
que tener en cuenta que el beneficio total para un pa-
ciente en concreto depende del grado de actividad pre-
via, de forma que los ancianos y aquellos con mayor
limitacién se conformarian con incrementos mds pe-
quefios de la capacidad funcional que los pacientes
mdés jovenes y menos limitados'’®, presentando por
tanto una mejoria subjetiva mayor.

Lo que si parece claro es que aquellos pacientes que
no tienen sintomas severos o que presentan obstruc-
cién sélo tras maniobras de provocacién y que tendri-
an, por otra parte, una evolucién clinica favorable no
deberian ser sometidos de forma innecesaria a una téc-
nica que es invasiva'®, con un efecto placebo nada des-
preciable!+!10118 v gobre la que actualmente no existen
datos de resultados a largo plazo, ademads de que ni si-
quiera hay evidencia de que disminuya el riesgo de
muerte stbita o altere la historia natural de la enferme-
dad'®. Por tanto, el marcapasos no puede considerarse
hoy dia como tratamiento de eleccién para todos los
pacientes con MH obstructiva y deberia ser reservado
para aquellos enfermos con MH obstructiva y sinto-
mas severos que no mejoran con tratamiento médico
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que no desean operarse o que presentan problemas
médicos concomitantes que elevan el riesgo quirtr-
gi00112,113

ABLACION PERCUTANEA DE RAMAS
SEPTALES

Concepto e indicaciones

La ablacién percutdnea de ramas septales es, quiza,
la tinica forma de tratamiento cuyo fundamento consis-
te en ocasionar una lesién potencialmente deletérea'?,
y constituye la opcién mas recientemente introducida
para el tratamiento de la MHO sintomética. Su aplica-
cion inicial se baso en observaciones previas realizadas
en el campo de la electrofisiologia'?’; a ellas les siguie-
ron experiencias aisladas en las que se comprobd que
la oclusién transitoria de una arteria coronaria modifi-
caba las funciones sistdlica y diastélica en las dreas de-
pendientes de ella'?® y, de la misma manera, el gradien-
te de presion dindmico de los pacientes con MHO se
reducia al ocluir la rama septal correspondiente!?’. Tras
las publicaciones iniciales de Gietzen'?® y Sigwart!?,
diversos trabajos han puesto de manifiesto la utilidad
de la ablacién percutinea en el tratamiento de la
MHO"%!3* y ya disponemos de los resultados a corto y
medio plazo de las primeras series!**-13 (tablas 3 y 4).

El objetivo de la embolizacion septal es la reduccion de
la masa ventricular izquierda en el septo interventricular
proximal mediante la produccién controlada de un infar-
to'?"131, Sus indicaciones generales son similares a las de
la cirugia, e incluyen los sintomas severos y refractarios al
tratamiento médico en presencia de un gradiente subaorti-
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co basal de al menos 40 mmHg o maximo superior a 60
mmHg'%. Ademds, son imprescindibles una anatomia co-
ronaria favorable y la ausencia de otros trastornos con in-
dicacién quirdrgica®!. Se ha argumentado que el alivio de
la obstruccion en las primeras fases podria atenuar e inclu-
so prevenir la hipertrofia masiva, la fibrosis y sus compli-
caciones, pero no existen datos objetivos que justifiquen
tratar las formas leves y/o los individuos asintomaticos'%.
En algunos centros se ha intervenido a pacientes con me-
jor grado funcional pero que no toleraban la medicacion o
tenian alto riesgo de muerte stbita'!.

Descripcion del procedimiento

El procedimiento es técnicamente sencillo. Co-
mienza con la realizacién de mediciones ecocardio-
graficas y hemodindmicas basales y tras estimulacién
(con maniobras de Valsalva o después de una extra-
sistole ventricular) para obtener el gradiente maximo.
A continuacién, una coronariografia descarta la pre-
sencia de enfermedad coronaria o de anatomia desfa-
vorable y permite una 6ptima seleccion angiogréfica
de la rama que se va a embolizar. La localizacion de
la arteria diana mediante oclusién transitoria'?!32 no
predice el resultado final'*!"136, Seguidamente se reali-
za la inyeccién intracoronaria selectiva de alcohol o
microparticulas, para inducir un infarto limitado, pu-
diendo ser necesario tratar méds de una rama'*. El
etanol provoca deshidratacién inmediata y necrosis
de los miocitos'> que, dependiendo de su concentra-
cién local, puede causar una lesién transmural. Por
ultimo, se repite el estudio ecocardiografico y hemo-
dindmico. Recientemente se han introducido ciertos
elementos técnicos, como la inyeccién selectiva de
contraste intracoronario, que han mejorado los resul-
tados y la seguridad, obviando potenciales efectos
colaterales, como el tratamiento innecesario de deter-
minadas ramas'®, y procurando menores tasas de re-
currencia’®!,

Resultados inmediatos

Transcurridos s6lo unos segundos desde la inyeccién
se puede ya observar, en el 85-95% de los pacientes, la
primera consecuencia del infarto septal, que es la re-
duccién del gradiente, basal y maximo!?7:12130.132.133.139
(tabla 3). A continuacion se aprecia el adelgazamiento
septal'*. La normalizacién de las presiones diastdlicas
adrtica y ventricular mejora la perfusion coronaria, re-
duce la isquemia y favorece el llenado®!3!!*!, En con-
tra de la opini6n de algunos autores, que consideran
que esta técnica transforma la enfermedad de una for-
ma no obstructiva, en la que persisten la disfuncién
diastdlica y la tendencia arritmogénica de la auricula
izquierda'®, datos actuales demuestran que la ablacién
septal facilita la relajacion global del ventriculo a tra-
vés de sus efectos predominantes en el tracto de entra-
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da, que compensan la asincronia de otras zonas'#!142,
También se reduce la regurgitacién mitral y, con ello,
el tamaflo de la auricula'®, y la presién pulmonar tien-
de a normalizarse. Estos resultados son similares a los
comunicados tras cirugia®® y superiores al marcapa-
50819’130’132"133_144.

De la misma forma que tras la miectomia, la abla-
cién mejora los sintomas'®, traduciendo asi los cam-
bios hemodindmicos inducidos'*! (tabla 4). El procedi-
miento suele ser bien tolerado'*, pero casi la totalidad
de los pacientes presentan angina durante y tras la
ablacién, y en las siguientes horas aparecen también
datos electrocardiogréficos y enzimaticos de infarto de
miocardio. En el 50% de los casos asciende el seg-
mento ST y en una cifra similar aparecen ondas Q, si
bien estos hallazgos no son concordantes entre si'“e,
Por otro lado, la elevacion enzimdtica guarda relacién
con la cantidad de etanol inyectada'®!, pero no con las
dimensiones del infarto, que podria sobreestimarse,
pues tras una agresién quimica se produce mayor ele-
vacion y con diferente progresion que cuando la causa
es isquémica'®,

Resultados a corto y medio plazo

La reduccién del gradiente es maxima al cabo de
unas semanas tras el procedimiento!3 0132134141147 de
forma que mds de la mitad de los pacientes presenta
una disminucidén adicional a consecuencia de un pro-
ceso de remodelado'®. La clase funcional mejora sig-
nificativamente”!3%1%7, pasando de ser 3,1 + 0,5 basal-
mente a 1,06 + 0,6 al primer afio'® (tabla 4), y
aumenta la tolerancia al esfuerzo cuantificada median-
te ergometria, con un tiempo de ejercicio que asciende
de 271 + 160 hasta 407 + 211 s, siendo ambas diferen-
cias estadisticamente significativas (p = 0,024)'*. Glo-
balmente, la capacidad de ejercicio se incrementa en
torno a un 40%"13*13614 No se ha evidenciado recu-
rrencia durante el seguimiento'*®!37. Todo esto descarta
el potencial efecto placebo que algunos le pretenden
asignar!213.148,

En algunas series, el control ecocardiografico reali-
zado a los 3 meses no evidencia dilatacion del ventri-
culo izquierdo ni efecto sobre la funcidn sistélica'*!.
Sin embargo, a mds largo plazo se observa una re-
duccién del 28% en el grosor del septo y del 17% en
la masa ventricular, lo que sugiere un remodelado
del ventriculo'®. En otras publicaciones también in-
voluciona la pared posterior, probablemente por la
mejorfa de las presiones y pardmetros diastoli-
cos!3142 - Aunque existe tendencia a la dilatacion
ventricular con el tiempo, ésta no es significativa, ya
que dicho remodelado se restringe al drea tratada'°,
induciéndose asi cambios similares a la ciru-
gfal3L132136.142 Por otra parte, estudios isotopicos ob-
jetivan sélo la existencia de una escara limitada y sin
isquemia perilesional'*.
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Sintomas y obstruccion

'

Tratamiento médico

]

Edad superior
a 30 afos

— Alteraciones morfoldgicas
(mitral/aparato subvalvular)

— Patologia quirdrgica asociada
— Bajo riesgo quirtrgico

Menor edad

Trastornos de
conduccion

— Mayor edad
— HSA localizada

Ablacion percutanea Marcapasos secuencial

Edad inferior
a 30 afios
Si
v v
Cirugia
Fig. 2. Algoritmo terapéutico a se-
guir en los pacientes con MHO
sintomatica.

Complicaciones y riesgos

Baésicamente, la ablacion septal constituye un procedi-
miento seguro, con rapida recuperacion y baja morbimor-
talidad a corto-medio plazo'®-'*°, El riesgo depende de la
experiencia del profesional que lo realiza' y se han des-
crito trastornos de conduccién, arritmias ventriculares y
muerte!*1%, La mortalidad global asociada a la ablacién,
analizando conjuntamente las principales series de enfer-
mos, es del 2%"*1%, si bien aqui se incluyen la curva de
aprendizaje y los resultados de una serie de enfermos con
elevada comorbilidad'**. Hasta la actualidad no se han
identificado subgrupos con diferente riesgo.

Las complicaciones mds frecuentes son los trastornos
de conduccidn, debido a que el infarto se localiza en el
inicio del sistema de conduccién ventricular'#. Los blo-
queos de alto grado y la necesidad de marcapasos defi-
nitivo suponian el 15-20% en las primeras series!3%!44;
su presencia es imprevisible y estd directamente relacio-
nada con la fibrosis inducida por la escara'“®!*>144 M4s
recientemente se comunican cifras superponibles a las
obtenidas tras cirugia'**!*8, Entre los trastornos menores
de conduccién destaca la produccién de bloqueo de
rama en el 52-91% de los casos’**32197 de los que la
mitad es de rama derecha y carece de repercusion'“e,
Sélo en el 10% de los casos aparece, de forma diferida,
bloqueo de rama izquierda'.

El otro gran grupo de complicaciones son las taquia-
rritmias ventriculares originadas en la proximidad de
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la escara. En teoria, la cicatriz podria ser sustrato de
arritmias malignas por reentrada y potencialmente
existe riesgo de muerte sibita durante el seguimiento,
lo que podria limitar la aplicacion de esta técnica, en
especial en sujetos jovenes y nifios'>!%, Sin embargo,
la aparicién precoz de arritmias ventriculares es infe-
rior al 2%, y ademds éstas cursan sin consecuencias
clinicas!*,

Finalmente, otro teérico problema es que, dado que la
MH esta causada por mutaciones en proteinas del sarc6-
mero y que la hipertrofia ventricular caracteristica de la
enfermedad puede ser secundaria y compensadora del
bajo rendimiento contrictil de un sarcérero anor-
mal'®*5! Ja provocacién de un infarto en una amplia
zona del miocardio septal podria ser poco prudente.

INDICACIQN DEL TRATAMIENTO Y
SELECCION DE LA TECNICA

Son muchas las explicaciones que se intenta dar al
hecho de que, a pesar de los incesantes avances reali-
zados en el conocimiento de la MH, en la actualidad
aun no se hayan esclarecido ciertos aspectos oscuros y
relevantes, como son las directrices que deben regir su
tratamiento. Por un lado, la MH es un proceso benigno
y compatible con una esperanza de vida normal en la
mayoria de los enfermos'*!°. Por otro, no hay suficien-
te informacion que evidencie que el alivio de la obs-
truccion sea capaz de mejorar el prondstico, ademas
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de que ninguna de las opciones actualmente vigentes
ha demostrado detener la evolucién natural del proce-
s0; por ello, a priori se descarta el tratamiento de los
pacientes asintomaticos!*’. Lo que si parece claro es
que la severidad de la obstruccién puede condicionar
la intensidad de los sintomas, por lo que la reduccién
del gradiente debe ser un objetivo deseable!*!?’,

En general, una gran proporcién de enfermos con
MHO presentan escasos sintomas y son facilmente
controlables con medicacion”®'%132. En ellos, los blo-
queadores beta y la disopiramida resultan superiores a
los antagonistas del calcio. Sélo en el caso particular
en que se demuestre obstrucciéon dindmica severa y
sintomas refractarios a medicacion, lo que ocurre en
no mds de un 5-10% de los pacientes con MHO, se
debe intentar otras formas de abordaje directo de la
obstruccién®.

Las técnicas mejor asentadas son la ablacién de ra-
mas septales con abordaje percutdneo y, sobre todo, la
cirugia, representada por la miectomia septal. Ambas
adquieren progresivamente mayor solidez, mientras
que la estimulacién cardiaca permanente ha defrauda-
do en sus expectativas iniciales'®. Tanto la cirugia
como la embolizaciéon septal han demostrado ejercer
un efecto favorable y persistente®®*$-%, Sus indicacio-
nes especificas han sido ampliamente descritas en esta
revision. Una adecuada seleccién de los pacientes can-
didatos debe permitir la consecucién de resultados to-
davia mejores, con cada vez mayor seguridad para el
paciente. Si bien las dos son técnicas meramente palia-
tivag!2-13L134138.153 " cada vez hay mds evidencia de que,
cuando menos, no empeoran el prondstico de la MHO.
La preferencia por una u otra alternativa dependera de
factores como la anatomia coronaria, la coexistencia
de otras enfermedadaes, o la afeccion valvular o sub-
valvular mitral y, por supuesto, de los recursos dispo-
nibles en cada centro (fig. 2). Es mas, la eleccion de
cualquiera de ellas no excluye la posible aplicacion fu-
tura de la otra®>!>, Por tltimo, s6lo en el caso particu-
lar de un reducido grupo de pacientes con MHO, gene-
ralmente mayores, que ademds tienen trastornos del
ritmo asociados, podria plantearse la utilizacién de
marcapasos secuenciales, pues la variabilidad de resul-
tados comunicados por esta forma de tratamiento im-
pide su extension a otros supuestos''2,
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