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Se presenta el caso de un paciente de 11 afos que in-
gresa por un cuadro de fibrilaciéon ventricular y que es
diagnosticado de miocardiopatia hipertréfica medioseptal.
La analitica de ingreso y la evoluciéon anatdmica miocar-
dica sugieren etiologia isquémica. Se revisan los factores
de riesgo para muerte subita, su relacion con la isquemia
miocardica y la etiologia de la misma en la miocardiopa-
tia hipertroéfica.
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Sudden Death and Ventricular Fibrillation of
Possible Ischemic Origin in a Boy with Hypertrophic
Cardiomyopathy

It has been presented a case of an eleven-year-old pa-
tient admitted with a pattern of ventricular fibrillation and
diagnosed as hypertrophic cardiomyopathy. Admission
analysis and myocardic anatomy evolution suggested is-
chemic ethyology. We checked the risk factors of sudden
death, its relation with ischemic disease and the ethyo-
logy of ischemia in the hypertrofic myocardiopathy.

Key words: Pediatrics. Sudden death. Cardiomyopathy.
Fibrillation. Ischemia.
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INTRODUCCION

La miocardiopatia hipertréfica (MH) es una patolo-
gia heterogénea tanto desde el punto de vista morfold-
gico como desde el punto de vista clinico, pudiendo
presentarse de forma asintomadtica o con sintomatolo-
gia variada que puede llegar hasta la muerte sibita
(MS). Presentamos el caso de un nifio de 11 afios con
MH medioseptal que evoluciond, tras un episodio de
fibrilacion ventricular, hacia acinesia y adelgazamiento
progresivo de la region hipertrofiada, probablemente
como consecuencia de un infarto agudo de miocardio.

CASO CLIiNICO

Paciente varén de 11 afios y 11 meses que ingreso
por episodio de fibrilacién ventricular. Como antece-
dentes referia cardiopatia y MS en un primo del padre
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a los 17 afos. Tenfa dos hermanos sanos y no referia
antecedentes personales de interés. En el momento del
episodio estaba citado para estudio por el servicio de
cardiologia por presentar cansancio y episodios sinco-
pales ocasionales.

El dia del ingreso, al comenzar a hacer deporte en
su colegio, tuvo una pérdida de conciencia subita. In-
mediatamente se iniciaron maniobras de resucitacién
cardiopulmonar basicas y fue trasladado al centro de
salud préximo al centro escolar, donde se objetivo fi-
brilacion ventricular. Se desfibril6 al paciente median-
te choque eléctrico de 200 julios, pasando en un pri-
mer momento a ritmo idioventricular y posteriormente
a ritmo sinusal (fig.1). Se avisé al Servicio Municipal
de Emergencias (SAMUR) que encontr al paciente

ABREVIATURAS Y ACRONIMOS

MH: miocardiopatia hipertréfica.

MS: muerte subita.

PA: presion arterial.

UCIP: unidad de cuidados intensivos pedidtricos.
VI: ventriculo izquierdo.
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Fig. 1. Registro de monitorizacion duran- e
te el episodio de FV e inmediatamente
después del choque eléctrico.
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Fig. 2. Ecocardiograma modo My 2D del
paciente a los 11 dias del ingreso en el que
se observa hipertrofia septal marcada.

inconsciente con una situacién neuroldgica de Glas-
gow 3. Se sed6 al paciente con cloruro de suxameto-
nio, becuronio, midazolam y se procedié a la intuba-
cién orotraqueal. Por presentar hipotension se inicid
perfusién de dopamina a dosis de 15 pg/kg/min y oxi-
genoterapia. Durante el traslado presentd episodios de
bigeminismo y taquicardia que se resolvieron de for-
ma espontanea.

Cuando llegé a la unidad de cuidados intensivos pe-
diatricos el paciente estaba en situacién de Glasgow 7,
con una presion arterial de 62/40 mmHg, frecuencia
cardiaca arritmica a 120 lat/min, frecuencia respirato-
ria de 20 respiraciones/min y una saturacion del 97%
con O, al 100%. Se objetivaron rachas de taquicardia
ventricular polimorfa, por lo que se le administraron
2 bolos de 1 mg/kg de lidocaina y, ante la persistencia
de la arritmia, se inicid perfusién de lidocaina. La ta-
quicardia desapareci6 a las 11 h de su llegada al hospi-
tal, quedando el paciente en ritmo sinusal. Al comien-
zo del ingreso se le mantuvo sedado con propofol,
encontrandose hemodindmicamente inestable, preci-
sando perfusién de dopamina durante 3 h, de dobu-
tamina durante 24 h y asistencia respiratoria durante

30 h. Tras estudio neuroldgico normal (potenciales
evocados de cortex, ECO cerebral y TAC craneal) se
interrumpid la sedacién, no presentando ningln tipo
de focalidad neuroldgica, con algiin episodio aislado
de amnesia y agitacién. La radiografia de térax fue
normal y en el ECG se apreciaron un ritmo sinusal a
80 lat/min, eje eléctrico a 75°, criterios de hipertrofia
septal con Q profunda en V1-V2, supradesnivelacién
de ST en V1-V2 e infradesnivelacion del segmento ST
en [, Il y de V4 a V6. Se realiz6 un primer ecocardio-
grama en modo M y 2D donde se objetivé hipertrofia
medioseptal importante, asi como ausencia de anoma-
lias en la salida de las coronarias. En los andlisis de
sangre se detecté una CPK de 1.653 U/l, LDH de
1.948 U/l y una GOT de 1.634 U/l, siendo el resto de
los pardmetros bioquimicos y de hemograma norma-
les. Durante su ingreso en la UCIP se canalizé la via
subclavia derecha, produciéndose neumotdérax dere-
cho, que se resolvidé sin complicaciones en 72 h tras
colocacién de drenaje pleural (pleurecat).

Once dias mas tarde se realizd ecocardiograma
modo M, 2D y Doppler, objetiviandose un VI de tama-
filo normal (42,8 mm), con hipertrofia severa en zona
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media de tabique interventricular (17,8 mm), que no
producia obstruccién al tracto de salida, un movimien-
to anterior sistlico de cuerda tendinosa mitral y una
funcion diastolica y sistélica normal (fig. 2).

Se decidié implante de desfibrilador automatico y el
paciente fue dado de alta, tras el procedimiento, con
tratamiento médico con propanolol 10 mg/8 h. Dieci-
siete dias después del implante el paciente sufri6 tres
descargas inadecuadas de desfibrilador. En la radiogra-
fia de térax se detectd una migracién del electrodo ha-
cia la auricula derecha, recolocandose el mismo sin
complicaciones.

Un mes después del ingreso acudidé a revision. El
paciente se encontraba asintomdtico. La exploracion
clinica y la radiografia de térax fueron normales. En el
ECG persistian las alteraciones presentes durante el
ingreso. Se realiz6 un nuevo ecocardiograma detectan-
dose una disminucién importante de la hipertrofia sep-
tal (8,4 mm), con hipocinesia severa en dicha zona, un
movimiento anterior sistolico de cuerda tendinosa, in-
suficiencia mitral leve y una fraccién de eyeccion de-
primida en grado leve.

En revisiones sucesivas a los dos, cinco, ocho, doce,
dieciocho y veinticuatro meses, con el paciente siem-
pre asintomatico, radiografias de térax siempre norma-
les y ECG sin cambios significativos, se observo en el
ecocardiograma un adelgazamiento cada vez mayor
del septo medio (de 6,3 mm pasé a 4 mm), aparecien-
do de forma progresiva acinesia y discinesia del mis-
mo, asi como una dilatacién leve, pero cada vez ma-
yor, de la cavidad de VI (hasta llegar a 64,2 mm), con
una fraccidon de eyeccién que se mantenia deprimida
de forma leve (de 0,43 a 0,49) (fig. 3).

Durante este tiempo se realizaron estudios ecocardio-
graficos en la familia, diagnosticandose al padre de MH
medioseptal sin gradiente intraventricular, mientras en
el resto de la familia las pruebas fueron normales.

DISCUSION

La MH est4 producida por diversas alteraciones de
los genes de las proteinas contrictiles de los miocitos.

292

Antonio Gutiérrez Diaz et al.— Muerte subita y miocardiopatia hipertréfica

Fig. 3. Ecocardiograma modo My 2D
del paciente a los 18 meses del ingre-
S0 en el que se aprecia adelgazamiento
del septo y dilatacion de ventriculo iz-
quierdo.

Anatémicamente se caracteriza por la hipertrofia de la
pared miocdrdica, generalmente de forma asimétrica,
aunque existen multiples formas de presentaciéon mor-
fologica'.

Clinicamente, la MH tiene una presentacién muy he-
terogénea, encontrandose el 50% de los pacientes asin-
tomadticos. Tanto la clinica como el prondstico de la en-
fermedad dependen de una serie de factores. Asi pues,
ciertas formas de distribucién de la hipertrofia tienen
peor prondstico que otras, aunque existe controversia
sobre si existe una relacion directa entre cuantia y tipo
de la hipertrofia y la aparicién de MS y/o arritmias®*.
Tampoco la presencia de obstruccion en el tracto de sa-
lida de ventriculo izquierdo se asocia claramente a una
mayor incidencia de MS, aunque si con la aparicién de
sintomatologia (sincopes y disnea de esfuerzo)®?.
Otros marcadores con los que no se ha encontrado re-
lacion son las arritmias supraventriculares (tanto fibri-
lacién auricular como taquicardias supraventriculares)
y las alteraciones de la conduccién auriculoventricula-
res e intraventriculares'*3. Un marcador si relacionado
con el prondstico y con la MS son las alteraciones ge-
néticas responsables de la patologia. De este modo,
hay mutaciones del cromosoma 14 y del cromosoma 1
que se asocian a un peor prondstico y a una mayor in-
cidencia de MS'*>¢, Actualmente, el estudio genético
no esté totalmente completo ni al alcance de todos los
centros, por lo que es necesario todavia marcar las ca-
racteristicas clinicas que impliquen peor prondstico y
una mayor probabilidad de MS. La edad, per se, repre-
senta un primer marcador importante para la misma;
de hecho, se registra un 6% de tasa de mortalidad
anual en nifios y jovenes frente a un 1% en mayores de
40 afos'*°. Los antecedentes familiares de muerte si-
bita son un factor de riesgo cldsico para la MS, demos-
trandose posteriormente como el mayor marcador de
riesgo de forma individualizada'>’. Asi mismo, sobre
todo en nifios y jovenes, es importante como factor de
riesgo la presencia previa de episodios sincopales*’. La
existencia de taquicardia ventricular sostenida, rara en
la MH, tiene muy mal prondstico, mientras que la ta-
quicardia ventricular no sostenida sélo tiene este mal
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prondstico en pacientes con antecedentes sincopales™.
En cuanto al papel de la isquemia miocédrdica como
marcador de MS, es dudoso, aunque hay datos que ha-
cen suponer su participacion en la misma. Ambas
acontecen principalmente por la mafiana, con un pico
entre las 7.00 y las 13.00 h, haciendo pensar que en las
dos intervienen factores circadianos'**. También se ha
encontrado relacién entre los defectos de perfusién con
talio y los antecedentes de sincope y parada cardiaca'*
5. Asi mismo, hay autores que propugnan que, en jove-
nes, la MS y el sincope se asocian mds a isquemia
miocardica que a un sustrato arritmico tradicional®. La
isquemia seria también responsable de los episodios de
taquicardia ventricular en nifios®.

La etiopatogenia de la isquemia miocérdica en la
MH en nifios y jovenes es mdltiple. En ellos es infre-
cuente encontrar patologia coronaria. La hipertrofia
miocdrdica, que por s{ misma implica un aumento de
las demandas de oxigeno, se suma a las alteraciones
de la funcién diastélica, con aumento de la presion te-
lediastdlica que produce compresion coronaria y com-
promete la circulacién en las arterias coronarias de pe-
quefio tamafno'’. A todo ello hay que unir que, en la
MH, las arterias intramurales son anormales en el 80%
de los casos, presentando unas paredes engrosadas por
aumento de la intima y la media por aumento de fibras
musculares lisas, coldgeno, fibras eldsticas y depdsitos
mucoides, que producen un estrechamiento luminal.
Ademads, estas coronarias son funcionalmente anor-
males, presentando una insuficiente reserva vasodila-
tadora!”. Recientemente, también se ha encontrado
relacién directa entre la existencia de trayectos intra-
miocdrdicos de arterias coronarias epicardicas con la
isquemia miocdrdica en nifios, asi como con las arrit-
mias ventriculares y la MS®.
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CONCLUSIONES

Este caso clinico nos permite observar la evolucidon
clinica y anatémica de un nifilo con MH que ha sufrido
un episodio de fibrilacién ventricular. Los resultados
analiticos iniciales y la evolucién anatémica mediante
ecocardiografia nos hacen suponer que el origen de la
fibrilacion ventricular es isquémico.
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