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Cardiomiopatia hipertrofica apical: revision de la literatura y
presentacion de caso

Apical hypertrophic cardiomyopathy: literature review and presentation of case

Tatiana M. Bedoya-Jaramillo, Ricardo Arango-Moreno, Néstor R. Duarte-Sudrez y
Mauricio Duque-Ramirez*
Departamento de Cardiologia y Electrofisiologia, Universidad CES, Medellin, Colombia

Resumen

La cardiomiopatia hipertrofica apical es una forma poco comun de cardiomiopatia hipertréfica que se caracteriza por un
compromiso, casi exclusivo, del dpice ventricular izquierdo, y se distingue por la morfologia de as de picas en la ventriculo-
grafia. La heterogeneidad y la variabilidad en la presentacion de esta patologia y de su curso clinico hacen que sea un
diagndstico facilmente omitido. Describimos el caso clinico de un paciente con cardiomiopatia hipertrdfica apical que debutd
con dolor precordial tipico y sincope de origen cardiogénico. El propdsito de este reporte es revisar las caracteristicas prin-
cipales de una afeccion poco frecuente, incluyendo su epidemiologia, diagndstico, prondstico y tratamiento, y asi facilitar al
personal médico el momento en que se enfrente a ella en la practica clinica.
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Abstract

Apical hypertrophic cardiomyopathy is an uncommon form of hypertrophic cardiomyopathy characterized by a compromise of
the left ventricular apex and is distinguished by the ace morphology in the ventriculography. The heterogeneity and variabi-
lity in the presentation of this pathology and the clinical course, make a diagnosis easily omitted. We describe a clinical case
of a patient with apical hypertrophic cardiomyopathy that debuted with precordial pain and syncope of cardiogenic origin. The
purpose of this report is to review the main characteristics of a rare pathology, epidemiology, diagnosis, prognosis and treat-
ment and thus, to provide medical personnel with the approach of this pathology in clinical practice.
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Introduccion exclusivo del apex’, y en ella se visualiza una morfolo-

La cardiomiopatia hipertrofica apical (ApCMPH) es gia tipica en as de picas tanto en la ventriculografia

una forma poco comuin de cardiomiopatia hipertréfica COMO en la resonancia magnética cardiaca. La preva-
(CMPH) que se caracteriza por un compromiso casi lencia de CMPH es del 0.2% y es similar entre los
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Figura 1. Electrocardiograma en el cual se observa inversion de ondas T en todas las precordiales (de hasta 18 mm)

con depresion del segmento ST en V2-V4.

diferentes grupos raciales; sin embargo, la forma apical
€s mas comun en poblacion asiatica (15%) en compa-
racién con la de los Estados Unidos de América (2%)?°.

La ApCMPH, a pesar de haber sido descrita por pri-
mera vez hace mas de 40 afos, sigue siendo un de-
safio diagndstico para el personal médico. A través de
esta presentacion de caso, se hace una revision de la
literatura sobre el tema con el fin de identificarla y
comprenderla con mayor facilidad.

Presentamos el caso de un paciente octogenario que
debutd con sintomas de dolor precordial tipico y sin-
cope cardiogénico. Los hallazgos electrocardiograficos
alarmaron al personal de atencion inicial y generé una
busqueda que termind en un diagndstico no esperado
y poco frecuente®.

Caso clinico

Varén de 82 afios con antecedentes personales de
hipertension arterial y tabaquismo, sin historia familiar
relevante. El paciente consulta a un hospital de primer
nivel en su localidad por un cuadro clinico de 2 horas
de evolucién consistente en dolor toracico opresivo
retroesternal, asociado a un episodio de sincope. En
la evaluacion inicial realizaron un electrocardiograma
(ECG) (Fig. 1), que mostrd inversion de las ondas T en
precordiales (hasta de 18 mm) con depresion del seg-
mento ST en V2-V4, razdn por la que sospecharon

infarto agudo de miocardio, iniciaron manejo farmaco-
l6gico para este y remitieron al paciente a una institu-
cion de tercer nivel. En el interrogatorio dirigido, el
paciente refiere que desde hace 2 afios ha presentado
varios episodios de sincope a repeticion, por los cuales
nunca consultd. Niega angina de esfuerzo o disnea.
Con la alta sospecha del personal de salud de infarto
agudo de miocardio sin elevacion del ST, se decide
ingresar al paciente a coronariografia, donde se obser-
van las arterias coronarias sin lesiones significativas,
hallazgo que sorprende al personal médico. Se proce-
de a realizar ventriculografia izquierda, en la cual se
evidencia una hipertrofia grave del ventriculo izquierdo,
con compromiso de los segmentos medios ventricula-
res y apicales, generando la apariencia angiografica
clasica de as de picas (Fig. 2), con lo que se confirmé
el diagnostico de ApCMPH.

La ecocardiografia transtoracica que se realizé mos-
trd una hipertrofia apical con maximo grosor a este
nivel, de 19 mm, la cual produce un colapso del apex
ventricular izquierdo, y se documenté un gradiente sis-
télico méximo de 46 mmHg (Fig. 3).

Finalmente se realizd un monitoreo Holter de 24 horas
que evidencié episodios de taquicardia ventricular no
sostenida. Por los hallazgos clinicos y del Holter se im-
planté un cardiodesfibrilador como prevencion primaria.
El paciente fue dado de alta de la institucion con beta-blo-
queadores de forma ambulatoria e indefinidamente.
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Figura 2. Ventriculografia que evidencia el ventriculo
izquierdo muy hipertrofico, en particular en los
segmentos medio ventricular y apical, generando una
apariencia angiografica de as de picas caracteristica de
la cardiomiopatia hipertréfica apical. Adicionalmente se
observa un aneurisma apical

Discusion

Se denomina cardiomiopatia la enfermedad que
afecta primariamente al musculo cardiaco y que, con
independencia de su etiologia, se manifiesta por di-
latacion, hipertrofia o restriccion al llenado del cora-
z6n sin que esté presente una sobrecarga
hemodinamica. Por otro lado, la hipertrofia miocardi-
ca constituye un mecanismo compensador fisiolégico
que el corazdn utiliza para compensar sobrecargas
de trabajo cardiaco; si el corazén no estd sometido a
ninguna sobrecarga hemodinamica (como podria ser
una hipertension arterial sistémica) y aparece hiper-
trofia de sus paredes, el proceso se debe a la pre-
sencia de una enfermedad primaria del miocardio que
se manifiesta por hipertrofia patolégica, denominada
CMPH?.

La ApCMPH, es una variante poco frecuente en la
cual la hipertrofia se localiza principalmente en el dpice
ventricular izquierdo. Las primeras descripciones fue-
ron en poblacion asidtica, y desde entonces la mayoria
de los reportes son en esta poblacién, llegando a cons-
tituir entre el 15% y el 25% de todas las CMPH en
Japoné,

Tiene herencia familiar con un patrén autosémico
dominante, aunque también existen formas esporadi-
cas de la enfermedad, causadas por mutaciones ad-
quiridas del gen de la proteina del sarcomero’. Los
hallazgos histoldgicos caracteristicos incluyen edema,
fibrosis, desorganizacion y ndcleos extrafos en el mio-
cardio®. Es mas frecuente en el sexo masculino y en
edades de 40 afios en promedio. Llama la atencidn que
nuestro paciente era octogenario®.

Morfolégicamente, la ApCMPH se puede dividir en
tres tipos: focal puro, difuso puro y mixto; de ellos, el
focal puro es el mas comun, pero en la practica clinica
esta subclasificacion no se utiliza ampliamente y se
desconoce su relevancia clinica'®.

Manifestaciones clinicas

Un gran porcentaje de los pacientes cursan comple-
tamente asintomdticos y el diagndstico se hace por
hallazgos incidentales en el ECG. En otros casos po-
dria confundirse con un sindrome coronario agudo,
como ocurrié en el paciente descrito, por cursar con
dolor toracico asociado a anomalias en la repolariza-
cion en el ECG', en ausencia de enfermedad corona-
ria epicardica. El dolor de la ApCMPH en el pecho esta
causado por isquemia miocardica debido al estrecha-
miento de los pequefios vasos coronarios intramurales
en el miocardio hipertrofiado, asi como a una mayor
demanda de oxigeno miocardico por hipertrofia de mio-
citos’?. Otras manifestaciones clinicas descritas son
sincope, disnea de esfuerzo, palpitaciones, mareo, fa-
tiga y sintomas de insuficiencia cardiaca'®; estos dlti-
mos debido al llenado deficiente del ventriculo izquierdo
secundario a la rigidez de la pared y la consiguiente
disminucion del gasto cardiaco que puede provocar
insuficiencia cardiaca diastdlica’.

Diagnédstico

La aproximacion inicial se realiza mediante un ECG
de 12 derivaciones, en el que se podrian encontrar alto
voltaje QRS, anomalias de la repolarizacion y las in-
versiones clasicas de las ondas T profundas en las
derivaciones precordiales, observadas en el 93% de
los pacientes. Las ondas T negativas gigantes, defini-
das como un voltaje =10 mm, se encuentran en menor
porcentaje (47% de los pacientes), como se puede
apreciar en el ECG del paciente descrito, con ondas T
negativas de hasta 18 mm. Otras caracteristicas clasi-
cas son hallazgos de hipertrofia ventricular izquierda
(alrededor del 65% de los casos)' 131516,

Posterior a la sospecha diagndstica con los hallazgos
previos, se procede a la demostracion de la hipertrofia
apical. Las ayudas diagndsticas no invasivas mas utiles
son la ecocardiografia bidimensional y la resonancia
magnética cardiaca. La ecocardiografia bidimensional
suele ser el estudio diagnostico inicial. Los criterios
diagndsticos incluyen hipertrofia del ventriculo izquier-
do asimétrico, limitada al vértice del ventriculo izquier-
do, con un grosor de la pared apical = 15 mm (en



T.M. Bedoya-Jaramillo, et al.:

Cardiomiopatia hipertrofica apical

Figura 3. Ecocardiografia que evidencia una hipertrofia de los segmentos medio y apical (flechas) con disminucion
significativa de la luz, la cual produce colapso del apex ventricular. De izquierda a derecha: imagen apical de cuatro

camaras, eje largo paraesternal y eje corto a nivel apical.

nuestro caso 19 mm) y una relacién de grosor apical
méaximo a la pared posterior = 1.5 mm. La deteccion
de la ApCMPH puede ser dificil por este método, en
especial cuando la calidad de la imagen del ecocardio-
grama transtordcico es subdptima, por limitacién para
visualizar el pice. El uso de ecocardiografia de con-
traste aumenta el rendimiento del estudio’®"".

La resonancia magnética cardiaca, por su parte, pue-
de obtener imagenes en cualquier plano con una mayor
resolucion y apreciacion de la morfologia cardiaca, por
lo que determina de manera confiable la estructura del
apice cardiaco. En una serie reciente de ApCMPH,
nueve de 105 pacientes tenian ecocardiogramas nega-
tivos, que en la revision después de la resonancia
magnética cardiaca fueron positivos'®.

Por otro lado, la ayuda diagndstica invasiva utilizada
es la ventriculografia, la cual muestra una configura-
cién distintiva del ventriculo izquierdo con forma de as
de picas®, lo que ha sido tipicamente descrito. En el
caso presentado, dada la alta sospecha de infarto de
miocardio sin elevacion del ST, el paciente fue llevado
a coronariografia inmediatamente tras llegar al centro
de atencién de tercer nivel, encontrandose coronarias
normales, por lo que se procedio, entonces, a realizar
una ventriculografia y se llegé finalmente al diagndstico
de ApCMPH.

Prondstico y seguimiento

A diferencia de otras variantes de CMPH, el pronds-
tico de la ApCMPH es relativamente benigno; sin em-
bargo, un tercio de los pacientes pueden experimentar

complicaciones potencialmente mortales, como infarto
agudo de miocardio, infarto apical con aneurisma, ta-
quicardia ventricular, muerte subita de causa cardiaca
0 accidente vascular cerebral'®",

Los factores de mal prondstico son la edad avanza-
da, la presencia de hipertension o diabetes, la fibrila-
cion auricular basal y los hallazgos en la resonancia
magnética cardiaca de aneurisma apical y extension
del realce tardio con gadolinio®. El paciente aqui des-
crito contaba con multiples factores de mal prondstico
(edad avanzada, hipertensién arterial y presencia de
aneurisma apical, visualizado en la ventriculografia).

En un seguimiento de 193 pacientes durante una
mediana de 78 meses se encontrd que las mujeres
tenian mayor incidencia de insuficiencia cardiaca, fibri-
lacion auricular y muerte que los hombres, y la super-
vivencia en general de los pacientes observados a 20
afnos fue del 47%. Dados los limitados datos disponi-
bles debido a la baja prevalencia, estd indicado un
seguimiento periddico de por vida, incluso en pacientes
asintomaticos'®.

¢ Dispositivos implantables?

Ninguna guia define las indicaciones exactas para
implantar un desfibrilador en pacientes con ApCMPH,
pero el consenso de expertos apoya el uso de un des-
fibrilador implantable para la prevencion primaria en
pacientes seleccionados de alto riesgo, especialmente
en aquellos con uno de los cinco factores de riesgo
siguientes: historia familiar de muerte subita de causa
cardiaca, sincope inexplicable, episodios de taquicardia
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ventricular no sostenida asintomatica, respuesta de pre-
sion arterial anormal al ejercicio y grosor de la pared
ventricular izquierda > 30 mm'"'%, En nuestro caso, se
decidi6 el implante del dispositivo principalmente por-
que el paciente contaba con dos de los factores: taqui-
cardia ventricular no sostenida en el monitoreo Holter
realizado y sincope inexplicable; y ademas presentaba
otros factores de mal prondstico, ya descritos.

Tratamiento

El manejo de la ApCMPH se basa en tres pilares
fundamentales: control de los sintomas, pruebas gené-
ticas y prevencion de secuelas cardiovasculares adver-
sas®’. Los beta-bloqueadores son la terapia inicial
recomendada en los pacientes con ApCMPH para tra-
tar la angina al disminuir el oxigeno del miocardio,
prevenir arritmias ventriculares no sostenidas y dismi-
nuir la frecuencia cardiaca para mejorar el llenado dias-
tolico. Los resultados a largo plazo de la terapia con
beta-bloqueadores en los pacientes con ApCMPH son
desconocidos y se necesitan mas estudios. Los blo-
queadores de los canales de calcio no dihidropiridini-
cos son una terapia de segunda linea si los pacientes
no pueden tolerar los beta-bloqueadores’ 6,

Es importante controlar la comorbilidad, en especial
la hipertension y la enfermedad valvular, que funcionan
como factores estresantes mecanicos, para prevenir
una hipertrofia ventricular patoldgica adicional®'. EI ma-
nejo adicional de la ApHCM incluye la colocacién de
un desfibrilador implantable en los pacientes de alto
riesgo, pruebas genéticas tanto para el paciente como
para los familiares de primer grado, y un examen elec-
trocardiografico y ecocardiografico de pacientes y fa-
miliares de primer grado. De acuerdo con las directrices
del American College of Cardiology y la American Heart
Association para la CMPH, las recomendaciones para
el cribado genético y el seguimiento son similares tanto
para la ApbCMPH como para la CMPH obstructiva. Los
familiares de primer grado que dan positivo para el
genotipo, pero no muestran el fenotipo en el examen
inicial, deben someterse a ecocardiografia y ecocardio-
grafia seriadas: cada 3-4 afios los adultos y cada 12-18
meses los nifios. Los miembros de la familia que son
genotipo negativos no necesitan mas seguimiento’.

Conclusiones

La ApCMPH es una enfermedad poco frecuente en
nuestro medio, de la cual no se tiene tanto conocimien-
to como de otras formas de CMPH, debido a su baja

prevalencia. Sin embargo, cada vez se reporta mayor
numero de casos en poblaciones no asiaticas. Por lo
anterior, es importante conocerla e incluirla entre las
posibilidades diagndsticas en la evaluacion inicial del
dolor toracico tipico, asi como otras variantes de la
CMPH, ya que el manejo adecuado puede prevenir
secuelas devastadoras.
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