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Resumen 

La Miocardiopatía Hipertrófica es la cardiopatía de origen genético más común, y en la 

población joven se considera la principal causa de muerte súbita cardiaca. Desde el punto 

de vista epidemiológico, se ha descrito una incidencia de 1 de cada 500 personas 

(prevalencia del 0,2%) y en atletas tanto profesionales como amateurs, produce la muerte 

de entre 1/50 000 y 1/80 000 deportistas/año. El propósito del presente trabajo es realizar 

una revisión narrativa de la literatura respecto a la MCH ahondando en factores como su 

etiología, genética, cuadro clínico, diagnóstico, manejo/tratamiento y su principal 

complicación, la muerte súbita. 

Palabras clave: Miocardiopatía hipertrófica, muerte súbita, deportistas, revisión 

narrativa. 

 

Introducción 

La Muerte Súbita (MS) de una persona joven y en aparente buen estado de salud, es un 

hecho que produce un impacto económico, social y familiar. A menudo, la MS ocurre 

cuando el sujeto se encuentra realizando deporte, teniendo gran repercusión en quienes 

observan este hecho y se relaciona con el aumento en la demanda de función cardiaca 

durante el deporte como lo son el aumento en la frecuencia cardiaca, tensión arterial y 

contractilidad miocárdica. 

La MS ocurre generalmente en el trascurso de la primer hora del inicio de la 

sintomatología (usualmente detonado por un síncope) y representa la principal causa 

muerte en atletas tanto profesionales como amateurs. Se estima que tiene una incidencia 

de entre 1/50 000 y 1/80 000 deportistas cada año, y ello, se debe a factores que inducen 

variabilidad como lo son la raza, sexo, la posibilidad de subreportes, etc. (Semsarian et 

al., 2015; Asif & Harmon, 2017). En Estados Unidos e Inglaterra la Miocardiopatía 
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Hipertrófica (MCH) se ha reportado como la causa más común de MS (Maron et al., 2009; 

De Noronha et al., 2009). 

La MCH es la cardiopatía de origen genético más común, y en la población joven se 

considera la principal causa de muerte súbita cardiaca como fue anteriormente abordado 

(O’Mahony et al., 2013; Estrada et al., 2018). Desde 1958 se conocen casos de esta 

enfermedad, y ha sufrido cambios en su denominación desde entonces fruto del mayor 

conocimiento de esta; su denominación actual fue aceptada dado que engloba la gran 

heterogeneidad clínica y en la presentación de esta (Monserrat, 2014). Actualmente, se la 

considera como una enfermedad miocárdica primaria de características hereditarias y con 

un patrón autosómico dominante. 

Desde el punto de vista epidemiológico, se ha descrito una incidencia de 1 de cada 500 

personas, lo cual representa una prevalencia del 0,2%, lo cual supone que en la república 

Argentina existen aproximadamente 86 000 personas con esta afección (Doval et al., 

2017). 

Esta enfermedad se define por la presencia de un aumento del grosor de la pared del 

ventrículo izquierdo (VI), la cual, en el caso de los adultos, supone >15 mm, en uno o 

más segmentos de este y que no se explica únicamente por condiciones relacionadas con 

una carga anormal como lo sería la hipertensión arterial (Medical Masterclass 

Contributors, 2019). También, se ha descrito que puede afectar al ventrículo derecho 

(VD) pero es extremadamente raro este nivel de afección. En cuanto a su causa, esta se 

debe a mutación en genes que codifican proteínas del sarcómero cardiaco, y se han 

identificado al menos 11 genes relacionados con el desarrollo de esta y la mutación 

identificada, no modifica la conducta terapéutica en los individuos (Hershberger et al., 

2009). 
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El diagnóstico de esta entidad implica la detección de un aumento del grosor de la pared 

del VI mediante cualquier modalidad de imagen y que se presenta en ausencia de 

anomalías en la carga. El fenotipo de la MCH también incluye la presencia de fibrosis 

miocárdica, anomalías morfológicas del aparato de la válvula mitral, función anómala de 

la microcirculación coronaria y anomalías electrocardiográficas diversas. 

El propósito del presente trabajo es realizar una revisión narrativa de la literatura respecto 

a la MCH ahondando en factores como su etiología, genética, cuadro clínico, diagnóstico, 

manejo/tratamiento y su principal complicación, la muerte súbita, enfocándolo en los 

sujetos deportistas. 

 

Objetivo 

Realizar una revisión narrativa de la literatura respecto a la miocardiopatía hipertrófica 

ahondando en factores como su etiología, genética, cuadro clínico, diagnóstico, 

manejo/tratamiento y su principal complicación, la muerte súbita, enfocándolo en los 

sujetos deportistas. 

 

Metodología 

El presente trabajo se considera de tipo descriptivo y consta de la realización de una 

revisión sistemática de tipo narrativa. Los estudios incluidos fueron seleccionados 

mediante búsqueda electrónica en las bases de datos Scielo, Google Académico y 

PubMed, usando como parámetro de búsqueda las palabras: miocardiopatía hipertrófica, 

manejo, tratamiento, diagnóstico, fisiopatología, muerte súbita y deporte, en los idiomas 

español e inglés. 
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Se analizaron los resúmenes de los artículos encontrados y se procedió con la inclusión o 

exclusión a fines de la presente revisión. 

 

Marco teórico 

Miocardiopatía hipertrófica: Definición 

Las miocardiopatías son definidas como un conjunto de afecciones definidas por la 

presencia de anomalías en la estructura y función del ventrículo izquierdo, las cuales, no 

pueden ser relacionadas con condiciones anormales en la carga ni con una limitación del 

flujo coronario. 

En un aspecto histórico, este grupo de anomalías se ha agrupado en dos bloques: como 

enfermedad primaria (sólo afectación del tejido cardiaco) y como forma secundaria 

(manifestación de un trastorno sistémico).  

La miocardiopatía hipertrófica (MCH) se describió por primera vez por Vulpian en 1868; 

sus consecuencias funcionales en 1957 por Brock; la hipertrofia asimétrica del ventrículo 

izquierdo (VI) y especialmente la septal por Teare en 1958, y la herencia familiar 1960 

por Hollman et al. 

La MCH, es una de las miocardiopatías primarias, y se define su presencia ante el hallazgo 

de: hipertrofia o aumento del grosor de la pared del VI que no se puede explicar 

únicamente por condiciones de carga anómalas, desorganización de los miocitos y 

lesiones endoteliales que derivan en isquemia miocárdica (Maron et al., 2002). 

Desde su primera descripción en 1958 por Donald Teare, ha sido conocida por diversidad 

de nombres como estenosis septal asimétrica, estenosis subaórtica hipertrófica 

idiopática, estenosis subaórtica muscular y estenosis subaórtica dinámica, pero se 

prefirió el término MCH pues englobaba la variabilidad propia de esta entidad, 
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considerada actualmente como un conjunto de enfermedades que tienen como 

manifestación en común el engrosamiento de la pared miocárdica (Doval et al., 2017). 

 

Epidemiología 

La miocardiopatía hipertrófica es una enfermedad con epidemiología variable y con una 

distribución y alcance de casos a nivel global. Se han notificado casos en más de 50 

países, en todos los continentes y su afectación es en sujetos de ambos sexos y de 

diversidad de origen étnico/racial; sin embargo, aunque el origen y desarrollo de la MCH 

se liga a diversas mutaciones, el curso clínico y fenotipo, parecen ser similares en todos 

los sujetos. La miocardiopatía hipertrófica no se reconoce o se retrasa el diagnóstico 

clínico, con mayor frecuencia en mujeres y personas de origen afroamericano (Olivotto 

et al., 2005; Maron et al., 2003). 

Como fue anteriormente mencionado, se ha descrito una incidencia de 1 de cada 500 

personas, lo cual representa una prevalencia del 0,2% [0.02-0.23] y esto, se ha estimado 

usando estudios realizados en Estados Unidos, Europa, Asia y África. La prevalencia, 

guardia estrecha relación con la edad, hallándose pocos diagnosticados con esta condición 

antes de los 25 años dada la presentación a menudo asintomática, y que debuta en la 

población juvenil con síncope y muerte súbita (Elliot et al., 2005). 

Lo anterior, al ser extrapolado a nuestro país, supone que en la república Argentina 

existen aproximadamente 86 000 personas con esta afección (Doval et al., 2017). Sin 

embargo, esta proyección podría estar subestimando la cantidad de casos, dado que el 

reconocimiento de la MCH es menos frecuente en la práctica clínica, lo que infiere que 

gran parte de los individuos que la padecen permanecen sin diagnosticar durante toda la 

vida (Maron & Maron, 2013). 
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En Estados Unidos, un estudio realizado por Maron et al., (2016) en el cual se revisó el 

registro nacional de muerte súbita en atletas en el periodo 1980-2011, halló un total de 

2406 muertes en deportistas de competición con edades promedio de 19 años de 29 

deportes. Los autores reportan que la autopsia confirmó en 842 de ellos muerte por causa 

cardiovascular, con mayor prevalencia en los hombres y donde la MCH fue la causa 

reportada de muerte más común en el 36% de la muestra total, en el 39% de los atletas 

masculinos y en los afroamericanos y otras minorías (42%). 

 

Fisiopatología 

El diagnóstico clínico de MCH requiere un ventrículo izquierdo hipertrofiado no dilatado 

y sin evidencia de ninguna otra enfermedad cardíaca o sistémica como la hipertensión 

sistémica que pueda producir el grado de hipertrofia evidente. La aplicación del término 

MCH a la hipertrofia ventricular izquierda (HVI) asociada con síndromes genéticos 

metabólicos o multiorgánicos ha sido una fuente potencial de confusión. 

La fisiopatología de la enfermedad incluye aspectos como el desorden de las células del 

miocardio en el que éstas se encuentran en un patrón desorganizado en oposición a una 

disposición normal de miocitos paralelos; disfunción de la microvasculatura coronaria 

por aumento de la relación pared/luz; y cambios de remodelación. 

En las arteriolas intramiocárdicas de <80 μm, los estudios han revelado un aumento de 2 

veces en la relación pared-luz, lo cual predispone a los pacientes a isquemia miocárdica 

silenciosa, lesión miocárdica y fibrosis. Además, estos cambios no se limitan a áreas del 

ventrículo izquierdo hipertrofiado y al remodelado miocárdico que ocurre como 

mecanismo compensatorio, sino que también puede involucrar cambios en los miocitos, 
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fibroblastos e intersticio. Estos cambios evolucionan durante años previa aparición de los 

síntomas (Hensley et al., 2015). 

El patrón de miocitos desorganizado, el aumento de la relación pared/luz de las coronarias 

y los cambios de remodelación en pacientes con MCH conducen a una reserva coronaria 

deteriorada, disfunción diastólica, arritmias supraventriculares y ventriculares, y la 

temida muerte súbita. La remodelación del VI puede incluir fibrosis, hipertrofia difusa, 

asimétrica, focal o concéntrica, así como disminución del tamaño de la cavidad (Hensley 

et al., 2015).  

La obstrucción del tracto de salida del VI (TSVI) se produce en la MCH, y esto, 

inicialmente se pensó se daba por la invasión de la hipertrofia del tabique basal en el 

TSVI. Sin embargo, se ha demostrado que, durante la sístole ventricular, el flujo contra 

un aparato de la válvula mitral (VM) colocado de manera anormal produce fuerzas de 

arrastre en parte de las valvas, que luego son empujadas hacia el TSVI (Song et al., 2013; 

Camici et al., 2012). 

Las anomalías en el funcionamiento y estructura de la VM pueden incluir desplazamiento 

anterior de los músculos papilares, músculos papilares hipertrofiados que tocan el 

tabique, valvas mitrales alargadas o inserción anómala del músculo papilar en la valva 

mitral anterior. 

La obstrucción del tracto de salida del ventrículo izquierdo puede precipitarse o agravarse 

por la disminución del volumen telediastólico. la resistencia arterial sistémica, el aumento 

de la contractilidad o en la frecuencia cardíaca. 

En los pacientes con MCH, los exámenes físicos pueden ser normales en reposo, pero 

pueden revelar un soplo sistólico funcional en presencia de obstrucción del tracto de 

salida del VI (OTSVI). 
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Los cambios en el electrocardiograma (ECG) incluyen agrandamiento de la aurícula 

izquierda, depresión del segmento ST, ondas Q patológicas y ondas T invertidas en al 

menos 2 o más derivaciones consecutivas. El ECG de 12 derivaciones es anormal en 75 

a 95% de los pacientes con MCH (Hensley et al., 2015). 

Clínicamente, puede ser difícil distinguir a un paciente con MCH de aquellos con una 

estenosis aórtica. Aunque la MCH puede causar una OTSVI dinámica y la estenosis 

aórtica (EA) es una lesión fija, tanto los pacientes con MCH como los pacientes con EA 

pueden presentar los síntomas antes mencionados. Un ecocardiograma será útil en estos 

casos y proporcionará información sobre la gravedad y clasificación de la MCH y la 

diferenciará de la EA fija. 

Los pacientes con MCH se pueden clasificar en 3 categorías según su grado de OTSVI: 

no obstructivo, lábil y obstructivo en reposo. Aproximadamente un tercio de los pacientes 

tendrá obstrucción en reposo (gradiente máximo >30 mmHg) y un tercio tendrá 

obstrucción lábil (gradiente máximo >30 mmHg solo durante la provocación) (Tabla I). 

Las maniobras utilizadas para provocar la OTSVI con fines de diagnóstico incluyen la 

maniobra de Valsalva, la administración de un vasodilatador inhalado potente como el 

nitrito, y el test de esfuerzo en caminadora (Hensley et al., 2015). 

Estado hemodinámico Condiciones 
Gradientes de flujo 

salida 

No Obstructivo 

Reposo <30 mmHg 
Provocado 
fisiológicamente  <30 mmHg 

Obstrucción lábil 

Reposo <30 mmHg 
Provocado 
fisiológicamente  >30 mmHg 

Obstrucción en reposo Reposo >30 mmHg 

Tabla I. Categorías de la MCH según estado de obstrucción del tracto de salida del VI. 

Elaboración propia a partir de los datos extraídos de Hensley et al., (2015), 556. 
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Genética 

La MCH se hereda como un rasgo autosómico dominante con expresión variable. Los 

defectos de al menos 11 genes y más de 1440 mutaciones demuestran su heterogeneidad 

genómica. 

Las mutaciones que involucran la cadena pesada de miosina (MYH7) y la proteína C3 de 

unión a miosina son las más comunes, y juntas representan del 75% al 80% de las 

mutaciones del sarcómero en MCH. El análisis del genotipo puede identificar a los 

miembros de la familia con la mutación (genotipo +), incluso si aún no han desarrollado 

signos clínicos. 

Hasta el 60% de los casos de MCH obedecen a mutaciones en genes que codifican 

proteínas sarcoméricas, como la cadena pesada de la beta-miosina, la proteína C de unión 

a la miosina, y las troponina I y T. por otro lado, entre el 5 y el 10% de los afectados 

presentan diversos trastornos genéticos, incluidas enfermedades metabólicas y 

neuromusculares hereditarias como la ataxia de Friedreich, amiloidosis y enfermedades 

mitocondriales (Medical Masterclass contributors, 2019). 

 

Manifestaciones y presentación 

La MCH se define como un engrosamiento anormal del VI sin dilatación de la cámara 

que suele ser asimétrica, se desarrolla en ausencia de una causa identificable y se asocia 

con desorganización de las fibras del miocardio. 

Las manifestaciones clínicas de la MCH se agrupan en comunes, poco comunes y raras. 

Las manifestaciones comunes incluyen angina por esfuerzo y disnea, intolerancia a la 

actividad física, mareos, palpitaciones, soplo asintomático y ECG anormal en el cribado; 

las manifestaciones poco comunes incluyen sincope y las raras, muerte súbita (Hensley 



12 
 

et al., 2015; Medical Masterclass contributors, 2019). Es importante resaltar que los 

pacientes con MCH pueden presentar síntomas a una edad temprana o pueden vivir 

durante décadas de forma asintomática. 

En un estudio de cohorte de Spirito et al., (2009) la incidencia de síncope inexplicado o 

mediado neuralmente fue del 15% y se demostró que estaba asociado con un riesgo 5 

veces mayor de muerte súbita. 

Respecto a la hipertrofia, el grado y su distribución es muy variable, pudiendo ser septal, 

apical, o en la cavidad media. Dependiendo de la gravedad y extensión de la hipertrofia, 

los pacientes con MCH pueden desarrollar obstrucción del tracto de salida del VI, 

disfunción diastólica, isquemia miocárdica o insuficiencia mitral como fue mencionado. 

En la imagen I se muestra que, en la sístole tardía, el tabique se contrae en el tracto de 

salida, obstruyendo el flujo y generando un gradiente. Ello, deriva en una presión negativa 

(efecto Venturi) proximal a la zona de la obstrucción, succionando la válvula mitral en 

sentido anterior (movimiento anterior sistólico) y produciendo regurgitación mitral.  
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Imagen I. Efecto de la hipertrofia septal asimétrica en la MCH. Ao, aorta; LA, aurícula 

izquierda; LV, ventrículo izquierdo; MV, válvula mitral. Tomado de: Medical 

Masterclass contributors, 2019. 

Por otro lado, un estudio realizado en Dinamarca conducido por Lynge et al., (2016) 

caracterizó la sintomatología de los jóvenes antes de la muerte cardiaca súbita a partir de 

los certificados de muerte en el periodo comprendido entre el 2000 y el 2009. Los autores 

reportaron en su estudio de 38 casos, que los síntomas cardiacos aparecieron 1 hora antes 

de la muerte en el 55% de ellos, siendo el síncope la manifestación más comúnmente 

referida. 

 

Diagnóstico 

El curso clínico de la MCH es característicamente diverso. Muchos pacientes permanecen 

libres de síntomas y eventos adversos clínicamente significativos, por lo que no requieren 

intervenciones de tratamiento importantes y tienen una longevidad normal o prolongada. 
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Cada vez más, estos pacientes se identifican de forma fortuita, normalmente con 

expresión leve de la enfermedad, mientras, en otros casos, la entidad progresa a lo largo 

de vías específicas de la enfermedad, marcada por eventos clínicos que alteran la historia 

natural de la enfermedad y dictan estrategias de tratamiento dirigidas y efectivas. 

La sospecha de miocardiopatía hipertrófica por lo general sigue a la aparición de síntomas 

o un evento cardíaco, pero también puede surgir del reconocimiento de un soplo cardíaco 

o un ECG de 12 derivaciones anormal durante exámenes deportivos de rutina o previos a 

la participación, o en estudios de pedigree (estudio de análisis genéticos para identificar 

características comunes en los miembros de una misma familia) (Maron & Maron, 2013). 

El diagnóstico clínico se confirma de manera convencional mediante la obtención de 

imágenes del fenotipo de cardiomiopatía hipertrófica con ecocardiografía bidimensional 

(2D), resonancia magnética cardiovascular (usualmente con gadolinio) o ambas. Dichos 

hallazgos incluyen la obtención de imágenes de un aumento inexplicable del grosor de la 

pared del VI en cualquier parte de la pared de este (Merson, 2018). 

Los hallazgos de imagen muestran un aumento absoluto del grosor de la pared del 

ventrículo izquierdo (hasta 21-22 mm en promedio), que también puede asociarse con 

una hipertrofia leve del ventrículo derecho. Otros hallazgos comunes, como el 

movimiento anterior sistólico de la válvula mitral o el ventrículo izquierdo hiperdinámico, 

no sugieren la presencia de la entidad, por lo que se los considera no son obligatorios para 

el diagnóstico de la MCH (Maron & Maron, 2013). 

La resonancia magnética cardiovascular de alta resolución ha asumido un papel 

importante en la evaluación de pacientes con miocardiopatía hipertrófica y es a menudo 

superior a la ecocardiografía para caracterizar el fenotipo. Este medio diagnóstico ha 

demostrado su eficacia, al identificar detalladamente la presencia y la magnitud de la 

hipertrofia ventricular izquierda en la pared libre anterolateral, el ápice o la zona posterior 
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del septum, para la identificación de aneurismas apicales de alto riesgo, y para identificar 

los determinantes de obstrucción subaórtica, por ejemplo, válvulas mitrales alargadas o 

agrandadas o músculos papilares hipertrofiados accesorios y desplazados (incluida la 

inserción anómala del músculo papilar en la válvula mitral) (Imagen II). 

 

Imagen II. Resonancia magnética del corazón en el eje corto, que muestra hipertrofia 

asimétrica del tabique interventricular en MCH (indicada con flecha). Notas: LV, 

cavidad ventricular izquierda (en inglés); RV: cavidad ventricular derecha (en inglés). 

Medical Masterclass contributors (2019), 62. 

En pacientes con MCH, el grosor absoluto de la pared del ventrículo izquierdo varía 

ampliamente de leve (13-15 mm) a severo (>50 mm). En algunos casos, la magnitud de 

la hipertrofia es la más sustancial que se observa en cualquier enfermedad cardíaca, y el 
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grosor suele predominar en la confluencia del tabique anterior y la pared libre anterior. 

Se han observado muchos patrones asimétricos de hipertrofia ventricular izquierda, 

incluidas áreas de hipertrofia no contiguas (interrumpidas por regiones de espesor de 

pared normal). 

Aunque el engrosamiento de la pared ventricular izquierda es evidente en 

aproximadamente el 50% de los pacientes, una minoría importante (10-20%) tiene 

hipertrofia segmentaria confinada a pequeñas porciones de la cavidad y con masa 

ventricular izquierda normal por resonancia magnética. Además, los pacientes con 

miocardiopatía hipertrófica pueden tener patrones inusuales de hipertrofia (como la 

hipertrofia apical), que se asocia con la inversión de la onda T en el ECG y generalmente 

es causada por mutaciones del sarcómero. La hipertrofia ventricular izquierda 

verdaderamente simétrica (concéntrica) es muy rara. 

Ocasionalmente, las expresiones extremas del corazón fisiológico del atleta pueden dar 

lugar a mediciones del grosor de la pared del ventrículo izquierdo que se superponen con 

la miocardiopatía hipertrófica y la hipertrofia leve. Este diagnóstico diferencial puede 

resolverse mediante pruebas no invasivas, incluida la regresión de la hipertrofia después 

del desacondicionamiento, o posiblemente mediante pruebas genéticas (Maron & Maron, 

2013). 

Se ha sugerido el cribado masivo con ECG como un medio para identificar la 

miocardiopatía hipertrófica en poblaciones de atletas jóvenes sanos. Aunque los ECG son 

anormales en 75 a 95% de los pacientes con miocardiopatía hipertrófica, como detallan 

Maron & Maron (2013) esta estrategia está limitada por la superposición con alteraciones 

fisiológicas del ECG (falsos positivos) y por ECG normales o casi normales en el 10% 

de los pacientes con miocardiopatía hipertrófica (falsos negativos). 
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En el caso del uso de ECG, hay que considerar que sus hallazgos son inespecíficos y 

pueden revelar ondas Q prominentes, anomalías de la onda P, desviación del eje izquierdo 

u ondas T profundamente invertidas. Asimismo, un patrón de hipertrofia del VI con o sin 

ondas Q anormales es el hallazgo electrocardiográfico más frecuente. La fibrilación 

auricular es la disritmia que se observa con más frecuencia (Merson, 2018) (Imagen III). 

 

Imagen III. Imagen electrocardiográfica de un adolescente con MCH. Ellims (2017), 

554. 

Respecto a la monitorización de ambulatoria usando el ECG, se recomienda realizarlo en 

todos los pacientes como parte de la evaluación del riesgo de arritmias ventriculares y 

riesgo de muerte súbita cardíaca. 

Las pruebas genéticas, no han de ser consideradas con fines diagnóstico. 

 

Tratamiento 

Los familiares de primer grado de un paciente con miocardiopatía hipertrófica deben ser 

evaluados con antecedentes, exploración física, ECG y ecocardiograma (Merson, 2018). 
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Además, se debe anejar la obstrucción del tracto de salida del VI y el movimiento anterior 

sistólico y para ello, se sugiere el uso de agentes inotrópicos negativos (betabloqueantes, 

bloqueadores de los canales de calcio no dihidropiridínicos o disopiramida). 

Sobre el uso de diuréticos, se recomienda extrema precaución debido a la posible 

reducción de la precarga, que puede exacerbar la obstrucción del tracto de salida del VI. 

La miectomía quirúrgica o ablación del tabique con alcohol para pacientes que no 

responden al tratamiento médico también es una estrategia de vital consideración. En la 

prevención de complicaciones, ha de reducirse el riesgo mediante el uso de antiarrítmicos, 

warfarina para pacientes con FA o un desfibrilador cardioversor implantable para 

pacientes con uno o más de los siguientes factores de riesgo principales de muerte súbita 

cardíaca: 

 Paro cardíaco abortado previo o taquicardia ventricular (TV) sostenida espontánea 

 TV no sostenida 

 Síncope inexplicable 

 Espesor del VI de 30 mm o más 

 Tensión arterial ante la actividad física anormal 

 Antecedentes familiares de muerte cardíaca súbita prematura 

A continuación, se muestra el diagrama para la indicación de desfibrilador automático 

implantable (o DAI) (Imagen IV y V). Estrada et al., (2018) refieren: 

“…la estratificación de riesgo sugerida por las guías europeas incluye la 

utilización de un modelo de predicción de riesgo de MSC validado, que utiliza los 

factores de riesgo habituales, como la edad al momento del diagnóstico, 

antecedentes heredofamiliares de muerte súbita, síncope inexplicado, OTSVI, 

HVI severa y diámetro de la aurícula izquierda. Este modelo estima un riesgo de 

MSC a cinco años estratificando en tres grupos de riesgo: bajo (4% anual), 
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intermedio (4%-6%) y alto (6%). Se recomienda implante de DAI como 

prevención primaria de MSC en los pacientes clasificados como de alto riesgo. 

Los resultados de este modelo se obtienen fácilmente mediante el llenado sencillo 

y rápido de datos clínicos en una página en internet (HCM Risk-SCD model). El 

modelo no debe utilizarse en menores de 16 años, atletas de elite y portadores de 

enfermedades infiltrativas o metabólica…” (p. 355)- 
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Imagen IV. Indicaciones de implante de DAI como prevención primaria y secundaria 
de muerte súbita según recomendaciones de las guías norteamericanas 

2011(modificado). DAI: desfibrilador automático implantable; AHF MS: antecedentes 
heredofamiliares de muerte súbita; TVNS: taquicardia ventricular no sostenida; HVI: 
hipertrofia ventricular izquierda; RT en RM: realce tardío de gadolinio en resonancia 
magnética cardíaca; OTSVI: obstrucción del tracto de salida del ventrículo izquierdo. 

Estrada et al., (2018). 
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Imagen V. Indicaciones de implante de DAI como prevención primaria y secundaria de 
muerte súbita según recomendaciones de las guías europeas 2014 (Sociedad Europea de 

Cardiología, modificado). AHF MS: antecedentes heredofamiliares de muerte súbita; 
OTSVI: obstrucción del tracto de salida del ventrículo izquierdo; HVI: hipertrofia 

ventricular izquierda; TVNS: taquicardia ventricular no sostenida; DAI: desfibrilador 
automático implantable. Estrada et al., (2018). 

 

Los pacientes con MCH como parte del tratamiento, han de evitar la competencia 

extenuante o intensa en deportes. 
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Complicaciones 

La complicación más común incluye Fibrilación auricular. Por ello, es importante 

siempre la prescripción de anticoagulante pues existe un alto riesgo de tromboembolismo. 

Los pacientes con MCH y FA tienen una alta incidencia de ictus y deben recibir 

anticoagulantes (en general de por vida, incluso si se ha restablecido el ritmo sinusal). La 

FA a menudo se presenta con gran afectación de la funcionalidad y calidad de vida del 

paciente, por lo que se debe considerar la cardioversión junto con fármacos antiarrítmicos 

para mantener el ritmo sinusal. Por lo anterior, se ha de considerar que la digoxina está 

contraindicada si hay un gradiente significativo del tracto de salida del VI (TSVI) (> 30 

mmHg), por lo que debe utilizarse un betabloqueante o un antagonista del calcio para 

controlar la frecuencia como fue mencionado (Medical Masterclass contributors, 2019). 

Dentro de las complicaciones menos comunes pueden resaltarse la taquicardia ventricular 

(TV), que, de ser sostenida, se asocia con un alto riesgo de muerte súbita y requiere un 

desfibrilador cardioversor implantable. 

También, se ha detallado que puede progresar ¿a miocardiopatía dilatada, documentada 

hasta en el 15% de las series iniciales, pero ciertamente menos común en la práctica 

moderna (Medical Masterclass contributors, 2019). 

Finalmente, como se detallará posteriormente, la muerte súbita como complicación poco 

común. 

La endocarditis, se ha citado como una complicación grave, pero de rara aparición 

(Medical Masterclass contributors, 2019). 
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Muerte súbita y MCH 

La MCH se describió inicialmente en el contexto de la muerte súbita, que sigue siendo la 

complicación más visible de la enfermedad en pacientes con o sin obstrucción, y que ha 

ganado visibilidad debido a la cobertura de los deportistas fallecidos en competición, lo 

que ha captado la atención de los medios.  

En los casos de muerte súbita por taquiarritmias ventriculares, el sustrato arritmogénico 

impredecible se define por las características histopatológicas de la arquitectura 

miocárdica desorganizada, el depósito de colágeno intersticial y la cicatrización de 

reemplazo después de la muerte de los miocitos como consecuencia de la disfunción del 

flujo e isquemia mediada por microvascularización coronaria. 

Según la Asociación Americana del Corazón (AHA) y el Colegio Americano de 

Cardiología (ACC), se han identificado diversos marcadores clínicos en un algoritmo de 

estratificación de riesgo (Chan et al., 2014; Gersh et al., 2011). Esto, incluye la 

identificación de criterios de riesgos mayores para MS que son: Antecedentes familiares 

de muerte súbita relacionada con la MCH, Síncope inexplicable, Taquicardia ventricular 

múltiple repetitiva no sostenida, Hipertrofia del ventrículo izquierdo (≥30 mm), 

Aneurisma apical del ventrículo izquierdo, Ampliación tardía de gadolinio y fracción de 

eyección <50%. Ante la presencia de uno de estos factores de riesgo considerados 

importantes, se debe considerar la colocación profiláctica de desfibriladores en pacientes 

jóvenes y de mediana edad. Esta estrategia ha sido muy eficaz y sensible para identificar 

a la gran mayoría de pacientes individuales con mayor riesgo de muerte súbita, en los que 

la terapia posterior con dispositivos termina de manera confiable la taquicardia 

ventricular y la fibrilación (Maron, 2018).  

Sobre la base de la anamnesis, los estudios de imagen y la monitorización 

electrocardiográfica ambulatoria, los marcadores de riesgo establecidos más importantes 
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son síncope inexplicable, grosor extremo de la pared del ventrículo izquierdo, muerte 

súbita por MCH en un familiar de primer grado y múltiples o episodios prolongados de 

taquicardia ventricular no sostenida (Maron, 2018). 

El aneurisma apical del ventrículo izquierdo con cicatrización regional, así como la 

fibrosis miocárdica extensa que se observa como un realce tardío de gadolinio en la 

resonancia magnética, se ha agregado al algoritmo de estratificación del riesgo para la 

MCH (Maron, 2018). 

Spirito et al., (2014) refiere que, de manera paradójica, los pacientes con MCH que 

sobreviven hasta los 70 años o más, incluso con marcadores de riesgo presentes, están 

ampliamente protegidos de la muerte súbita con una tasa de ocurrencia del 0.2%, que es 

similar a la población general. 

En los casos mencionados, las decisiones sobre la colocación profiláctica de 

desfibriladores en estos pacientes se realizan de manera individual. Es de destacar que 

una pequeña minoría de pacientes sin marcadores de riesgo puede, no obstante, tener 

eventos arrítmicos fatales, lo que subraya la importancia de ampliar la estratificación del 

riesgo. 

La MCH es la causa más importante de muerte súbita en el campo deportivo de los 

Estados Unidos como menciona Maron (2015). Los deportes competitivos intensos 

representan un marcador de riesgo primario que puede justificar la descalificación de las 

actividades deportivas competitivas en atletas jóvenes con MCH. Sin embargo, un nivel 

moderado de ejercicio recreativo no competitivo es aceptable, ya que no hay evidencia 

de que aumente la susceptibilidad a taquiarritmias importantes. 

Durante los últimos 15 años, los desfibriladores cardioversores implantables transvenosos 

han sustituido a las estrategias farmacológicas y han hecho realidad la prevención de la 
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muerte súbita tanto en adultos como en niños con MCH, alterando el curso clínico de 

muchos pacientes. 

Las intervenciones con desfibriladores terminan eficazmente la taquicardia o la 

fibrilación ventricular, y estos eventos ocurren con mayor frecuencia en la mediana edad, 

a una tasa promedio del 4% por año para la prevención primaria basada en marcadores de 

riesgo clínico y a una tasa del 10% por año para la prevención secundaria después de un 

paro cardíaco, aunque es posible que muchos pacientes a quienes se les indica la 

implantación del desfibrilador, no reciban finalmente la terapia con dispositivos. 

La relevancia de estas intervenciones, indica que no hay un deterioro clínico posterior, 

incluida la insuficiencia cardiaca y la disfunción renal (Maron, 2018). A su vez, se ha 

informado que, ante el tratamiento con desfibriladores, los niveles de ansiedad y 

depresión son bajos (Maron, 2018). Sin embargo, se debe considerar la tasa de 

complicaciones del dispositivo (3 a 5% por año) y ellas, incluyen las descargas 

inapropiadas por taquicardia supraventricular o sinusal y fracturas de cables (Salgado-

Aranda et al., 2016). 

Pese a las complicaciones mencionadas, los desfibriladores subcutáneos tienen ventajas 

potenciales, en particular la protección del sistema venoso en pacientes más jóvenes y la 

evitación de complicaciones a largo plazo del cable, aunque la eficacia de dichos 

desfibriladores para abortar la fibrilación ventricular espontánea en pacientes con MCH 

sigue sin estar clara (Weinstock et al., 2016). 

 

Conclusión y Discusión 

La MCH fue hace mucho tiempo considerada como una condición rara con un pronóstico 

fortuito y con opciones de manejo limitadas, sin embargo, actualmente se reconoce como 
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una patología de incidencia mundial, relativamente común y tratable que a menudo no 

afecta la esperanza de vida. 

La MCH como entidad cardiaca de etiología genética, se caracteriza por la presencia de 

aspectos genéticos (como fue mencionado), clínicos y morfológicas, y en ello, se incluyen 

el riesgo de muerte súbita por arritmia, disfunción diastólica u obstrucción del flujo de 

salida del ventrículo izquierdo, que es el principal determinante de la insuficiencia 

cardíaca progresiva y que fue objetivo de análisis en el presente trabajo de investigación 

de posgrado. 

Actualmente, el diagnóstico y el tratamiento clínicos se han mejorado en gran medida en 

conjunto con la mejora en las técnicas de imagen y diagnóstico modernas (incluida la 

resonancia magnética y la ecocardiografía de estrés ante el ejercicio) para descubrir 

gradientes subaórticos que están ausentes en reposo y un algoritmo refinado para la 

estratificación del riesgo. 

Las estrategias de manejo contemporáneas que influyen en la historia natural de la MCH 

han permitido tener una visión más optimista de la enfermedad, y contar con un arsenal 

terapéutico completo, conformado por desfibriladores implantables para reducir el riesgo 

de muerte súbita, miectomía quirúrgica (ablación septal con alcohol) para la reversión 

permanente de la insuficiencia cardíaca en pacientes con obstrucción del flujo de salida, 

trasplante cardíaco para pacientes con enfermedad terminal no obstructiva y terapia 

anticoagulante para prevenir el accidente cerebrovascular embólico causado por 

fibrilación auricular. Ello, ha impactado en la supervivencia y en la calidad de vida de los 

afectados, reduciendo el riesgo para presentar un evento cardiovascular y la muerte, hasta 

el punto de ser comparables con los de otros pacientes con enfermedades cardiológicas 

diversas, e incluso, con padecimientos no cardiacos. Por mencionar, el riesgo de muerte 

de un paciente con MCH hasta hace algunos años ascendía a un 6% anual, sin embargo, 
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se ha mencionado una reducción del riesgo de hasta el 90% en los últimos 35 años fruto 

del conocimiento de la entidad, incluido el tratamiento. 

Se aconseja a los adolescentes y en general, sujetos con MCH que se abstengan de 

practicar deportes competitivos. Esta restricción puede considerarse excesiva, sobre todo 

en una persona joven, sana y atlética, pero tiene el potencial de prevenir la MS. Sin 

embargo, en la mayoría de los adolescentes con MCH, los beneficios del ejercicio regular 

no competitivo superan los riesgos, por lo que se han creado recomendaciones sobre qué 

actividades de ejercicio se pueden realizar con relativa seguridad en adolescentes con 

MCH. Por ejemplo, el ejercicio de intensidad baja o moderada, como trotar, andar en 

bicicleta (10-15 km/h), nadar y jugar al golf, puede permitirse de forma individual, 

mientras que los deportes de alta intensidad como el fútbol y el squash deben ser evitados 

(Ellis, 2017). 

Falta mucho por comprender de esta entidad, pero un profesional capacitado y con 

conocimiento suficiente, puede contribuir no solo a mejorar la calidad de vida de los 

afectados por la MCH, sino también en la prevención de la muerte súbita, aumentando la 

expectativa de vida de los sujetos. 
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