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Doppler tisular y estratificacion del riesgo en la miocardiopatia

hipertrofica

Tissue Doppler and Risk Stratification in Hypertrophic Cardiomyopathy

LORENZO MONSERRAT IGLESIAS

Es frecuente entre los clinicos la idea de que el manejo
de la miocardiopatia hipertrofica es sencillo y en cierto
modo rutinario, con procedimientos claramente esta-
blecidos. Sin embargo, en pocas patologias cardiologicas
nos encontramos con un grado de complejidad e incer-
tidumbre comparable al que plantea esta enfermedad.
La miocardiopatia hipertroéfica puede ser causada por
cientos de mutaciones diferentes en varias decenas de
genes identificados hasta ahora, y en aproximadamente
un 30-40% de los casos sigue siendo de causa idiopatica
tras un estudio genético completo. (1) Esta complejidad
en la etiologia es una de las principales causas de la gran
variabilidad que se observa en la expresion clinica y el
pronostico de la enfermedad. Por todo ello, podriamos
decir que la miocardiopatia hipertroéfica, mas que una
enfermedad, es un conjunto de enfermedades con un
denominador comtn: la presencia de un engrosamiento
anormal del miocardio. (2) Si aceptamos este concepto,
se comprendera que no es una tarea sencilla el estable-
cer una tGnica pauta en el manejo clinico de la enferme-
dad que sea aplicable y eficaz en todos los pacientes.

El abordaje clinico de la miocardiopatia hipertréfica
se puede resumir en cuatro tareas principales: diagnés-
tico, tratamiento de los sintomas, estratificacion del
riesgo con prevencion de complicaciones y evaluacién
familiar. En cada uno de estos aspectos existe un amplio
margen para la mejora. Debemos avanzar con un diag-
noéstico mas precoz y preciso en los pacientes afectados
y en sus familiares, y necesitamos nuevos tratamientos
que, ademas de controlar los sintomas, permitan evitar
la progresion de la enfermedad. Pero sobre todo, ne-
cesitamos mejorar nuestra capacidad para establecer
de forma precisa el riesgo de complicaciones asociadas
con la enfermedad en cada paciente.

La estratificacién del riesgo ha sido la principal
area de investigacion clinica en la miocardiopatia
hipertroéfica durante los tltimos 30 anos, y aunque se
ha avanzado considerablemente, contintia siendo un
problema no resuelto con gran trascendencia clinica.
La estratificacion del riesgo pretende, por una parte,

identificar a los pacientes con mayor probabilidad de
presentar complicaciones clinicas (principalmente la
muerte subita, pero también la muerte por insufi-
ciencia cardiaca, la progresion a disfuncion sistélica,
el desarrollo de fibrilacién auricular, los accidentes
cerebrovasculares y la endocarditis), para tomar las
medidas de prevencion adecuadas (implante de desfi-
brilador, tratamiento médico en disfuncion sistélica y
diastdlica, anticoagulacién, etc.). En segundo lugar, la
estratificacién del riesgo debe permitirnos identificar
con precisién a una mayoria de pacientes con riesgo
bajo, que se beneficiaran con un manejo clinico no
agresivo (evitando iatrogenia) y con la tranquilidad
que podremos transmitirles acerca de su probable
evolucioén.

En lo que respecta a la evaluacién del riesgo de
muerte subita, el conocimiento actual establece la
conveniencia de evaluar como minimo una serie de
factores de riesgo principales, que incluyen la presencia
de antecedentes familiares de muerte stbita, el sinco-
pe de causa no explicada, la presencia de taquicardia
ventricular no sostenida en el Holter, la hipertrofia
grave (especialmente con grosor mayor de 30 mm) y
la respuesta anormal de tensién arterial en la prueba
de esfuerzo (en jovenes). Cuando no existe ninguno de
estos factores, consideramos que el riesgo es muy bajo
y no se indica ninguna intervencién, y en presencia
de multiples factores, todos los autores recomiendan
el implante de desfibrilador. Cuando existe un tnico
factor de riesgo no existe consenso y se recomienda
considerar aspectos adicionales, como la edad del
paciente y la presencia de otros marcadores de riesgo.
(2-4) Recientemente hemos propuesto la aplicacién de
una férmula para realizar una estimacién cuantitativa
individualizada del riesgo de muerte subita. (5) Esta
féormula, derivada del estudio multivariado de una
cohorte multicéntrica de méas de 3.000 pacientes, toma
en consideracién la edad del paciente, el grosor parietal
maximo, los antecedentes familiares de muerte sibi-
ta, el sincope, la presencia de taquicardia ventricular
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no sostenida, el gradiente dindmico subadrtico y el
diametro auricular izquierdo. Representa una mejora
evidente respecto del abordaje previo del problema,
pero como cualquier férmula que intenta modelar un
comportamiento biolégico, presenta limitaciones. En
particular, la aplicacion de esta formula infraestima
el riesgo en los pacientes con un perfil mas grave, y lo
sobrestima en pacientes de riesgo bajo. Por otra parte,
la mayoria de los pacientes en los que se implanta un
desfibrilador como prevencién primaria no reciben
terapias adecuadas durante un seguimiento prolon-
gado, y algunos pacientes con uno o ningtn factor de
riesgo sufren muerte subita. Esto indica que nuestra
capacidad predictiva sigue siendo limitada, y se hace
necesario lograr una mayor precision en el calculo del
riesgo individual.

El articulo de Ochoa y colaboradores que se publica
en este namero de la Revista Argentina de Cardiologia
representa sin duda un claro avance en este objetivo. (6)

La ecocardiografia es una de las herramientas mas
utiles en la estratificacién del riesgo de la miocardiopa-
tia hipertroéfica, pero en la actualidad pocos parametros
ecocardiograficos se aplican de forma sistematica en la
estimacién del riesgo. En la nueva ecuacién que hemos
comentado solo participan el grosor parietal maximo,
el gradiente dinamico y el didametro de la auricula iz-
quierda. Fernandez y colaboradores y otros autores han
demostrado que la presencia de disfuncién sistélica en
pacientes con miocardiopatia hipertréfica es un factor
de riesgo importante. (7, 8) Sin embargo, la fracciéon
de eyeccion no result6 un predictor Gtil en la ecuaciéon
de riesgo que hemos comentado anteriormente. (5) El
motivo de esta paradoja es que, por una parte, la dis-
funcion sistdlica evidente (disminucion significativa de
la fraccion de eyeccién) aparece en un porcentaje bajo
de pacientes con miocardiopatia hipertréfica (menos
del 10%) y, por otro lado, el evento que se produce en
estos pacientes puede ser la muerte por insuficiencia
cardiaca o el trasplante. Por ello, en una cohorte global,
la fraccion de eyeccion no alcanza un alto poder predic-
tivo para el desarrollo de muerte stbita. También es
cierto que la disfuncién sistélica no es independiente
de otros factores incluidos en la ecuacién, como el
grosor parietal, el didmetro de la auricula izquierda o
la presencia de arritmias ventriculares.

Ochoa y colaboradores nos demuestran en su tra-
bajo que la alteracion de la funcién sistélica, evaluada
por Doppler tisular, si se relaciona con el prondstico de
los pacientes, y en particular nos permite identificar
un subgrupo de riesgo muy bajo, que son los casos con
velocidad sistélica preservada. (6) Hay que destacar
ademas que los autores excluyeron de su evaluacion
a los pacientes que ya tenian una disfuncién sistélica
evidente por otros parametros.

Estos hallazgos son de gran interés, pero no
deberian de sorprendernos. En la miocardiopatia hi-
pertroéfica, una fraccion de eyeccién conservada no es
equivalente a una contractilidad normal y el Doppler

tisular nos permite identificar estas alteraciones que
no se detectan al evaluar la fraccién de eyeccion. Las
posibles causas de esta disfuncién subclinica son di-
versas, e incluyen la presencia de fibrosis, isquemia
por enfermedad de pequeno vaso y desequilibrio entre
aporte y demanda de oxigeno y la desorganizacién mio-
fibrilar (disarray) que produce una contraccién menos
eficiente. Todos ellos factores asociados con un riesgo
mayor de arritmias y muerte stbita. (2-4) Por otro lado,
dentro de las mutaciones que producen miocardiopatia
hipertrofica, algunas de las que tienen un peor pronés-
tico producen a nivel molecular una disminucién en la
capacidad contractil y una alteracion en la coordinacién
de la contraccion que la hace ineficiente. (9, 10)

Aunque en el trabajo de Ochoa y colaboradores
no se observé una asociaciéon significativa entre
parametros de funcién diastélica en el estudio de
Doppler tisular, diversos estudios han sugerido que
pueden ser utiles tanto en el diagnéstico como en el
pronoéstico. (6) En conjunto, podemos concluir que la
evaluacién mediante Doppler tisular de los pacientes
con miocardiopatia hipertréfica contribuye sin duda a
una mayor precision en el diagnéstico y el pronéstico
de estos pacientes.
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