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Introducción 
Desde que Teare la describiera por pritiicra vez en 

1958 (l), la niiocardiopatía hipertrófica idiopática 
(MCFII) Iia despertaclo L I I ~  iiiusiiado interés. La hiper- 
trofia tniocárdica de causa desconocida y la disfiinsi6n 
cliasthlica son requisitos indispensables para el diag- 
nóstico, pero si por algo se caracterizzi esta enferme- 
dad es por su abigarrada espi-esión clínico-anatóinica y 
su sitig~ilar fisiopatc~logía. Todo ello, unido al car5cter 
heterogéneo de los mecanismos que determinan su 
evolución natural, lia cautivado la atención de iii~ichos 
médicos y sc~i~l>rado la conti-oversia y la división en  el 
tilanejo terapéutico. Este último debe perseguir dos 
o1,jetix~os priiiiordiales: el alivio sintoniAtico y la mejo- 
fia pinnóstica. 

En lo qiie al tralamicnlc~ puraiiiente fariiiacológico se 
refiere, los bctabloq~ieantes siguen ocupanclo un lugar 
preponclerante. Sin embargo, ouas drogas como la di- 
sopii-aiiiida y solire todo el verapamilo, ct)tiipiten aliora 
con fundados argumentos por esa posición de privile- 
gio. La iitilización clc fártiiacos antiarrítinicos, en  ordeti 
a prevenir la tiiuerte súbita, es taiiibiéii objeto de discu- 
sión. No lo es menos la eleccióti cie la técnica quirúrgi- 
ca, uiia vez que la terapia conscr\,adora se ha mostrado 
ineficaz. Mención especial iiie~.ece, finaliiiente, la incoi. 
poración del marcapasos I~icanieral al abanico de posi- 
bilidades tei-ap6utic:is de la MCHI. Ello está suponiendo 
actualmente una auténtica rcv«luci»n, tan novedosa 
como esperanzadora, hasta el puiito de constitnir en no 
pocos casos una seria alternativa a la cinigía. 

Una disyuntiva actual: ibetabloqueantes o 
calcioantagonistas? 

El propranoiol, un betabloqueante no caidioselecti- 
yo, continúa siendo el Sármacc~ de primera elección y 
el iiiás aniplianicntc ~itiiizado en el tratamienlo fariiia- 
cológico de la MCIII. Sin embargo, la inli-oducción del 
verapamil<> coino terapia ahci-tiativa Iia iuodificado en  
gran iiiedicla el coiicepro clásico, ya que tiiúltiples es- 
tudios Iian objetivado ventajas sintoniáticas nada des- 
preciables con el uso de  este calcioantagonista, así 
como una menor iiiorbi-tiiorta1id;id. 

Tanto el propranolol como el verapanlilo detertiiinaii 
una considerable mejoría sintoinática en la niayoiía de 
los pacicrites, iiiás todavía en el caso del segundo (2,3). 
Sin cinbargo, el propranolol, al disiiiinuir la respuesta 
cronotrópica al ejercicio y con ello el coilsutiio cle <>sí- 
geno, piiedc controlar mejor la angina. Otrcis autores, 
eii canil>io, nn han encontrado clifcrencias llamativas en  
la cfecti\ridad de ambas drogas (4). No hay evidencia ri- 
gurosa de que dosis niuy elevadas del betabloqueante 
consigan una tiicjor 1-espuesta clínica y sí una iiiayor i11- 
ciclencia de efectos adversos; por otro lado, el verapa- 
tliilo p~iccle ejercer una acción iiiuy positiva en  los 
casos en que han sido inefectivas altas dosis de propra- 
nolol (5). El verapamil iriejora lla~i~ati~~a~iicnte la iole~.an- 
cia a 12 actividad física (21, y lo n-iisi~~o puede afirmarse 
del propranolol, aunque la sensación de fatiga secunda- 
ria al I~i»qiieo l~eta limita la resistencia al ejercicio. 

l'ero la actividad de ;itnbos fármacos no se limiia al 
terreno clínico. ba angiografía y la ecocarílic~g~afía nos 
Iian peixilitido olijetivar sus notables efectos sobre los 
paránictros liemodinámicos, en concreto sobre los lia- 
llazgos pi-opios de la clisfuncióii diastólica, cuya correc- 
cien bajo tratainiento es un Iieclio constalaclo (2,6-8). 
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Asiiiiisii~o, la depresión de la contractilidad y el efecto 
cronorrópico negativo reclunclan en tina significativa re- 
duccióti de los gradicntcs pro\rocadí~s, iiiientras que los 
basales no suelen responder al propi-ai10101. 

El aspecto preventivo de la cuestión es, Sinalnlciitc, 
de capital iiilportaiicia. Tanto el propranolol coini, el 
vcrapainilo carecen, al parecer, de ;icciOn aritiairítnlica 
o preventiva de la inueite súl'ita. Siti embargo, alg~iiios 
lian encontrado una mayor supervivencia a largo plazo 
en  los paciciilcs traraclos con uerapaiiiiií~, est;iblecién- 
cl«sc diferencias signific;iti\~as con aquellos giupos qiie 
n o  siguieron tmtaiiiiento o lo Iiicieron con ~~ropranolol 
(Y). En cualquier caso, la redticción de la iiiortalidad 
\>ajo 11-arainiento iii¿2clico nc responde a una disminu 
ción e11 la incidencia de muerte súbita. 

De todo lo dicho se dcsprcticlc que el veray>aiiiilo 
coiistitliyc aciliaimcnlc ~ i i i a  alternativa cada vez ~ilás 
s61ida 211 ti-at;iiiiient« clásico. E1 clínico deberá decantar 
su elección terapéritica valorando cada caso concrclo y 
tetiietido en cuenta fldct«res conic la edad o la suscep- 
tibilidad persoii;il ;i los efectos fartnacológicos, tanto 
positivos co~iio adversos. 

La disopiramida, el tercero en discordia 
1.a disopiranlida, un fármaco antianftniico clc la clase 

1, incorpora a s~ i s  coiiocidas propiedades eléctric;is, una 
iiiarcada accií~ii inotrópica negativa. Ello, iiniclo a la 
;il->olición del iiioviiiiiento sistólico anterior de la valva 
anterior mitral, provoca iitia reclucción del gradiente su- 
haórtico, tanto en reposo coino en ejercicio (10,SS). 

Adeiiiás, la actividad c;ilcioantagonista de esta droga 
incide sobre la función diastólica, coiisig~iictido así un 
patrón de relajación más uniíortile y ci~oi~clinado. I>e 
hecho, este segundo cfeao podría ser el principal res- 
pun%dl>e de la tnejoin en la capacidad hincional o b  
seivada bajo trzitairiiento con disopiraiilida. Si esto es 
realtilente así, este fár~naco podrá denloarar su eficzi- 
cia no sólo en las Soriiias «baructivas de la enferme- 
clad, sino tamt>i¿.n cii las no c~bstivctivas (12). 

El papel de la amiodarona 
Aunque lioy sabemos que la aiiiioclan~na es czipaz 

clc aliviar los sínt»iilas y niejorar los ~>asámetros hetilo- 
diiiáiiiicos, Iiay ai.guriientos poderosos para no ~itilizar- 
la con estas finalidades. La eficacia de los fáriiiacos 
antes citados y los conocidos eSectos secundarios de la 
amiodarotxa son los niás iiiiportantes. 

El tiiaiicjo de 1. '1s . . diritiiiias - es actualmente la única 
posible indicación de este antiarrítiilico. Es hien cono- 
cicla la iiiiportancia de la contribución aiiriciilar al lle- 

nado eii los ventrículos poco distensibles y, por iaiití~, 
la gravedad lierrioclinámica de la Sibrilación auricular 
en la MCHI. La arni«clarona previene eficaziiiente la 
aparición de esta arritinki y está indicada en los pa- 
cientes c m  ziiitecedentes de fibrilación auricular. Acle- 
iiiás, los factores que mejor predicen el retorno al 
ritmo siiiiisal, Litia vez instauracla la arritinia, son el 
plazo de instauración de los síntomas y el tratarilietito 
previo con arniodarona (13). 

No es tan clara, sin etiiliargo, su indicación en las 
arriuiiias vciitricuiares. Es cierto que, zinálogaiiieiite a 
lo que sucede eii los pacientes postinfarto, la ainiocla- 
rona disminuye la incidencia de arritiiuas vcntric~ilares 
en  el Holtcr, aclciiiás de p~.eveiiir la inducci6n de ta- 
quicardia veiiti-icular en no pocos casos 114). Por lo 
tanto, s ~ i  adininistración crónica p~iede coiitcmplai-se 
en  aquellos pacictiLcs cle riesgí~ en los que se detectan 
crisis de taquicai-dia ventricular no sostenida en la tilo- 
nitorización electrocardiográSica ambulatoria. Sin eni- 
bargo, irediiiidaría ello en iiiia iiiayoi- sul->eivh~encia?. 
Para algunos, la respuesta es rotundamente aiirmativa 
(15). Para otros, en cambio, esta actitud rcsuitai-ía in- 
cluso negativa, ya que puede desencadenar arritinias 
severas y altei-aciones de la condiicción en ilo pocos 
enferiiios, así como facilitar la inducción de taquicardia 
\rentricular en la mitacl cie ellos, auiiientando incluso la 
incidencia cle inuerte súbita (16). 

A 121 vista de todo ello, la ailliodamtia dehení espe- 
rar a qne nuevas evidencias pcriiiiian la geiieralizaci0n 
de sil iiso o I~icii clcscarten definitiuainente su presunta 
acción beiiéfica s«bir el pronóstico. En la Figura 1 se 
es<[uematiza la condiicta que creemos más apropiacla 
en materia preventiva, asuiiiienclo que dctx practicarse 
una 11ionitosizaci6n electrocardiográfica aiiibulatoria a 
todo paciente dkignosticado de MCHI. 

El dilema quirúrgico: miectomía o recambio 
valvular mitral 

Desconocciiios con rigor, de igual foi-nid que ocurre 
c«ii la pn~f i l  'ixrs ' . , di~tiarritmica, ' ' 

' si las ventajas clínicas de 
la cirugía de la blCHI obstructiva alcanzan tanibién el 
pronóstico a largo plazo (17). IJn cstuclio reciente, 
coillparaiido la cirugía con el ti-;itaiiiientc iiiedicaiiien- 
toso, parece deiiiostiar que sí (Y), si bien hacen falta 
más evidencias para otorgar al tmtamiento quirúrgico 
otra finalidad que no sea la p~iranictitc sintoiilática. De 
hecho, la única itidicaci6ii quirúigica válida y uiiifor- 
tiiei~ienle aceptada en la actualidad es la presencia de 
síntoiiias iiiipoi.tantes refractarios al tratailliento médico 
a dosis nlásitnas (18). 
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Manejo de la MCHl en lo relativo a la prevención 
de la muerte súbita. 

L;i iniectotilía Lransaórtica y la siistitucióti valv~iiar 
tiiitral so11 las dos técnicas clisponibles. hnbas  cuentan 
coti parcidarios y cletraccores, aunque la tii;ís estendida 
en  ia achialidad es la primera. 

Las dos dcteriiiirian una iniportante ii~ejoría clínica - 
grado Siincional y tolerancia al ejercicio en la gran 
tilavoría cle los oaciciiies. La hetnodinátiiica t;~mbién se 

Pii~aliiiente, digaiiios que las cifras de iiiort:~lidacl 
Iiospitalaria, tiiortalidacl ati~ial y supet~i\feiicia a largo 
plazo no ayiidan a despcj;ir kis diidas a cerca de la 
elección quirúrgica, ya que no se Iiat i  olr>sei~~acl» dife- 
rencias sigriificativas eiitre la micctoinía y el rccaiubio 
t i~i t r :~I  (18,241, 

En cualquier caso, lio). por Lioy 1;i técnica de clec- 
cióti sigue siendo la iiiiectoiilía. El peso de la fisiopato- 
I»gía está de su ~mi t r  y, por oiio I;iclo, resulxi de difícil 
:~suiición para el clínico que una v8lviila anatóiilica- 
iilente tiorinal pueda ser resecada y sustituicla. De 
todos iiiodos, s e d  preciso incli\~iílualiz;ir cada caso, in- 
dicando iitlo u 11tro proceclitiiiento -o incluso la cotnbi- 
nación de atiilios- eii S~iiiciOii de las caixcterísticas del 
paciente. I>e hecho, podetiios esval>lrcer las itliiicacio- 
ncs Fui~daiiletitaies del recatill>io tiiitral, qiie se especi- 
fican en la 'i'ahlzi 111 (28). 

Tabla I 

-Trastornos de la conducción intraventricular. 
- Trortarnor de la conducción aurículo~ventricular. 
- Comunicación infewentricular. 
- Regurgitación oórtica. 

Tabla II 
111 i < l i i i . : i  \ l $ i i i l l <  l l l \ ~ l . . < i l i ,  , li i i i l I l < , >  ..l.. \ .  < , I  !<l t -  

. I I <  IIIC. . I I ~ I . I ~  I I I . <  \iti.,. ,111 I t c ~ ~ ~ ~ . ~ l ~ . k ~ ~ l ~ l t  i ,  .. . \ .  I ~ , ! . ,  i 

. i i l l  . l l . . l .  1 l . 1 , I i 1 . 1 1 1  1 ~ 1 1 ~ 1 1  . \ l < l l i . .  ~ < ~ , 1 1 , 1 < 1 1  
-. - -. 

l.,l i l l 1 l . l .  \ l., I I I , , ( :  <.,lil . i .  1 ,  lI~l:~~li..I > < Y  11:111.1r1 1 - Hcmorraaias secundarios a lo anticooaulo<ión. 

la \,clocidacl del flujo sistólico en  el tracto de salida 
i~entric~ilar, plicdt: taii~bién corregir serisibletiientc el 
tnovi~l~icntc anterior sistólico y con ello aliviar la iiisu- 
ficieticia initral (27). Por otra patTe, la suscicución val- 
\ d a r  no es iin procediiiiierito exento de coinplicacio- 
nes; las inás itnportantes se expotlcti cn la Tabla 11. 

(19-26). 
La coiltrih~ici6n del movitniciito sistólico atitcrior 

initral al gradiente ohstriictii~o, así cotilo las gr:ives 
cotilplicaciones de la nlicctoiiiía (Tabla U, han sido ai- 
g~ullciitos esgrimitlos con fuerza por los defensores del 

- Fracaso de la miectamia. 
- Septo baso1 delgado 1c18 mm). 
- Región septal de mayor grosor, inaccesible o la 

miectamio realizada a través de aortotornio. 
- Regurgitación mitra1 revera secundaria a anomalía 

intrinreca de la vólvulo mitral. 

" - 
- Tromboembolismo sistémico. 
- Endocarditis infeccioso. 
- Dirfunción protérica. 

, , ,,, 
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