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La miocardiopatia hipertréfica apical, comidn en Ja-
pon, es una forma infrecuente de miocardiopatia hi-
pertréfica que se caracteriza porque la hipertrofia se
localiza predominantemente a nivel del apex del ven-
triculo izquierdo. En esta enfermedad es caracteristica
la presencia de ondas T negativas gigantes en las de-
rivaciones precordiales del electrocardiograma sin gra-
diente intraventricular en el ecocardiograma asi como
la escasa presencia de sintomas. Aunque se ha des-
crito un curso benigno de la enfermedad en términos
de mortalidad cardiovascular, aproximadamente un
tercio de los pacientes presenta eventos cardiovascu-
lares serios como el infarto de miocardio o la apari-
cién de arritmias. Presentamos un caso de miocardio-
patia hipertrdfica apical y a continuacion revisamos el
conocimiento actual que existe sobre esta enfermedad.
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An oriental immigrant with high blood
pressure and electrocardiogram with
alterations in the repolarization. A case
of apical hypertrophic cardiomyopathy

Apical hypertrophic cardiomyopathy, common in Ja-
pan, is a rare form of hypertrophic cardiomyopathy. It
is characterized by the fact that the hypertrophy is
mainly located in the left ventricle apex. The presence
of giant negative T waves in pre-cordial derivations of
the electrocardiogram, without intraventricular gra-
dient in the echocardiogram, and the fact that it has
few slxmptoms is characteristic of this disease. Al-
though a benign course of the disease has been descri-
bed in terms of cardiovascular mortality, approximately
one third of the patients have serious cardiovascular
events, such as myocardial infarction or appearance of
arrhythmias. We present the case of apical hypertro-
phic cardiomyopathy and then review the current
knowledge existing on this disease.
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Introduccion

La miocardiopatia hipertréfica apical es una for-
ma infrecuente de miocardiopatia hipertréfica
en la que la hipertrofia del miocardio se cir-
cunscribe al dpex del ventriculo izquierdo'.
Aunque el primer caso fue descrito en Japon?,
donde parece que la incidencia es mayor, tam-
bién existen casos en los paises occidentales’.
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Aunque se piensa que el curso es generalmente
mas benigno que en la miocardiopatia hipertré-
fica, se han descrito complicaciones cardiovas-
culares graves, incluso fatales*. Presentamos el
caso de un varén de 55 afos que acude a nues-
tra consulta para el estudio de hipertension
arterial.

Caso clinico

Varén de 55 afios de edad, de origen asiatico
que acude a nuestra consulta para estudio por
hipertensién arterial. El paciente se encuentra
asintomatico y le detectaron cifras de presion
arterial elevadas en un reconocimiento rutinario
de empresa. La exploracién fisica es completa-
mente normal excepto por presentar una pre-
sion sanguinea de 160/90 mmHg. Se le realiza
un electrocardiograma que muestra ritmo sinusal
a 70 Ipm, junto con signos de hipertrofia ventri-
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Fig. 1. Electrocardiograma.
Ritmo sinusal a 70 Ipm,
junto con signos de hiper-
- trofia ventricular izquierda
| con ondas T negativas gi-
gantes en derivaciones pre-
cordiales.

cular izquierda con ondas T negativas gigantes
en precordiales (fig. 1). Ni la radiografia de t6-
rax ni la analitica de rutina presentan hallazgos
relevantes. Ante las alteraciones del electrocar-
diograma se le realiz6 un ecocardiograma que
demostré una auricula izquierda ligeramente di-
latada y una hipertrofia apical severa, con co-
lapso ore la cavidad ventricular apical, sin gra-
diente dindmico en el tracto de salida (fig. 2). Se
inici6 tratamiento antihipertensivo con una
combinacién fija de inhibidor de la enzima de
conversion de fa angiotensina (IECA) y diuréti-
co, con buenos controles tensionales. El pacien-
te se mantiene asintomatico.

Discusion
La miocardiopatia hipertréfica apical es un tras-
torno hereditario que se produce por una muta-

cién de las proteinas del sarcomero. A diferen-
cia de la miocardiopatia hipertréfica en don-
de el aumento del espesor de las paredes del
ventriculo izquierdo es generalizado, en esta
entidad la hipertrofia se localiza en el apex del
ventriculo izquierdo sin producir gradiente
dindmico'. En cuanto a la incidencia de la en-
fermedad, ésta es variable segun la situacion geo-
grafica. Asi, en Japén se estima que aproxima-
damente entre el 15%-25% de los japoneses
con miocardiopatia hipertréfica presenta esta
entidad frente al 1%-3% de los pacientes occi-
dentales" . En cuanto al curso clinico de la en-
fermedad, en un estudio realizado en 105 pa-
cientes con un seguimiento medio de mas de
13 afos, se observo que el 44% de los pacien-
tes permanecié asintomdtico con un 95% de su-
pervivencia a los 15 afos. Sin embargo, casi un
tercio de los mismos presenté eventos cardio-

Fig. 2. Ecocardiograma transtoracico. Plano de 4 camaras que muestra hipertrofia del miocardio a nivel apical (flechas). Como se
puede observar, el septo y la pared lateral a nivel medio y basal tienen un espesor normal, a diferencia de lo que ocurre en la
miocardiopatia hipertréfica, en donde se encuentran engrosados.
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vasculares mayores (muerte slbita, arritmias
malignas e infarto apical con aneurisma apical,
entre otras). Las complicaciones mas frecuentes
fueron la aparicion de fibrilacién auricular
(12%) y el infarto de miocardio (10%)" °. Tam-
bién se han descrito complicaciones embdlicas
e ictus, aunque con una incidencia muy baja,
que aumenta en el caso de que el paciente pre-
sente fibrilacién auricular’. En cuanto al diag-
ndstico, éste se basa fundamentalmente en el
electrocardiograma y las pruebas de imagen®°.
El electrocardiograma es caracteristico, con la
presencia de ondas T negativas gigantes en pre-
cordiales. El ecocardiograma nos mostrard una
hipertrofia a nivel apical sin gradiente intraven-
tricular. La angiografia también presenta una
imagen caracteristica en “as de espadas”. Tam-
bién se han utilizado para el diagnéstico técni-
cas isotdpicas y la resonancia magnética®°.
Aunque esta entidad es bastante rara en Espana,
la constante emigracién hacia nuestro pais que
en los Ultimos anos se estd desarrollando hace
que enfermedades que no son comunes en
nuestro medio se empiecen a presentar. Es obli-
gatorio, por tanto, tener un mayor conocimien-
to de estas entidades para poder asi diagnosticar
y tratar mejor a nuestros pacientes.
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