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INFORMACION DEL ARTIiCULO RESUMEN

Historia del articulo: A pesar de que la miocardiopatia hipertréfica es una enfermedad relativamente frecuente

Recibido el 23 de octubre de 2014 (con una prevalencia de hasta el 0,23% en adultos), la mayoria de las recomendaciones

Aceptado el 26 de noviembre de para su manejo provienen de estudios observacionales y de la opinién de expertos. Algunos

2014 aspectos de esta patologia siguen siendo controvertidos. Recientemente se han publicado

On-line el 19 de enero de 2015 las guias de la European Society of Cardiology (ESC) para el diagnéstico y tratamiento de la
miocardiopatia hipertréfica. El objetivo de este trabajo es revisar las novedades aportadas

Palabras clave: por este documento y analizar las diferencias respecto a las guias publicadas por la American

Miocardiopatia hipertréfica Heart Association (AHA) en 2011.

Guias de préactica clinica © 2014 SAC. Publicado por Elsevier Espana, S.L.U. Todos los derechos reservados.

Diagnosis and treatment of hypertrophic cardiomyopathy: Comparison
between the European and American guidelines

ABSTRACT

Keywords: Despite the relatively high frequency of hypertrophic cardiomyopathy (prevalence up to
Hypertrophic cardiomyopathy 0.23% in adults), most of the recommendations are based on observational studies and
Clinical guidelines. expert consensus. Some aspects of the disease management remain controversial. Recently,

the European Society of Cardiology (ESC) guidelines on diagnosis and treatment of hyper-
trophic cardiomyopathy have been published. The purpose of this article is to review these
recommendations and to compare them with the American Heart Association guidelines
published in 2011.
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Definicién

En las gufas europeas', la miocardiopatia hipertréfica se
define como «el aumento de grosor de la pared del ventriculo
izquierdo que no se explica Unicamente por las condicio-
nes de carga». Mientras que las guias americanas’ incluyen
en su definicién exclusivamente las formas primarias de
enfermedad, las guias europeas incluyen también las formas
secundarias (en las que la cardiopatia es una manifestacién
de una enfermedad sistémica).

Etiologia

Ambas guias coinciden en que la principal causa de la
enfermedad es la genética. Hasta el 60% de los pacientes
presentan mutaciones en los genes sarcoméricos (MYH7,
MYBPC3, TNNI3, TNNT2, TPM1 y MYL3). El 5-10% de los
casos se explican por alteraciones en otros genes implica-
dos en trastornos metabdlicos (como la enfermedad de Fabry),
enfermedades neuromusculares y sindromes malformativos.
Algunos casos son secundarios a amiloidosis, trastornos endo-
crinos y drogas.

Diagnéstico

Ambas guias recogen que, en el adulto, el diagnéstico se rea-
liza con un grosor > 15 mm medido mediante ecocardiografia o
resonancia magnética. En las guias europeas se incluye tam-
bién el TAC como técnica valida. El espesor de 13-14mm se
considera borderline y se debe realizar el diagnéstico diferen-
cial con el «corazén de atleta» y la hipertensién arterial. En el
nino, el diagnédstico se realiza cuando existen mas de 2 des-
viaciones estandar de la media (z-score > 2). Los familiares de
primer grado con un grosor > 13 mm se consideran afectados.

Electrocardiograma y Holter

En ambas guias se recomienda el electrocardiograma de 12
derivaciones en la evaluacién inicial de los pacientes y cuando
exista un cambio clinico. El Holter esta indicado en la pri-
mera visita, con el fin de detectar arritmias, y en el caso de
palpitaciones o sincope. Las guias americanas recomiendan
el Holter de 24 h, mientras que las guias europeas recomien-
dan ampliar la duracién a 48 h. En pacientes estables, deberia
repetirse cada 1-2 anos.

Holter implantable

Las guias europeas establecen su indicacién en el caso de
sincopes recurrentes de causa desconocida en pacientes con
bajo riesgo de muerte subita y en presencia de palpitaciones
recurrentes que no se han podido documentar tras monitori-
zacién prolongada.

Ecocardiograma

- Ecocardiograma 2D y Doppler. Ambas guias lo recomiendan
en la evaluacién inicial de los pacientes y cuando exista

un cambio clinico. Permite determinar el grosor del ven-
triculo izquierdo, detectar la presencia de obstruccién en
el tracto de salida (definida como el gradiente >30 mmHg
en reposo o tras maniobras de provocacién), valorar alte-
raciones de la valvula mitral, determinar el tamano de la
auricula izquierda y evaluar la funcién sistélica y diastdlica.
En pacientes estables, deberia ser repetido cada 1-2 afos.

- Ecocardiograma de estrés con ejercicio fisico. Ambas guias lo
recomiendan en los pacientes sintomaticos con gradiente
en el tracto de salida <50mmHg y en casos seleccionados
asintomaticos. No se recomienda el uso de dobutamina.

- Ecocardiograma transesofdgico. Estd recomendado en ambas
guias cuando no se puede identificar el mecanismo de la
obstruccién, se sospechan anomalias de la valvula mitral
o el paciente va a someterse a un tratamiento invasivo.
Se puede considerar el uso de contraste para evaluar la
hipertrofia y aneurisma apicales, asi como para guiar el pro-
cedimiento de ablacién septal.

Resonancia magnética

Las guias europeas proponen la utilizacién de esta técnica no
solo cuando el ecocardiograma no sea concluyente (como las
guias americanas), sino en todos los pacientes que cumplan
criterios diagnésticos. Es superior al ecocardiograma bidimen-
sional en la valoracién de la pared anterolateral, regién apical,
trombos y aneurismas. Aunque la extension del realce tardio
de gadolinio tiene cierta utilidad en cuanto a predecir la mor-
talidad cardiovascular, sigue sin existir evidencia de que sea
un predictor de muerte subita. Por otro lado, la resonancia
magnética puede ser de utilidad para realizar el diagnostico
diferencial con otras entidades, como la amiloidosis cardiaca
y la enfermedad de Fabry.

Prueba de esfuerzo

Se recomienda en ambas guias para evaluar la intolerancia
al ejercicio, asi como los cambios en la presién arterial sist6-
lica. De acuerdo con las guias europeas debe realizarse en los
pacientes que van a someterse a un tratamiento invasivo, asi
como en la evaluacién pretrasplante cardiaco. Si esta disponi-
ble, se recomienda la prueba de esfuerzo cardiopulmonar.

Medicina nuclear

Mientras que las guias americanas consideraban la realiza-
cién de SPECT o PET en los pacientes con dolor toracico y
baja probabilidad de enfermedad, las guias europeas limitan
su uso debido a su escaso valor predictivo. Si se recomienda la
escintigrafia sea con Tc99 si se sospecha amiloidosis familiar
(TTR).

Angiografia y TAC

Se recomiendan en ambas guias en caso de angina tipica con
probabilidad intermedia de enfermedad y en los pacientes que
van a ser sometidos a un procedimiento invasivo. Segin las
nuevas guias, la angiografia invasiva esté indicada en caso de
parada cardiaca, taquicardia ventricular y angina en pacientes
con enfermedad coronaria.
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Medicién invasiva de presiones

De acuerdo con las guias europeas, se debe realizar en la eva-
luacién pretrasplante cardiaco y para evaluar la severidad del
gradiente y las presiones de llenado cuando las pruebas no
invasivas no son concluyentes.

Estudio electrofisiolégico

No esta recomendado su uso en la estratificacién de riesgo.
Sin embargo, las guias europeas destacan su papel en el trata-
miento de arritmias supraventriculares y de la preexcitacién
ventricular. Ademas, se puede considerar su uso en pacientes
con taquicardia ventricular monomorfa sostenida.

Papel del estudio genético

Ambas guias reconocen la utilidad del estudio genético en los
pacientes diagnosticados de miocardiopatia hipertréfica, con
el fin de identificar portadores en riesgo de desarrollar la enfer-
medad entre los familiares de primer grado (claseiia en las
guias americanas y clase! en las europeas, nivel B). Las guias
europeas lo recomiendan ademds cuando se sospeche una
causa especifica de enfermedad, en pacientes con diagnéstico
borderline y si hay confirmacién histolégica post mortem.

En el caso de que se identifique una mutacién patogénica,
esta se debe incluir en el estudio de los familiares de primer
grado. Se recomienda el seguimiento a largo plazo de los por-
tadores, mientras que los no portadores pueden ser dados de
alta y reevaluados en caso de sintomas o informacién nueva
respecto a la familia. Para las variantes de significado incierto
es importante el estudio de cosegregacién de la variante con
la enfermedad familiar, lo que puede ayudar a confirmar o
descartar su patogenicidad.

En el nino, el estudio genético se recomienda a partir de
los 12 afios en las guias americanas y a partir de los 10 en las
europeas, dado que los eventos son raros antes de la pubertad
en pacientes asintomaticos. Se puede considerar adelantarlo
en el caso de sintomas o elevados requerimientos de ejercicio,
y en familias con fenotipo severo.

En general, las guias europeas desaconsejan el diagnéstico
genético prenatal, dada la alta variabilidad en la expresién
fenotipica de la enfermedad y su caracter frecuentemente
benigno.

Tratamiento

Solo se recomienda en pacientes sintomaticos. El tratamiento
invasivo debe considerarse en pacientes con sintomas refrac-
tarios y gradiente obstructivo > 50 mmHg.

Pacientes con miocardiopatia hipertréfica obstructiva

- Tratamiento médico (similares recomendaciones). El farmaco
de primera linea es el betabloqueante. Si no es efectivo,
se recomienda anadir disopiramida. Si estad contraindicado
o no es eficaz, se puede anadir verapamilo (o diltia-
zem) con una estrecha monitorizacién del paciente. Los

betabloqueantes también se recomiendan en ninos y en el
edema pulmonar. Se debe tener precaucién con el uso de
diuréticos.

- Tratamiento invasivo. No hay estudios aleatorizados que
comparen las distintas técnicas. Las guias americanas
establecen la miectomia como tratamiento de eleccién y
reservan la ablacién septal para los pacientes con contra-
indicacién o alto riesgo para la cirugia. Las guias europeas
destacan que ambos procedimientos mejoran la capacidad
funcional con una mortalidad similar. La ablacién septal
presenta mayor incidencia de bloqueo y seria menos efec-
tiva con fibrosis extensa, hipertrofia severa y grosor menor
a 16mm. No se recomienda en nifios ni con anomalias
valvulares asociadas. El implante de marcapasos se debe
considerar en pacientes con contraindicacién para ambos
procedimientos o con otras indicaciones para el implante,
siendo los pacientes mayores de 65 anos el subgrupo donde
se alcanzan mayores beneficios.

Pacientes con miocardiopatia hipertréfica no obstructiva
(similares recomendaciones)

- Tratamiento médico. Se recomienda el tratamiento con beta-
bloqueantes, verapamilo (o diltiazem) y diuréticos a baja
dosis. En pacientes con disfuncién ventricular se debe consi-
derar el tratamiento con IECA, antialdosterénicos y digoxina
(en presencia de fibrilacién auricular).

- TRC y trasplante cardiaco. Se recomienda considerar la terapia
de resincronizacién en pacientes con NYHAII-IV, FE<50% y
BRIHH con QRS > 120 ms. El trasplante cardiaco debe ser con-
siderado en pacientes con NYHAIII-IV y disfuncién sistélica
o diastolica refractarios a tratamiento.

Estratificacion del riesgo de muerte subita

Las guias americanas establecen como factores de riesgo la
historia previa de fibrilacién ventricular, taquicardia ventricu-
lar sostenida o muerte subita, la historia familiar de muerte
subita, el sincope de causa desconocida, la taquicardia ventri-
cular no sostenida, el grosor > 30 mm y la respuesta tensional
anormal al esfuerzo. Las guias europeas proponen un nuevo
modelo que surge de un estudio con 3.675 pacientes, inclu-
yendo variables que han sido publicadas en al menos un
andlisis multivariante. Asi, se excluye la respuesta tensional
anormal al esfuerzo y se incluyen, ademads de las anteriores,
la edad, el tamano de la auricula izquierda y la presencia de
obstruccién. El modelo proporciona la probabilidad individual
de eventos en 5anos y no debe ser utilizado en menores de
16 anos, en atletas ni en pacientes con enfermedades meta-
bélicas, infiltrativas o sindrémicas.

Manejo de la fibrilacién auricular

Ambas guias recomiendan administrar antagonistas de la
vitaminaK (o nuevos anticoagulantes orales si hay con-
traindicacién) a los pacientes con fibrilacién auricular, y
considerar la cardioversién si es de reciente comienzo. Se
recomienda el uso de amiodarona para el control del ritmo y
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Tabla 1 - Aspectos diferenciales mas relevantes en las guias americanas y europeas para el manejo de la miocardiopatia

Guias ESC (2014)

hipertréfica

Guias AHA (2011)
Definicién Formas primarias
Diagnéstico Medicién del grosor: ecocardiograma y RM

Holter de 24h

RM si ecocardiograma no concluyente

Estudio genético: clase11a, nivel B
Edad: a partir de los 12 afios
Tratamiento invasivo de la
obstrucciéon
Estratificacién de riesgo
Deteccion de fibrilacién
auricular asintomatica

Factores de riesgo clasicos
Podria considerarse Holter

Miectomia tratamiento de eleccién

Formas primarias y secundarias

Medicion del grosor: ecocardiograma, RM y TAC
Holter de 48h

Holter implantable

RM en todos los pacientes que cumplan criterios
diagnésticos

Estudio genético: clase1, nivel B

Edad: a partir de los 10 afios

Individualizar en cada caso

Modelo predictivo individual
Holter cada 6-12 meses si tamano auricular > 45 mm

AHA: American Heart Association; ESC: European Society of Cardiology.

betabloqueantes y antagonistas del calcio para el control de
frecuencia. No se recomienda el uso de dronedarona. La abla-
cién con catéter puede valorarse en pacientes sin dilatacién
auricular severa refractarios a tratamiento médico. En las
guias europeas, el tamano auricular >45mm se establece
como predictor de riesgo para el desarrollo de fibrilacién auri-
cular e ictus y se recomienda Holter cada 6-12 meses.

Manejo del embarazo

En las guias europeas, los betabloqueantes son el farmaco de
eleccién y se recomienda monitorizar el crecimiento fetal. Se
recomienda el parto vaginal y la anticoagulacién con hepa-
rina de bajo peso o antagonistas de la vitaminaK segin el
momento de la gestacién en caso de fibrilacién auricular.

Enlatabla 1serecogenlas diferencias fundamentales entre
ambas guias.

Responsabilidades éticas

Proteccion de personas y animales. Los autores declaran que
para esta investigacién no se han realizado experimentos en
seres humanos ni en animales.

Confidencialidad de los datos. Los autores declaran que en
este articulo no aparecen datos de pacientes.

Derecho a la privacidad y consentimiento informado. Los
autores declaran que en este articulo no aparecen datos de
pacientes.

Conflicto de intereses

Los autores declaran no tener ningin conflicto de intereses.
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