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EVALUACION DE RIESGO
DE MUERTE SUBITA EN )
MIOCARDIOPATIA HIPERTROFICA.

- Victor Abraham Navarro Lopez +

"La muerte por Miocardiopatia Hipertrofica, si bien es poco comun, suele ser
catastrofica, ya que a menudo es inesperada en individuos atléticos jovenes,
aparentemente sanos"”.

Ali J. Marian

INTRODUCCION

La muerte subita (MS) se define como la muerte que ocurre inesperadamente
dentro de 1 hora del inicio de los sintomas o cuando la muerte ocurre sin ser testigo
dentro de las 24 horas de que el fallecido es visto con vida y en un estado normal de sa-
lud antes del descubrimiento del cuerpo. Es una condicién grave que en diversos paises
supone un problema de salud publica y que en México implica entre 33 y 53 mil muertes
anuales, en su mayoria ligadas a enfermedad isquémica del corazdn . La Miocardiopatia
Hipertréfica (MCH) es la principal causa de muerte en jovenes asintomaticos o levemente
sintomaticos (predominantemente de 25 afios de edad), sin existir diferencias basadas
en sexo y raza .

La estimacion inicial de la prevalencia de la MCH reportada como 1 de cada 500
personas derivo en gran parte del estudio CARDIA (Coronary Artery Risk Development in
Young Adults) ¢, siendo corroborado por otros estudios en distintos paises como Africay
China en donde utilizaron estudio ecocardiografico estandar para su identificacién 78. En
estudios recientes la incidencia de MS en pacientes que tienen MCH es muy variada con
un promedio de 0,5%/afio a 1%/afio (5-10 casos por 1000 MCH /afio) °-. La proporciéon
acumulada a 5 afios de eventos de MS en la MCH infantil desde el diagnéstico fue del 8
al 10% para los eventos de MS en la infancia 4, en un estudio de Paolo Spirito y col. * la
tasa de eventos fue del 0,6% por afio para la MS, del 0,2% por afio para la muerte por
insuficiencia cardiaca y del 0,1% por afio para la muerte relacionada con un accidente
cerebrovascular. El riesgo de MS se relacioné de forma independiente e inversa con la
edad, en contraste del riesgo de insuficiencia cardiaca o muerte por accidente cerebro-
vascular lo cual estuvo directamente relacionado con la edad ». Actualmente se esta
realizando por parte de un grupo de investigadores mexicanos el “Registro Mexicano
de Miocardiopatias” (REMEMI), recolectandose informacion en distintos centros de la
Republica Mexicana, cuyos resultados preliminares se encuentran en el ultimo capitulo
de este libro, que consideramos serd de gran utilidad para dar a conocer y entender sobre
las caracteristicas de la MCH en nuestra poblacion y el estado actual de esta patologia a
nivel nacional.
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La estratificaciéon optimizada del riesgo y seleccién de
candidatos a la implantacién de un desfibrilador automatico im-
plantable (DAI), la prohibicién de los deportes competitivos, la
miectomia y una adecuada estratificacion de riesgo de estos pa-
cientes, ha reducido drasticamente la mortalidad en la dltima dé-
cada 7. (Fig. 1)
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Figura 1. Se muestra la mortalidad asociada con la MCH con el tratamiento contem-
pordaneo, en comparacion con la mortalidad de cohortes con la misma enfermedad
del siglo pasado y antes de estrategias de tratamiento actualmente empleadas. Se
aprecia una clara reduccion de la mortalidad en todos los grupos de edad, que lle-
gan a ser equitativas a la mortalidad de la poblacion general de los Estados Unidos.
PCEH: Paro cardiaco extrahospitalario (Modificado de Maron BJ y col. 7)

Maron y col.® estudiaron 86 muestras de corazon selec-
cionadas de pacientes jévenes con MHC que murieron repentina
e inesperadamente sin una evaluacion clinica previa, donde se
aprecio grosor de la pared del ventriculo izquierdo (VI) promedio
de 18 + 4 mm, considerandose > 30 mm el corte que incrementa
riesgo de MS. La MS se suscito en actividades sedentarias/leves
(66%), cama o dormido (32%), actividad fisica (22%) (Fig. 2). Ellos
resaltaron la importancia y el desafio que se enfrenta en la prac-
tica clinica para identificar candidatos jévenes para la intensifi-
cacion de la prevencion de MS.

SUSTRATO DE MUERTE SUBITA EN MIOCARDIOPATIA
HIPERTROFICA.

Se han descrito diversos modelos fisiopatolégicos de las
arritmias en la MCH. Cabe mencionar que los efectos de la muta-
cién primaria de los genes de la MCH, encargados de codificar las
proteinas reguladoras del calcio (Ca2+) podrian afectar la sensibi-
lidad y al manejo del Ca2 + intracelular . La alteracion del calcio
provoca una actividad desencadenada por la posdespolarizacion
eléctrica, lo cual impulsa la arritmogénesis y mecanismos de re-
entrada; a su vez por efectos secundarios, incluida la hipertrofia
de los cardiomiocitos que conlleva al desorden extenso y difu-
so de los miocitos, produciendo un patrén arquitectonico cadtico
caracteristico de las células del musculo cardiaco dispuestas en
angulos oblicuos y perpendiculares con uniones gap alteradas, asi
como deposito de colageno intersticial y fibrosis de reemplazo,
causando el aumento de la automaticidad de los miocitos cardia-
cos siendo esto considerado como el sustrato arritmogénico ven-
tricular mas importante *°. Por otro lado, existen otros factores
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Figura 2. Circunstancias de muerte subita por MCH sin diagnostico clinico previo.
(las circunstancias fueron desconocidas en 6 pacientes excluidos de este andlisis)
Modificado de Maron y col.*®.

fisiopatoldgicos transitorios, como serian mala adaptaciéon de
respuesta autondmica, isquemia miocardica y alteraciones hemo-
dinamicas, que desde luego influyen también en la arritmogenici-
dad en la MCH 2. Las alteraciones del sistema nervioso auténomo
pueden desencadenar taquicardia ventricular (TV) a través de una
mayor automaticidad y ello puede explicar el por qué, los periodos
de taquicardia sinusal son un ritmo comin que precede a la TV
y Fibrilacion Ventricular (FV) en aproximadamente un tercio de
los pacientes con MCH, lo que proporciona un posible mecanismo
para eventos arritmogénicos durante la actividad fisica intensa >.
La disfuncion del flujo e isquemia mediada por microvasculatura
de las arterias coronarias, promueven una automaticidad anormal
al alterar el potencial de membrana en reposo de los miocitos, lo
que reduce el umbral para la despolarizacion y el inicio de la TV
2, (Fig. 3)

La Taquicardia Ventricular No Sostenida (TVNS) que pue-
de ser detectada hasta en 20% de los pacientes, es considerada
importante debido a que estos episodios pueden degenerar en fi-
brilacién ventricular, la cual es causa de MS, motivo por el cual
se considera un factor de riesgo mayor >2". Los latidos ectépicos
supraventriculares y ventriculares son bastante comunes, obte-
niéndose manifestaciones clinicas cardinales (palpitaciones, el
presincope y el sincope), aunque dichas manifestaciones clinicas
no son propias de TVNS, y pueden ser ocasionadas de igual for-
ma por obstruccién del Tracto de Salida del Ventriculo Izquierdo
(TSVI) entre otras causas 2.
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Figura 3. Mecanismos y hallazgos clinicos asociados a arritmias en la Miocardiopatia Hipertrofica (MCH). La automaticidad anormal, la actividad desencadenada y la reen-
trada promueven la arritmia ventricular que, en ultima instancia, puede causar muerte cardiaca subita. En la MCH, se cree que el estiramiento de los cardiomiocitos aumenta
la automaticidad al influir en los canales autodespolarizantes, como el canal If y el canal de corriente de calcio tipo T (ICaT). La homeostasis del calcio alterada y las propie-
dades biofisicas alteradas pueden iniciar posdespolarizaciones tempranas y tardias, presentandose como contracciones ventriculares prematuras en el monitoreo Holter, que
a su vez pueden iniciar arritmias ventriculares sostenidas y no sostenidas. El desorden de los miocitos, la fibrosis focal e intersticial proporcionan el sustrato anatomico que
predispone al bloqueo de la conduccion y promueve las arritmias de macro y micro reentrada (Modificado de Montserrat Ly col. 24).

EVALUACION DE RIESGO DE MUERTE SUBITA, ==

Durante el desarrollo histérico del conocimiento de la
MCH, se han realizado una gran cantidad de estudios orienta-
dos a identificar los marcadores que confieren un mayor riesgo
para MS, de tal forma que ello, permita estratificar a los pacien-
tes e identificar a los sujetos de mayor probabilidad y asi definir
quienes seran candidatos para prevencion primaria o secundaria
de MS mediante el empleo de dispositivos implantables de nueva
generacion.

Dentro de las recomendaciones internacionales, esta el
realizar una estimacion de riesgo inicial de todos los pacientes
portadores de MCH, la cual debe llevarse a cabo mediante un ana-
lisis de variables ya bien definidas de manera no invasiva, com-
pleta y sistematica. Posteriormente deberd a partir de entonces,
repetirse cada 1 a 2 afios, donde se deben incluir la evaluacién de
los siguientes factores de riesgo:

- Historia personal de paro cardiaco o arritmias ventricula-
res sostenidas.
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- Antecedentes personales de sincope con sospecha de ante-
cedentes clinicos de arritmia.

- Antecedentes familiares en parientes cercanos o de primer
grado con MS relacionada con MCH, paro cardiaco o arrit-
mias ventriculares sostenidas.

- Evaluacion de espesor maximo de la pared del VI, Fraccion
de Eyeccion del Ventriculo Izquierdo (FEVI), presencia de
aneurisma apical del VI.

- Episodios de TVNS en monitorizacion electrocardiografica
continua ambulatoria de 48 horas.

SOSPECHA DE MCH O ANTECEDENTES FAMILIARES DE MCH

Pruebas de diagnéstico
(ECG, Imagen, Genéticas)

Fenotipo positivo

"IB’. c Ita \

1
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« Evaluacién de riesgo de MS

« Prueba de estrés si es sintomdtica, si se sospecha de oTSVI sin
confirmar, o para determinar capacidad funcional basica.

Y

4 Cada 1-2 aiios o con cambio en sintomas N\

Evaluacién en serie del estado clinico, riesgo de MS (si no hay
DAl presente) o antes con cambios en los sintomas
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evaluar cualquier sospecha de cambios morfoldgicos
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Sintomatica

Asintomatica

Cada 2-3 afos

Pruebas de ejercicio en
caminadora o ejercicio
cardiopulmonar para la
evaluacién del estado
funcional.

Prueba de ejercicio en caminadora o
bicicleta

Consideraciones especiales:

* Eco de estrés si el gradiente
es <50 mm Hg

* PCPE si estd si se considera terapia
de alta frecuencia avanzadas.

Figura 4. Algoritmo de evaluacion inicial y de seguimiento de riesgo para Muerte Su-
bita en el paciente con Miocardiopatia Hipertrdfica, segun las guias de manejo del
ACC/AHA 2020. RMC: Resonancia Magnética Cardiaca, ECG: electrocardiograma,
MCH: Miocardiopatia Hipertrdfica, IC: insuficiencia cardiaca, DAI: Desfibrilador Auto-
matico Implantable, oTSVI: obstruccion del Tracto de Salida del Ventriculo Izquierdo,
MS: muerte subita. Elintervalo puede ampliarse, especialmente en pacientes adultos
que permanecen estables despues de multiples evaluaciones.

Tanto la ecocardiografia como la RMC deben ser conside-
radas al momento de realizar tamizaje de riesgo para MS en el
paciente con MCH. Ambos estudios aportan utilidad para la me-
dicion de los distintos parametros a evaluar, que han sido con-

siderados marcadores prondstico. La ecocardiografia puede sub-
estimar el grosor maximo de la pared del VI y puede no detectar
el aneurisma apical del VI a comparacién de la RMC (Tabla 1). 2829
En la poblacién pediatrica, las imagenes de RMC pueden ser de
utilidad, sin embargo, el estudio puede requerir uso de sedacion
lo que podria superar los beneficios. 27

Tabla 1

Riesgo de Muerte Subita e Imagenes

FACTORES DE RIESGO ACC/AHA 2011 RMC

Mayor

:
Mitigando
RT Extensivo ++ -
Obstruccién del TSVI - ++
Aneurisma Apical del VI P it

SEC MCH Calculador de riesgo de MS 7

Grosor de la pared del VI ++

Didmetro de Al b

\Gradiente de TSVI, descanso o Valsalva = ++ )j
Y

Tanto la Sociedad Europea de Cardiologia (SEC) como el Colegio Americano y la
Asociacion del Corazon (ACC/AHA) han considerado que la Resonancia Magneética
Cardiaca tiene ventajas y superioridad en el diagnostico y evaluacion del nivel de
riesgo para muerte subita en el paciente con Miocardiopatia Hipertrofica. 3° MCH:
miocardiopatia hipertrofica, Al: auricula izquierda, RT: realce tardio de gadolinio, VI:
ventriculo izquierdo, TSVI: tracto de salida del ventriculo izquierdo, MS: muerte subita,
ECOTT: Ecocardiograma transtoracico, RMC: Resonancia magnética cardiaca.

PRINCIPALES FACTORES DE RIESGO.

1.- CLINICOS.

1.1.- Antecedentes familiares de muerte subita por
MCH:

Los antecedentes familiares de MS que se consideren cau-
sados de manera definitiva o probable por MCH en 1 o mas pa-
rientes de primer grado u otros parientes cercanos de 50 afios
o menos ¥, Han sido relacionados fuertemente con MS y fueron
incluidos en los modelos de prediccién de riesgo desde 2003 por el
ACC/AHA. En un estudio J. Martijn Bos y cols. 32, donde se evalu6
la tasa de descargas apropiadas del DAI en 177 pacientes conse-
cutivos con MCH (63% hombres, edad 45 * 14 afios) sometidos a
implantacion profilactica con 21 marcador de riesgo, con un se-
guimiento de 4,6 + 3 afios; 25 pacientes (14%) habian experimen-
tado descargas apropiadas con DAI para TV y FV. Los pacientes
con antecedente familiar de MS tuvieron una tasa similar (3,7/100
personas-afio) que los pacientes sin antecedente familiar de MS
(3,1/100 personas-aiio, p = 0,2). La tasa y frecuencia de interven-
ciones apropiadas del DAI en 42 pacientes que se habian sometido
a un implante debido Unicamente a antecedente familiar de MS
fue de 2,2/100 personas-afio (4/42, 10%), similar a la de los pa-
cientes con un factor de riesgo distinto de antecedente familiar
de MS (3,4%/100 personas-afios; 7/50, 14%; p = 0,2) y pacientes
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con multiples factores de riesgo con (4,5/100 personas-aiios; 9/49,
18%) v sin antecedentes familiares de MS (3,5/100 personas-afiio;
5/36, 14%; p = 0,8), concluyendo que la historia familiar de MS es
un importante marcador de riesgo en pacientes con MCH.

1.2.- Sincope inexplicable:

Existe una basta evidencia sobre la asociacion de sincope y
MS realizandose andlisis de supervivencia, que obtuvieron signi-
ficancia estadistica. 533-36-39:4253 Christiaans y col. ¥ realizaron una
revision en donde reportan que el indice de riesgo promedio de
sincope inexplicado fue de 2,68 (IC del 95% , 0,97-4,38).

1.3.- Taquicardia ventricular no sostenida:

La taquicardia ventricular no sostenida (TVNS) es comuin
en la monitorizaciéon Holter 383, La prevalencia de TVNS en estos
estudios oscild entre 17% y 32% 24394, Todos Los estudios que
demostraron una asociacién significativa entre TVNS y MS de-
finieron TVNS como 2 3 latidos ventriculares consecutivos a una
frecuencia de = 120 latidos/min que duran < 30 segundos 243641,
El aumento de la hipertrofia esta directamente relacionado con
TVNS, lo que probablemente refleja un aumento de la fibrosis y
el desorden de los miocitos 4>. Maron y col. 4 demostraron que
la TVNS era mas comun en los pacientes con MS. Christiaans y
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col. 7 encontraron en una revisién, un cociente de riesgo (HR)
para TVNS de 2,89 (intervalo de confianza [IC] del 95%, 2,2-3,6).
Monserrat y co.l 2 también demostraron que la presencia de TVNS
en pacientes < 30 afios se asocié con un aumento de 4 veces en
el riesgo de MS (HR univariable, 4,35; IC del 95%, 1,54-12,28; P
= 0,006). Gimeno y col. # relacionaron la induccién de arritmias
ventriculares por ejercicio, del 1-2% de los pacientes con MCH,
asociandose de forma independiente con MS (HR multivariado,
3,14; IC del 95%, 1,29-7,61; P = 0,01).

2.- ECOCARDIOGRAFIA.
2.1.- Hipertrofia VI masiva:

La presencia de hipertrofia ventricular izquierda, y espe-
cialmente un aumento del grosor de la pared del VI (hipertro-
fia masiva de 230 mm), se asocia con un alto riesgo de MS 44. El
grosor de la pared del ventriculo derecho se tiene que medir al
momento del estudio, en proyecciones subcostales o paraester-
nales del eje largo, al final de la distole, a la altura de las cuer-
das trictspides, y su valor normal es inferior a 5 mm, dado que
este valor es generalmente infra estimado y poco considerado. La
presencia de hipertrofia del VD no ha sido estudiado como fac-
tor de riesgo, pero la presencia de hipertrofia del VD se considera
también frecuente en el paciente con MCH. » Christiaans y col. 37
realizaron un metaanalisis donde reportaron en un cociente de
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Figura 5. A. Cicatriz transmural apical en aneurisma acinético de pared delgada (flecha blanca) en un paciente con Miocardiopatia Hipertrofica medioventricular (Tipo 1) con
hipertrofia masiva en dicho segmento (32 mm). B. El paciente desarrollo varios episodios de TVS durante el registro Holter de 48 horas.
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riesgo (HR) 3.10 (95% CI: 1.81-4.40) para Hipertrofia VI masiva. La
presencia de hipertrofia masiva es considerada como uno de los
criterios clasicos de alto riesgo.

2.2.- Aneurisma apical:

Se define como aneurisma apical (AA) de VI, cuando estan
presentes segmentos de pared acinética o discinética con pared
delgada en el apex del VI, generalmente asociados con hipertro-
fia apical y medioventricular. Son catalogados como pequefios
(dimensién transversal entre 1y 2 cm) o grandes (> 6 cm). % La
prevalencia de AA oscila entre el 13 y el 4.8%. 46 La obstruccion
del ventriculo medio conlleva la formacién de AA debido a la ex-
posicion crdonica del aumento de la presion sistdlica generando
alta tension en la pared del apice del VI, produciéndose isquemia
y fibrosis de reemplazo. ¥ La presencia de obstrucciéon medioven-
tricular con gradiente = 30mmHg (HR, 3.19; IC del 95%, 1.62-6.29;
P < 0.001) con y sin formacién de AA fue un determinante inde-
pendiente de arritmias ventriculares y MS en un estudio de 490
pacientes japoneses. 4

Los aneurismas apicales del VI, son un ejemplo de reen-
trada anatomica desencadenante de TV monomorfica; y el foco
arritmogénico se localiza con frecuencia en la unién del borde del
aneurisma cicatrizado y el miocardio adyacente. Esta condicion
brinda la tnica oportunidad en la MCH para considerar un trata-
miento especifico para la VT refractaria, mediante ablacién con
catéter 454 (Fig. 5).

2.3.- Obstruccion del tracto de salida del ventriculo
izquierdo:

Ante la presencia de obstruccién del TSVI, se ha encon-
trado un incremento de riesgo para MS mediante varios estudios,
especialmente cuando la obstruccién es importante (> 50 mmH)
y se aprecia en reposo. 45° Dai-Yin Lu y col. !, estudiaron una
poblacion de 536 pacientes, de los cuales 131 tenian gradientes de
TSVI en reposo = 30 mmHg. Los pacientes con gradientes mayo-
res, eran de mayor edad y con mas eventos cardiovasculares. Para
pacientes con gradientes provocados = 90 mmHg (HR 3.92; IC del
95%: 1.97 a 7.79) 0 < 30 mmHg (HR 2.15, IC del 95%: 1.08-4.29),
se encontrd qué tenian mas eventos en comparacién con aquellos
con gradientes entre 30 y 89 mmHg en el analisis multivariable.
Cuando ellos reclasificaron en cuatro grupos a los pacientes con
MCH: 1. obstructiva con gradiente = 30 mmHg en reposo y provo-
cado, 2. no obstructiva con gradientes de reposo o provocable < 30
mmHg, 3. con obstruccién latente (catalogada como “benigna”)
con un gradiente en reposo < 30 mmHg y provocable entre 230 a <
90 mmHg y 4. el cuarto tipo obstructiva latente (catalogada como
“adversa”) con gradiente en reposo < 30 mmHg y provocable de
> 90 mmHg. Ellos encontraron que los pacientes de obstruc-
cion latente “benigna” tenian mejor pronostico en comparacion
a aquellos con obstruccion persistente en reposo. Ellos ademas
demostraron y concluyeron que los pacientes sin obstruccion del
TSVI en reposo, pero con un gradiente de TSVI provocado = 90
mmHg tienen el peor pronostico en comparacién con aquellos con
un gradiente de TSVI < 89 mmHg. Asi ellos clasificaron a los pa-
cientes en tres grupos de riesgo; bajo, intermedio y alto riesgo.

2.4.- MCH condisfuncion sistolica del VI (FEVI < 50%):

Los pacientes con MCH y una FEVI inferior al 50% a me-
nudo tienen un rapido deterioro clinico. Harris y col. 5> apreciaron
que los pacientes con MCH y una FEVI < 50% tuvieron una pre-
valencia de MS del 3,5%, con una tasa de mortalidad anual global
del 11%/aiio e intervenciones apropiadas del DAI en el 10% de los

pacientes al afio; esto asociado a la disfuncién microvascular, que
conduce a isquemia miocardica difusa y fibrosis. 5 En el paciente
con MCH en quien la funcién ventricular suele ser hiperdinamica
(FEVI > 65%), la presencia de una FEVI < 50% implica en realidad
un mayor grado de disfuncién sistélica que lo que aparenta, gene-
rando mayor riesgo, que pudiera ser equivalente a una FEVI < 35%
en la poblacion con cardiopatia isquémica. Por ello, en las guias
de ACC/AHA se recomienda este punto de corte de FEVI para la
implantacién de un DAL > Sin embargo, la SEC en la actualizacion
de 2014 no considera FEVI como criterio para otorgar prevencion
primaria Finalmente, en las guias del ACC/AHA del 2020, ellos
catalogan como clase 2a nivel de evidencia C-LD (datos limitados)
que en pacientes con MCH y FEVI < 50%, la colocacion de un DAI
puede ser benéfica. 27

2.5.- Fraccion de contraccion Miocardica:

Como puede desprenderse de los datos previamente men-
cionados, la utilidad de la FEVI como marcador de funcién sis-
télica en pacientes con MCH esta muy restringida debido a los
cambios generados por la hipertrofia miocardica, lo que conlleva
descenso de la capacitancia ventricular y disminucion del vo-
lumen telediastdlico, apreciandose FEVI “normal” a pesar de la
progresion a la etapa terminal de la enfermedad. 5

La fraccién de contraccién miocardica (FCM), es el resul-
tado del cociente de la relacion entre volumen sistélico de ventri-
culo izquierdo y el volumen del miocardio del VI. A diferencia de
la FEVI, puede distinguir entre sujetos normales, pacientes con
hipertrofia patolégica del VI debido a hipertensién (FCM esta dis-
minuida) y atletas con hipertrofia fisiolégica (FCM aumenta). 5
Chuang y col. 5 analizaron el valor predictivo de FCM en adul-
tos sanos, con lo que fue posible considerarlo un buen predictor
independiente de muerte cardiovascular, infarto de miocardio,
accidente cerebrovascular e insuficiencia cardiaca. La FCM se
considera un mejor predictor de morbilidad y mortalidad cardio-
vascular a comparacién de FEVL

Recientemente Shimada y col. 5 investigaron si la FCM
se correlaciona con la clase funcional subjetiva de la New York
Heart Association (NYHA) al inicio del estudio y si es capaz de
ser predictor de eventos cardiovasculares adversos en pacientes
con MCH y FEVI normal. Ellos encontraron que la FCM predijo de
forma independiente el criterio de valoracién combinado de acci-
dente cerebrovascular embolico, trasplante de corazén y muerte
cardiaca para los pacientes con MCH (HR: 0.5 por aumento del
10%, IC del 95%: 0.28-0.90, p= 0.02).

Hang y col. 5 realizaron un estudio de cohorte retrospec-
tivo de 438 pacientes con MCH, en el cual valoraron la mortali-
dad por todas las causas y la mortalidad relacionada con la FCM.
Durante un periodo de seguimiento de 1,738.2 personas/afio, 76
pacientes (17.2%) presentaron punto de desenlace primario y 50
pacientes (65.8%) presentaron punto de desenlace secundario.
Tanto la tasa de mortalidad por todas las causas como la tasa de
mortalidad relacionada con la MCH disminuyeron en los terciles
de FCM (24.7% frente a 17.9% frente a 9.5%, tendencia P = 0,003)
para la mortalidad por todas las causas; y (16.4% frente a 9.7%
frente a 6.1%, P = 0,021) para la mortalidad relacionada con la
MCH. En este analisis, encontraron que a 1, 3 y 5 afios de segui-
miento, las areas bajo la curva fueron 0.699, 0.643, 0.618 para la
mortalidad por todas las causas y 0.749, 0.661, 0.613 para la mor-
talidad relacionada con la MCH (todos los valores de p < 0.001),
respectivamente. Asi, ellos demostraron que la FCM en los pa-
cientes con MCH, es un predictor independiente de mortalidad
por todas las causas y mortalidad relacionada con la MCH en estos
pacientes y que puede tenerse en cuenta para la evaluacioén gene-
ral de riesgo en la practica clinica.
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Figura 6. La sumatoria de varios métodos de diagnostico y evaluacion empleados para la estratificacion de riesgo en el paciente con Miocardiopatia Hipertrofica, puede
permitir tener un panorama mas amplio del nivel de riesgo de Muerte subita en un paciente en particular. Imagenes de RMC y Ecocardiograma cortesia Dra. Aloha Meave

Gonzalez y Dra. Ma. Eugenia Ruiz Esparza Duenas respectivamente.
2.6.- Distensibilidad Miocardica (SLG):

El “strain” longitudinal global (SLG) es ttil cuando se tie-
ne FEVI conservada, y permite identificar la presencia de disfun-
cion subclinica del VI. 58 En pacientes con HVI, la FEVI puede no
ser un parametro adecuado para la evaluacion de la funcién sis-
tdlica, dado que tras un aumento del engrosamiento radial en la
MCH la cavidad ventricular izquierda sera usualmente pequeiia,
lo que conlleva una considerable reduccion del volumen sistélico.
Hongyun y col. 5 realizaron un estudio prospectivo analizando
el valor potencial del SLG como predictor de eventos finales en
el paciente con MCH. Estudiaron 400 pacientes con MCH vy los
siguieron durante 3.1 afios, catalogando como puntos finales pri-
marios la aparicién de taquicardia ventricular/fibrilacién ventri-
cular, insuficiencia cardiaca, trasplante cardiaco y la mortalidad
por todas las causas. Clasificaron a los pacientes en 4 grupos (SLG
< -20%, - 20% < SLG = -16%, - 16% < SLG = -10%, y SLG > -10%).
Los pacientes del grupo con SLG > - 16% tuvieron un significati-
vo mayor numero de eventos finales (17% vs. 7%, p = 0.002). Los
eventos se incrementaron en reaccion a un peor resultado del SLG
(5%, 7%, 14% v 33% respectivamente; p = 0.001). La sobrevida
libre de eventos fue superior significativamente en los pacien-
tes con SLG £ -16% vs. SLG > - 16% (p = 0.004). Un SLG > -10%

brinda un riesgo cuatro veces mayor de presentar eventos finales
primarios en comparacién con GLS < -16% (p = 0.006). Ellos con-
cluyeron asi que el SLG basado en ecocardiografia es un predictor
independiente de eventos adversos finales en los pacientes con
MCH. La presencia de un SLG > - 10% predice un mal pronostico.

Tower-Rader A. y col. ¢, analizaron 1,544 citas biblio-
graficas de PubMed v 1,839 de EMBASE, de las que tomaron 14
estudios observacionales publicados en la literatura entre 2009
y 2017, donde se incluyeron 3,154 pacientes con MCH que fueron
sometidos a ecocardiografia con medicién del SLG y lo relacio-
naron con eventos cardiacos compuestos en el seguimiento in-
cluyendo mortalidad, arritmias ventriculares y/o implantacién o
descarga apropiada de un DAL Ellos encontraron una asociacion
de la presencia de un valor -9.65 % al -16 % a mayor riesgo de
eventos cardiovasculares adversos y arritmia ventricular. Encon-
traron ademas un aumento del riesgo inversamente proporcional
a cuanto mas bajos eran los valores de SLG. Asi ellos sugieren que
la medicion del SLG puede ser mas sensitivo que el RT mediante
RMC para detectar fibrosis.

PopovicZB. y col. ¢, analizaron el impacto de la fibrosis
miocardica en la funcién segmentaria del VI en pacientes con
MCH evaluada mediante ecocardiografia y “speckle tracking”
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y compararlo con el RT de la RMC. Ellos evaluaron 39 pacientes
consecutivos a quienes les realizaron ambos métodos de estudio,
encontrando fibrosis por RT en 23 de los 39. La deformacion lon-
gitudinal telesistélica media correlaciono con el numero de seg-
mentos fibrdticos (r = 0.47, p = 0.002) y el total de fibrosis mio-
cardica (r = 0.46, p = 0.003). Tanto la fibrosis como el grosor de la
pared fueron predictores multivariados de una deformacién lon-
gitudinal segmentario menor (p < 0.003). Tanto la deformacion
longitudinal, circunferencial y radial se encuentran reducidas en
el paciente con MCH aun en ausencia de fibrosis. Ellos concluye-
ron que la fibrosis miocardica se asocia a una deformacion longi-
tudinal deprimida en el paciente con MCH. A pesar de ello, y ante
la necesidad de realizar mas estudios encaminados a definir con
precisién su utilidad prondstica, el SLG no puede utilizarse hoy
en dia como marcador independiente para clasificar pacientes con
MCH con mayor riesgo de MS ©°.

2.7.- Dilatacion de la auricula izquierda:

Se ha descrito que la dilatacién de la auricula izquierda (AI)
es un predictor de MS en el paciente con MCH; sin embargo, se
cuenta con poca evidencia que lo soporte. 6>¢ Existen por otro
lado, claras evidencias de que la dilatacion de la Al es condicio-
nante importante de la aparicién de Fibrilacion Auricular y sus
consecuencias en el paciente con MCH. La dilatacién de la Al suele
ser consecuencia de la presencia de regurgitacion valvular mitral,
como consecuencia secundaria de movimiento anterior sistoli-
co (SAM) y aumento de presiones de llenado del VI (disfuncién
diastdlica). Sin embargo, existen pocos estudios que evalien la
asociacion de volumen auricular izquierdo y MS. Aun esta en duda
si la presencia de aumento de volumen de la AI es factor inde-
pendiente de MS o es secundario al grado de HVI, obstruccién del
TSVI, regurgitacion mitral, disfuncién diastélica o arritmia ven-
tricular; 3 siendo estos ultimos los determinantes predisponentes
primarios como causa de muerte y no directamente el agranda-
miento auricular izquierdo.

Otros marcadores de riesgo: Se ha hecho analisis sobre
otros marcadores de riesgo adicionales (alternancia de ondas T,
fragmentacion QRS, dispersién QT, variabilidad de la frecuencia
cardiaca, 2% e isquemia miocéardica con resonancia magnética
cardiaca %, lo cual esta basado en reportes aislados y escasos. En
este momento es dificil definir que impacto pueden tener estos
dltimos para el manejo de los pacientes, y aun falta la confirma-
cién en estudios de cohortes mas grandes y con el poder estadis-
tico adecuado. Cada uno de estos métodos han sido menciona-
dos en los capitulos correspondientes de este Libro. La RMC y la
cuantificacién de Reforzamiento Tardio con Gadolinio guardan un
papel especial en esta evaluacion y estan referidos en el Capitulo
de Evaluacion Multi-imagen.

MODELOS DE ESTRATIFICACION DE RIESGO. =——=

PREVENCION SECUNDARIA.

El historial personal de paro cardiaco, FV o TV sostenida
(TVS) son los factores que confieren mayor predisposicion a la
MS, reportandose una tasa de 10%/afio. % Las recomendaciones de
las Guias 2020 del Colegio Americano de Cardiologia / Asociacion
Americana del Corazon (ACCF/AHA) y las Guias de 2014 de la So-
ciedad Europea de Cardiologia (SEC), indican que en los pacientes
con MCH con paro cardiaco o TVS, coinciden con un nivel de re-
comendacion Clase I, la necesidad de implantacién de un DAL

PREVENCION PRIMARIA PREVENCION SECUNDARIA |
/] \

« Parada cardiaca por TV o FV

« TV sostenida espontdnea

causante de sincope o
deterioro hemodindmico

Evaluacién recomendada:

¢ Historia

« Ecocardiograma 2D /Doppler
« ECG ambu?atorio

Variables MCH Riesgo-MS

e Edad

« Historia familiar de muerte
stbita cardiaca

» Sincope de causa desconocida

« Gradiente de salida del VI

o Grosor mdximo del VI

» Didmetro auricular izquierdo

* TVNS

[ Esperanza de vida > 1 afio ]

DAl recomendado

RIESGO ELEVADO

[ Puntuacién MCH Riesgo-MS J
|

Riesgo a 5 afios
de >4a<6%

Se puede
considerar DAI

Riesgo a 5 afios > 6%

considerar DAI

DAl no indicado Se debe
generalmente

Figura 7. Diagrama de flujo para la toma de decision sobre el implante de un Desfi-
brilador Automatico Implantable en prevencion primaria segun la Sociedad Europea
de Cardiologia. 26 2D: bidimensional; DAI: Desfibrilador Automatico Implantable; FV:
fibrilacion ventricular; TSVI: tracto de salida del ventriculo izquierdo; TV: taquicardia
ventricular; TVNS: taquicardia ventricular no sostenida en monitorizacion con ECG
ambulatoria de 24 a 48 horas.

PREVENCION PRIMARIA.

La prevencion primaria tiende a ser mas compleja con va-
riabilidad entre guias del ACCF/AHA y de la SEC, lo que se pue-
de definir por la presencia de factores de riesgo establecidos. La
suma de estos factores puede filtrar ain mas la identificacion de
pacientes con alto riesgo de MS. La eficacia y confiabilidad de los
DAI en pacientes con MCH ya ha sido comprobada, priorizandose
la seleccion de pacientes candidatos para terapia profilactica con
estos dispositivos. 2>

En cuanto corresponde a las guias de 2014 de MCH de la
SEC se desarroll6 el modelo de riesgo de la HCM “Risk-SCD” de
prediccion de riesgo, que se encuentra disponible en linea (http://
www.doczdo.com/hcm/webHCM.html) basado en una cohorte de
3,675 pacientes de seis centros, con marcadores que incorpora: 1)
la edad, 2) la extension de la hipertrofia ventricular izquierda, 3)
el tamafio de la auricula izquierda, 4) el gradiente del Tracto de
salida del ventriculo izquierdo, 5) los antecedentes familiares de
MS, 6) TVNS y 7) sincope inexplicable (Fig. 7). Este modelo se ca-
racteriza por permitir predecir el riesgo de MS a 5 afios y clasifica a
los pacientes como riesgo bajo (<4%), riesgo intermedio (4-6%) o
de alto riesgo (6%). 2¢ Es importante recordar que esta calculadora
(HCM Risk-SCD) no esta disefiada para su empleo en pacientes
pediatricos, pacientes con MCH secundaria a enfermedades dis-
tintas de las mutaciones en el sarcomero y atletas de competicion.
¢ En 2019 Jie Wang y cols. ¢ realizaron un metaandlisis donde
incluyeron y analizaron los pacientes de 13 estudios que permi-
tieron validar la utilidad del modelo, concluyendo que el modelo
tiene una excelente especificidad, aunque tiene poca sensibilidad
al establecer un valor de corte recomendado del 6% para identifi-
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Tabla 2
— Definicion de factores de principales factores de —
riesgo para MS en MCH.

~

MS juzgada como definitiva o probqb|emente\
atribuible @ MCH en >1 pariente cercano o de
primer grado que tiene < 50 afios de edad. Los
parientes cercanos generalmente serfan parien-
tes de segundo grado; sin embargo, la MS multiple
en parientes terciarios también debe considerar-
se relevante.

(" Antecedentes
familiares de
muerte sobita
por MCH

Espesor de la pared > 30 mm en cualquier
segmento de la pared del VI medida mediante
ecocardiografia o RMC. También se tiene en
cuenta este marcador morfolégico para valores
limite de > 28 mm en pacientes individuales a
criterio del cardidlogo tratante. Para los pacien-
tes pedidtricos con MCH, no se ha establecido un
umbral absoluto o de puntuacién z para el grosor
de la pared; sin embargo, una pared méxima que
corresponda a una puntuacién z > 20 (y > 10 junto
con otros factores de riesgo) parece razonable.

Hipertrofia VI

masiva

> 1 episodios inexplicables que implican una
pérdida transitoria aguda de la conciencia,
juzgados por la historia clinica como poco proba-

le que sean de etiologia neurocardiogénica
(vasovagal), ni atribuibles a la obstruccién del
TSVI, y especialmente cuando ocurren dentro de
los Gltimos 6 meses de la fecha de la evaluacién
(los eventos més alld de los 5 afios en el pasado
no parecen tener relevancia) %

Sincope
inexplicable

Disfuncién sistélica con FEVI < 50% por ecocar-
diografia o RMC.

Disfuncién
sistélica del VI

Aneurisma apical definido como un segmento
discreto discinético o acinético de paredes
delgadas en la porcién més distal de la cavidad
del VI; independiente del tamaiio.

Aneurisma
apical del VI

RT difuso y extenso, que representa fibrosis,

RT en imdgenes
cuantificado o estimado por inspeccién visual,

RMC
que comprende > 15% de la masa del VI (no se ha
establecido el grado de riesgo de RT que confiere
en nifios).

TVNS en Debemos de analizar los siguientes pardmetros de

la TVNS para considerarlo como marcador de
riesgo: cuando las carreras son frecuentes (> 3),
prolongadas (> 10 latidos) y répidas (= 200 lpm

regularmente se detectan durante 24 a 48 horas
de monitoreo. En pacientes pedidtricos la TV >
20% de la frecuencia sinusal basal, se considera

significativa.

O o
Factores de riesgo clinico establecidos para la estratificacion del riesgo de muerte
subita por MCH. Tomado y modificado de guias de MCH ACCF/AHA27 MCH: Miocar-
diopatia hipertrofica, MS: muerte subita, VI: Ventriculo izquierdo, TSVI: tracto de sali-
da ventricular izquierda, FEVI: fraccion de expulsion ventricular izquierda, RT: Realce
tardio con Gadolinio, RMC: Resonancia magnética cardiovascular, TVNS: Taquicardia
Ventricular no Sostenida, lpm: latidos por minuto.

monitorizacién
ambulatoria

2

car pacientes de alto riesgo con MCH. El andlisis de subgrupos por
region mostrd una capacidad predictiva ligeramente mas débil para
América del Norte.

Las guias 2011 de MCH del ACC/AHA 2 enfatizan mas el
riesgo asociado con la hipertrofia masiva (>30 mm), el sincope
inexplicable y los antecedentes familiares de MS. En el afio 2020
fueron actualizadas las directrices del ACC/AHA, 7 las cuales rei-
teran lo descrito en 2011, afiadiéndose otros marcadores de riesgo
tales como aneurisma apical del VI y disfuncién sistélica con FEVI

< 50% y adicionan también el realce tardio con gadolinio (RT) de-
tectado en la RMC 7.

Como recomendacion de Clase IIa en las Guias 2020 ACCF/
AHA, es razonable ofrecer un DAI para pacientes con hipertrofia
masiva del VI 2 30 mm, antecedentes de sospecha de sincope car-
diaco, AA del VI, disfuncidn sistoélica con FEVI < 50% o anteceden-
tes familiares de muerte cardiaca stbita por MCH. 7 No se deben
implantar DAI sin estos factores de riesgo, especialmente con el
unico propdsito de participar en atletismo competitivo. 2 La muerte
subita en individuos con genotipo +/fenotipo - es rara, y no existen
actualmente modelos de riesgo en este tipo de pacientes. Algo im-
portante a considerar es que los individuos con fenotipo negativo
no requieren restriccion al ejercicio, a menos que cuente con ante-
cedente familiar que indique alto riesgo de MS. % Los pacientes que
no cuenten con los hallazgos previos y no sean considerados de alto
riesgo, o en caso de que la decisién de proceder con la colocacién
de DAI sigue siendo incierta posterior a una evaluacion clinica que
incluye antecedentes personales/familiares, monitorizacion elec-
trocardiogréafica ambulatoria y ecocardiografia, se recomienda la
realizacion de una RMC lo cual aportaria datos adicionales para la
evaluacion anatémica y funcional (espesor maximo de la pared del
VI, la FEVI, el aneurisma apical del VI y la extension de la fibrosis
miocardica con RT) y valoracion del riesgo. (Fig. 8).

t (Ms é v:ct;\f::::i ) J@[ Un DAl es recomendableJ

Por lo menos 1 de los
siguientes:

eAF MS*

*HVI masiva *
eSincope sin explicacién®
eAneurisma o.picc:|
*FE <50%

Un DAl es razonable J
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Figura 8. Segun las guias de manejo de la Miocardiopatia Hipertréfica del ACC/AHA
del 2020 27 existen claramente niveles de recomendacion de los factores de riesgo
definidos y enunciados en la Tabla 2. Las decisiones del DAl en pacientes pediatricos
con MCH se basan = 1 de estos factores de riesgo principales: antecedentes familiares
de MCH, MSC, TVNS en el monitor ambulatorio, HVI masiva y sincope inexplicable. {
En pacientes> 16 anos, se pueden considerar estimaciones de riesgo a 5 anos para
informar completamente a los pacientes durante las discusiones compartidas sobre
la toma de decisiones. # Pareceria mds apropiado dar mayor importancia a la pre-
sencia de carreras de TVNS frecuentes, largas y mds rdpidas. RMC: resonancia mag-
netica cardiovascular, FE: fraccion de eyeccion, AF: antecedentes familiares, MCH:
miocardiopatia hipertréfica, DAI: desfibrilador automdatico implantable, RT: realce tar-
dio de gadolinio, HVI: Hipertrofia Ventricular Izquierda, TVNS: taquicardia ventricular
no sostenida, MSC: muerte subita cardiaca, FV: fibrilacion ventricular, VT taquicardia
ventricular.
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Figura 9. Estratificacion Historica de riesgo para muerte subita en el paciente con Miocardiopatia Hipertrofica. El paso del tiempo ha mejorado los algoritmos y los sistemas de
evaluacion de riesgo. En el andlisis propuesto en 2003, los 5 factores de riesgo principales, eran considerados de similar valor o peso predictivo de riesgo, independientemente
si existia sumatoria de algunos de ellos o de la intensidad del factor. Por efemplo, daria lo mismo un espesor de la pared de 30 mm que de 35 mm. Posteriormente, el espesor
maximo de la pared del ventriculo izquierdo (V1) se ingresaba como una variable continua en HCM-Risk-SCD. Algunos de los predictores de riesgo como el reforzamiento tardio
en la Resonancia Magnetica Cardiaca o el QRS fraccionado son de reciente estudio. Las guias del 2020 del ACC/AHA han incluido el reforzamiento tardio y la presencia de
Aneurisma Apical y emplean el grosor de la pared maximo del VI, como una variable continua ademds de incluir la fase de "bourned out" como de muy alto riesgo. (Modificado
de Sen-Chowdhry S. y col. )
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PERSPECTIVAS A FUTURO.

En el trascurso de los ailos, las recomendaciones de ex-
pertos han sufrido una gran diversidad de modificaciones enca-
minadas a la categorizacién de riesgo de MS en el paciente con
MCH, desde luego todas ellas encaminadas a mejorar la deteccién
del paciente de mayor riesgo, que pueda ser beneficiado mediante
la colocacion de un DAI y que ello le permita tener una sobrevi-
da similar a la de la poblacién general. Las distintas sociedades
de Cardiologia estan en comun acuerdo sobre el beneficio de la
colocacion de DAI en pacientes sobrevivientes de MS, TVS / es-
pontanea, agregando recientemente las guias de ACC/AHA 2020,
episodio de FV con una recomendacién Clase I.

La puntuacién de riesgo europea con respecto a los eventos
arritmicos en la MCH, presenta una alta especificidad, pero una
baja sensibilidad siendo contrario para los criterios estadouni-
denses los cuales fueron actualizados recientemente ya que los
criterios ACCF/AHA 2011, los cuales contaban con una sensibilidad
excelente pero una especificidad bastante baja; experimentando-
se mas descargas inapropiadas y complicaciones asociadas a la
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Figura 10. Se aprecian las curvas de supervivencia libre de eventos de Kaplan-Meier,
de dos estudiios, en los cuales es posible observar que tanto la presencia de un valor
de corte de >10% de Reforzamiento Tardio con Gadolinio o en el segundo ejemplo
de > 20% de RT, son ambos predictores de riesgo en el paciente con Miocardiopatia
Hipertrofica. 772

implantaciéon de DAL 37°¢ Cabe mencionar que aun no se cuenta
con estudios que valoren el modelo mas reciente de ACCF/AHA
2020, en donde se retiro la respuesta anormal al ejercicio, muta-
cién doble, compuesta o triple y obstruccién del TSVI como crite-
rio para la colocacién de DAI como prevencién primaria.

En estudios recientes, cabe resaltar que un aspecto prome-
tedor es el RT evaluado por RMC, con la capacidad de identificar
de forma no invasiva areas de fibrosis miocardica que se cree que
constituyen el sustrato de arritmias ventriculares, siendo acepta-
do un valor de > 15%, 4% sin embargo existen reportes donde se
plantea que la extension de la afectacion oscila desde 10% 7* hasta
un 20% 7> (Fig.10). Dicha afeccién es encontrada de manera fre-
cuente en areas de hipertrofia en patréon de pared media y en los
puntos de insercion del tabique del ventriculo derecho 7, descar-
tandose como factor de riesgo adicional cuando esta se encuen-
tra en patrén de distribucién en “parches” con focos multiples o
difuso 7.

Chan y col. ¥ examinaron por medio de RMC la presencia
de RT extenso con contraste cuantitativo, sugiriendo que pro-
porciona informacién adicional para evaluar el riesgo de eventos
de MS sobre todo en los pacientes que eran considerados de bajo
riesgo; reportandose una sensibilidad del 70% para predecir MS,
con limitacién para su utilizacion debido a que un 30% de pacien-
tes con MCH sin RT detectable posteriormente experimentaron
eventos de MS. De la misma forma, Weng y col. ® publicaron un
metaanalisis que evalud el valor predictivo de RT-RMC para even-
tos adversos y muerte en pacientes con MCH, donde se estudiaron
a 3,000 pacientes durante 3.1 afios, deduciendo que el grado de RT
esta significativamente asociado con un alto riesgo de MS, incluso
después de ajustar las caracteristicas iniciales (Hazard Ratio (HR)
ajustado: 1.36 / 10% RT; IC del 95%: 1.10 a 1.69; p = 0,005). Por esto
y muchos otros estudios (ver capitulo de evaluacién Multi-imagen
de este libro), el RT es considerado predictor independiente de
arritmias ventriculares, remodelado ventricular, mortalidad por
todas las causas y muerte cardiaca 397477 confiriendo una predic-
cién de riesgo con mayor precisién en comparacién de las calcu-
ladoras de riesgo que existen actualmente. 4978

Recientemente ha utilizado el RT como un marcador de
riesgo, en la mejora de las estrategias de estratificacién del riesgo
en pacientes con MCH. Freitas y col. 7 dieron seguimiento a un
total de 493 pacientes de los cuales el RT estuvo presente en el
79% de estos, con una mediana de porcentaje de RT de 2,9% (IQR
0,4-8,4%). La concordancia entre la evaluacion de riesgos de HCM
Risk-SCD, ACCF/AHA y RT fue relativamente débil. Durante una
mediana de seguimiento de 3.4 afios, 23 pacientes experimenta-
ron un evento (12 MS, 6 descargas apropiadas del DAl 'y 5 TVS). La
cantidad de RT fue el Gnico predictor independiente del resultado
(OR ajustado: 1.08; IC del 95%: 1.04-1.12; p< 0.001) después del
ajuste para los criterios de HCM Risk-SCD y ACCF/AHA. La canti-
dad de RT mostré mayor poder discriminativo (estadistico C 0.84;
IC del 95%: 0.76-0.91) que el ACCF/AHA (estadistico C 0.61; IC del
95%: 0.49-0.72; para comparacion p < 0.001) y el riesgo de MCH-
SCD (estadistica C 0.68; IC del 95%: 0.59-0.78; p para la compa-
racién = 0.006). E1 RT pudo aumentar el poder discriminativo de
los criterios ACCF/AHA y HCM Risk-SCD, con mejoras netas de
reclasificacion de 0.36 (p = 0.021) y 0.43 (p = 0.011), respectiva-
mente y, sus resultados sugieren que la cantidad de RT tiene un
valor prondstico importante, siendo propuesto como un marcador
de riesgo imprescindible de MS.(Fig. 11).

Mentias y col. 8 evaluaron la utilidad pronostica del RT
en pacientes con MCH con riesgo de muerte subita cardiaca bajo/
intermedio por calculadora de riesgo ESC con FEVI conservada.
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Figura 11. Andlisis de supervivencia mediante Kaplan-Meier 7 segun las clasificaciones ACCF/AHA, SEC Risk-SCDy RT

Concluyeron asi, luego de analizar 1,423 pacientes consecutivos,
que en los tres subgrupos de pacientes estudiados con MCH (obs-
tructiva, n = 965, obstructiva sometidos a miectomia, n = 686, y
no obstructiva, n = 458) todos con FEVI preservada y riesgo bajo/
intermedio ESC < 6%, la extensién del RT mediante RMC, se aso-
ciaba de manera estadisticamente significativa con una tasa mas
alta de puntos finales primarios (muerte stbita cardiaca y/o des-
carga adecuada del DAI), lo cual proporcionaba una utilidad pro-
nostica incremental.

Otra técnica realizada mediante RMC e introducida recien-
temente es el mapeo T1 es el tiempo de T1 miocardico que se pue-
de medir sin contraste (T1 nativo) o después de la administracién
de un medio de contraste intravenoso en su mayoria gadolinio (T1
post-contraste), que en conjunto nos ayuda a cuantificar la frac-
cion de volumen extracelular (FVEC) del miocardio, brindando
informacion sobre la fibrosis intersticial difusa (“disarray”). Ya
anteriormente, la FVEC revel6 su potencial para predecir la mor-
talidad a corto plazo en pacientes sin MCH. # Existe una basta
evidencia sobre los valores nativos de T182,83 como la FVEC, 886
los cuales suelen estar elevados en el paciente con MCH. McLellan
y col. 8 identificaron que la fibrosis miocardica difusa por mapeo
patoldgico de T1 post-contraste se correlaciona con episodios de
TVNS en la monitorizacion Holter de los pacientes con MCH.

Schelbert y col. 8 publicaron en 2015, el analisis de la fi-
brosis miocardica con cuantificaciéon de la FVEC de la RMC en
1,172 pacientes con fibrosis miocardica seleccionados, entre los
cuales uno de los criterios de exclusion fue precisamente el tener
MCH. La FVEC en estos pacientes sin MCH ni Amiloidosis, oscild
entre el 16,6% y el 47,8%. Durante una mediana de seguimiento
de 1,7 afios, 111 pacientes experimentaron eventos, 55 hospitali-
zados por insuficiencia cardiaca (IC) y 74 defunciones. La FVEC
mas alta se asocid con la hospitalizacién por IC (indice de riesgo
1,7; IC del 95%: 132 a 2.36 por cada aumento del 5% en FVEC),
muerte (cociente de riesgo 1.87; IC del 95%: 1.45 a 2.40), y asi ellos
demostraron una mayor incidencia respecto a hospitalizaciéon por
IC y muerte ante parametros elevados de FVEC global que el mis-
mo RT.

Dos afios después, Avanesov y col. 8 analizaron tanto la
FVEC como el RT para la estratificacion del riesgo de los pacientes
con MC. Ellos concluyeron que la presencia por si sola de RT tenia
una menor capacidad predictiva que el FEVC. Encontraron que al
utilizar la FVEC global, se obtiene un rendimiento superior para
la estratificacion del riesgo de los pacientes con MCH en compa-
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Figura 12. El andlisis ROC mostro que la VEC global tenia la mejor area bajo la curva
(ABC) con 0,83 para identificar a los pacientes con MCH con mayor riesgo de MS (a).
La puntuacion de riesgo de MS (ABC 0,89) y la VEC (AUC 0,82) funcionaron igualmen-
te bien para identificar a los pacientes con MCH con sincope y TV no sostenida (b).
El uso combinado de la puntuacion de riesgo MS y VEC mejoro el rendimiento de la
prueba con un ABC de 0,91. * Valor p versus VEC, + Valor P versus puntaje de riesgo
de MS88
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raciéon con la puntuacién de riesgo de SCD-RISK-MCH sugerida
por la SEC (Fig. 12), requiriendo siete parametros clinicos o eco-
cardiograficos para su calculo e incluso RT para identificar a los
pacientes con sincope y TV no sostenida. Ellos encontraron que el
empleo combinado del calculador de riesgo SCD-RISK-MCH vy la
medicion de la FVEC ofrecia una mejora significativa en la preci-
sién para identificar riesgo de MS en esta enfermedad.

Se cree que la superioridad de la FVEC sobre el RT, se debe
a la capacidad de la FVEC para cuantificar la fibrosis miocardica
difusa independientemente del miocardio de apariencia normal
como tejido de referencia. 88

En aquellos individuos que no se concluye un beneficio de
la implantacién de DAI, a pesar de los modelos utilizados en la
prediccidn de riesgo establecidos por las distintas sociedades, la
evidencia contemporanea previamente citada, nos sugiere reali-
zar RMC como estudio auxiliar para evaluar la afeccion mediante
RT y la FVEC global, para ser considerados al momento de la toma
de decisiones tras realizar el protocolo para la estatificacion de
riesgo de MS, y con ello lograr la disminucién de la probabilidad
de un efecto adverso ante la fuerte asociacion que ambas varia-
bles tienen con MS en la MCH. No se ha establecido la importan-
cia pronostica ante el parametro utilizado actualmente como el
grosor parietal de VI >30 mm comparado con los indices en T1 de
la RMC. Se requiere de un mayor numero de registros y ensayos
multicéntricos prospectivos y su analisis cuidadoso para poder
considerar dichas medidas a la hora de la toma de decisiones.
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