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OBJETIVOS

GENERALES:

- Contribuir al estudio, andlisis e interpretacidn del
problema de Estenosis Sub-adrtica Hipertrdfica Idio-
patica.

ESPECIFICOS:

- Profundizar y actualizar los conocimientos sobre Este
nosis Sub-aortica Hipertrdfica Idiopatica.

- Conocer los diferentes-criterios utilizados para el -
Diagnéstico y Tratamiento de la Estenosis Sub-adrtica
Hipertrofica Idiopadtica en el Hospital Roosevelt.

- Establecer datos objetivos de los pacientes estudia--
dos con Estenosis Sub-aortica Hipertrdfica Idiopatica
en la Unidad de Cardiologia del Hospital Roosevelt.

- Satisfacer un interes sobre el estudio de Estenosis -
Sub-abrtica Hipertrdfica Idiopatica en Cardiologia.



HIPOTESIS

presenta con bastante frecuencia la Insuficiencia

rdiaca en la Estenosis Sub-abrtica Hipertrdfica —-
lopatica.



INTRODUCC ION

La Estenosis sub-aortica Hipertréfica Idiopatica es una
entidad que se diagnostica cada dfa con m3s frecuencia-
en nuestro medio, la importancia de este es vital ya ——
que si es erroneo y el tratamiento inadecuado puede con
ducir al paciente hacia graves complicaciones o incluso
a la muerte. Con los progresos actuales, su conocimien
to puede establecerse por métodos incruentos como el —-
ecocardiograma lo que ha venido a beneficiar en gran —-
parte a los enfermos, ya que en forma rapida y sin ries
80s puede efectuarse el diagndstico con precisién. En-
Guatemala contamos en.la actualidad ya con dicho equipo
tanto en el Hospital San Juan de Dios como en el Hospi-
tal Roosevelt,

En algunos pacientes la desproporcionada hipertro-
fia del septum estd asociada con severa obstruccidn del
tracto de salida del ventriculo izquierdo en condicio—-
nes basales de reposo. Fn otros pacientes la obstruc—
cidn puede aparecer solo después de provocar algunas ma
niobras y en ocasiones no se observa bajo ninguna de -—
las condiciones apuntadas.

La mayoria de los pacientes con este tipo de mio—-
cardiopatia no tienen sintomas o solo estan incapacita-
dos moderadamente, por lo tanto no requerirén\tratamieg
to, otros sin embargo presentan sintomas severos lo - -
cual obligard a darles terapia, en este caso los medica
mentos de eleccidn son los Beta-bloqueadores como el ——
propanolol. Los firmacos con poder inotrdpico positivo
tal el caso de la digital estin contraindicados, de ahi
lo importante que es establecer con precisidn el diag—-
nostico. Por lo anteriormente expuesto decidimos efec-
tuar un estudio sobre la Estenosis Sub-adrtica Hipertrd
fica Idiopatica en el Hospital Roosevelt de Guatemala.



ANTECEDENTES

Hasta el momento no hay antecedentes de este tipo de
rabajos de investigacidn PUBLICADOS a nivel nacional y -
s la primera realizada en la Unidad de Cardiologia del -
pspital Roosevelt de Guatemala.

En 1956, Sir R. Brock (1) al operar una mujer de 58
hos de edad, con un cuadro clinico de Estenosis Aortica-
evera encontrd que la obstruccifn era a nivel sub-valvu-
ar, la paciente fallecid durante el acto quirdirgico y en
a autopsia se encontrd que las valvas eran normales, no-
xistia. estenosis sub-valvular fibrosa sino que solamente
ipertrofia muscular severa que ssumia proporciones ma-—
ignas.

Numeroses informes posteriores han tratado sobre di-
erentes aspectos de Estenosis Sub-aortica Hipertrdfica -
diopatica, monografias cldsicas sobre la enfermedad han-
ido descritas por Braunwald y cols (2) y en los sympo- -
ium publicados por la fundacidn CIBA (3,4).

En 1961, Paré y cols presentaron una familia de 77 -
iembros; 20 de los cuales tenian signos y sintomas de es
a condicidn (6).

Fn 1961, Menges, Brandemberg y Brown desc¢ribieron 8-
asos en los cuales llama la atencidn que el radio de la-
ared del septum del ventriculo izquierdo estd sumamente-
ngrosado (7).

En 1962, Braunwald analiza 27 casos de esta enferme-
lad (8).

En. 1962, Wigle, Heinbsker y Gunton sefialan 10 casos-
jue incluyen 3 muertes en los cuales se encuentra creci--
iiento localizado del septum interventricular (9).



En 19622 en México la primera publicacién fue la
del Dr. B. Fishleder y cols quienes informan de 6 ca-
sos de Estenosis Sub-abrtica Hipertréfica Idiopatica-

(3).

En 1973, el Dr. Eduardo Salazar y cols, descri——
ben 26 casos de esta enfermedad, encontrados en el —-—

- Instituto de Cardiologia de México (22).

En Guatemala tal como se sefiald al principio no-
h? habido ninguna publicacidn, sin embargo es necesa-
rio clarificar que Alfaro (23) presentd en el Congre-
g0 Nacional de Medicina realizado en 1979 un trabajo-
gon los casos llegados a la Unidad de Cirugia Cardio-
vascular de Guatemala, uno de los cuales pertenece a-
la casuista personal de los Drs. Soto.

MATERIAL Y METODOS

MATERTIAL:

- 10 registros médicos de pacientes con Estenosis Sub -
abrtica Hipertrbfica Idiopatica, estudiados en la Uni
dad de Cardiologia del Hospital Roosevelt de Guatema-
la.

- Referencias bibliogradficas en la biblioteca del Hospi
tal Roosevelt, biblioteca privada del Dr. Carlos Ar——
mando Soto.

METODOS:

—~ Para elaborar el presente trabajo de investigacidn se
empled el método retrospectivo deductivo, ya que se -
hizo recoleccién de datos de los registros médicos de
pacientes que presentaron Estenosis Sub-adrtica Hiper
trofica Idiopatica, revisando e investigando antece--—
dentes de dichos registros, se tomaron los siguientes
parametros:

Ndmero de registros, sexo, edad, anteceden-—

tes familiares de soplo, motivo de consulta, examen -

fisico, complicacién de insuficiencia cardiaca, electro

cardiograma, fonocardiograma, ecocardiograma, cateteris
mo, rayos "X'", patologia encontrada.
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CONSTDERACIONES GENERALES
ESTENOSIS SUB-AORTICA HIPERTROFICA IDIOPATICA

Los sindromes clinicos aseciados con enfermedad miocar
dica primaria ( Cardiomiopatias ) han sido clasifica—-
das en 3 tipos: l.- Hipertrofico. 2.- Congestivo. 3.-
Restrictive. Los cambios esenciales en el tipo hiper-
trofico incluyen incremento importante en la masa mus-
cular, con pequefio aumento o sin modificacidn de la ca
vidad ventricular. En contraste el tipo congestivo es
tad asociado con incremento de la cavidad ventricular -
sin medificacidn importante de la masa muscular. EL -
tipo restrictivo menos comin es el que se observa en -
la pericarditis constrictiva, en este tipo tanto la ca
vidad como la masa museular no se modifica o sufren un
pequenc aumento, siendo el problema mavor la restric——
cion al llenado diastdlico ventricular,

Lejos-de ser constante; la obstruccidn en el trac
to de salida- del ventriculo izquierdo varia, no sola--
mente durante los diferentes momentos de la sistole, -
sino tsmbién de latido a latido y con las condiciones-—
hemodindmicas- presentes en un momento determinado. E1
diagnbstico correcto es de gran importancia, porque el
tratamiento sintomatico habitual puede conducir a gra-
ve empeoramiento de la enfermedad.

La enfermedad ha-reeibido numerosas denominacio--
nes (10). En Europa por ejemplo, se le conoce como —-—
miocardiopatia obstructiva- (11). Los patdlogos prefie
ren llamarla hipertrofia asimétrica del corazdn (12).-
En el Instituto Nacional de Cardiologia de México, - -
Fishleder (5) la denomina Estenosis Sub-adrtica Dinfmi
ca, precisamente por sus:caracteres funcionales. EL —
nombre que mas se ha generalizado es el de Estenosis -
Sub-adrtica Hipertrdfica Idiopdtica (ESHI) (13).
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Desde hace tiempo se conoce una forma de ESHI es-
poradica y una familiar que parece transmitirse en for
ma autosomica dominante NO ligada al sexo y en la qué:
lqs cromosomas -son normales.. Se ha informado que apro
ximadamente la 1/3 parte de los casos pertenecen a es—
Fa forma (14, 15, 16)., Publicaciones recientes (15) -
indican que en la forma familiar los hombres son mis -
afectados y el prondstico parece mas serio. La enfer-—
medad se diagnostica usualmente entre la segunda y 1la
cuarta década de la vida.

El curse-es-variable, tomando dos grupos diferen-
tes de poblaecidn;. el grupo de jovenes es asintomdtico-
o estd@n ligeramente incapacitados y con frecuencia pre
sentan un curso estable; el grupo de pacientes de ma——
yor edad los sintomas se presentan mids tardiamente y —
son rapidamente preogresivos (22). La muerte slibita —-
puede ocurrir en cualquier estadio del padecimiento y-
se ha informado con mi@s frecuencia en jovenes con la -
forma familiar ( 6, .16, 17, .18, 19")

Los datos de exploracidn fisica son muy variables
y'dependen-lﬁgicamente del estado hemodinamico del pa-
ciente en el momento del examen. Esta cualidad de la-
enfermedad hace dificil la correlacidn entre signos ex
p%oratorios y parametros hemodindmicos recogidos en ——
tiempos distintos.

El latido del ventriculo izquierdo es frecuente—-—
mente ?iperdinémico y en ocasiones suele palparse un -
ﬁoE}enlmpulso apical. Este Gltimo se debe a una onda-

a' gigante transmitrida al. ventriculo (20), es decir,-
a un galope auricularizquierdo, o a la palpacidn de la
contraccidn isovolumétrica.seguida de la fase de obs—-
truccidn a la eyeccidn ventricular (20, 21).

- ’Dgto clavg‘en‘l& exploracidn fisica es el soplo -
slstdlico. de tipo. romboidal en el fonocardiograma y —-

L
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que se ausculta mds frecuentemente en el endoapex y meso-
cardio (2, 5, 14, 20, 24). Aproximadamente en la mitad -
de los casos se acompana de frémito. Ocasionalmente se -
ha descrito que el soplo puede ser mis intenso en la base
(25, 26) o a lo largo del borde esternal (18). Con cier-
ta frecuencia se irradia hacia la axila y mas raramente a
los vasos del cuello. Las variaciones de intensidad de--—
penden del grado de estrechez sub-—adrtica y de la magni--
tud del gradiente de presiones en un momento dado. El1 so
plo por lo tanto puede ser modificado por maniobras exter
nas, como la de Valsalva, la posicidn erecta, la eleva- -
cidn de los miembros inferiores y por pruebas farmacoldgi
cas que modifiquen el grado de obstruccidn (2).

El primer ruido es normal en la mayor parte de los -
casos, yva que el soplo tiene un comienzo tardio en la sis
tole. Comiinmente no se escucha chasquido protosistdlico-
2, 7, 9, 13, 27, 28). El segundo ruido puede ser {nico-
o puede estar paraddjicamente desdoblado, lo que se debe-
a alargamiento del periodo expulsivo del ventriculo iz- -
quierdo. Ocasionalmente se eseucha tercer ruido y mas --—
frecuentemente un cuarto ruido. £

Los- trabajos de Braunwald y cols (29), han demostra-
do la extraordinaria sensibilidad del tracto de salida =-—
del ventriculo izquierdo a las condiciones hemodinZmicas—
concurrentes en la ESHI. Al contrario de lo que sucede -
en sujetos normales o en pacientes con estenosis adrtica-
valvular, en quienes el aumento de la fuerza de contrac--
cidn que ocurre en el latido post—extrasistdlico produce-
aumento de la presién arterial sistémica, en los pacien——
tes con ESHI-la altura de la curva de-la presidn adrtica-
en el latido post-extrasistdlicoes igual o menor que la -
de los pulsos- controles. Esto se debe a que el 1llenado -
ventricular en los latidos post—extragistalico es mayor y
el gasto en ese latido no aumenta, se deduce entonces que
la obstruccidn es mayor en el latido post—extrasistolico-
que en los latidos normales (7, 8, 30, 31, 32).
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La presidn telediastdlica del ventriculo izquier-

do se encuentra comunmente elevada (7,9,21) y se ha su

gerido que esta elevaeidn puede ser un componente por-
lo menos tan importante como la obstruccidn en el trac
to de salida del ventriculo izquierdo (33).
tensidn telediastdlica elevada del ventriculo izquier-—
do se transmite a la auricula, resultando una onda "a"
prominente,

Pueden aumentar el grado de obstruccidn un mayor-
impulso inotrépico como sucede con los glucosidos car-
diacos (8) o con la estimulacidn de los receptores be-
ta-adrenergicos.con isoproterenol (29,34,35,36). La -
reduccidn en el llenado ventricular tambi&n puede au-—-
mentar el gradiente de obstruccidn como se observa en-
la hipovolemia causada por sangrado o por la maniobra-
de Valsalva (37,38).

El grado de obstruccidn y por consiguiente el gra

diente, puede disminuir cuando aumenta el volumen (36)

cuando aumentan las resistencias periféricas, como su-
cede con la administracidn de estimulantes de los re—-—
ceptores alfa (39) o cuando disminuye el inotropismo,-
como sucede con la administracidon de un bloqueador be-
ta—adrenergico (40,41).

En resumen, los mecanismos que intensifican la —-
obstruccidn en el tracto de salida del ventriculo iz—-—
quierdo pueden reducirse a:

l.- Disminucidn del llenado ventricular o precarga.

2.- Aumento del estimulo inotropico.

3.~ Disminucidn de las resistencias periféricas a la -
eyeccidn ventricular o post-carga.

En sentido. opuesto, los efectos que disminuyen el gra-
do de obstruceidn son:

l.- Aumento de la pre-carga
2.- Disminucidn de la contractilidad,
3.- Incremento de la post-carga.

La hiper—
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En el electrocardiograma se encuentran cambios in-
teresantes, como resultado de la hipertrofia del tabi--
que con81derables, el vector septal puede determinar on
das "Q" profundas, ya sea en las derivaciones que refle
jan los potenciales de la cara diafragmatica o en las -
precordiales izquierdas (42, 43). Fn algunos casos las
morfologias son tales que pudieran hacer sospechar la -
existencia de una zona de necrosis localizada en las —
dreas correspondientes (2,9,14,27,42,44,45,46,47),

En algunos. casos-aparece bloqueo incompleto de ra-
ma. izquierda del Haz de His. Van Dam y cols (43) encon
traron grados variables de hemibloqueo de la subdivisidn
anterior izquierda.

En el estudio radioldgico del tdrax se observa fun
damentalmente crecimiento de cavidades izquierdas.

Los hallazgos ecocardiografices que se encuentran-—
en la ESHI ( ver figura 1) son:

l.— Hipertrofia septal importante.

2.— Movimiento Sistdlico Anterior sobre la valva ante—-—
rior de la mitral.

3.- Disminucion del espacio entre el punto E y el sep—-—
tum ventricular.



FIGURA 1




RESULTADOS

Como parte de este trabajo, revisamos las miocardiopa-
tias que ingresaron al Hospital Roosevelt de Guatemala
durante los Ultimos tres afos, de estas encontramos 10
casos de ESHI; de estos, 6 (60%) correspondieron al se
x0 masculino y 4 (40%) al sexo femenino (ver grafica #

1)

Las edades se distribuyeron por décadas y oscila-
ron entre 17 y 78 aflos con un promedio de 47.5. Dos -
pacientes de este estudio pertenecen a la misma fami--
lia (madre e hijo) existiendo ademds antecedentes de -
"soplo'" en otros miembros de la misma.

Ninglin paciente se encontrd asintomatico, las ma-
nifestaciones clinicas (ver grafica #f 2) encontradas -
fueron: disnea 8 casos, mareos 3, ortopnea 2, lipoti--
mias de esfuerzo 2 e insuficiencia cardiaca 1 caso.

Los datos observados en el examen fisico son los-
siguientes: pulso saltdén 3 (30%) casos; la presidn ar
terial fue normal en todos los pacientes; en el 707 el
apex se encontrd desplazado hacia la izquierda por fue
ra de la linea media clavicular; en el 30% su situa- -
cidon fue normal. En el 40% de los casos el choque de-
la punta se encontrd hiperdinamico y en un solo caso -
se pudo percibir doble impulse apical. En todos los -
pacientes se auseultd soplo sistdlico de cardcter ex——
pulsivo grado II en la escala de IV; en el 507% el si-—
tio de localizacidn de maxima intensidad fue a nivel -
de endoapex y en el otro 50% el soplo se escuchd mas -
intenso a nivel de la punta con irradiacidn hacia la -
axila; en dos casos se irradid el soplo a los vasos —-—
del cuello.

El estudio eleectrocardiografico mostrd que del to
tal de-los pacientes; 6 preseataron hipertrofia del —-
ventriculo izquierdo-importante; en 2 el trazo estaba-
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dentro de limites normales; 1 caso con bloqueo de ra-
ma izquierda del haz de his incompleto v 1 caso de hi
pertrofia septal. En 2 se observd ondas "Q" signifi-
cativas en las regiones gque miran la cara lateral al-

ta y anterolateral (figura 2, 3). Yoo

A los rayos "X'" observamos 5 pacientes con creci
miento Importante del ventriculo izquierdo; 4 presen-
taron radiografias normales y 1 tenia crecimiento de-
las cuatro cavidades.

A 8 de los pacientes se les efectud ecocardiogra o% ] - - soxe
fia (80%) y en todos estuvo presente el movimiento ——
sistdlico anterior con hipertrofia septal (figura 4). oy g

Se practicaron 4 fonocardiogramas, encontrando — GREELCE & 3

el periodo expulsivo relativo, medido en el esfigno——
grama carotideo entre 1027 y 112%, con una media de -
107%; en 2 de los pacientes a los cuales se les efec-
tud maniobras de Valsalva el soplo aumentd en la fase
de post-presidn, durante.el ortostatismo aumentd la - i
intensidad del soplo;. el pulso carotideo mostrd la o i e |
pica imagen digitiforme. Se manifestd ademis soplo -
expulsivo con maxima intensidad en la mesosistole (fi
gura 5,6). T

Se efectud un cateterismo cardiaco con los si- —
gulentes. valores: Arteria Braquial y Aorta Central —- .. & | L1 T 1 | Henitostacion
100/80. Ventrfculo Tzquierdo tracto de influjo 220/16 B W R Sy
tracto de eflujo 120/16. Gradiente a. través de la es 2= dimen
tenosis sub-valvular de 100mm. Cateterismo compati-— 0= artopnes
ble con ESHI ( figura 7 ). LE~ iipotimias de ssfuerss
I8 fnsufiemaia cardiaca

GRAFIGA # 2




FIGURA 2:

Se observa ondas "Q" a nivel de cara lateral
alta y anterolateral.




Potenc Hiomzu MV y

Precordiales (23 WV.)
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FICURA 3: Se observa ondas "Q" importantes en D1, AVL,
V4, V5, V6, que denotan la gran hipertrofia

septal en este paciente,
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FIGURA 4:

Se observa un tipico Movimiento Sistolico Anterior
e hipertrofia septal importante.



FIGURA 5

ARRTBA: Fonocardiograma tomado con el microfono de endoapex, encontrando
el componente del primer ruide retardado, soplo meso tele sistoli
co expulsivo de mediana intensidad.

ABAJO: Eafignograma carotideo tipico de ESHI com su aspecto digitiforme
cldsico
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FIGURA 6

Fonocardiograma tomado con el microfono en endoapex, encontrando
presencia de un 4 ruide, El primer ruido est§ retardado a expen
sag del componente tricuspideo. Soplo meso tele sistSlico expul
sivo de mediana frecuencia. Segundo ruido ligeramente desdoblado.

Esfignograma carotideo tipo digitiforme con onda de presifn de as
censo rfpido, hendidura mediana seguida de una p:g onda de -
flujo lenta, lo que da el aspecto caracterfstico de Estenosis Sub-
aortica Hipertr6fica IdiopAtica.
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Figura 7 : Se observa morfologfa del Ventriculo Izquierdo
el descenso de la presifn que indica la pseudo

cfimara, no hay gradiente transvalvular abrtico.
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RESUMEN Y CONCLUSIONES

Considerando que la muestra es seleccionada, las conclu -
siones estadn sujetas a esta eventualidad dentro del marco
general de la poblacidn y afin dentro del mismo grupo de -
trabajo que es pequeflo. Asi la hipStesis parece no cum--
plirse ya que solamente uno de los casos presentd insufi-
ciencia cardiaca. Otros aspectos a considerarse fueron -
los siguientes:

l.- El sexo maseculino predomind al sexo femenino en el —-—
presente trabajo, con relacifn de 1.5 : 1,

2.- La edad osecild entre 17 y 78 afios con un promedio de-
47.5 atios.

3.~ Dos miembros-de una misma familia reportados tenian -
Estenosis- Sub-aértica- Hipertrdfica Idiopitica.

b;=-La disnea fue la manifestacidn clinica mads frecuente,

5.— A-todos-los pacientes-se- les auscultd. soplo sistolico
expulsivo siendo la localizacidn de maxima intensidad
a nivel de apex y endoapex.

6.— En selo dos-cases- se-encontrd irradiaeidn hacia los -
vases-del cuello y en cuatro casos-el soplo se irra--
did hacia la axila.

7.~ A-todos-los pacientes- que ge.les efeetud Fonocardio--
grama; . se les encontrd. prolongado. el perfodo expulsi-
vo. :
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RECOMENDACTONES

- Insistir en la importancia que tiene la enseifianza
de la auscultaeidn en las enfermedades cardiovas-—
culares a nivel de los estudiantes de la Facultad
de Ciencias M&dicas para mejorar los diagndsticos
y asi instaurar tratamientos adecuados.

- Senalar lo significativo que tienen los métodos -
no invasiveos en el diagndstico de la Estenosis —-
Sub-adrtica Hipertrdfica Idiopatica.

- Investigar la historia familiar de los pacientes-
con Estenosis Sub-adrtica Hipertr6fica Idiopatica
y de ser posible efectuarles por lo menos evalua—
cidn clinica a los parientes cercanos con el obje
to de establecer la presencia de otros casos.
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