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OBJETIVOS

GENERALES:

- Contribuir al estudio, análisis e interpretación del
problema de Estenosis Sub-aortica Hipertrofica Idio-

patica.

ESPECIFICaS:

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

- Conocer los diferentes-criterios utilizados para el -
Diagnostico y Tratamiento de-la Estenosis Sub-aortica

Hipertrofica Idiopatica en el Hospital Roosevelt.

- Establecer datos objetivos de los pacientes estudia--
dos con Estenosis Sub-aortica Hipertrofica Idiopatica

en la Unidad de Cardiología del Hospital Roosevelt.

- Satisfacer un interes sobre el estudio de Estenosis -

Sub-aortica Hipertrofica Idiopatica en Cardiología.



HIPOTESIS

presenta con bastante frecuencia la Insuficiencia

rdiaca en la Estenosis Sub-aortica Hipertrofica --
i.apatica.



INTRODuce ION

La Estenosis sub-aortica Hipertrófica Idiopática eS ,una

entidad que se diagnostica cada día con mas frecuencia-

en nuestro medio, la importancia de este es vital ya
--que si es erroneo y el tratamiento inadecuado puede CO~

ducir al paciente hacia graves cornplicaci~nes o incluso
a la muerte. Con los progresos actuales, su conocimien

to puede establecerse por metodos incruentos como el -~
ecocardiogramalo que ha venido a beneficiar en gran --
parte a los enfermos, ya que en forma rápida y sin ríes

gas puede efectuarse el diagn6stico con precisi6n. 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 está asociada con severa obstrucción del

tracto de salida del ventrículo izquierdo en condicio--
nes basales de reposo. En otros pacientes la obstruc--

ción puede aparecer solo despues de provocar algunas roa

niobras y en ocasiones no se observa bajo ninguna de -=
las condiciones apuntadas.

La mayoría de los pacientes con este tipo de mio--

cardiopatía no tienen síntomas o solo estan incapacita-
dos modE!radamente, por 10 tanto no requeriran' tratamien
to, otros sin embargo presentan síntomas severos lo - =

cual o,bligara a dar les terapia, 'en este caso los medica

mentas de elecci6n son los Beta-bloqueadores Como el -~

propanolol. Los fármaco s con poder inotr6pico positivo
tal el caso de la digital están contraindicado s, de ahí

lo importante- que es establecer- COIl precisi6n el diag--

n6stico. Por lo anteriormente expuesto decidimos efec-

tuar un estudio sobre la Estenosis-- Sub_órtica Hipertr6
fica Idiopática en el Hospital ~osevelt de Guatemala.-



.,

ANTECEDENTES

Hasta el momento no hay antecedentes de este tipo de

rabajos de investigación PUBLICADOS a nivel nacional y -
s la primera realizada en la Unidad de Cardiología del -

aspital Roosevelt de Guatemala.

En 1956, Sir R. Brock (1) al operar una mujer de 58

ños de edad, con un cuadro clínico de Estenosis Aortica-

evera encontró que la obstruccion era a'nivel sub-valvu-

ar, la paciente falleció durante el acto quirúrgico y en

a autopsia se encontro que las valva s eran normales, no-
xistí~ estenosis sub-yalvular fibrosa sino que solamente
ípertrofia muscular severa que a3umÍa proporciones ma-

19nas.

Numerosos informes posteriores han tratado sobre di-

erentes aspectos de Estenosis Sub-aortica Hipertrófica -

diopática, monografías clasicas sobre la enfermedad han-

ido descritas por Braunwald y cols (2) y en los sympo- -

ium publicados por la fundación CIBA 0,4).

En 1961, Pare y cols presentaron una familia de 77 -
líembros; 20 de los cuales tenían signos y síntomas de es
a condición (6).

En 1961, Menges, Brandemberg y Brown

:asos e.n los cuales llama la at~ción que
,ared del septum del ventrículo izquierdo

mgrosado (7).

deséribieron 8-

el radio de la-

esta sumamente-

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

En.1962, Wigle, Heinbsker.y Gunton. ~eñalan 10 casos-

lueincluyen 3 muertes en los cuales se encuentra creci--

.iento localizado del septum interventricular (9).
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En 1962: en México la primera publicación fue la
del Dr. B. Flshleder y cols quienes informan de 6 ca-
Sos de Estenosis Sub-aórtica Hi p ertrófica Id

" - .
(5).

10patlca-

En 1973, el Dr. Eduardo Salazar y cols descri--
ben ~6 casos de esta enfermedad, encbntrado~ en el --
.Instltuto de Cardiología de México (22).

E~ Gua:emala tal como se seña16 al principio no-

~~ habld? ~lnguna publicación, sin embargo es necesa-
fl0 clarlflcar que Alfaro (23) presentó en el Con -
so Nacional de Medicina realizado en 1979 un trab:~~-
con los casos llegados a la Unidad de Cirugía Cardio-
vascula~ de Guatemala, uno de los cuales pertenece a-
la casulsta personal de los Drs. Soto.

--:~ --
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MATERIAL Y METODOS

MATERIAL:

- 10 registros medicos de pacientes con Estenosis Sub -
aortica Hipertr6fica Idiopatica, estudiados en la Uní
dad de Cardiología del Hospital Roosevelt de Guatema~
la.

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

METODOS:

- Para elaborar el presente trabajo de investigaci6n se
empleo el metodo retrospectivo deductivo, ya que se -
hizo recolecci6n de datos de los registros medicos de
pacientes que presentaron Estenosis Sub-aortica Hiper
trafica Idiopatica, revisando e investigando antece-=
dentes de dichos registros, se tomaron los siguientes
parametros:

Número de registros, sexo, edad, anteceden-
tes familiares de soplo, motivo de consulta, examen -

físico, complicación de insuficiencia cardíaca, electro
cardiograma, fonocardiograma, ecocardiograma, cateteris
mo, rayos "X", patología encontrada.

-

.L
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CONSIDERACIONES GENERALES

ESTENOSIS SUB-AORTICA HIPERTROFICA IDIOPATICA

Los síndromes clínicos asociados con enfermedad miocar
dica primaria ( Cardiomiopatías ) han sido clasifica-~

das en 3 tipos: 1.- Hipertrofico. 2.- Congestivo. 3.-

Restrictivo. Los cambios esenciales en el tipo hiper-

trafico incluyen incremento importante en la masa mus-
cular, con pequeño aumento o sin modificacion de la c~

vidad ventricular. En contraste el tipo congestivo es

tá asociado con incremento de la cavidad ventricular ~

sin modificacion importante. de. la masa muscular. El-
tipo re.strictivo menos común es-- el que se observa en -
la pericarditis constrictiva, en este. tipo tanto la c~
viciad como la masa museular no se modifica o sufren un
pequeño aumento, siendo el problema mayor la restric--
cian al llenado diastolico ventricular.

Lejos- de ser constante-, la obstruccion en el trae
to de salida-del ventrícu10 izquierdo varía, no sola-~
mente durante los diferentes momentos de la sístole, -
sino también de latido a latido y con las condiciones-
hemodinámicas..prese.ntes en un momento determinado. El
diagnostico correcto es de gran importancia, porque el
tratamiento sintomático habitual puede conducir a gra-
ve empeoramiento de la enfermedad.

La enfermedad ha recibido numerosas denominacio--
nes (10). En Europa por ejemplo, se le conoce como --
miocardiopatía"obstructiva (11). Los patologos prefie
ren llamarla hipertrofia asimétrica del corazon (12).~
En el Instituto Nacional de Cardiología de México, --
Fishleder (5) la denomina Estenosis Sub-aortica Dinámi
ca, pre.cisamente..porsus:caracteres funcionales. El ~
nombre quemas se ha"generalizado es el de Estenosis -
Sub-aortica Hipertrofica Idiopatica (ESHI) (13).

....

r-~\...
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Desde hace tiempo se conoce una forma de ESRI es-

poradica y una familiar que parece transmitirse en for

ma autosómica dominante NO ligada al sexo y en la que~

los cromosomas son normales.. Se ha infamado que apro
ximadamente la 1/3 parte de los casos pertenecen a es~

ta forma (14, 15, 16). Publicaciones recientes (15) -
indican que en la forma familiar los hombres son mas -
afectados y el pronostico parece mas serio. La enfer-

medad se diagnostica usualmente entre la segunda y la
cuarta década de la vida.

El curs-e'--es--variabl.e, tomando dos grupos diferen-
tes de-poblacion; eL grupo de jovenes es asintomatico-
o estan ligeramente incapacitados y con frecuencia pre
sentan un curso estable; el grupo de pacientes de ma-~
yor edad los síntomas se presentan mas tardíamente y -
son rapidamente progresivos (22). La muerte súbita --
puede ocurrir en cualquier estadía del padecimiento y-
se ha informado con mas frecuencia en jovenes con la -
forma familiar ( 6, 16, 17, 18, 19 ) .

Los datos de exploración física son muy variables
y dependen lógicamente del estado hemodinamico del pa-

ciente en el.momento del examen. Esta cualidad de la-

enfermedad hace difícil la correlación entre signos ex

ploratorios y parametros hemodinámicos recogidos en -~

tiempos distintos.

El latido del ventrículo izquierdo es frecuente--
mente hiperdinámico y en ocasiones suele palparse un -
doble impulso apical. Este último se debe a una onda-

"a". gigante transmi.tida al ventrículo (2O), es decir,-
a un galope au,icula,izquierdo, o a la palpación de la

contracciOIL isovolumétrica..seguida de la fase de obs--
trucción a.la eyección ventricular (20, 21).

Dato clave. en. la exploración. física es el soplo -

sis.tólic.o. de tipo romboidaL en el. fonocardiograma y --

_l
l..

- 13 -

que se ausculta mas frecuentemente en el endoapex y meso-
cardio (2, 5, 14, 20, 24). Aproximadamente en la mitad -
de los casos se acompaña de fremito. Ocasionalmente se -
ha descrito que el soplo puede ser mas 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-aórtica y de la magni--
tud del gradiente de presiones en un momento dado. El s~
plo por lo tanto puede ser modificado por maniobras exte~
nas, como la de Valsalva, la posición erecta, la eleva

l: :
ción de los miembros inferiores y por pruebas farmaco og~
cas que modifiquen el grado de obstrucción (2).

El primer ruido es normal en l~ mayor pa~te de los~-

casos, ya que el soplo tiene un comlen:o tardlo :n :a.s1~

tole. Comúnmente no se escucha chasquldo protoslstol1CO-
(2, 7, 9, 13, 27, 28). El segundo ruido puede ser único-

o puede estar paradójicamente desdoblado, lo q~e se ~ebe-
a alargamiento del período expulsivo del vent:1culo 1Z- -
quierdo. Ocasionalmente se escucha tercer rUldo y mas --
frecuentemente un cuarto ruido.

Los. trabajos de Braunwald y cols (29), han demostra-

do la extraordinaria sensibilidad del tracto de salida --
del ventrículo izquierdo a las condiciones hemodinamicas-
concurrentes en la ESRI. Al contrario de lo que sucede -

en sujetos normales o en pacientes con estenosis aórtica-

valvular en quienes el aumento de la fuerza de contrac--

cion que' ocurre en el latido post-extrasistolico pro~uce-
aumento de la presión arterial sistemica, en los paclen--

tes con ES1U ,la altura de la curva de la presión aórtica-
en el latido post-extrasistólicoes igualo menor que la -

de los pulsos controles. Esto se debe a .que el llenado -

ventricular en los latidos post-extrasist5lico es mayor y
el gasto en ese latido no aumenta, se deduce ent~nc:s.que
la obstrucción es mayor en el latido post-extras~stol~co-
que en los latidos normales (7, 8, 30, 31, 32).

-
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La presi6n telediast6lica del ventrículo izquier-

do se encuentra comunmente elevada (7,9,21) Y se ha su
gerido que esta elevación puede ser un componente por~

lo menos tan importante como la obstrucción en el trae
to de salida del ventrículo izquierdo (33). La hiper=
tensi6n telediast6lica elevada del ventrículo izquier-

do se transmite a la aurícula, resultando una onda "alf
prominente.

Pueden aumentar el grado de obstrucci6n un mayor-

impulso ino~r6pico como sucede con los glucosidos car-

díacos (8) o con la estimulaci6n de los receptores be-

ta-adrenergilOos-con isoproterenol (29,34,35,36). La-
reducci6n en el llenado ventricular también puede au--

mentar el gradiente de obstruccíon como se observa en-

la hipovolemia causada por sangrado o por la maniohra-

de Valsalva (37,38).

El grado de obstrucci6n y por consiguiente el gra
diente, puede disminuir cuando aumenta el volumen (36)

cuando aumentan las resistencias perifericas, como su-

cede con la administración de estimulantes de los re--

ceptores alfa (39) o cuando disminuye el inotropismo,-

como sucede con la administracion de un bloqueador be-

ta-adrenergico (40,41).

En resumen, los mecanismos que intensifican la --

obstrucci6n en el tracto de salida del ventrículo iz--
quierdo pueden reducirse a:

1.- Disminuci6n del llenado ventricular o precarga.

2.- Aumento del estimul~ inotropico.

3.- Disminución de las resistencias perifericas a la -
eyección ventricular o post-carga.

En sentido opuesto, los efectos que disminuyen el gra-

do de obstrucción son:

1.- Aumento de la pre-carga
2.- Disminuci6n de la contractilidad.

3.- Incremento de la post-carga.

-

~

.

--1~n-

- 15 -

En el electrocardiograma se encuentran cambios in-

teresantes, como resultado de la hipertrofia del tabí--

que considerables, el vector septal puede determinar o~

das "Q" profundas, ya sea en las derivaciones que refl~
jan los potenciales de la cara diafragmatica o en las -
precordiales izquierdas (42, 43). En algunos casos las

morfologías son tales que pudieran hacer sospechar la -
existencia de una zona de necrosis localizada en las
áreas correspondientes (2,9,14,27,42,44,45,46,47).

En algunos.. casos- aparece. bloqueo incompleto de ra-

ma-izquierdadel Haz de Hiso Van Dam y cols (43) enco~

traron grados-variables de hemibloqueo de la subdivisi6n

anterior izquierda e

En el estudio radio16gicO- del t6rax se observa fun

damentalmente crecimiento de cavidades izquierdas.

Los hallazgos.ecocardiográficos que se encuentran-

en la ESHI ( ver figura 1) son:

1.- Hipertrofia septal importante.
2.- Movimiento Sist6lico Anterior sobre la valva ante--

rior de la mitral.

3.- Dismi.nuci6n deL espacio entre el punto E y el sep--
tu~ ventricular.



~

FIGURA 1

I~ ,--
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RESULTADOS

Como parte de este trabajo, revisamos las miocardiopa-

tías que ingresaron al Hospital Roosevelt de Guatemala
durante los últimos tres años, de estas encontramos 10

casos de ESHI; de estos, 6 (60%) correspondieron al se
xo masculino y 4 (40%) al sexo femenino (ver gráfica 1
1).

Las edades se distribuyeron por décadas y oscila-

ron entre 17 y 78 años con un promedio de 47.5. Dos-

pacientes de este estudio pertenecen a la misma fami--

lia (madre e hijo) existiendo además antecedentes de -

"soplo" en otros miembros de la misma.

Ningún paciente se encontró asintomático, las ma-
nifestaciones clínicas (ver gráfica # 2) encontradas -
fueron: disnea 8 casos, mareos 3,ortopoea 2, lipoti--
mías de esfuerzo 2 e insuficiencia cardíaca 1 caso.

Los datos observados en el examen físico son 108-
siguientes: pulso saltan 3 (30%) casos; la presion ar
terial fue normal en todos los pacientes; en el 70% el

apex se encontro desplazado hacia la izquierda por fue

ra de la línea media clavicular; en el 30% su situa- ~

cion fue normal. En el 40% de los casos el choque de-

la punta se encontró hiperdinamico y en un solo caso -

se pudo percibir doble impulso apical. En todos los -
pacientes se auscultó soplo sistólico de carácter ex--

pulsivo grado 11 en la escala de IV; en el 50% el si--

tia de localizacion de máxima intensidad fue a.nivel -

de endoapex y en el otro 50% el soplo se escucho más -

intenso a nivel de la punta-con irradiación hacia la -

axila; en dos casos se irradió el soplo a los vasos --
del cuello.

El estudio electrocardiográfico mostro que del to

tal de-las-pacientes, 6 presentaron hipertrofia del -~

ventrículo izquierdo ,importante; en 2.el trazo estaba-

---,
'--
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dentro de límites normales; 1 caso con bloqueo de ra-

ma izquierda del haz de his incompleto y 1 caso de hi
pertrofia septal.. En 2 se observo ondas "Q" signifi=-

cativas en las regiones que miran la cara lateral al-
ta y anterolateral (figura 2, 3).

A los rayos "XII observamos 5 pacientes con crecí
miento importante del ventrículo izquierdo; 4 presen=-

taran radiografías normales y 1 tenía crecimiento de-
las cuatro cavidades.

A 8 de los pacientes se les efectuo ecocardiogra
fía (80%) y en todos estuvo presente el movimiento -~

sistolico anterior con hipertrofia septal (figura 4).

Se practicaron 4 fonocardiogramas, encontrando -
el período expulsivo relativo, medido en el esfigno--
grama carotideo entre 102% y 112%, con una media de -
107%; en 2 de los pacientes a los cuales se. les efec-
tuo maniobras de Valsalva el soplo aument6 en la fase

de po.st-pre.sión, durante. eL ortostatismo aumentó la -
intensidad deL. soplo;. el pulso carotideo mostro la ti
pica imagen digitiforme. Se.manifesto además soplo ~

expulsivo con máxima. intensidad en la mesosistole
(figura 5,6).-

Se efectuo un cateterisrno cardíaco con los si- -
guientes valores:. Arteria Braquial y Aorta Central --

100/80. Ventrículo lzquierdc tracto de influjo 220/16

tracto de eflujo 120/L6. Gradiente a traves de la es

tenosis sub-valvular de 10Omm. Cateterismo compati-~
ble con ESRI ( figura 7 ).
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FIGURA 3: Se observa ondas "Q" importantes en DI, AVL,

V4, VS, V6, que denotan la gran hipertrofia
aeptal en este paciente.
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FIGURA 5

ARRIBA: Fonocardiograma tomado con el microfono de endoapex, encontrando
el componente del primer ruido retardado, soplo meso tele sisto!!

eo expulsivode mediana intensidad.

ABAJO: Esfignogramacarotideotipico de ESHI con BU aspectodigitiiorwe
clásico
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ARRIBA: Fonocardiograma tomado con el .icrofona en endoapex. encontrando

presencia de un 4 ruido. El pdlller ruido estS: retardado a expen
S88 del c~ponente tricu8pideo. Soplo Ileso telesiatlSlico upuI
sivo de mediana frecuencia. Segundo ruido ligeraaente desdoblado.

ABAJO: Esfi&nogr~ carotideo tipo digitifor8econ onda de pres~n de as
censo r(pido. hendiduramediana aeguidade una pequen. onda da --
flujo lenta, lo que da el aspecto caracteríatico de Ettenoaia SUb-
aortica HipertrlSfica Idiop(tica.

" ~"-



...

Figura 7: Se observa morfologíadel VentrículoIzquierdo

el descenso de la presi6n que indica la pseudo

c!mara, no hay gradiente transvalvular a6rtico.
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RESUMEN Y CONCLUSIONES

Considerando que la muestra es seleccionada, las conclu -
sienes estan suj etas a esta eventualidad ,-dentro del marco
general de la poblaci6n y aún dentro del mismo grupo de -
trabajo que es pequeño. Así la hip6tesis parece no cum--

plirse ya que solamente uno de los casos presento insufi-

ciencia cardíaca~ Otros aspectos a considerarse fueron -
los siguientes:

l.~ El sexo masculino predominO al SexD femenino en el --

presente trabajo, con relaci6n de 1.5 : l.

2.~ La edad osci16 entre 17 y 78 años con un promedio de-

47.5 años.

3.- Dos miembros-de una misma família.reportados tenían

Estenosis- Sub-aértica- Hipecr.tr6fica Idiopatica.

4.-.La disnea. fue.la manifestaci6n. clínica mas frecuente.

5.~ A.todos.los-pacientes-se.les auscult6. soplo sistolico

expulsivo siendo la 10calizaci6n. de'.maxima intensidad

a nivel de apex y endoapex.
.

6.- En selo dos-cases- se-encontr6 irradiaci6n hacia los -
vasGs-del cuello y en cuatro casos el soplo se irra--
di6'hacia la axila.

7. - A- todos.,los.pacientes-que- se, les, efectu6 Fonocardio--

grama¡. s<=cles,encontr6. prolongado-..el, período expulsi-

'lo.

,'-
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RECOMENDACIONES

Insistir en la importancia que tiene la enseñanza

de la auscultación en las enfermedades cardiovas-

culares a nivel de los estudiantes de la Facultad

de Ciencias Médicas para mejorar los diagnósticos
y así instaurar tratamientos adecuados~

Señalar lo significativo que tienen los métodos -
no invasivos en el diagnóstico de la Estenosis --
Sub-aórtica Hipertrófica Idiopatica.

Investigar la historia familiar de los pacientes-
con Estenosis Sub-aórtica Hipertrófica Idiopatica
y de ser posible efectuarles por lo menos evalua-

ción clínica a-los--parientes cercanos con el obj.::.
to de establecer la presencia de otros casos.

,...,--""""
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