Miocardiopatia hipertrofica
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Introduccion

= Entidad heterogénea

= Caracteristica principal: hipertrofia del ventriculo izquierdo
(HVI). (TIV con z-score = 2)

* Prevalencia poblacion general : 1/500 - infrecuente en
Cardiologia Pediatrica (expresion clinica en adolescentes
y adultos jovenes)

* |mportancia: causa mas frecuente de muerte subita en

jovenes — .
: _ MCH Primaria MCH Secundaria
= Tipos: _ -
= Primaria Mutaciones en genes Enf. Metabdlicas: hijo de
= Secundaria | codificantes de proteinas madre diabética
del sarcomero Enf. endocrinolégicas
Familiar Esporadica | Sindromes (Noonan), etc
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Fisiopatologia

- Hipertrofia ventriculo izquierdo

- Cavidad ventricular pequena

- Aumento funcion contractil (FE
Inicialmente incrementada)

- Alteracion llenado ventricular
(disfuncion diastolica)

- Obstruccion dinamica tracto
salida VI, tanto por la HVI como
por contacto de la valvula mitral
con TIV (SAM)

- Hipertrofia pared arterias
coronarias —>isquemia
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Caso 1. Fenotipo Caso 2. Hijo de madre

Noonan diabética
Paciente Q RNPT 34 SG @ RNT 37+1 SG
« Dismorfia facial « GEG (4,430 gr)
» Hija de madre diabética « Hija de madre diabética
Antecedentes . .
gestacional pregestacional con mal
control en embarazo
Clinica Asintomatica Asintomatica

* AC: soplo pansistélico

_ « Ecocardiografia prenatal:
eyectivo V/VI

HVI
 ECG: ritmo sinusal a 100 . AC: s
| _ 90°. BIRDHH . soplo protomesosistolico
Exploraciones Ipm, eje QRS -907, ’ VI

) crecimiento biventricular, _ _
complementarias  ECG: ritmo sinusal a 140 Ipm,

patron de sobrecarga de _
. eje QRS +90°, se solapan
volumen, elevacion ST en _
voltajes en V3-V4

U, V2-V6 _ ]
e O % : ] » Ecocardiografia
‘ 2  Ecocardiografia J
w *‘x .
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ECG Caso 1. Fenotipo Noonan

1a

Ia
DEPARTAMENTO DE SALUD

ALICANTE - HOSPITAL GENERAL

Servicio de
Pediatri

Lo
B

*




Hallazgos ecocardiograficos

ECOCARDIO Caso 1. Fenotipo Caso 2. Hijo
Noonan madre DM
1,53 1,53
TIV (cm
em (z-score 10,24) | (z- score 11,91)
E/A 0,539 0,713
Gradiente Presion
66,9 37.0
VI (mmHg)
Gradiente Presion
94,6 43.2
TSVI (mmHg)
Gradiente Presion
49,6 32,2
VD (mmHg)
SAM Presente Presente
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Tratamiento, pronostico y evolucidn

Caso 1. Fenotipo Noonan | Caso 2. Hijo madre DM

Miocardiopatia hipertrofica

. . Hipertrofia miocardica

severa biventricular con . .

: . L . . conceéntrica obstructiva de
Diagnostico hipertrofia septal y .
L, predominio septal con
obstruccion severa en TSVI
TSVI estrecho
y TSVD
Tratamiento

Propranolol 3,3 mg/kg/dia | Propranolol 2-3 mg/kg/dia

Malo. Sindrome genético.
Puede necesitar mas
escalones terapeuticos

Mejor. Suele revertir
espontaneamente en 6-12
meses
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Tratamiento, pronostico y evolucidn

« Tratamiento 12 linea: betabloqueantes. Tratamiento posibles
complicaciones/ no respuesta a betabloqueantes: calcio antagonistas,
disopiramida, amiodarona

« Puede ser necesario tratamiento quirdrgico: reseccion parcial del TIV.

« Enlas MCH primarias puede llegar a ser necesario el trasplante cardiaco,
asi como estudios genéticos en familiares

« Complicaciones: arritmias. Aumento de riesgo de muerte subita
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