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Historia clinica: paciente de sexo masculino, 59 anos, sin antecedentes familiares a destacar. Hace un afo
present6 episodio sincopal en el contexto de crisis alérgica. Polimiosistis en tratamiento con corticoides.
Presenta como hecho relevante familiar la presencia de un hijo varén portador de miocardiopatia hipertré-
fica (MCH) que fallece a los 17 afnos por muerte stbita. Tras aquel episodio, el paciente y su familia son so-
metidos ascreening. El ecocardiograma Doppler no mostré hallazgos patolégicos en aquella oportunidad.

Pruebas complementarias: el registro ECG (figura 1) mostraba: bradicardia sinusal de 58 lpm, onda P e
intervalo PR normales, eje eléctrico ventricular frontal normoposicionado, QRS de 80 ms, onda q estrecha
en DIITy AVF, signos de hipertrofia ventricular izquierda por voltaje, ondas R elevadasen V1a V3, ondas T
negativas simétricas en V1-V4 con punto J normoposicionado, QTc 490 ms. Permanece asintomatico en la
esfera cardiovascular durante 2 anos. Debido a los cambios en el ECG persistentes se solicita un centello-
grama de perfusién miocardica (CPM) que no evidencia isquemia miocardica inducida por el estimulo far-
macolégico (dipiridamol). El ECG durante la fase de sensibilizacién, previo al dipiridamol (registro ECG ba-
sal) (figura 2). La evaluacion de la motilidad regional del VI por SPECT gatillado mostré una leve hipoqui-
nesia apical, sin coaptacion completa de la luz en telesistole (figura 3). Eco Doppler transtorécico: VI de di-
mensiones normales con espesor parietal aumentado a nivel del septum medio-anterior, espesor SIV=16
mm, espesor PP=10 mm. Contractilidad global y segmentaria normales. FEVI= 65%. Strain global dismi-
nuido a nivel del septum medio (-9%). Patréon de llenado del VI con relajacion prolongada, auricula izquier-
dadilatada (35 cm?). Resonancia magnética cardiaca: VI de dimensiones normales con grosor septal aumen-
tado, con maximo espesor parietal de 16,3 mm en el septum inferior medio-apical, involucrando el 4pex del
VD, con relacién SIV/PP de 3. Funcién sistélica normal. Presencia de realce tardio de gadolinio intramio-
cardico de tipo no isquémico, coincidiendo con los segmentos de méxima hipertrofia. Porcentaje de fibrosis:
6,6%. Registro Holter: ritmo sinusal, FC promedio de 71 lpm, sin pausas ni trastornos en la conducciéon AV,
escasas extrasistoles supraventriculares aisladas, escasas extrasistoles ventriculares, VFC normal.

Figura 1
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Figura 2

Figura 3

Diagnéstico: la MCH es un trastorno miocardico primario con base genética que presenta un amplio es-
pectro clinico. Su historia natural varia ampliamente, desde de un curso clinico asintomatico y benigno a la
muerte prematura repentina. En este paciente el SCD Risk es de 1,56%.

Discusioén: en algunos pacientes, la CPM puede proveer algunos hallazgos sugestivos asociadas a defectos
de perfusién que podrian explicarse por disfuncién coronaria microvascular y/o disbalance oferta/demanda
relacionados por la propia hipertrofia. En el caso descrito, las claves diagnésticas consisten en los hallazgos
ECG evolutivos y las alteraciones sutiles de la contractilidad apical evidenciadas por las iméagenes gatilla-
das.
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