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Factores de riesgo de muerte subita cardiaca en pacientes con miocardiopatia
hipertréfica. Revision Sistematica
John Anthony Velecela Cruz, Andrés Sebastian Astudillo Avila

Universidad Catolica de Cuenca, john.velecela@est.ucacue.edu.ec

RESUMEN
Antecedentes: La miocardiopatia hipertréfica es la principal causa de muerte subita
cardiaca en pacientes jovenes, pudiendo manifestarse en una hora después de la aparicion
de sintomas o en 24 horas de un estado asintomatico. Objetivo general: investigar los
factores de riesgo de muerte subita cardiaca en pacientes con miocardiopatia hipertrofica.
Obijetivos especificos: caracterizar la MCH, indicar la asociacion entre el sexo y la edad
con el riesgo de MSC e identificar los factores que incrementan el riesgo de MSC. La
pregunta de investigacion es ¢Cuéles son los factores de riesgo de muerte subita cardiaca

en los pacientes con miocardiopatia hipertrofica?

Métodos: Se realiz6 una busqueda de informacion en las bases de datos Scopus, Web of
Science y PubMed donde se incluyeron estudios de los Gltimos 5 afios, de acceso abierto
y cerrado, de texto completo e incompleto, en inglés y espafiol, en pacientes adolescentes
y adultos y se excluyeron publicaciones sin relacion alguna con la MCH o la MSC, y

documentos sin relevancia cientifica.

Resultados: Se analizaron 26 articulos cientificos de los cuéles el 81% pertenecen a
Scopus, 13% a Web of Science y 6% a PubMed. Los cuales se referenciaron mediante el

titulo, autor, idioma, objetivos y resultados de los estudios.

Discusion: La MCH se caracteriza por un aumento del diametro del ventriculo izquierdo
en ausencia de enfermedades de base, siendo una causa frecuente de MSC, la cual ocurre
con mayor frecuencia en los jovenes con factores de riesgo determinados mediante

resonancia magnética cardiaca o antecedentes clinicos relevantes.

Palabras clave: miocardiopatia hipertrofica, muerte subita cardiaca, cardiopatia

congénita, factores de riesgo, reconocimiento precoz
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Risk factors for Sudden Cardiac Death in Patients with Hypertrophic Cardiomyopathy.

A Systematic Review

ABSTRACT
Background: Hypertrophic cardiomyopathy is the leading cause of sudden cardiac death
in young patients, which may manifest within one hour after the onset of symptoms or
within 24 hours of an asymptomatic state. General objective: to investigate the risk factors
for sudden cardiac death in patients with hypertrophic cardiomyopathy. Specific
objectives: to characterize HCM; to indicate the association between sex and age with
SCD risk; and to identify factors that increase the risk of SCD. The research question is:
What are the risk factors for sudden cardiac death in patients with hypertrophic

cardiomyopathy?

Methods: Information was searched in the Scopus, Web of Science, and PubMed
databases, including studies from the last five years, open and restricted access, full and
partial texts, in English and Spanish, and involving adolescent and adult patients.
Publications unrelated to HCM or SCD, and documents with no scientific relevance, were

excluded.

Results: Twenty-six scientific articles were analyzed, 81% of which belonged to Scopus,
13% to Web of Science, and 6% to PubMed. These were referenced by title, author,

language, objectives, and study results.

Discussion: HCM is characterized by an increase in the diameter of the left ventricle in
the absence of underlying diseases. It is a frequent cause of SCD, which occurs more
frequently in young people with risk factors identified through cardiac magnetic

resonance imaging or relevant clinical history.

Keywords: hypertrophic cardiomyopathy, sudden cardiac death, congenital heart disease,
risk factors, early recognition
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1. Introduccién

La hipertrofia ventricular izquierda diagnosticada en aquellos pacientes sin enfermedades
sistémicas, metabolicas e incluso cardiovasculares, se denomina miocardiopatia
hipertrofica (MCH) y es considerada un defecto cardiaco congénito muy frecuente, de
caracter autosdmico dominante que afecta por igual a hombres y mujeres; siendo también
una de las principales causas de muerte subita cardiaca (MSC), sobre todo en los jovenes

y deportistas (1).
1.1 Planteamiento del problema

A pesar de las importantes investigaciones sobre la MCH realizadas por Branwuald en
los afios 1960, pasaron 4 décadas en las cuales no se establecieron medidas preventivas
de MSC; sin embargo, en los Gltimos tiempos el espectro de esta enfermedad ha
cambiado, gracias a la estratificacion de los pacientes segun los grupos de riesgo. No
obstante, la MSC se mantiene como una de las peores consecuencias de esta enfermedad,
ya que puede ocurrir en la primera hora de la presencia de alguna manifestacion clinica o

en 24 horas de un estado asintomatico (2).

Hoy la prevalencia de la MCH es de 1:500 hasta 1:200 en la poblacion en general. Pero,
la mortalidad anual por MSC ha ido descendiendo con los afios, ya que en el periodo entre
1985-2000 la incidencia era de 0,73%, descendiendo a 0,68% para el 2000-2005, 0,45%
de 2005-2010, 0,37% del 2010-2015 y 0,32% segun los ultimos registros realizados
desde el 2015 hasta el afio 2020. Ademas, segun la distribucion geografica también
existen variaciones significativas, debido a que después del afio 2010 la region con menor
mortalidad reportada fue América del Norte con aproximadamente un 0,15%, seguido de
Europa con el 0,33% concluyendo que Asia es la regién con la mayor incidencia de MSC

ya que representd el 0,61% de mortalidad anual (3).



La variacién de la incidencia anual de MSC segun el grupo etario, evidencia que los nifios
y adolescentes menores a 18 afios tienen un riesgo significativamente mayor en
comparacion con los pacientes de 19 a 60 afios y adultos mayores de 60 afios con MCH
ya que representan el 1,09% y 0,43% y 0,31% de incidencia anual respectivamente; y
aungue los adultos mayores de 65 afios son una poblacion con menor riesgo de MSC, no
se descarta esta posibilidad, teniendo en cuenta que la calidad de vida de este grupo etario

puede verse gravemente afectada (3).

Actualmente, la disminucion en la frecuencia de presentacion de la MSC se ha visto
explicada por la identificacion de factores de riesgo descritos por el Colegio Americano
de Cardiologia y la Asociacion Americana del Corazon actualizadas en 2020; las cuales
orientan al personal médico a la consideracion del uso de desfibriladores automaticos
implantables, Gtiles para el tratamiento precoz de las arritmias potencialmente mortales

que ocurren en los sujetos con MCH (4).
1.2 Justificacion

Esta revision sistematica abordara los factores de riesgo de muerte subita cardiaca en los
pacientes diagnosticados con miocardiopatia hipertrofica. La importancia de describir
estos predisponentes radica en que al no existir una sintomatologia especifica, la primera
manifestacion clinica de esta patologia puede ser la muerte subita; por lo cual,
proporcionar informacion acerca de la importancia de identificar precozmente a aquellos
pacientes con este defecto cardiaco estructural, e indagar sobre factores individuales,
orientaran al personal médico a identificar la patologia de manera temprana, y prevenir
episodios fatales en la poblacién, sobre todo en adultos jévenes, donde la prevalencia es

mucho més elevada.

1.3 Pregunta de investigacion



¢Cuales son los factores de riesgo de muerte subita cardiaca en los pacientes con

miocardiopatia hipertrofica?

1.4 Objetivos

Obijetivo General
Investigar los factores de riesgo de muerte subita cardiaca en pacientes con

miocardiopatia hipertréfica.

Objetivos especificos

e Caracterizar la miocardiopatia hipertrofica.

e Indicar la asociacién entre el sexo y la edad con el riesgo de muerte subita cardiaca
en pacientes con miocardiopatia hipertrofica.

e ldentificar los factores que incrementan el riesgo de muerte subita cardiaca en

pacientes con miocardiopatia hipertrofica.



2. Metodologia
Para esta revision sistematica se realizd una busqueda de documentos, guias publicadas
por diversas sociedades a nivel global y ensayos clinicos, en la biblioteca virtual de la
Universidad Catélica de Cuenca; utilizando como palabras de busqueda: “sudden cardiac
death”, “hypertrophic cardiomyopathy” de manera individual; y combinaciones como
“sudden cardiac death and hypertrophic cardiomyopathy and risk factors”,
“hypertrophic cardiomyopathy and complications” y “sudden cardiac death and risk
factors” realizadas con la utilizacion del conector booleano and. Después se realizd la
identificacion de metanalisis, ensayos clinicos, ensayos controlados aleatorizados, y
articulos originales provenientes de las bases de datos Scopus, Web of Science y Pubmed.

2.1 Criterios de inclusion

a) Estudios que contengan informacion relevante acerca de los factores de riesgo de

muerte sUbita cardiaca en pacientes con miocardiopatia hipertrofica.

b) Documentos indexados en las bases de datos Scopus, Web of Science y Pubmed.
c) Publicaciones realizadas en los ultimos 5 afios (2018-2023).

d) Publicaciones de acceso abierto o cerrado.

e) Publicaciones de texto completo e incompleto.

f) Estudios realizados en idioma espafiol e inglés.

g) Estudios realizados en adolescentes y adultos jovenes (11-65 afios)

h) Documentos donde se incluyan los factores de riesgo tratados en la guia del Colegio

Americano de Cardiologia/Asociacion Americana del Corazon del afio 2020.

2.2 Criterios de exclusion



a) Estudios o publicaciones con informacién acerca de otro tipo de miocardiopatia

diferente a la miocardiopatia hipertrofica.

b) Documentos sobre muerte stbita de origen no cardiaco o sin relacion alguna con la

miocardiopatia hipertrofica.
c) Publicaciones con mas de cinco afios de antigtiedad.
d) Publicaciones en idiomas distintos a los ya citados.

e) Revisiones sistematicas y documentos sin relevancia cientifica como reportes de casos

0 que no se encuentren indexados en bases de datos confiables.

f) Estudios de la patologia en pacientes pediatricos y adultos mayores.

3. Resultados

Al realizar una basqueda general en la base de datos de la Universidad Catolica de Cuenca
se identificaron 1146 documentos provenientes de Scopus, 604 de Web of Science y 562
de PubMed; de los cudles, tras aplicar el filtro de 5 afios de antigiiedad resultaron un total

de 451, 202 y 48 respectivamente con un total de 701 registros identificados.

Posteriormente, se descartaron 87 registros por ser documentos duplicados y 59 por ser
publicaciones con evidencia cientifica insuficiente o por ser revisiones sistematicas, con
un restante de 555 registros. Para el cribado, tras leer el titulo y el resumen de las
publicaciones, se excluyeron 291 documentos por contener informacion irrelevante, 108
por no tratar sobre miocardiopatia hipertrofica, 80 por no contener factores de riesgo y 50
por ser estudios realizados en pacientes pediatricos y adultos mayores, con un total de 26

registros incluidos para la revision.



Figura 1. Diagrama de flujo PRISMA.
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Al analizar los resultados de la bdsqueda, podemos observar que el 81% de las

publicaciones incluidas en la revision provienen de la base de datos Scopus, el 13% de

Web of Science y el 6% de PubMed. Ademés de los datos antes mencionados, los

articulos utilizados en la revision se distinguen en la tabla 1 de acuerdo con el titulo,

autores, idioma, objetivos y resultados de cada uno de ellos.



Resultados

N® Titulo original Autor (es)  Idioma Objetivos
Las modalidades de diagnostico, como la
Encargar una revision clectrocardiografia, ¢l diagnostico por imagen, las
2!]1’.{} AHAJACC completa de la anterior prucbas genéticas, y ¢l tratamiento de los
Guideline for the Ommen . . - - Y .
. . . "Guia ACCF/AHA 2011 pacientes incluyen terapias médicas, terapias de
Diagnosis and Treatment S. Mital S, , L . . ..
1 . . Inglés para el diagnostico y reduccion septal, evaluacion/prevencion del
of Patients with Burke M, et : la . d ibita card]
Hypertrophic Al tmlan‘ucnltn de riesgo de muerte al'.ul:rlta cardiaca (MSC) v
Cargip ath ’ miocard iopatia consideraciones relativas al estilo de vida, como
Ormyopatiy. hipertrofica™. la participacion en actividades/deportes, la
ocupacion y ¢l embarazo.
Examinar ¢ investigar la . . .
. . : : y Al clasificar a los pacientes segin los grupos de
Sihi%;:‘l_ltwc PIDFET%UEHF Hen Y, urlgmrtam:l?idn la fraccion riesgo bajo (Grupo L), intermedio (Grupo 1) y alto
gnificance of gyection . e eyeccion (FE) en la . Sn s
. N Iguchi N, . T L (Grupo H). Hubo una diferencia significativa en
2 fraction for ESC risk . Inglés  prediccion del pronostico
. - Kanisawa M, " la tasa de eventos entre los 3 grupos vy aquellos
model in hypertrophic 1 utiizando el modelo de fraccion d o reducid 3 4 Y%lafio:
ardiomyopathy patients chak ricsgo ESC en pacientes con O SRR (0 PPt U MR LS5 SR
¢ ' MCH L. 4.9 %afio; H, 16,1 %a/afio respectivamente.
La edad media fue de 16,7 (11-29) afios, y la
mayoria eran deportistas masculinos (83,7%). Las
. o causas comunes incluyeron miocardiopatia
ﬁ;f;zggymaz?a:mdc?zzf Investigar la etiologia y la hipertrofica (20,6%), hipertrofia idiopatica del
death in voun Peterson D, incidencia del paro cardiaco ventriculo zquierdo (13,4%), anomalias de la
3 co ive atilclcfin the Kucera K. Th  Inglés  sibito y la muerte (SCA/D) artena coronaria (12,0%) y muerte subita
USAI' 4 . omas L, et al. en atletas competitivos de inexplicable con autopsia negativa (9,6%). Las
+a d-ycar prospective EE. UU. miocardiopatias (hipertroficas, armtmogénicas,

study.

dilatadas, no compactadas o restringidas)
representaron el 47% de los casos en los atletas
umversitanios y profesionales




Arrhythmia Monitoring for

Inglés

Revisar las estrategias
actuales, asi como las de
mvestigacion o las posibles
estrategias futuras en la
deteccion de arritmias en
pacientes con MCH y como
esto puede informar las
estrategias de tratamiento y
las futuras directrices.

La estratificacion y deteccion del riesgo de
arritmia en la MCH son componentes criticos de
la evaluacion y el tratamiento de la enfermedad,

ya que existe un mayor riesgo de desarrollar

arritmias, incluidas fibrilacion auricular y

taquicardia ventricular no sostenida, que se
asocian con una mayor morbilidad y mortalidad.

Risk Stratification in DuD, Lt
. C,OngK, et
Hypertrophic al
Cardiomyopathy. '
Montenegro
Brecha de sexo en la F. Oliveira

miocardiopatia

. , M, Belo A, et
hipertrofica. coME

al.

Inglés

Caracterizar las diferencias
en mortahdad total y
cardiovascular en funcion
del sexo en un registro de
miocardiopatia hipertrofica.

La regresion de riesgos proporcionales mostro
que el sexo femenino era un predictor
independiente de mortalidad total y mortalidad
cardiovascular. Las mujeres sufrieron mas
muertes por insuficiencia cardiaca. A pesar de un
riesgo similar de muerte subita cardiaca (MSC), el
nimero de implantes de desfibrilador automatico
implantable (DAI) fue menor en mujeres y, entre
los pacientes sin DAI, la MSC fue mayor en las
mujeres.

Clinical Characteristics

and Prognostic Importance Lee D,
of Left Ventricular Montazeri M,
Apical Aneurysms in Bataiosu R,
Hypertrophic Cardiomyop et al.
athy.

Ingles

Describir la morfologia, el
curso clinico vy el riesgo de
eventos ad versos en una
gran cohorte de un solo
centro de pacientes con
MCH con aneurismas
apicales del VI.

La edad media de los pacientes fue de 59,1 + 13,6
anos y el 71% de estos, eran varones. Durante 6,2
+ 4.8 anos, 14 (9%) pacientes tuvieron un
evento de muerte cardiaca siibita (MSC), 7 de
estos pacientes sufrieron un paro cardiaco
abortado o fueron reanimados de arritnia
ventricular, y 7 recibieron terapia ICD adecuada
durante TV o fibrilacion ventricular, ademas de
que se comprobo que los pacientes con
aneurismas mas grandes tenian mas
probabilidades de tener TV no sostenida.




Clinical scenarios of
hypertrophic
cardiomyopathy-related
mortality: Relevance of
age and stage of disease at
presentation.

Zampieri
M, Salvi
S, Fumagalli
C,etal

Describir las formas de
muerte en una cohorte
consecutiva de pacientes
con MCH segin las
caracteristicas clinicas
presentes vy el estadio de la
enfermedad.

Inglés

De los 161 pacientes, 103 (64%) murieron por
causas relacionadas con la MCH. La muerte
subita cardiaca ocurrio principalmente en
individuos jovenes.

Combined right and left
ventricular mechanical
dispersion enhance the

arrhythmic risk

stratification in
hypertrophic

cardiomyopathy.

Popa
N, Micheu
M, Onciul S,
et al.

Investigar si la integracion
de la dispersion mecanica
del ventriculo 1zquierdo y
derecho se correlaciona y/o
mejora la estratificacion del
riesgo arritmico en
pacientes con MCH.

Inglés

Los sujetos con MCH con dispersion mecanica
del ventriculo 1zquierdo superior a 62 ms y el
derecho (RVMD) superior a 39 ms tuvieron
NSVT con mayor frecuencia en la monitorizacion
del ECG y fueron mas rapidos y prolongados en
comparacion con los sujetos con HCM con LV
mas corto y RVMD. Al agregar el VI y la DMVR
combinados como fuertes predictores
independientes de TVNS al riesgo convencional
de MSC a 5 anos = 1, mejoro la estratificacion del
rniesgo de TVNS,

Comparison of
Demographic, Clinical,
Biochemical, and Imaging
Findings in Hypertrophic
Cardiomyopathy
Prognosis: A Network
Meta-Analysis.

Georgiopoulo

s G, Fighozzi

S, Pateras K,
et al.

Simtetizar y comparar el
impacto pronostico de los
hallazgos demograficos,
clinicos, bioquimicos vy de
imagen en pacientes con
MCH.

Inglés

El aumento del péptido natriurético
cerebral/péptido natriurético pro-tipo B N-
terminal, el realce tardio con gadolinio (LGE), el
genotipo positivo, la tension longitudinal global
alterada y la presencia de aneurisma apical
confirieron un mayor riesgo para el criterio de
valoracion compuesto; LGE mostro el valor
pronostico mas alto para todos los criterios de
valoracion y fue superior a todos los demas
asociados.




Evolution of risk
stratification and sudden

Examinar y aclarar la
comprension pasada y

La estrategia de marcadores de riesgo clinico
basada en evidencia y dirigida por guias es mas
sensible para seleccionar de manera confiable a

10 dea}tlh p;m;nzii:::n n gl;;rc;:: E' Inelés actual del niesgo de muerte  pacientes individuales para la terapia con DAI de
ardi YP thp - Twent M N.l1 5 subita cardiaca y la prevencion primaria y la prevencion de muerte
cmllnﬂﬂﬁe i}f' la‘::t::h!lfe aron A% prevencion de esta stibita cardiaca, particularmente cuando se
y ardioverter-d rfr}E lla enfermedad compleja. combina con el criterio del médico v la toma de
cardioverter-delibrifiator. decisiones compartida.
Revelo que entre todas las muertes cardiacas
Histopathological nrofil Presentar el perfil de subitas (138 casos), el 79% se debio a cardiopatia
oi‘lzfggenﬂcﬁ?:c Efatlhz Shaik muertes por diferentes isquémica cronica y el 17% a miocardiopatias, de
1 from cardiomvopathies: M. Suraj Inelés miocardiopatias con las cuales la miocardiopatia hipertrofica
An autons DIEEET cmss: S, Kavya K, & caracteristicas represento el 62,5%. La incidencia de
sec?f:-tfal stud Mittal C. histopatologicas del miocardiopatia es predominante en el sexo
¥ corazon. masculino (79,2%). La mayoria se produjo en el
grupo de edad de 21 a 30 afios.
Se identificaron 44, 3 v 6 casos de MSC
relacionada con MCH definida, probable y
posible, respectivamente, lo que corresponde a
Esti la incidencia de unas tasas de incidencia anuales estimadas de
Hypertrophic Weissler A, MSC relacionada con la 0,31 por 1.000 personas-afo. La tasa de
12 Cardiomyopathy-Related Allan K, Inelés  MCH v su asociacion con el incidencia anual estimada de MSC relacionada
Sudden Cardiac Deathin ~ Cunningham & e'eiicic en una eran con MCH fue de 0,84 por 1.000 personas-afio con
Y oung People in Ontario. K, et al ] E MCH. La mayoria (70%) de las MSC se

poblacion no seleccionada.

produjeron en personas no diagnosticadas
previamente: y la mayor parte se produjeron en

reposo (64,8%) o durante una actividad ligera
(18,5%).
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Late Gadolinium
Enhancement-Dispersion
Mapping: A New
Magnetic Resonance
Imaging Technique to
Assess Prognosis in
Patients with Hypertrophic
Cardiomyopathy and Low-
Intermediate 5-Y ear Risk
of Sudden Death.

13

Aquaro G,
Grigoratos
C, Bracco A,
et al.

Inglés

Proponer un metodo
novedoso, el mapeo de
dispersion de RTG, para
evaluar la heterogeneidad de
la cicatriz y su funcion
pronostica en pacientes con
miocardiopatia hipertrofica.

Durante una mediana de seguimiento de 6 afios,
22 pacientes tuvieron eventos cardiacos duros
(muerte subita cardiaca, terapia apropiada con

DCI, paro cardiaco reanimado y taquicardia
ventricular sostenida). El analisis de Kaplan-

Meier mostro que los pacientes con GDS=0,86
tenian peor pronostico que aquellos con GDS

inferior. El GDS>0,86 fue el tnico predictor
independiente de eventos cardiacos.

Long-term risk of sudden
cardiac death in
hypertrophic
cardiomyopathy: A cardiac
magnetic resonance
outcome study.

Greulich 5,
Seitz A,
Herter D, et
al.

Inglés

Evaluar el valor pronostico
de la resonancia magnetica
cardiaca (CMR) con realce
tardio de gadolinio (LGE)
para la estratificacion del
riesgo de MSC en
comparacion con la
puntuacion de riesgo de
MSC de la Sociedad
Europea de Cardiologia
(ESC) v los factores de
riesgo tradicionales en
un=10 -afio de seguimiento.

Despueés de un periodo de seguimiento medio de
10,4 afios. El RTG estuvo presente en el 70% de
los pacientes. En la cohorte general, las tasas de
MSC fueron del 2,3% a los 5 afios, del 4.8% a los
10 afios y del 15,7% a los 15 afios,
independientemente de los modelos de riesgo
establecidos. Una cantidad de RTG de >5% de la
masa del ventriculo izquierdo (V1) presagia el
mayor riesgo de MSC con prevalencias de MSC
del 5,5% a los 5 afos, 13,0% a los 10 afios y
33.3% a los 15 afos. Por el contrario, los
pacientes con un RTG nulo o £5% de masa del VI
tienen un pronostico favorable.

Mortality among Referral
Patients with Hypertrophic
15 Cardiomyopathy vs the
General European
Population.

Lorenzini M,

Anastasion 7,

O'Mahony C,
et al.

Inglés

Comparar la supervivencia
de los pacientes con MCH
con la de la poblacion
europea general.

Despueés de una mediana de seguimiento de 6.2
afos, 721 pacientes (14,7%) alcanzaron el criterio
de valoracion compuesto del estudio. De estos,
168 pacientes (3,4%) alcanzaron la MSC. En
comparacion con la poblacion general, los
pacientes con MCH tuvieron un exceso de
mortalidad en todo el espectro de edad.
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Prediction and Prevention

Evaluar la precision de la
prediccion y prevencion de
SD con Desfibrilad ores
automaticos implantables
(DAT) profilacticos en
pacientes jovenes con
miocardiopatia hipertrofica.

De los 60 pacientes en gran medida asintomaticos
implantados con DCI de prevencion primaria a la
edad de 15 + 4 afios, 9 (15%) experimentaron
terapia con dispositivos poner fin a las
taquiarritmias ventriculares potencialmente letales
y restaurar el ritmo sinusal a los 19 £ 6 afios. De
estos pacientes con dispositivo terapia, la
hipertrofia ventricular izquierda masiva fue el
predictor mas comun, presente en el 70% de los
pacientes.

Investigar si la fraccion de
eyeccion del ventriculo
izquierdo (FEVI) normal
baja se asocia con resultados
adversos en la
miocardiopatia hipertrofica
(MCH) y evaluar el valor
incremental del poder
predictivo de la FEVI en el
modelo convencional de

riesgo de muerte cardiaca
subita (MSC) de HCM.

Durante la mediana de seguimiento de 4,09 afos,

los resultados primarios ocurrieron en el 1,9%. La

FEVI reducida fue un predictor independiente de
ECF/eventos equivalentes, agregando valor

predictivo al modelo de riesgo de MCH-ECC. En
comparacion con los pacientes con MCH con

FEVI conservada, aquellos con FEVI baja normal
y reducida tenian un mayor riesgo de HHF y
muerte cardiovascular, mientras que no hubo

asociacion significativa con la muerte por todas
las causas.

. Rowin E,
G[f ?Pdden{ggmh . Y‘:,L.ltrlzg Sridharan A,  Inglés
atients ( yearls} 1 Madias C, et
Hypertrophic al
Cardiomyopathy. ’
Prognosis of patients with
hypertrophic Choi Y, Kim
17 cardiomyopathy and low- H, Hwangl, Ingles
normal left ventricular et al.
gjection fraction.
Prognostic Role of Late
Gadolinium Enhancement .
. : : Todiere G,
in Patients with
. Nugara C, .
18 Hypertrophic : Ingles
. Gentile G, et
Cardiomyopathy and Low- al

to-Intermediate Sudden
Cardiac Death Risk Score.

Evaluar el pronostico Papel
del realce tardio con
gadolinio (LGE) en

pacientes con una
puntuacion de riesgo de
ECF a 5 afios <6%.

Eventos cardiacos severos, incluyendo muerte
shbita cardiaca se produjo en 22 pacientes. LGE
fue detectado en una alta proporcion (92%). El
riesgo estimado a 5 afios de sufrir un episodio
cardiaco grave fue del 2,5 % en pacientes con
extension de RTG <10% y 23,4% (para aquellos
con extension de RTG =10%.
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Relation of Late
Gadolinium Enhancement
and Extracellular Volume

19 Fraction to Ventricular

Arrhythmias in

Hypertrophic
Cardiomyopathy.

Levine J,
Collins J,
Ogele E, et
al.

Inglés

Analizar las relaciones de
LGE y ECV con la arritmia
ventricular, la funcién
diastolica del ventriculo
1izquierdo (V1) y los factores
de riesgo de muerte subita
cardiaca (MSC)

El LGE global y el ECV medio se evaluaron en
relacion con el historial de taquicardia ventricular
no sostenida (TVNS), funcion diastolica por
ecocardiografia, y factores de riesgo de ECF.
LGE estuvo presente en 71 (69%) sujetos.
Aumento la prevalencia de TVNS continuamente
con LGE y fue mayor en sujetos con ECV por
encima de la poblacion de estudio media (27%).
El aumento del LGE se asoci6 con la disfuncion
diastolica del VI y la pared del VI espesor.

Risk factors of sudden
cardiac death n Egyptian
patients younger than 40

years.

20

Al A,
Abdeltawab
H. Eldamanh
oury H,
Aboulmaaty
M.

Inglés

Estudiar las caracteristicas
de la muerte subita cardiaca
en una cohorte de poblacion

joven egipcia.

Los hombres constituyeron el 56,9% de la
poblacion del estudio. La edad media fue
26,6+ 12,73 afios. Los antecedentes familiares
positivos estuvieron presentes en 82,1% de casos.
El 61% tenian antecedentes de ataques sincopales.
La miocardiopatia hipertrofica fue la causa mas
comun de MSC/SCA (20,3%).

Sudden Death Risk
Assessment n
Hypertrophic
21 Cardiomyopathy Across
the Lifespan: Reconciling
the American and
European Approaches.

Samarraie A,
Petzl A,
Cadrin J,

Tadros R.

Inglés

Abordar la bibliografia
actual sobre la
estratificacion del riesgo de
MSC en la MCH,
contrastando las directrices
de la ESC y la AHA/ACC.

La Sociedad Europea de Cardiologia reconienda
el uso de una calculadora, para la estratificacion
del niesgo de MSC. La American Heart
Association y el American College of Cardiology
se basan en factores de riesgo independientes
actualizados en 2020 para las indicaciones de
implantacion profilactica de DAL
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Temporal and Global

Caracterizar las tendencias
temporales, geograficas y

La tasa global de muerte sibita cardiaca en

Trends of the Incidence of Abdclfa‘ttah relacionadas con la edad de pamcntci adultos con nnocar.dlopatl.a hipertrof; ica
. . O, Martinez . oy fue 0,43 %. Eventos de SCD: 1.938; persona-afios
22 Sudden Cardiac Death in Inglés las tasas de muerte stbita L ‘ "
: M, Sayed A, L de seguimiento: con pacientes jovenes (2 veces
Hypertrophic cardiaca informadas en i :
: et al. : mayor de muerte sibita frente a pacientes adultos
Cardiomyopathy. pacientes adultos con o
. . .y e de 18-60 afios).
miocardiopatia hipertrofica.
The chg.ll_cngc 01_" risk Estimar el riesgo de ECF y Los pacientes con MCH fucﬂr:on seguid 0: durante
stratification in . .- una mediana de 6,4 afios. 18 (4,7%)
. Paratz E, determinar la utilidad . . ;
hypertrophic . . experimentaron un paro cardiaco, siendo los
. e Stub D, : potencial de un implante de o o .
23 cardiomyopathy: Clinical, Inglés L factores predictivos la edad mas joven, sincope
d T Sutherland N, prevencion primaria . . : . . :
genetic and imaging o . mexplicable, taquicardia ventricular no sostenida,
_ et al. desfibrilador cardioversor . .
mnsights from a quaternary (DAI) aumento del grosor del tabique y presencia de una
referral centre. | mutacion en el gen sarcomérico.
En concreto, el 5,5% de los pacientes con MCH
fallecieron por causas cardiovasculares, incluido
Investicar la historia natural el 2,8% por msuficiencia cardiaca y el 2% por
The natural history of Parcharidou & muerte subita. Un total de 6,1% de los pacientes
. de la MCH en una gran . . .
hypertrophic D, Zegkos T, £ . con MCH sufrieron eventos arritmicos repentinos
24 . . . Inglés cohorte mediterranea e - iy
cardiomyopathy n a large  Ntelios D, et : . . y el espesor maximo de la pared, la fraccion de
: identificar predictores de - . . . .
Mediterranean cohort. al. eyeccion, la taquicardia ventricular no sostenida,

resultados.

los episodios sincopales y, lo que es mas
importante, la presencia de un aneurisma apical
fueron factores de riesgo independientes.
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Un total del 57% de los pacientes tenia RTG en la
RMC, y el porcentaje de RTG medio del VI fue

The prognostic value of Explorar el valor nrondstico 6,98 +2.9. La incidencia media anualizada de
late gadolinium Fortuni F, P P MSC/MSC abortada en pacientes con RTG fue de
del realce tardio de

75 enhancement in Angelini F, Inelés adolinio en la resonancia 1,6% + 0,7% versus 0,2% = 0,2% en pacientes sin
hypertrophic Abete R, et & & . edi RTG. La presencia de RTG se asocié con una
cardiomyopathy: An al. magneth ca la;:.a p;u‘a mayor incidencia de MSC o MSC abortada,
updated meta-analysis. cventos adversos fatales. mortalidad por todas las causas y mortalidad CV
en comparacion con la ausencia de LGE en la
RMC.

The relationship between
the quantitative extent of
late gadolinium
enhancement and burden Weissler A,
of nonsustained ventricular  Hindieh W,
tachycardia in Spears D, et
hypertrophic al.
cardiomyopathy: A
delayed contrast-enhanced
magnetic resonance study.

Examinar la relacion entre
el grado de realce tardio con
gadolinio (LGE) y las
caracteristicas de la
Inglés taquicardia ventricular no
sostenida (TVNS) en
pacientes con
miocardiopatia hipertrofica
(MCH).

Los pacientes con RTG mas extenso tuvieron mas
tiempo y mas frecuencia de episodios de TVNS.
En analisis univariados, la frecuencia de TVNS se
asocio con la extension del RTG, fraccion de
eyeccion del VI, masa del VI, espesor maximo de
pared del VI y auricula izquierda diametro
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4. Discusion

La miocardiopatia hipertrofica (MCH) es un defecto cardiaco congenito muy frecuente que se
caracteriza por un diametro a nivel del ventriculo izquierdo que supere los 15 mm en cualquier
segmento al final de la diastole, diagnosticado mediante examenes de imagen como un
ecocardiograma 0 una resonancia magnética cardiaca. Ademas, en aquellos pacientes a los
cudles se les puede realizar una secuenciacion del ADN, se han planteado algunas variantes en
genes que se encargan de la codificacion de proteinas sarcoméricas, siendo los dos mas
comunes la cadena pesada beta miosina 7 (MYH7) y la proteina de unién a la miosina C3, las

cuéles se asocian ademas a un riesgo elevado de arritmias potencialmente mortales (1,5,6).

Lorenzini M y colaboradores demuestran en su estudio de seguimiento de 6,2 afios que los
pacientes con miocardiopatia hipertréfica tienen tasas de mortalidad superiores en comparacion
con individuos sin la patologia, donde ademas pudieron evidenciar que en los individuos
jovenes era muy frecuente la muerte subita de origen cardiaco; la cual, conforme
incrementaban los afios de la poblacion estudiada iba disminuyendo la frecuencia de la misma;
mientras que, aumentaban las muertes por insuficiencia cardiaca y otras causas tanto

cardiovasculares como no cardiovasculares (7).

Una de las principales causas de muerte subita cardiaca es la miocardiopatia hipertrofica; tal
como refieren Zampieri M, et al. En su estudio de 161 pacientes, de los cuales, el 64% eran
portadores de la cardiopatia y fallecieron subitamente. Estos eventos se ven con mayor
frecuencia en aquellos pacientes jovenes; asi lo describe Ali A, et al. Donde en su analisis de
pacientes, la mayoria fueron jovenes de aproximadamente 27 afios y los principales factores de
riesgo presentados fueron los antecedentes familiares (82,1%) y el sincope sin causa aparente

(61%) (8,9).
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En un estudio realizado por Peterson y colaboradores, se analizaron por 4 afos la presencia de
muerte sUbita en jovenes atletas en EE. UU., donde se identificaron 173 decesos, de los cuéles
141 ocurrieron en hombres y 32 en mujeres; en un rango de edad de 11 — 29 afios. Tras analizar
informes forenses disponibles en 116 de los pacientes, se pudo concluir que la causa mas
frecuente de la mortalidad fue la miocardiopatia hipertréfica, presente en 43 individuos.
Resultados similares fueron descritos por Shaik M, et al. En un estudio basado en autopsias de
138 muertes subitas donde las miocardiopatias ocuparon el 17% y de estas, la miocardiopatia
hipertréfica fue el 62,5% presentdndose mayoritariamente en varones (79,2%) en una edad

entre 21 a 30 afios (10,11).

Weissler A, et al. Tras 12 afios de seguimiento y 53 muertes subitas relacionadas con la
miocardiopatia en pacientes de entre 26 — 42 afios; también pudieron concluir que los hombres
representaron el 83,6% de los casos, siendo la mayoria (70%) pacientes sin un diagnostico
previo del defecto cardiaco. Sin embargo, aln existen diversas controversias en cuanto a la
relacion del sexo con el riesgo de muerte, ya que, en contraste con lo anterior, Montenegro y
colaboradores en su estudio donde incluyeron 1042 individuos, de los cuales el 41% eran
mujeres, pudieron demostrar que a pesar de tener menos factores de riesgo, la muerte subita
ocurrié con mayor frecuencia en las mujeres, las cuéles ademas tenian menores cifras de
dispositivos desfibriladores automaticos implantados, incrementando ain mas el porcentaje

riesgo (12,13).

Por otra parte, existen otros datos clinicos propuestos por la guia de practica clinica AHA/ACC
que permiten identificar el nivel de riesgo de un evento subito cardiaco, como los antecedentes
familiares y los episodios sincopales inexplicables. En concordancia con esto, en un estudio
llevado a cabo por Parcharidou D, et al. Donde se siguieron por 8,6 afios a 690 pacientes, se
pudo observar la presencia de un historial familiar de muerte subita por esta miocardiopatia en

104 pacientes, los cudles triplicaron el riesgo de mortalidad; ademas, los episodios sincopales
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previos, aumentaron aproximadamente seis veces la probabilidad de padecer un evento subito

cardiaco ya que se lo describié en 100 de los individuos estudiados (1,14).

Ademas, en un estudio realizado por Rowin E, et al. Se trataron de establecer medidas
preventivas, asi se identificaron diversos factores de riesgo presentes en 146 pacientes, donde
el 71% eran hombres y tras 17 afios de seguimiento con una edad al diagndstico aproximada
de 14 + 5 afios 76 tenian antecedentes familiares de miocardiopatia hipertréfica, 32 de muerte
subitay 17 habian padecido al menos un sincope inexplicable; sin embargo, un factor que Illamé
la atencién fue que el 75% de pacientes presentaban un espesor de la pared del ventriculo
izquierdo > 30mm Yy experimentaron arritmias malignas tratadas, con lo cual se puede definir
a la hipertrofia masiva del ventriculo izquierdo como un importante determinante de la muerte

subita (15).

La disfuncidn sistdlica del ventriculo izquierdo definida como una fraccion de eyeccidon <50%
es otro factor importante para tener en cuenta, ya que segun Hen Y, et al. Al realizar un
seguimiento de 305 individuos por aproximadamente 5 afios, donde casi el 9% de pacientes
tenian una fraccién de eyeccion menor al 50% concluyeron que este grupo representa una tasa
de eventos potencialmente mortales de 16,1% al afio, en comparacion con aquellos con una
fraccion de eyeccion conservada, donde la tasa fue de apenas 3,1% anual. Este estudio
concuerda con los hallazgos descritos por Choi Y, et al. Ya que al estudiar una poblacién de
1858 pacientes donde el 2,4% tenian una FEVI reducida, indicaron una tasa de supervivencia
anual de 87% en comparacion con la FEVI preservada que fue del 98% llegando a incrementar

hasta cinco veces el riesgo de muerte subita (16,17).

Otro factor de riesgo importante es el aneurisma apical del ventriculo izquierdo (AAVI); un
estudio realizado por Lee et al, conformado por 160 individuos con una edad media de 59,1 £

13,6 afios diagnosticados con miocardiopatia hipertrofica y un aneurisma en el apex de la
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camara ventricular izquierda, pudieron demostrar que el 9% tuvieron un evento de muerte
subita cardiaca; y que, ademas, dependera del tamafio del aneurisma, ya que aquellos menores
a 2cm representan una tasa de mortalidad proyectada a 5 afios de 2,9%; en cambio, los
aneurismas superiores a 2cm incrementaron la tasa de mortalidad a un 9,7%. Lo cual coincide
con los resultados del metanalisis realizado por Georgiopoulos G, et al. En donde la presencia
del aneurisma triplicé el riesgo de muerte subita en comparacion con aquellos pacientes sin el

factor ya citado (18,19).

Uno de los factores més estudiados es el relace tardio de gadolinio mediante una resonancia
magnética cardiaca. Aquaro G, et al. Realizaron un estudio donde se analizaron 183 pacientes
con la cardiopatia, durante un seguimiento de aproximadamente 6 afios, mostré que en 22
pacientes ocurrieron eventos cardiacos severos donde se incluy6 a la muerte subita; de estos,
el 34% tenian un realce tardio de gadolinio >15% y representaron una probabilidad de
mortalidad subita a los 5 afios de 8% en comparacién con el 0% representado por los pacientes
con un porcentaje <15%. También, Greulich S, et al. Muestran una marcada relacion entre estos
factores, ya que, tras un seguimiento de 203 pacientes por aproximadamente 10 afios, pudieron
revelar que aquellos con un resultado >5% incrementaron en un 5% el riesgo de muerte
repentina a los 5 afios, el cual a los 10 afios puede ascender a un 13% y al 33,3% si la

enfermedad progresa por 15 afios (20,21).

Todiere G, et al. Apoyan las referencias previas, ya que tras analizar a 354 pacientes 22 de ellos
sufrieron mortalidad subita o eventos fatales similares y se logré descubrir que, de estos, el
92% tenian un aumento en este parametro imagenoldgico, lo que permitio establecer un riesgo
de muerte proyectado a 5 afios de aproximadamente 23% en individuos cuyo realce tardio de
gadolinio superaba el 10%, en comparacion con el 2,5% presentado por aquellos con una
extension menor, lo cual representa un peor prondstico en el primer grupo. Ademas, Levine J

y colaboradores muestran concordancias con lo antes mencionado, demostrando que, en su
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estudio de 103 pacientes, el realce tardio se encontrd en el 69% de los pacientes, los cuales
tuvieron un riesgo incrementado de padecer arritmias potencialmente mortales que pueden

conducir a una muerte subita de origen cardiovascular (22,23).

Fortuni F, et al. También consideran al realce tardio de gadolinio como un factor predictor
importante, ya que en su metanalisis donde se incluyeron 3351 pacientes estudiados durante
casi 3 afios, el 57% tuvieron un realce tardio de gadolinio lo que significo una incidencia por
afio de muerte subita de 1,6%, en comparacion con el 0,2% presentado por los pacientes sin
este hallazgo; ademas, al analizar la sensibilidad y especificidad de este factor de riesgo, esta
correspondio6 a 89% y 39% respectivamente; pero, el valor predictivo negativo fue el mas alto,

con un 98,9% (24).

Weissler A, et al. Concuerdan con estos datos ya que en su estudio asocian al realce tardio de
gadolinio con el riesgo de arritmias malignas tras analizar a 73 pacientes con monitorizacion
Holter de 24 horas, descubriendo que este factor provoca taquicardias ventriculares no
sostenidas de un periodo mas prolongado y con una frecuencia superior, lo que se traduce en
un peor prondéstico de los pacientes diagnosticados con miocardiopatia hipertréfica. Es asi, que
esta taquiarritmia ventricular se considera también un determinante importante en el pronéstico
de estos pacientes, ya que Popa N, et al. analizaron 47 pacientes con este diagndstico, donde
16 de ellos presentaron taquicardias ventriculares determinadas mediante una monitorizacion
de 24 horas, representando un riesgo aproximado de muerte subita a los 5 afios del 5,19% en

comparacion del 2,56% que representan los pacientes sin la arritmia (25,26).

4.1 Limitaciones

Las principales limitaciones de esta revision se ven representadas en el tipo de muestra, ya que
la ausencia de estudios relevantes a nivel de Latinoamérica y nacional dificultan el analisis del

panorama local de la patologia. Las principales limitantes pueden ser la falta de registros
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adecuados, barreras socioeconomicas y culturales, y accesos limitados a la atencion médica
especializada y a tecnologias de vanguardia, con lo cual se demuestran las disparidades en la
capacidad de deteccion y diagnostico de la miocardiopatia hipertrofica en diferentes partes del
pais y de la region, concluyendo que la falta de homogeneidad en estos procesos puede influir
en la identificacion precisa de factores de riesgo y la posterior prevencion de la muerte subita

cardiaca.

En general, estas limitaciones resaltan la necesidad de mejorar la conciencia sobre la
miocardiopatia hipertréfica, fortalecer los sistemas de salud para garantizar el acceso equitativo
a la atencién médica especializada y promover la investigacion y la colaboracion internacional
para abordar los desafios especificos relacionados con la muerte subita en pacientes con

miocardiopatia hipertrofica en Latinoamérica y Ecuador.

5. Conclusiones

La miocardiopatia hipertrofica es uno de los defectos cardiacos que con mas frecuencia se
presentan en la edad adulta. Su caracteristica principal es un didmetro del ventriculo izquierdo
que supera los 15 mm en ausencia de una patologia de base y la presencia de variantes genéticas
en los genes que codifican las proteinas del sarcomero, siendo una patologia capaz de
desarrollar arritmias potencialmente mortales, representando asi una de las principales causas

de muerte subita de origen cardiaco en pacientes jovenes y deportistas.

Aungue comUnmente se asocian las patologias cardiacas con los adultos mayores; en este caso,
diversos estudios muestran un aumento en las tasas de muerte stbita en aquellos pacientes
jévenes portadores de la miocardiopatia hipertréfica menores de 65 afios. Ademas, al analizar
la relacion de la muerte subita cardiovascular en estos pacientes con el sexo, la mayoria de
eventos se dan en los hombres. La interaccién entre la edad y el sexo en el riesgo de muerte

subita en pacientes con miocardiopatia hipertrofica es compleja y multifactorial. Aungue los
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hombres tienden a tener un mayor riesgo de muerte subita, especialmente en edades mas
jovenes, las mujeres pueden experimentar una progresion mas lenta de la enfermedad y
sintomas menos severos. Factores como la carga de enfermedad, la expresion fenotipica, las
complicaciones adicionales y el cumplimiento del tratamiento pueden modular el riesgo de
muerte subita de manera diferente segun el sexo y la edad. Por lo tanto, un enfoque
individualizado y multidisciplinario es crucial para la gestion optima de la miocardiopatia

hipertréfica, teniendo en cuenta estas diferencias para reducir el riesgo de eventos adversos.

Varios factores pueden influir en el pronéstico de la miocardiopatia hipertréfica, sobre todo
con la complicacién méas devastadora que seria la muerte stbita de origen cardiaco. Al analizar
la informacion recolectada se concluye que los factores mas influyentes son aquellos que
resultan del estudio de resonancias magnéticas cardiacas, como el realce tardio de gadolinio y
el aneurisma apical del ventriculo izquierdo, asi como también la evaluacion de la fraccion de
eyeccion del ventriculo izquierdo, y antecedentes clinicos como una historia familiar, sincopes
previos, arritmias y un diametro superior a los 30 mm a nivel del ventriculo izquierdo. Es
crucial tener en cuenta que estos factores pueden interactuar de manera compleja, y la

evaluacion individualizada de cada paciente es esencial para una gestion efectiva del riesgo.
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