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I. LA MIOCARDIOPATIA OBSTRUCTIVA

ANoTAcIONES HISTORICAS

N 1907 Schmincke'® describié dos casos. de

mujeres de cuarenta afios, que tenian lo que
hoy se llama “‘miocardiopatia obstructiva” o “esteno-
sis a ortica subvalvular muscular”. Este wltimo nom-
bre requiere una explicacién. Primero se conocié a la
estenosis aértica de las valvulas semilunares, o sig-
moideas, la cual generalmente es adquirida (y de
origen reumatico o arterioescleroso) y raras veces
es de origen congénito. La asociacién de estenosis
con insuficiencia de las valvulas semilunares aérti-
cas es, a menudo, debida a la sifilis terciaria. Des-
pués se descubri6 que existian estenosis aérticas
“subvalvulares”, producidas por formaciones fibro-
sas que estrechan el infundibulo aértico, las que
son, por lo comiin, de naturaleza congénita. En el
caso de los corazones descritos por Schmincke, la
estrechez del infundibulo aértico no se debia a di-
chas formaciones fibrosas, sino a la hipertrofia mus-
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cular de la pared del ventriculo izquierdo y del ta-
bique interventricular, »

La observacién de Schmincke pasé inadvertida,
de manera que el conocimiento del mal del que me
ocupo en este articulo es relativamente reciente y
data de 1957, cuando se publicé el informe de R. C.
Brock.*

“En 1958, dice este cirujano inglés,?* operando
una mujer de cincuenta y ocho afios, con un cuadro
clinico de estenosis adrtica grave, dolores angino-
sos y sincopes, en la operacién se midié la presion
sanguinea intraventricular y en la aorta, hallandose
una diferencia de noventa y tres milimetros de mer-
curio, Se comprob6 que el sitio de obstruccién era
subvalvular. Esta informacién causé gran ansiedad,
porque el estado de la paciente era critico, y mien-
tras una rapida valvulotomia hubiera sido bien tole-
rada, era poco probable que resistiera la manipula-
cién que exige el suprimir una estenosis subvalvu-
lar. Sobrevino sibitamente la fibrilacién ventricu-
lar v los intentos de resucitacién fallaron. En la
autopsia se encontraron normales las valvulas semi-
lunares aérticas y no se hallé ningin estrechamien-
to fibroso subvalvular, sino tnicamente marcada hi-
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pertrofia muscular en el infundibulo aértico, en su
unién con el ventriculo izquierdo propiamente dicho.”

“Una golondrina no hace verano” comenta el
mismo cirujano; pero la observacién de otros casos
le llevo a la conviccién de la realidad del cuadro
clinico. De entonces a la fecha han sido muy nume-
rosas las comunicaciones y los casos publicados.?’,2,
171820 By mj practica profesional he podido obser-
var algunes casos.

SINONIMIA

Se han empleado, para el padecimiento “miocar-
diopatia obstructiva”, otras designaciones, tales co-
mo “‘miocardiopatia hipertréfica obstructiva”, “este-
nosis adrtica subvalvular obstructiva”, “estenosis
aodrtica funcional” y “miocardiopatia idiopatica fa-
mi]ial'".s,17,18,20

ETIOLOGIA

La enfermedad es de origen congénito, cuando
menos en uno de cada tres pacientes, en los que se
puede poner de manifiesto la existencia de otro caso
semejante en algin miembro de la misma familia, aun-
que el mal no se descubre cuando el nacimiento y
no da trastornos sino hasta en la juventud. En los
pacientes restantes no se puede comprobar la pre-
sentacién familiar, pero no se encuentra otra causa
suficiente que pueda provocar el mal sino, en con-

146

T
L
T

L
T
T
bl L[

Fig. 1. Derivaciones de los
n miembros de un caso de

miocardiopatia obstructiva
D 3 (estenosis subadrtica hiper-
trofica) que muestra nota-
ble hipertrofia ventricular
izquierda con .corazén dis-

puesto horizontalmente,

avV |

tados casos, el ejercicio fisico exagerado o las ten-
siones emotivas prolongadas.

ANATOMIA PATOLOGICA

En la mayoria de los enfermos hay hipertrofia
del tabique interventricular y de las paredes de la
camara de expulsién del ventriculo izquierdo, acom-
pafiada en la minoria de los casos por hipertrofia
menos manifiesta de la camara de expulsién del ven-
triculo derecho. En la mitad de los casos hay en-
grosamiento de la valva anterior de la valvula mi-
tral, por lo que no raras veces se descubre insufi-
ciencia mitral.

HISTOPATOLOGIA

Hay marcada hipertrofia de los elementos mus-
culares en los sitios indicados, con depésitos abun-
dantes de glucégeno, ademéas de aumento de las fi-
bras elasticas y conjuntivas del miocardio y, sobre
todo, del tejido subendocardico.

FISIOPATOLOGIA

En la segunda mitad de la sistole ventricular dis-
minuye el vaciamiento ventricular, de manera que
el ochenta por ciento del volumen de sangre expul-
sado durante la sistole pasa a la aorta en la primera
fase de la misma. Existe, pues un efecto hiperdina-
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mico. Como la elasticidad de las paredes ventricu-
lares estad disminuida, también lo estd el llenado
diastolico del corazén.

SINTOMAS

Aparecen generalmente antes de los veinte afios.
Consisten en disnea de esfuerzo, fatigabilidad, algias
cardiacas del tipo angina de esfuerzo, lipotimias,
sincopes y palp:taciones. El médico puede descubrir
arritmia extrasistélica. En las etapas avanzadas so-
breviene la insuficiencia cardiaca, con su cortejo ha-
bitual de disnea de decubito, congestién hepatica,
taquicardia manifiesta, edemas y derrames pleu-
rales. En raros casos acaece la muerte sibita.

SIGNOS

El examen fisico muestra desviacién hacia abajo
de los latidos de la punta, que se aprecian con ma-
yor extension e intensidad. La auscultacién permite
advertir un soplo holosistolico o telesistélico a la
izquierda del esterndn, en los primeros espacios in-
tercostales, que se aprecia desde el principio y que
raras veces irradia hacia la clavicula derecha, lo que
la diferencia de los soplos de la estenosis aértica
valvular, La causa de este soplo puede ser la misma
estenosis aoértica, o aun la estenosis pulmonar fun-
cional o la insuficiencia mitral que ocasionalmente
acompafian a la estenosis aértica hipertrofica mus-
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Fig. 2. Derivaciones precor-

diales del mismo caso de la vV 1

figura 1, Hipertrofia ventri.
cular izquierda con isquemia
lateral y (en V 4) una ex-

trasistole ventricular. - b
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cular. En general, mientras mas intenso el soplo, ma-
yor serd la diferencia de presion entre la cavidad
del ventriculo izquierdo y la luz de la aorta. Por

lo comiin transcurren tres afios entre la aparicién

del soplo y la presentacién de las primeras pertur-
baciones funcionales del paciente. Por regla general
hay reforzamiento o desdoblamiento del segundo
ruido en el foco adrtico y muy raras veces un soplo
protodiasiclico de insuficiencia. Los fonocardiogra-
mas comprueban los datos de auscultacién.® El
flebograma muestra aumento de la onda a y el es-
figmograma carctideo un rapido ascenso de la onda
sstélica, exactamente lo contrario de lo que se cb-
serva en la estenosis aértica valvu'ar,?® Viene luego
un ligero descenso mesosistélico, sequido de una se-
gunda elevacion (telesistélica) del pu’so, tal como
si el vaciamiento se hiciera en dos etapas.*® Después
de cada extrasistole la pulsaciéon siguiente es mas
amplia en los individuos normales, mientras es mas
pequefia en los enfermos de este mal.?® Estos datos
va pueden ayudar al diagnéstico diferencial con Ia
estenosis valvular.

RADIOLOGIA

Generalmente se comprueba marcada hipertrofia
ventricular izquierda, con dilatacién auricular izquier-
da y ligera e inconstante hipertrofia ventricular de-
recha’” La angiocardiografia y la angiocinemato-

:
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grafia proporcionan los informes mas valiosos'® pues
acusan estrechamiento de la camara de expulsén
del ventriculo izquierdo, con marcados cambios en su
conformacién y dimensiones durante la sistole y la
diastole.

ELECTROCARDIOGRAFIA

Muestra hipertrofia ventricular izquierda.® La
onda Q es profunda en las derivaciones primera, aV,
L y precordiales izquierdas.’® Las ondas R de las
precordiales derechas, que dependen de la hipertro-
fia del tabique interventricular, se atentian o borran
después de la operacion.’® En algunos casos hay
bloqueo de rama derecha, o se presenta el “sindrome
de Wolf-Parkinson-White”.*® No es raro hal'ar una
onda “P" mitral, que desaparece después de la ope-
racién.*?

CATETERISMO CARDIACO

El cateterismo de la auricula derecha con registro
de las curvas de pres’én? muestra un aumento de
la amplitud de la onda “a”. El cateterismo de la
aorta muestra un gancho en la rama ascendente de
la curva de presién, El signo decisivo es que la me-
dicién de la presién intraventricular izquierda y en
la aorta acusa una diferencia muy grande, de cosa
de cien milimetros de mercurio, El cateterismo no
debe hacerse con anestesia general pues entonces la
diferencia de presién se hace menor.?”,®

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

La *“fibroelastosis” se observa en lactantes o en
nifios muy pequefios y sigue un curso fulminante.?
La diferenciacién con la “fibrosis endomiocardica®
puede hacerse con la angiocardiografia seriada o
la angiocardiocinematografia.’® E] diagnéstico con el
origen anormal de la coronaria izquierda en la arte-
ria pulmonar® se hace con electrocardiograma, que
en esta tltima enfermedad puede dar curvas de tipo
infarto del miocardio anterior o por la arteriografia
coronaria, Para el diagnéstico diferencial con la
miocarditis reumatica las pruebas de infeccién focal
son ttiles, Para la diferenciacién de la amiloidosis
del corazédn el alargamiento de PQ a mas de 0.3 de
segundo o la presencia de fibrilacién auricular en la
etapa final, asi como el bajo potencial del trazado y
las ondas Q profundas pueden servir.’** 4. El diag-
néstico positivo de la amiloidosis se hace con biop-
sias (de higado, de lengua o de mucosa rectal).'”
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La eosinofilia puede ayudar al diagnéstico de la “en-
docarditis parieta] fibroplastica”.'” La miocardiopa-
tia alcohdlica da mas a menudo la fibrilacién auri-
cular,

DIAGNOSTICO FARMACOLOGICO

Durante afios la estrechez de la camara de expul-
sion del ventriculo izquierdo no da trastorno algu-
no. Cuando se trata de hacer este diagnéstico por
medio del cateterismo adrtico y la medicién de la
presién sanguinea intraventricular izquierda y adrti-
ca, para juzgar por la magnitud de la diferencia
entre una y otra presion, que en estos casos alcanza
100 mm. de mercurio o mas, pueden ser ftiles las
pruebas farmacolégicas. Por medio de medicamen-
tos u otros recursos la cifra indicada puede aumen-
tar o disminuir. La “isoprenalina” (“aleudrina’) vy el
“metaproterenol” (“alupent’), por su accién “ino-
tropica’” positiva, producen urn estrechamiento de la
camara de expulsién del ventriculs izquierdo, exa-
gerando la citada diferencia de presiones entre ven-
triculo y aorta. De un modo analogo, el trastorno
se exagera o agrava por la nitroglicerina (que por
esta razén debe emplearse lo menos que sea posi-
ble, pues al provocar vasodilatacién generalizada,
disminuye la circulacién de retorno), por la prueba
de Valsalva (espiracién forzada con la boca cerra-
da y la nariz ocluida, la cual, al disminuir el aflujo
venoso a las cémaras derechas del corazén y la san-
gre venosa que del pulmén vuelve al ventriculo iz-
quierdo, disminuye el volumen del ventriculo izquier-
do y el aporte sanguineo que por la aorta llega al
resto del cuerpo) y por la digital (que por azcién
inotrépica positiva acentia la diferencia de presio-
nes). El esfuerzo fisico y la atropina agravan los
trastornos por la taquicardia que producen. El efec-
to inotrépico y, por consecuencia, exagerando la
diferencia de presiones entre el ventriculo izquierdo
y la aorta, puede atenuarse con los inhibidores de los
“beta-receptores”, como el “propanolol” (“Indera-
lici”) y el “practolol” (“Eraldin”). En el mismo
sentido puede obrar la hipervolemia (el aumentar
el flujo venoso aumenta ] contenido ventricular iz-
quierdo y el volumen sistélico del corazén). La anes-
tesia general, que ejerce una accién inotrépica ne-
gativa, d'sminuye la contractilidad de la porcién hi-
pertrofiada de la camara de expulsién del ventricu-
lo izquierdo y aminora el obstaculo, Los estimulan-
tes de los alfa-receptores del simpatico, que son va-
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soconstrictores periféricos (la fenilefrina y la me-
toxamina) exageran el trastorno al obstaculizar el
vaciamiento ventricular por elevacién de la presién
arterial.?®,2°

PRONOSTICO

Por mucho tiempo la enfermedad no da perturba-
ciones funcionales notables ni pone en peligro la
vida. En cambio, cuando los sincopes y los dolores
coronarios se repiten, o la insuficiencia cardiaca apa-
rece, la intervencién quiriirgica se vuelve necesaria,

TRATAMIENTO MEDICO

Como medida profilactica, la indicacién es la re-
duccién de la actividad fisica. Cuando aparecen las
perturbaciones del tipo de la insuficiencia coronaria,
la nitroglicerina y los otros compuestos nitrados (el
“peritrate”’, el “cardilate”, el “isorbide”) estan con-
traindicados y se deben emplear los inhibidores

(“blogueadores™) de los “beta-receptores” del orto-
simpético, como el “‘propanolol” (“inderalici”) o el
“practolol” (“Eraldin”). Si los sintomas consisten
en lipotimias o en sincopes, pueden servir los simpa-
ticomiméticos que producen vasoconstriccién perifé-
rica, como el “effortil” por via oral. Si sobreviene
el desfallecimiento cardiaco, no se debe recurrir a la
digital, que exagera la diferencia de presion entre
el ventriculo izquierdo y la aorta, y que no mejora
en estos pacientes, como lo hace en los otros, el vo-
lumen sistélico por minuto.

TRATAMIENTO QUIRURGICO

Las indicaciones para la operaciéon son la agrava-
cién de los sintomas y la ineficacia del tratamiento
médico. La intervencién es de corazén abierto, con
circu'acién extracorpérea, y consiste en la reseccién
de la parte muscular hipertrofiada del tabique y del
ventriculo izquierdo.
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