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Miocardiogatias:Clasiﬁcaci(’)n
I

PRIMARIAS GENETICA M.HIPERTROFICA

DISPLASIA ARR. DEL VD o
ADQUIRIDA VI NO COMPACTADO

ALTER.CONDUCCION
MIXTA CANALOPATIAS

SECUNDARIAS




DEFINICION

*Es una enfermedad con un Factor de
transmision autosdomica dominante, de
expresion variable, gran heterogenicidad
morfologica, funcional y clinica,
caracterizada por Hipertrofia miocardica
del VI, desorden miofibrilar y riesgo de
muerte subita.




ASPECTOS GENETICOS

- Mutaciones en 11 genes con 400 mutaciones
identificadas

*B myosin cadena pesada, Myosin Binding protein C,
Troponin T, representan mas del 50%

[as expresiones fenotipicas depende del genotipo
mas factores ambientales

ACC/ESC Expert. Consenso
European Heart J (2003)24
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M.H.:Formas de Presentacion
.

Segun Hipertrofia Asimétrica — SIV — (90%)

(95%) |\ APICAL
MEDIOVENTRICULAR
DIFUSA
Simétrica (5%)
+ con o sin compromiso del VD
Segun Obstruccion N

—— OBSTRUCTIVA (75%)
. NO OBSTRUCTIVA (25% )







MH: Fisiopatologia Molecular

* Mutacion genetica

|

* Alteran integridad estructural y disposicion
estequiometrica del sarcomero

< Contractilidad a nivel molecular

* Hipertrofia ====p Compensa para
mantener funcion sistolica




Pathogenesis

Focal distribution of myocyte disarray (to the left) adjacent to normal parallel alignment of
myocytes;

Adapted from: Varnavaa AM et al.. Heart 2000:84:476-482



http://heart.bmjjournals.com/content/vol84/issue5/images/large/00189.f1.jpeg

M.Hiﬁertr(’)ﬁca:Prevalencia

* Alrededor 0.17 % ( 1 ¢/ 500 sujetos) en poblacion de 25-35 a

* 3 /1 afavor de sexo masculino o

* Doble en raza negra

* Suele expresarse en 3° 0 4° decada aunque puede manifestar-

se en cualquier momento de la vida. <




SUDDEN DEATH IN ATHLETES

Coronary Heart Disease {10%) LVH [18%)

(3%)

Ruplured Aorta (17%)
Caronary Artery Anomalies (14%)

< 35 Years Old
h"“'xﬂ::.n{m}

S HCM

Uinexplained
~ Acquired Valve Disease

> 35 Years Old

Coronary Heart Disagsa («80%) -

Maron, B..., Epstein, S, Roberts, W.C. Causes of Sudden Desth in Competitive
Athletes, JACC:1986:204-14




Cardiovascular Causes of Sudden
Cardiac Death in 690 Young Athletes

U

Maron, et al . Circulation 119:1085; 2009




1090 Circulation March 3, 2000
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Cardiovascular Cause of Death
Maron et al.Circulation. 2009:119:1




METODOS
COMPLEMENTARIOS DE
DIAGNOSTICO







DIFERENTES PATRONES DE HIPERTROFIA
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MANIFESTACIONES
CLINICAS




Manifestaciones clinicas

 ASINTOMATICO
« ANGOR

* SINCOPE
 DISNEA

« MUERTE SUBITA




MCH: DROGAS

* BETA-BLOQUEANTES
« VERAPAMILO
 DISOPIRAMIDA




Surgical Septal Myectomy

duced | J septal Y
putflow | & | myectanmy Y

Nishimura, R. A. et al. N Engl J Med 2004:350:1320-1327




Hypertrophied
septum

Ethanol-induced
infarction

.

Copyright © 2005 by Elsevier Inc.



MARCAPASOS DDD EN MCH

T Left
yventricle

| Ascending |
" aorta !
\~

L
L1
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Baseline (NSF) 2 months (DDD) 1 year (DDD)

Fig. 15. Effect of dusl-chamber pacing (DDDY on intraventricular gradient in hypertrophic cordiomyopathy at 2 months and | year. (From Crrcalaiion
BE2T31-2742, 1994, By permission of the American Hearl Association.)




Manifestaciones clinicas

 ASINTOMATICO
« ANGOR

* SINCOPE
 DISNEA

« MUERTE SUBITA







Desorganizacion fibrilar

TV-FV . .,
Disfuncion

EFA l diastdlica

> =
MUERTE Hipotension
Bradiarritmias SUBITA @ sistémica
=)
s 1 .
Isquemia

Obstruccion subita

TSVI




FA.... TV

Atrial EGM
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ESTRATIFICACION DE RIESGO DE MUERTE

SUBITA
FACTORES DE POSIBLES FACTORES
RIESGO MAYORES DE RIESGO
1. Historia familiar de MS 1. Fibrilacion auricular
2. Sincope inexplicable 2. Obstruccion TSVI
3. TVNS en holter de 24Hs 3. Mutacion maligha

4. Comportamiento anormal de
TA en esfuerzo

5. Severa HVI (mayor de 30mm)




Estratificacion de Riesgo:
Estudios de utilidad

 Historia clinica
 PEG

* Holter

* Ecocardiograma
« RMN

e (Jenético




Estratificacion de Riesgo:
Estudios no utiles

° Q_t
e Senal Promediada

« VEC
» Estudio Electrofisiologico




TERAPEUTICA

“En prevencion 1ria y 2ria de muerte subita
El CDI es la unica medida terapéutica
eficaz”

No hay estudios randomizados con CDI




M.SUBITA: PREVENCION:
CARDIODEFIBRILADOR

@ En Prevencidon Secundaria M. Subita Resucitado
Indicacion clara TV espontanea
Clase |

En Prevencion Primaria * Valorando Marcadores de Riesgo

Basado en Juicio * Perfil clinico | Edad
Individual H. Familiar
Otros

Clase Il b * Complicaciones del CDI




CDI

—’A 20% MCH
_ A

Factores de Rx de MS:
Historia familiar de MS
Genotipo maligno
Sincope recurrente
TVNS repetitiva
Hipotensidn c/ejercicio
Hipertrofia masiva

s
0 5%
1 7% ~
p) 18% N
3 35%

Maron BJ et al. Curr Prob Cardiol. 1993;18:637-704.

Cesareo JACC Vol 47 N 8, 2006. April 18 2006




CDI PREVENCION 1RIA

USA

1 FACTOR MAYOR

EUROPA

(Salvo hipotension)

2 FACTORES

MAYORES

B. Maron

W. Mackena




“Patients with hypertrophyc
cardiomyopathy treated with implantable
defibrillator”

Aqguinaga L, Anguera I, Mont LI, Brugada
J.

J Am Coll Cardiol April 1998, 31-5:20 C.




DROGAS

“Ninguna droga es eficaz para disminuir
la MS en la MCH”

Amiodarona para la FA




Y Evidencia que evitar deporte competitivo disminuye

el riesgo de muerte subita”.
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ACC/ESC Expert consensus document

American College of Cardiology/European Society of
Cardiology Clinical Expert Consensus Document on
Hypertrophic Cardiomyopathy

A report of the American College of Cardiology Foundation Task
Force on Clinical Expert Consensus Documents and the European
Society of Cardiology Committee for Practice Guidelines™

Writing Committee Members, Barry J. Maron, (Co-Chair)=-",

William J. McKenna, (Co-Chair)®-"*, Gordon K. Danielson®

Lukas J. Kappenberger®"*, Horst J. Kuhn®*, Christine E. Seidman, Pravin M. Shah?=,
William H. Spencer 1I1?, Paolo Spirito®"*, Folkert J. Ten Cate®"*, E. Douglas Wigle?®

ACCF Task Force on Clinical Expert Consensus Documents Members, Robert A. Vogel, (Chair),

Jonathan Abrams, Eric R. Bates, Bruce R. BrodieT, Peter G. Danias{, Gabriel Gregoratos, Mark A. Hlatky,
Judith 5. Hoechman, Sanjiv Kaul, Robert C. Lichtenberg, Jonathan R. Lindner, Robert A. O'Rourkedf,
Gerald M. Pohost, Richard S. Schofield, Cynthia M. Tracy T, William L. Winters Jr T

ESC Committee for Practice Guidelines Members™, Werner W. Klein, (Chair}, 5ilvia G. Priori, (Co-Chair),
Angeles Alonso-Garcia, Carina Blomstrom-Lundqvist, Guy De Backer, Jaap Deckers, Markus Flather,
Jaromir Hradec, Ali Oto, Alexander Parkhomenko , Sigmund 5Silber, Adam Torbicki

Table of contents Symptoms and pharmacological management
strategies

Preamble Beta-adrenergic blocking agents
Introduction Verapamil i

Organization of committee and evidence review. 1966 Disopyramide _.._.. Y.

Purpose of this Expert Consensus Document ..... 1966 Drugs in end- stagf- phase
General considerations and perspectives Asymptomatic patients
HMomenclature, definitions, and clinical diagnosis .. 1967 Infective endocarditis prophylaxis
Obstruction to LV Outflow PEESNETEENF = v aaes i o i i R L T
Genetics and molecular diagnosis Treatment options for drug rEfractc-ry patwr-nts
General considerations for natural history, and Additional approaches to relieve outflow

clinical course obstruction and symptoms




MUERTE SUBITA

CASO CLINICO




“ CLINICAL GENOTIPE-PHENOTIPE IN A
PATIENT WITH FAMILIAL WPW?”

Luis Aguinaga. Heart Rhythm Society 2006

FAMILIAL WPW )4
= Affected (ECGH)' T j ‘

No affected
Dead
g Patient

ECG BASATL




Reggie Lewis

e Lipotimias...... 4 meses
* Sincope.....playoff...29/4/93

* Hospital Boston

— Hipertrofia septo-apical
— TVNS monitor.
— Indican EEF.....CDI....Fin de competencia

— “dream team’ de meédicos




Reggie Lewis

e Otra opinion

 Tilt-test positivo

e Retorna al deporte competitivo







iiMuere el 27/7/93

jugando al basketball....!!




REGGIE LEWI

MS-199




The Boston Globe

CARINOLOGEST DOUBTED MUDGE DLAGNOS]S




“El futuro no es una pagina en blanco sino una
fe de erratas™

M. Benedetti




FIN




“Comprender es la suprema perfeccion y la
verdadera sabiduria”

Heraclito, siglo VI a.de C
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