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Resumen

En este trabajo se exponen los criterios de diagndstico clinico-anatomopatolégico de dos
enfermedades del miocardio, importantes por su frecuencia y complicaciones, y porque
comprometen la vida de los pacientes: la miocardiopatia hipertensiva y la miocardiopatia
hipertréfica. Ambas tienen en comun, como rasgo anatémico importante, la hipertrofia ventricular
izquierda, pero presentan otras caracteristicas anatdmicas propias. Por otra parte, la epidemiologia
y las manifestaciones clinicas de estas enfermedades son distintas; sin embargo, existe un punto
de coincidencia anatémico entre ambas afecciones miocéardicas en los pacientes ancianos, en los
cuales la hipertrofia secundaria a la hipertension arterial puede simular una miocardiopatia
hipertroéfica.

Palabras claves: Miocardiopatia hipertensiva, miocardiopatia hipertrofica, hipertrofia ventricular
izquierda.

Summary
In this paper the clinic — pathologic criteria for the diagnosis of two myocardial diseases,

that are important due to their frequency and complications: hypertensive cardiomyopathie and the
hypertrophic cardiomyopathie, are exposed. Both have in common an important anatomic feature,
left ventricular hypertrophy, even though they present other characteristic anatomic features. On the
other hand, the epidemiology and clinical manifestations of these diseases are different. An
anatomical point of coincidence between both myocardial diseases in elderly patients in which the
hypertrophy secondary to arterial hypertension can simulate a hypertrophic myocardiopathie.

Key words: Cardiomyopathie hypertensive, cardiomyopathie hypertrophic, left ventricular
hypertrophy.

Introduccion

En la mayoria de los paises desarrollados numerosos estudios epidemioldgicos han
demostrado que la hipertension arterial (HTA) es un factor de riesgo de morbilidad y de mortalidad
cardiovascular (1). Los metaanalisis evidencian la relacién que existe entre la HTA, los accidentes
cerebro vasculares y la enfermedad coronaria ateroesclerética (2-4). Igualmente, la hipertrofia
ventricular izquierda (HVI), la insuficiencia cardiaca congestiva (ICC), la enfermedad renal y las
vasculopatias periféricas complican la evolucién de la HTA, cuyo comin denominador es la
disfuncion endotelial y la resistencia a la insulina. En Venezuela, las enfermedades
cardiovasculares constituyen la primera causa de muerte desde 1961, y la HTA es una de las
razones mas frecuentes de decesos por este tipo de afeccién, a pesar de que su alta prevalencia
no se ha demostrado (5, 6).

Algunos autores consideran que la informacién necrdpsica no logra adquirir valor
epidemioldgico; sin embargo, en un trabajo reciente, de 1891 autopsias, encontramos un total de



334 casos con evidencias de enfermedad miocardica (cardiomegalia) en mayores de 20 afios de
edad, de los cuales el 84,4% eran hipertensos, lo que representa el 21,1 % de los adultos mayores
de 20 afios (n=I325) (7, 8). Similarmente, Gosse y Col detectaron HVI mediante ecocardiograma en
el 16-19% de la poblacion general. Esta prevalencia estuvo relacionada estrechamente a la edad
avanzada, la obesidad y la presion arterial sistolica (9).

La miocardiopatia hipertensiva es la respuesta del corazén al proceso multifactorial de la
enfermedad hipertensiva, que se expresa, principalmente, en el ventriculo izquierdo (10).

Por otra parte, la miocardiopatia hipertréfica es una enfermedad relativamente frecuente y
aungque se sabe que su prevalencia es menor que la de la miocardiopatia hipertensiva (11),
realmente se desconoce tanto su prevalencia como suincidencia a escala nacional y mundial.
Puede presentarse en cualquier sujeto, desde la nifiez hasta la ancianidad, pero es més frecuente
en adultos jévenes (12). Es una miocardiopatia con alto riesgo de muerte subita y es susceptible
de tratamiento quirdrgico.

En una actualizacion sobre la frecuencia de los diferentes tipos de enfermedades del
miocardio, se realizé un analisis global de 5 series de autopsias, segun la clasificacion
internacional de la OMS/ISFC (1995), encontrandose solo 6 casos de miocardiopatia hipertréfica
en mayores de 20 afios (13); cabe destacar que, en un trabajo previo, se habian descrito 12 casos
en nifios y adultos jovenes (14).

Aunque la enfermedad cursa con cardiomegalia global, la hipertrofia ventricular izquierda
es una de sus notas mas caracteristicas. En algunos ancianos hipertensos, eventualmente, la
distribucion de la hipertrofia puede simular, por su aspecto macroscépico, una miocardiopatia
hipertréfica. Este tipo de remodelado ventricular ha sido denominado Miocardiopatia Hipertréfica
Hipertensiva (15-17).

Como se desprende de estas consideraciones, el diagnéstico diferencial entre ambas
enfermedades del miocardio, es muy importante.

Hipertrofia ventricular izquierda: expresion anatdmica de enfermedad del miocardio

La hipertrofia ventricular es el elemento patolégico cardiaco mas importante observado en
cualquier tipo de enfermedad del miocardio; al punto que podriamos asegurar que constituye el
centro de la patologia cardiovascular porque es propia de todas las enfermedades del miocardio,
cuando las alteraciones en el ambito tisular, celular y subcelular alcanzan un dintel critico que se
manifiesta organicamente; y aunque existe una interaccion ventricular, imagendlogos y patélogos
consienten que es un signo de mal prondstico para los pacientes y un factor independiente de
muerte subita, disrritmias ventriculares, enfermedad coronaria, isquemia miocardica e insuficiencia
cardiaca.

La hipertrofia ventricular izquierda (HVI) es la forma patoldgica mas reconocida y estudiada
por los investigadores, debido a que constituye el segmento cardiaco de choque de la hipertension
arterial, enfermedad cardiovascular mas frecuente. Las alteraciones estructurales del miocardio
ventricular derivan de complejas interacciones hemodindmicas y humorales, que a su vez,
representan mecanismos compensatorios para mantener un volumen cardiaco normal, a pesar de
la elevada resistencia periférica. Al mismo tiempo, la HVI expone a los pacientes a riesgos de
isquemia miocérdica, arritmias ventriculares y disfuncién ventricular (18-21).

Las alteraciones estructurales de la hipertrofia miocardica ocurren tanto en el
compartimiento miocitico, como en el interstical o0 no miocitico; este Ultimo es la nota caracteristica
de la hipertrofia patolégica o grave denominada también inadecuada (22). La diferencia entre



hipertrofia fisiol6gica y patolégica no solo es evaluada por las caracteristicas anatomopatoldgicas,
sino también por los cambios observados en eco-Doppler (23).

La matriz colagena del intersticio miocardico es el mayor soporte de la estructura del
miocardio, ya que garantiza su integridad y mantiene sus propiedades mecénicas. Al mismo
tiempo, la estructura y composicion de la matriz mantiene la alineacién y forma de los miocitos
durante el ciclo cardiaco (24). (Figura 1)

La hipertrofia de cualquier segmento cardiaco es una remodelaciéon del corazén
considerada como la expresién del genoma proteico que ocasiona cambios moleculares, celulares
e intersticiales, los cuales tienen manifestaciones clinico — patoldgicas mediante cambios en el
tamafio, forma y funcion cardiaca. Dicha remodelacion es influenciada por factores
hemodinamicos, activacion neurohormonal y otros elementos que adn se estan investigando. Estos
hechos tienen una importante significacién clinica porque los pacientes que tienen mayor
remodelacion presentan alteracion progresiva de las funciones cardiacas (25).

La hipertrofia es indice de una desfavorable evolucion en cualquier tipo de miocardiopatia,
con alteracién de la funcién diastélica y sistolica. Los cambios en el colageno intramiocardico, tales
como su aumento, desorden, fragmentacién, desproporcionalidad, etc., pueden tempranamente
ocasionar restriccion cardiaca. Ademas, es importante tomar en cuenta que, del balance entre las
metaloproteinasas de la matriz colagena y sus inhibidores (TIMS) depende en parte la estabilidad
tisular. Por otra parte, adgunos investigadores consideran que la terapia antifibrética limita, pero no
altera la morfologia del tejido coldgeno modificado en el remodelado miocardico (26).

Miocardiopatia hipertensiva

Segun los criterios de la OMS/SFCIF, la miocardiopatia hipertensiva se caracteriza por la
hipertrofia ventricular izquierda (HVI), asociada a miocardiopatia dilatada y/o miocardiopatia
restrictiva con insuficiencia cardiaca (10).

La HVI es la expresién anatémica m as importante de la hipertension arterial (HTA), ya que
cursa con alteraciones del compartimiento miocitico, intersticial y de la vasculatura coronaria. La
presencia de enfermedad coronaria y fibrosis ventricular en la enfermedad hipertensiva
incrementan el riesgo, sobre todo si se suman los cambios propios de la edad avanzada.

La hipertrofia debida a hipertensién arterial de larga duraciéon se asocia con una alta
incidencia de insuficiencia cardiaca congestiva (CC). Varios tipos de remodelado del ventriculo
izquierdo han sido descritos durante las diferentes etapas de la enfermedad hipertensiva, de
acuerdo a la relacion entre la masa ventricular y el volumen de la cavidad, evidenciado por el
grosor de las paredes y el radio intracavitario (27).

Tres tipos de remodelado se describen cldsicamente en pacientes hipertensos: hipertrofia
concéntrica, hipertrofia excéntrica y el remodelado concéntrico, este Ultimo sin aumento de masa
ventricular (Figura 2). La hipertrofia concéntrica puede cursar como una miocardiopatia restrictiva y
la excéntrica como una miocardiopatia dilatada. Estos aspectos estan incluidos en la definicién de
miocardiopatia hipertensiva de la Organizacion Mundial de la Salud (OMS) (10). El incremento del
grosor de la pared por hipertrofia celular se debe a cambios moleculares y bioquimicos complejos,
que se expresan con alteraciones subcelulares, celulares vy tisulares. El estudio Framingham
demostré en autopsias, que el grosor de la pared del ventriculo izquierdo tenia una estrecha
relacion con la hipertensién arterial sistdlica y diastélica. La ICC fue un hallazgo letal para los
hipertensos con un 50% de sobrevida.



La miocardiopatia hipertensiva es comdn en ancianos y puede adoptar caracteres
diferentes, ya que se establecen cambios arteriales miocardicos propios de la edad avanzada o
vejez. Ha sido demostrado que la isquemia miocardica puede ocurrir en ausencia de
macroangiopatia coronaria (ateroesclerética), producida por cambios estructurales en los vasos
intramiocardicos, especialmente en las arteriolas menores de 100 micras de diametro, que a su vez
representan el 80% de todos los vasos intracardiacos (28-30). (Figura 3 y Figura 4).

Miocardiopatia hipertrofica

La miocardiopatia hipertrofica es una enfermedad del musculo cardiaco, no inflamatoria, de
naturaleza genética, con una etiopatogenia no totalmente dilucidada, que presenta una gran
variabilidad clinica, morfologica y fisiopatolégica y que si bien no es tan frecuente en la poblacion
general como la miocardiopatia hipertensiva, es una causa importante de muerte subita en
individuos jovenes; pacientes en quienes, esta enfermedad, puede evolucionar a insuficiencia
cardiaca (10%) (31).

Las autopsias forenses ofrecen una muestra de andlisis adecuada para determinar su
frecuencia en la poblacion general (); sin embargo, la verdadera incidencia de esta
miocardiopatia no es conocida debido a la decreciente practica de estos estudios y al subregistro
en certificados de defuncion.

Desde el punto de vista morfoldgico, la miocardiopatia hipertréfica se caracteriza por una
hipertrofia cardiaca global mas pronunciada y evidente en el septum interventricular y paredes
libres del ventriculo izquierdo. El aumento del peso cardiaco esta por encima de 100 a 200% sobre
el normal, pudiendo alcanzar hasta 900gr., y la pared libre del ventriculo izquierdo puede ser mayor
de 2.0cm. de grosor (33).

Es de hacer notar que, aunque el corazén es muy grande, mantiene su forma normal y
raramente es de forma globosa; pero, en los corazones autopsiados, los cuales muestran menores
dimensiones, la cavidad ventricular esta disminuida (hipertrofia concéntrica).

La cardiomegalia de la miocardiopatia hipertrofica es la mayor de todos los tipos de
enfermedades del miocardio; en mayores de 20 afios puede alcanzar hasta un kilogramo de peso
(34). Generalmente, existe desproporcion entre el grosor del septum interventricular y la pared libre
del ventriculo izquierdo. La pared infero lateral se mide entre los dos musculos papilares y la
relacion es mayor de 1.3 +/-1.5 a 2.0cm. La asimetria se localiza en la zona subadrtica, medio
ventriculary apical o puede envolver todo el septum y también extenderse a la pared antero septal
en su porcion basal.

En los nifios puede existir obstruccion del ventriculo derecho en el tracto de salida; por otra
parte, en algunos casos de adultos, el contacto crénico de la valva antero medial de la mitral en el
septum interventricular causa un engrosamiento en la superficie ventricular de la valva y en el
endocardio subadrtico. Este ultimo puede adoptar la forma de la valva (imagen en espejo). Asi, €
diagnéstico de miocardiopatia hipertréfica se hace por tres hallazgos morfoldgicos: la asimetria
septal, la placa fibrosa subadrtica septal, imagen de la valva antero medial, y el desarreglo celular
(35).

La hipertrofia asimétrica ha sido descrita, hace méas de 50 afios, por una cantidad
considerable de patélogos que Teare resumi6é en su trabajo basico, donde reconocié una forma
simétrica de la enfermedad y describié el desarreglo celular caracteristico de esta miocardiopatia
(36).



Merece especial atencion, esta descripcion del desarreglo celular, el cual fue cuantificado y
tipificado (37, 38) y aunque no es patognomonico de la miocardiopatia hipertréfica, se considera
bastante especifico (Figura 5).

Igualmente, es importante hacer ver que esta afeccidn miocardica ha sido asociada a
anomalias del aparato valvular mitral, especialmente al prolapso valvular, el cual se produce por la
desproporcion que existe entre la valva mitral y la cavidad ventricular pequefia. También, se han
descrito anomalias congénitas de las valvas del aparato valvular mitral (39, 40).

Diagndstico diferencial entre miocardiopatia hipertensiva e hipertrofica

Desde el punto de vista anatdmico, la diferencia entre ambos tipos de miocardiopatia, es
claro y definido; sin embargo puede haber error cuando se trata de corazones de cadaveres
mayores de 60 afos (41).

En términos generales, la miocardiopatia hipertrofica cursa con peso cardiaco que
sobrepasa hasta el 200% del peso normal, segun la talla y peso corporal, en tanto que en la
miocardiopatia hipertensiva, el peso cardiaco no sobrepasa el 50 — 60% del peso normal; adn mas,
si consideramos que la mayoria de los hipertensos son tratados con drogas antihipertensivas
durante periodos de tiempo variables. La asimetria de la hipertrofia de paredes cardiacas es mas
frecuente en la miocardiopatia hipertréfica y en jovenes menores de 20 afios es su caracteristica
mas importante, pero no lo es después de los 60 afios, edad en la que puede normalmente existir
una desproporcion septal parietal importante en la regién subadrtica.

Otra caracteristica propia de la miocardiopatia hipertrofica es la banda o membrana
subadrtica fibrosa, que nunca se observa en los hipertensos. En los casos de hipertensos de
mediana edad y los portadores de miocardiopatia hipertrofica simétrica de la misma edad, el
diagnostico macroscopico es dificil ya que ambos corazones presentan el mismo aspecto
(hipertrofia concéntrica); la Unica diferencia esta en el mayor peso de la miocardiopatia hipertrofica.

Desde el punto de vista histopatolégico, el desarreglo celular y fascicular de los
cardiomiocitos puede constituir un elemento decisivo para el diagnéstico de miocardiopatia
hipertréfica, siempre y cuando se tomen en cuenta todas las variables de desarreglo celular
normales y en condiciones patolégicas congénitas de otra naturaleza. (42)
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Figura 1-a: Organizacion de la matriz colagena extracelular del
miocardio: epimisio, perimisio y endomisio.

Figura 1-b: Estructura del endomisio y las conexiones celulares
y extracelulares a traves de la membrana celular, tomado

de Robinson y col.
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Figura 2
Indice de masa del ventriculo izquierdo

. Figura 3
Corte histologico a microscopia de luz, muestra hipertrofia celulary
fibrosis endomisial y perimesial. Se evidencian bandas de

confraccion. Col tricomico de Mason.




Figua 4-c

Figura 4-a
Cortes fransversales de corazon en su porcion media donde se observa hiperirofia

marcada en el ventriculo izquierdo.

Figura 4-b

Corle transversal del corazén con miccardicpatia hipertensiva e isquémica donde se
observan las dos cavidades ventriculares con diametros disminuidos v aumento

de grosor de las paredes (hipertrofia concéntrica), ademas se evidencia un infarto
en evolucion en la regicn anteroseptal.

Figura 4-c

Corazon con miccardicpatia hipertensiva. Hipertrofia simétrica de todas las paredes
del ventriculo izquierdo. Los musculos papilares estan muy hipertroficos v el
endocardio engrosado. Las paredes del ventriculo derecho son nomales.
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Figura 5-a
Esguema gue sefiala el sitio de desarreglo celular en la miocardiopatiia hipertrdfica,

en el septum interventricular

Figura 5-b
Corazdn con miocardiopatia hipertrofica gue pesd 900gr. Se observa una hipertrofia
masiva del septum interventricular (forma asimetrica). La pared libre del ventriculo

izquierdo muestra engrosamiento parietal dos veces menor gue el grosor septal

Figura 5-c
Desarreglo celular y fascicular






