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Resumen

Presentamos el caso de un paciente de 10 afios con miocardiopatia hipertréfica (MH) cono-
cida que presenta un sincope con sospecha de origen arritmico. Comentamos el diagnésti-
co diferencial y los elementos que orientan a una causa cardiogénica del sincope. Expone-
mos |os criterios que estratifican el riesgo arritmico en pacientes con enfermedad cardiaca
como la MH, y mostramos como el implante de un desfibrilador es una terapia que previene
la muerte subita y trata las arritmias ventriculares que pueden ocurrir en estos pacientes.
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Abstract

We present the case of a 10-year-old patient with known hypertrophic cardiomyopathy
(HCM) who experienced syncope with a suspected arrhythmic origin. We discuss the dif-
ferential diagnosis and the elements that suggest a cardiogenic cause of the syncope. We
outline the criteria that stratify arrhythmic risk in patients with cardiac disease such as HCM
and demonstrate how the implantation of a defibrillator is a therapy that prevents sudden
death and treats ventricular arrhythmias that may occur in these patients.

Key words: Hypertrophic Cardiomyopathy (HCM); Syncope; Arrhythmias; Cardiac; Defibrillators;
Implantable; Electrocardiography (ECG); Adolescence.

Descripcion del caso clinico

Presentamos el caso clinico de un paciente de 10 afios y 10 meses, en seguimiento por cardio-
logia pediatrica desde hace afios por antecedente de miocardiopatia hipertréfica (MH) no obs-
tructiva. Acudié a urgencias por un episodio sincopal que ocurre tras correr unos 200 metros
mientras jugaba y sentarse en el suelo por sentirse cansado: inmediatamente presentd una
pérdida de conciencia de unos 4 minutos de duracién, con pérdida de tono y cianosis asociada.
El paciente recuperd la conciencia de forma progresiva, tras lo cual los padres lo encontraron
“aturdido”, y realizé varios vomitos. Con la pérdida de conciencia, también se produjo un trau-
matismo craneoencefalico occipital, de baja energia. El paciente no refirié clinica afladida, ni
estar cursando un proceso infeccioso o febril. No habia tenido episodios previos de sincope,
dolor toracico ni palpitaciones.

ADOLESCERE * Revista de Formaciéon Continuada de la Sociedad Espafiola de Medicinade laAdolescencia* VolumenXIl » Septiembre-Octubre 2024+ N°3

Caso clinico

77



Caso clinico

Quien no avisa no es siempre traidor. Sincope en paciente con miocardiopatia hipertréfica

78

El paciente tenia diagnostico genético confirmado de MH (mutacién del gen sarcomérico MYBPC3
[proteina C de unidn a la miosina, cardiaca; myosin-binding protein C, cardiac]. Una resonancia
magnética (RM) habia demostrado la hipertrofia ventricular asimétrica patolégica, sospechada
por un electrocardiograma (ECG) basal anormal (Figura 1A).

Figura 1.
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A. ECG durante el episodio, similar al previamente documentado en consulta. Nétense las alteraciones de
repolarizacién en cara inferior y lateral izquierda. B. ECG en la Ultima revisién en consulta. Las alteraciones de
repolarizacién se han ido haciendo mas evidentes (inversién de la onda T).

Fuente: Elaboracidn propia.

En la exploracion fisica tras el evento, no se encontraron hallazgos de relevancia. La ausculta-
cién cardiaca era ritmica y sin soplos, y sus constantes vitales fueron adecuadas para su rango
de edad.
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Exploraciones complementarias

Se realiz6 radiografia de térax, que no mostré alteraciones significativas.

En la analitica sanguinea, el hemograma y la bioquimica general fueron normales. Se encontra-
ron valores muy discretamente alterados de NT-proBNP de 785 pg/mL (0-125) y de troponina de
215 ng/L (<53,5).

En el electrocardiograma (ECG) (Figura 1A), se observé un ritmo sinusal a 60 latidos por minuto,
eje 90°, intervalos normales (PR 110 ms, QRS estrecho, QTc 420 ms) elevacién del punto J en V1-
V3, descenso T en precordiales izquierdas similar a estudios previos.

Dada la historia clinica y los antecedentes del paciente, se orientd en un primer momento como
sincope de improbable mecanismo vasovagal, con una alta sospecha de tratarse de un sinco-
pe cardiogénico. Se decidid ingreso hospitalario con monitorizacion y telemetria continua, para
completar estudio y definir el tratamiento.

Juicio clinico y diagnostico diferencial

Sincope tan solo describe un sintoma: se debe buscar una causa o mecanismo que guie el ma-
nejo y sea prondstica. El objetivo fundamental de la historia clinica es preguntar acerca de los
siguientes signos de alerta que orientan a causas graves: la ausencia de sintomas prodrémicos,
la presentacion durante el esfuerzo, nadando o desencadenada por un ruido fuerte o un sobre-
salto, el uso de medicacién con efecto cardiovascular, y la exploracién fisica anormal. La ausencia
de prédromos con sincope a mitad del esfuerzo y dolor toracico o palpitaciones antes del sincope
es muy especifica de causa cardiaca. Debe reconocerse el posible desencadenante y describir el
tipo de sintomatologia acompafiante. Se debe preguntar sobre la presencia de antecedentes per-
sonales o familiares de patologia cardiaca estructural, posible antecedente de enfermedad con
afectacién cardiaca, trastornos del ritmo o miocardiopatias familiares, muerte subita o posible
ingesta de toxicos. La exploracion fisica, tras el episodio, suele ser normal. Se deben descartar
signos que puedan implicar cardiopatia (medir frecuencia cardiaca, pulsos en extremidades su-
periores e inferiores, tension arterial en decubito y sedestacién, presencia de cianosis, soplos,
medicion de la saturacién, hepatomegalia y galope...) y realizar una exploracién neuroldgica com-
pleta (la focalidad neurolégica debe orientar a ictus o evento isquémico transitorio).

La causa mas frecuente de sincope en el adolescente es el neuromediado (también conocido
como sincope vasovagal). Otras causas de sincope, menos frecuentes pero a tener en cuenta
en esta poblacién, son el de origen cardiogénico (se incluye en este grupo el sincope por obs-
truccién a la salida del ventriculo izquierdo, por hipertensién pulmonar, por miocarditis, por
tumor o masa intracardiaca, por enfermedad coronaria o por arritmias), el sincope apneico, el
vascular, el febril, o la pérdida de conciencia en contexto de crisis convulsiva generalizada.

En este paciente con antecedente de cardiopatia y con una presentacion atipica para sincope
vasovagal, la sospecha inicial fue una causa arritmica.

Evolucion y decision final

Durante su ingreso hospitalario no se observaron arritmias en la telemetria. El ecocardiogra-
ma mostro una hipertrofia ventricular izquierda asimétrica, de predominio septal, con diametro
maximo en diastole de 16mm. No se evidenci6 obstruccion en el tracto de salida del ventriculo
izquierdo (VI) ni movimiento anterior sistélico mitral. La funcién del ventriculo izquierdo (VI) fue
considerada inicialmente normal (fraccién de acortamiento 43 %, fraccion de eyeccion 74 %, re-
lacion E/A 1.63). La funcidn del ventriculo derecho (VD) fue adecuada (desplazamiento sistélico
del plano del anillo trictspide [TAPSE] de 19mm, onda S’ 13.3cm/s). Tanto el septo interauricular
como el interventricular estaban integros y no se encuentré dilatacion de cavidades. Se realizd
RM cardiaca (Figura 2), en la cual se llegaron a demostrar espesores diastélicos de hasta 23mm
(Z-score +6), con hipertrabeculacion endomiocardica lateral apical del VI. En el estudio de funcion
ventricular, se registré una fraccion de eyeccién del VI del 49.37 %, con funcién del VD normal. Se
observo realce tardio escaso y captacion difusa mal delimitada en el margen mas anterior de la
zona hipertrofica.

ADOLESCERE * Revista de Formaciéon Continuada de la Sociedad Espafiola de Medicinade laAdolescencia* VolumenXIl » Septiembre-Octubre 2024+ N°3

La ausencia

de sintomas
prodrémicos,

la presentacion
durante el esfuerzo
o desencadenada
por un ruido fuerte
o un sobresalto, el
uso de medicacion
con efecto
cardiovascular, y la
exploracion fisica
anormal deben
hacer sospechar
un sincope
cardiogénico

79



Caso clinico

Quien no avisa no es siempre traidor. Sincope en paciente con miocardiopatia hipertrofica

80

Figura 2. Resonancia magnética cardiaca que muestra hipertrofia
ventricular izquierda asimeétrica, grave

Fuente: Elaboracidn propia.

Ante los resultados de pruebas complementarias, que documentaron en la RM el aumento de la
hipertrofia ventricular y la posible presencia de fibrosis, se consensué el implante de un desfibri-
lador automatico implantable (DAI) monocameral (Figura 3A) como prevencién primaria, se inicié
tratamiento betabloqueante con propranolol y se desaconsejé la actividad fisica de grado mas
que ligero, asi como la precaucion con actividades de contacto.

Figura 3. A. Radiografia de torax tras implante de DAI.
B. Terapia exitosa del DAI
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Fuente: Elaboracion propia.
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Durante los afios posteriores de seguimiento, en varias ocasiones se observaron descargas ade-
cuadas y efectivas para taquicardias ventriculares, que requirieron aumento de dosis de betablo-
queante de forma progresiva, con adecuada tolerancia.

Discusion

Como se ha descrito previamente, la causa mas frecuente de sincope en el adolescente es el
sincope vasovagal. Sin embargo, en nuestro paciente hubo varios elementos que nos orientaron
hacia una causa cardiaca del sincope. El principal fue conocer que en los pacientes con antece-
dentes de cardiopatia conocida se debe insistir y no conformarse con la explicacion de sincope
vasovagal durante la evaluacién aguda del episodio. De hecho, en los pacientes con MH la posi-
bilidad de aparicién de nuevas arritmias durante la evolucion debe obligar a tener un elevado in-
dice para sospecharlas (“no traidoras”) cuando la descripcién del evento no es la tipica vasovagal
(desencadenantes, prodromos, duracién...). En el relato de nuestro paciente, el sincope ocurrio
inmediatamente después del ejercicio y en ausencia (“no avisa”) del prédromo caracteristico del
sincope vasovagal y con cianosis, que es, ademas, atipica. Asimismo, los padres refirieron una
pérdida de conciencia prolongada, de unos 4 minutos aproximadamente, lo cual contrasta igual-
mente con la duracién tipica de un sincope neuromediado, el cual suele ser inferior a un minuto.
En el sincope cardiogénico, sin embargo, la duracién del mismo es variable.

Si hay sospecha clinica de sincope cardiogénico, es prudente el ingreso hospitalario para monito-
rizacion y completar estudio. En nuestro paciente, durante su ingreso, no se detectaron arritmias
en la telemetria. Sin embargo, en la RM se encontraron datos de hipertrofia ventricular izquierda
asimétrico muy grave (espesor por encima de 6 desviaciones estandar de la media poblacional),
aunque sin obstruccién a la salida del VI ni movimiento anterior sistélico de la valvula mitral.
Un hallazgo en otras ocasiones mas relevante, aunque posiblemente de caracter inespecifico en
nuestro paciente, fue el realce tardio escaso y con captacion difusa mal delimitada en el margen
mas anterior de la zona hipertréfica, que podria sugerir fibrosis miocardica.

En los pacientes con MH, el valorar el riesgo de aparicion de arritmias ventriculares y de muerte
subita debe realizarse periddicamente en las evaluaciones de consulta. La MH es uno de los diag-
nésticos anatomopatolégicos mas frecuentemente encontrados en autopsias de muertes subitas
relacionadas con el deporte en Espafia. El implante de un desfibrilador (DAI) es una estrategia
efectivay demostrada de tratar las arritmias ventriculares y prevenir la muerte subita cardiaca en
estos pacientes. Aunque es un tema en el que entran en juego consideraciones multiples (socia-
les, econdmicas y culturales), calcular el riesgo individual y compararlo con umbrales preestable-
cidos es lo que determina la colocacion profilactica de un DAI (prevencion primaria); los casos de
muerte subita resucitada o aquellos con arritmias ventriculares potencialmente mortales tienen
indicacion mas clara y consensuada para el implante (prevencién secundaria). Estimar el riesgo
individual se basa en el uso de calculadoras especificas, validadas en poblacion adulta (>16 afios)
y que recientemente se han ido desarrollando también en poblacién pediatrica (HCM Risk Kids
Score, Primacy) y se han visto apoyadas en las guias clinicas. Los pacientes que se pueden estra-
tificar son los que tienen mutaciones sarcoméricas fuera de cuadros sindrémicos: los pacientes
con formas sindrémicas tienen una estratificacion incierta, aunque algunos subgrupos (como
las rasopatias, entre ellas el sindrome de Noonan) pueden experimentar eventos frecuentes du-
rante el seguimiento. Las revisiones sistematicas han encontrado que cuatro factores clinicos
aumentan el riesgo de arritmias ventriculares y de muerte subita en poblacién infantil con MH: el
haber experimentado un evento cardiaco previo, el presentar un sincope de mecanismo no expli-
cado, la hipertrofia ventricular extrema y documentar taquicardias ventriculares no sostenidas.
Las calculadoras de uso pediatrico desarrolladas amplian con otros factores la estratificacién glo-
bal de riesgo (clase funcional NYHA/Ross, Z-score del grosor septal maximo, Z-score del diametro
de la Al max, gradiente maximo en TSVI, incluso genética y antecedentes familiares). La fibrosis
en la RM es un factor tenido en cuenta en la estratificacién de adultos, aunque su uso pediatrico
no estd claramente establecido.

En nuestro caso, nuestra decisién no se basé en lo que hoy son recomendaciones de guias cli-
nicas, entonces no vigentes por ser nuevos desarrollos, sino que aplicamos una valoracién in-
dividualizada a partir de los datos de progresién de la enfermedad y de la alta probabilidad de
una arritmia ventricular como causante del evento. La evoluciéon, que documenté la aparicién de
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arritmias ventriculares que fueron adecuadamente tratadas por el DAI (Figura 3B), confirm¢ la
situacién de alto riesgo del paciente. Hay que recordar que el umbral de decisién se apoya en una
consideracion tedrica de que el riesgo a 5 afios es de al menos un 5-10 %, por lo que la mayoria
de los pacientes en prevencién primaria no necesariamente experimentaran arritmias o muer-
te subita. Debemos mencionar, asimismo, los riesgos del implante del DAI, dado que hasta un
tercio de los pacientes con DAl experimentan complicaciones derivadas del implante del mismo
o descargas inapropiadas a los 5 afios. Igualmente, se debe considerar el impacto que causa el
implante de un DAI a un paciente a largo plazo, en la empleabilidad, la conduccién y la participa-
cién en actividades recreativas. En ultimo término, la decision siempre debe ser individualizada.

Por ultimo, comentamos algunas cuestiones sobre la participacion en deporte de estos pacien-
tes. Esta recomendada la evaluacion individualizada del riesgo para la prescripcion de ejercicio
en todos los pacientes con MH. Las guias clinicas desaconsejan la participacion de los pacientes
con MH y caracteristicas de riesgo en ejercicio de alta intensidad (que incluye deporte recreativo y
competitivo); el ser portador de dispositivo extiende las precauciones a las actividades de contac-
to. En pacientes sin caracteristicas de riesgo (genotipo no expresado, ausencia de marcadores),
el nivel de ejercicio seguro esta en discusién, aunque existe una tendencia a mayor permisividad
consensuada, entendiendo el paciente y su familia que existe un riesgo residual irreductible en
muchas ocasiones.

Conclusion

El sincope cardiogénico debe ser sospechado ante una historia clinica sugerente, que incluye
la ausencia de prédromos y la ocurrencia del mismo en reposo o durante el ejercicio. En los
pacientes con antecedentes de cardiopatia, se debe tener un elevado indice de sospecha de
origen arritmico.

La decision de implante de DAl como prevencion primaria en pacientes con enfermedad cardia-
ca, como la miocardiopatia hipertrdéfica, debe ser individualizada en cada paciente y consensuada
con la familia, teniendo en cuenta caracteristicas validadas en guias de practica clinica, y explican-
do los beneficios y problemas del implante del mismo.
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PREGUNTAS TIPO TEST

1. ¢En cual de las siguientes situaciones tendria que orientar el sincope hacia una causa
cardiogénica?
a) Sincope tras mantener la posicién de pie por tiempo prolongado.
b) Pérdida de conocimiento de menos de un minuto de duracién mientras caminaba en

ambiente calurosos y que va precedida de sudoracion, visién borrosa y palpitaciones.

c) Pérdida de conocimiento mientras hace los deberes.
d) Sincope durante la miccion.
e) Enninguna de las anteriores.

2. ¢(Cual de estas enfermedades es una de las causas mas comunes de muerte subita du-
rante el ejercicio en pacientes jovenes?
a) Miocardiopatia hipertrofica.
b) Sindrome de Brugada.
c) Sindrome de QT largo.
d) Sindrome de Wolff-Parkinson-White.
e) Estenosis valvular adrtica.

3. ¢Cual de las siguientes afirmaciones es INCORRECTA?

a) Ante un paciente que presenta una pérdida de conciencia mientras nadaba en una pis-
cina, esta indicado realizar un ECG para descartar un sindrome de QT largo.

b) Estipico que la pérdida de conciencia en un sincope vasovagal dure menos de un minuto.

c) Sidurante el sincope el paciente presenta pérdida de control de esfinteres, la primera
orientacion diagndstica debe ser una causa neurolégica como una crisis epiléptica gene-
ralizada.

d) Elimplante de DAl como prevencion primaria esta indicado en todos los pacientes que
han presentado sincope de causa cardiogénica.

e) cydson falsas.
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