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RESUMEN

Se presentael primer caso de mio-
cardiopatia hipertréfica apical diagnos-
ticado y estudiado en el Hospital San
Juande Dios, SanJosé, Costa Rica. Se
trata de un hombre de 58 anos, oriun-
do de China, que consulté por dolor to-
racico en reposo de 30 minutos de du-
racion. El electrocardiograma mostro
ondas T negativas gigantes en deriva-
ciones V2 a V6. Inicialmente se inter-
pretb el caso como una angina inesta-
ble versus un infarto no Q. Elreporte
enzimatico seriado fue normal, con lo
cual se descartbé necrosis miocardica.
El ecocardiograma mostro hipertrofia
de predominio apical y septoapical, lo
cual estableci6 el diagnéstico; el cate-
terismo cardiaco con coronariografia
selectiva bilateral evidencio coronarias
angiograficamente normales y morfo-
logiade “as deespadas” en el ventricu-
lograma.

SUMMARY

We present the first case of apical
hypertrophic cardiomyopathy diag-
nosed and studied at Hospital San
Juan de Dios, San José, Costa Rica.
This is a 58 year old man from China
whorequired medical attention because
of chest pain; the electrocardiogram
showed deep T wave inversion through
the precordial leads. It was thought
that the patient had unstable angina
versus non Q wave myocardial infar-
tion. The serial enzymes reports were
normal, so we ruled out myocardial
necrosis. The echocardiogram evi-
denced asymmetrical apical and sep-
toapical hypertrophy of the left ven-
tricle. The cardiac catheterization with
coronariography demostrated and “ace
of spades” configuration with marked
hypertrophy of the apex and normal
coronary arteries.

INTRODUCCION

Las miocardiopatia constituyen un grupo de
patologias definidas como afecciones primarias
del musculo cardiaco de etiologia desconocida.
Dentro de este grupo se encuentra lamiocardiopa-
tia hipertroéfica, la cual consiste en una hipertro-
fia asimétrica del masculo cardiaco, cuya varian-
te mas conocida es la hipertrofia septal asimétri-
ca que puede ser obstructiva o no obstructiva del
tracto de salida del ventriculo izquierdo.
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En 1976 varios investigadores (1) describie-
ron un tipo de miocardiopatia cuya hipertrofia es
asimétrica y localizada hacia la region apical y
septoapical, caracterizada por manifestaciones
clinicas variables, desde personastotalmente asin-
tomaticas hasta aquellos con dolor toracico de es-
fuerzo o reposo que constituye el principal sinto-
ma. El electrocardiograma en estos pacientes
muestra ondas T negativas mayores de 10 mm en
derivaciones precordiales, el ecocardiograma bi-
dimensional revela hipertrofia septoapical, el ca-
teterismo cardiaco muestra coronarias angiogra-
ficamente normales y el ventriculograma revela
una morfologia similar al As de espadas.
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Es el proposito de esta presentacion describir
un caso de miocardiopatia hipertréfica apical co-
nocido como enfermedad de Yamagushi, diagnos-
ticadoy estudiado en el Hospital SanJuan de Dios
enSanJosé, Costa Ricay creemos que se trata del
primer caso de esta enfermedad descrito en nues-
tro pais.

REPORTE DE UN CASO

Setrata de un paciente masculino de 58 atios
de edad, pensionado, oriundo de la Repiiblica Po-
pular China y vecino de San José, Costa Rica, sin
antecedentes patolégicos de importancia, salvo
un padre hipertenso. Elpaciente ingres6 el26-6-89
al Hospital San Juan de Dios, refiriendo historia
de un dia de evolucion caracterizada por dolor to-
racico de tipo opresivo que se presenté en reposo,
prolongandose durante 30 minutos. Al examen fi-
sico se trataba de un hombre bien conformado, su
corazon se mantenia ritmico, sin soplos y no exis-
tian datos semiolégicos de disfuncién ventricular.,
El electrocardiograma presentaba ritmo sinusal
coneje eléctrico a-30°, duracién del complejo QRS
de 0,10 seg., intervalo QT 0,36 seg. y ondas T in-
vertidas prominentes en derivaciones precordia-
les V2 V3 V4 V5 V6, algunas alcanzaban hasta
una amplitud de 10 mm.

El cuadro se interpreté como una angina
inestable versus un infartono Q y se admitié el pa-
ciente en la Unidad de Cuidado Coronario. Los
examenes generales de laboratorio (hemograma,
glicemia, funcion renal, electrolitos) se encontra-
ban dentro de limites normales. El estudio enzi-
matico SGOT, CPK seriado (transaminasa oxala-
cética, creatinfosfoquinasa totaly fraccién MB) no
mostro elevacion, con lo cual se descart6 necrosis
miocardica.

En su estancia no tuvo nuevos episodios de
dolortoracico. E15-7-89 serealizo estudio eco-dop-
pler el cual mostré un patrén de contraccion bi-
ventricular normal, con acentuada hipertrofiaven-
tricular izquierda de predominio apical, con obli-
teracién de apex durante la sistole ventricular, el
patron derelajacion diastélica se encontré prolon-
gado; el funcionamiento valvular no presentaba
ninguna alteraciéon. La fraccién de eyeccion se
calcul6 aproximadamente en un 70%.
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El 7-07-89 se efectud cateterismo cardiaco
con coronariografia selectiva bilateral que mostré
arterias coronarias angiograficamente normalesy
el ventriculograma realizado en vista oblicua iz-
quierda anterior confirmé los hallazgos del estu-
dio eco-doppler sobresaliendo la morfologia del AS
de espadas.

DISCUSION

La descripciéon de Yamagushi (1) en 1976
surgio del analisis de 1002 pacientes que fueron
sometidos a cateterismo cardiaco izquierdo y en-
contro 30 enfermos que presentaban ondas T ne-
gativas gigantes en el electrocardiograma de base,
observandose que todos ellos presentaban hiper-
trofia apical no obstructiva, la cual le imparte al
ventriculo izquierdo morfologia similar al AS de
espadas en el ventriculograma (1).

En 1981 Marony colegas (2, 3) describen otro
tipo de miocardiopatia hipertréfica apical en la
cual existe una porcién pequena poco contractil
apical que se comunica con el area subaértica a
través de un canal medio-ventricular que produ-
ce obstruccion: en este tipo no hay onda T nega-
tivas o son de leve amplitud (menos de 10 mm) pe-
ro existe una gradiente intraventricular.

Maron y colegas (2) senalan la existencia de
4 patrones de distribucion de la hipertrofia en 125
pacientes con miocardiopatia hipertréfica diag-
nosticada por ecocardiografia bidimensional.

Lovie y Maron (4) estudiaron 965 pacientes
con cardiopatia hipertréfica evaluados en el Insti-
tuto Nacional de Salud de Estados Unidos (Natio-
nal Institute of Health) N.I.H. mediante ecocardio-
grafia durante un periodo de 7 afios, encontrando
23 casos de hipertrofia apical (2%). El rango de
edades oscilé de 15 a 69 anos con un promedio de
37 anos, quince casos acusaban disnea de esfuer-
zoy fatiga y solo 2 pacientes presentaron ondas T
negativas gigantes; concluyen que existen algu-
nas disimilitudes con los pacientes japoneses,

Existen reportes de casos en la literatura
describiendo esta enfermedad poco frecuente
(5.6,7,8,9,10,11, 12) yvaloraciones detalladas eco-
cardiograficas en ellos (8,9,13) pero no se han re-



portado estudios de la evolucién clinica a largo
plazo.

El primer caso en el continente americano
fue descrito por cardiélogos mexicanos en 1981
(11) y 1a experiencia del Instituto de Cardiologia
Mexicano Ignacio Chaves, se resume a 3 casos
diagnosticados en los ultimos 7 anos (7).

La primera serie grande de 23 pacientes con
miocardiopatia hipertréfica apical descrita fuera
de Japon, corresponde al grupo de Kepen y cole-
gas (8) reportada en 1985 yluego Lovie y Maron (4)
describen otros 23 pacientes que fueron diagnos-
ticados en los Estados Unidos de Norte América.

Elpaciente descrito en esta presentacion, co-
responde a la variedad de miocardiopatia hiper-
tréfica apical descrita porlos japoneses con ondas
T negativas gigantes en precordiales izquierdas y
la morfologia caracteristica ya descrita en el ven-
triculograma izquierdo; corresponde al primer ca-
so diagnosticado en Costa Rica.

Figura 1
Registro electrocardiografico de derivaciones precordiales,
el cual muestra las ondas T negativas gigantes.
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Figura 2
Estudio ecocardiografico bidimensional que muestra
la hipertrofia de predominio apical.

Figura 3
Ventriculograma en vista oblicua anterior derecha
que ejemplifica la morfologia similar al AS de espadas
del ventriculo izquierdo debido a la hipertrofia apical.
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