Mddulo 2. Hipertrofia adaptativa
versus miocardiopatia hipertrofica

Introduccion

La hipertrofia ventricular izquierda (HVI) es una posible respuesta adaptativa a la practica
de ejercicio fisico. Por ello, es relevante poder diferenciarla de las principales causas
patolégicas, principalmente, la miocardiopatia hipertréfica (MCH), tanto sarcomérica
como no sarcomeérica, y otras fenocopias. Esta diferencia, que puede parecer sencilla, es
de vital importancia por sus repercusiones, tanto a nivel de la practica deportiva—ya que
puede indicar el cese de esta a nivel profesional— como a nivel del prondstico, ya que es
una de las principales causas de muerte subita (MS) en el deportista, y a nivel familiar, ya
gue puede existir un componente genético con agregacion familiar. De hecho, la MCH es
la causa mas frecuente de MS en el deportista joven, ya que la descarga adrenérgica
asociada al deporte de alta intensidad favorece la aparicién de arritmias ventriculares
malignas y MS en estos individuos.

En el presente capitulo, nos centraremos en las claves para poder realizar un correcto
diagnostico diferencial.

Hipertrofia de ventriculo izquierdo
e Adaptativo

Cualquier aumento de la poscarga ventricular izquierda que sea mantenido en el tiempo
puede provocar una respuesta adaptativa ventricular. En este caso, la hipertrofia no
podria definirse como una miocardiopatia, ya que es secundaria a un cambio
hemodinamico, en este sentido, es considerada un cambio adaptativo.

Dentro de este grupo, encontramos la HVI secundaria a un aumento mantenido de la
tensién arterial, como afectacién primaria o como secundaria de otros procesos, como
puede ser el feocromocitoma o farmacos como la ciclosporina. En este caso, se suele
presentar en forma de hipertrofia simétrica y puede manifestarse tanto con un patrén
excéntrico como concéntrico. Otro fenotipo tipico de individuos de edad avanzada o con
hipertension crénica es la presencia de una hipertrofia sigmoidea, predominantemente a
nivel septo basal, la cual se denomina de manera genérica septal bunch (Ganau et al.,
1992). Este fendmeno ocurre también en situaciones de obstruccion del tracto de salida
del ventriculo izquierdo, como la estenosis adrtica o la membrana subvalvular adrtica
(Rader et al., 2015).




Pero la forma mas representativa de esta HVI adaptativa es el llamado corazén de atleta.
o Hipertrofia adaptativa del deportista

En el caso de los deportistas, la HVI es uno de los cambios adaptativos observados a nivel
cardiaco, secundarios a una actividad deportiva intensa y regular. Asi pues, el problema
principal en estos casos es poder diferenciar este proceso adaptativo de una HVI
patoldgica, como la que se produce en la MCH, tanto desde el punto de vista estructural
como eléctrico.

Es importante tener en cuenta que estos cambios también estan influenciados por otros
factores, como el género, la raza o etnia y la edad, por lo que revisaremos a continuacion
el efecto que provocan, tanto en el ECG como en la morfologia cardiaca.

Edad

En el caso del atleta joven, de menos de 16 afios, podemos definir un patrén
electrocardiografico denominado juvenil (patrén tipico en atletas menores de 16 afios en
ausencia de signos y sintomas o historia familiar de enfermedad cardiaca). Este patron
viene definido por ondas T negativas en derivaciones precordiales anterioresde Vl1a V4 y
estd presente hasta en el 10-15 % de los atletas jovenes (D'Ascenzi et al., 2019).

Con el tiempo, este patrén evoluciona hacia el ECG del adulto, en el que la inversién no
sobrepasa V1 y hasta V2 en el caso de las mujeres. En caso de persistencia del patron,
habrd que realizar el diagndstico diferencial con miocardiopatias especificas o
predominantemente del VD, como la miocardiopatia arritmogénica.

Segln un estudio realizado por Papadakis et al. (2009), la inversién de las ondas T en las
derivaciones inferolaterales era poco frecuente en jévenes deportistas, solo representa
entre el 0,1 % vy 0,9 % de los participantes y, en este grupo, se observaron varios casos de
miocardiopatia arritmogénica y MCH. De hecho, la inversién de la onda T es un hallazgo
electrocardiografico frecuente en miocardiopatias y esta presente en hasta un 85 % de
los pacientes afectados.

Asi pues, el hecho de encontrar estas posibles alteraciones relacionadas con la edad hace
qgue en estos individuos el seguimiento a lo largo de los meses resulte muy relevante.

En lo que se refiere al grosor ventricular, en un estudio realizado por Sharma et al. (2000)
que incluia 720 atletas adolescentes blancos de élite (con una edad promediode 15,7 + 1,4
afos) se comparé el grosor de las paredes del ventriculo izquierdo y las dimensiones de
la cavidad mediante ecocardiografia con 250 controles sedentarios de igual género, edad
y superficie corporal. En promedio, los atletas tenian un 13 % mas de grosor en la pared
del ventriculo izquierdo y un 6 % mas de didmetro en la cavidad del ventriculo izquierdo




en comparacién con los controles. Aunque el grosor de la pared del ventriculo izquierdo
superd los limites superiores de lo normal en 38 atletas (5 %), solo 0,4 % tenian un grosor
> 12 mm (todos hombres) y todos presentaron una dilataciéon concurrente de la cavidad
del ventriculo izquierdo. Ninguno de los controles presentd un grosor de pared ventricular
> 11 mm (Sharma et al., 2002).

Estos datos sugieren que el limite superior de lo normal para el grosor de la pared del
ventriculo izquierdo puede considerarse como « 12 mm en atletas adolescentes blancos
masculinos.

Sexo

El sexo juega también un papel importante en los cambios observados en deportistas,
aunque los mecanismos subyacentes todavia no estan claros. La hipdtesis mas aceptada
es que las diferencias en los niveles de las hormonas sexuales, asi como la densidad y
sensibilidad de sus receptores, son los causantes de estas diferencias.

Asi pues, las modificaciones adaptativas descritas en las deportistas de sexo femenino
son mas sutiles en comparacién con los deportistas masculinos. En un estudio
comparativo en atletas que incluyé a 600 mujeres y 738 hombres, asi como a 65 mujeres
sedentarias como control, no se observaron grosores ventriculares mayores a 12 mm en
ninguna de las atletas femeninas, en comparacién con hasta el 2% de los atletas
masculinos (Pelliccia et al., 1996).

Raza

La diversidad racial en el ambito deportivo ha permitido evaluar la influencia de esta
variable en las adaptaciones cardiacas al ejercicio fisico intenso. Se han identificado
cambios estructurales especificos en los atletas de raza negra, principalmente, en los
patrones electrocardiograficos. Estos cambios son hasta el doble de frecuentes que en la
poblacién blanca.

Se puede considerar que la inversion de la onda T en las derivaciones precordiales V1-V4
y la elevacién del segmento ST convexa son variantes raciales, pero la inversién de la
onda T en las derivaciones laterales no. Sin embargo, no disponemos de suficiente
informacién con relacién a la inversién de la onda T en las derivaciones inferiores, por lo
que se recomienda un seguimiento prolongado del paciente (Papadakis et al., 2011).

Nuevos estudios en pacientes de origen asidtico demuestran que también en esta
poblacién existe una mayor prevalencia de alteraciones electrocardiograficas en
comparacion con la raza blanca, sin que esto se traduzca en patologia. Algunos estudios
revelan alteraciones electrocardiograficas hasta en el 6,7% de la poblacién,
predominantemente, inversién de la onda T mas alld de V2 en mujeres asiaticas atletas,
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en este caso particular, la prevalencia era de hasta el 9 %, sin que esto se traduzca en una
mayor prevalencia de enfermedad miocardica (Yeo et al., 2022).

En términos de cambios estructurales, diferentes estudios han demostrado un mayor
grosor de la pared ventricular en individuos de raza negra, se han descripto grosores » 15
mm hasta en un 3 %. En el caso particular de las atletas mujeres de raza negra, se observa
también un grosor ventricular mayor que en sus congéneres de raza blanca. Con base en
estos estudios, se ha establecido que los limites superiores de la normalidad para el
grosor ventricular en atletas de raza negra son de « 15 mm para hombres adultos y « 12
mm para mujeres adultas. Para los atletas adolescentes, estos valores son de « 14 mm
para hombres y « 11 mm para mujeres.

Disciplina deportiva

Morganroth determiné como la disciplina deportiva y el tipo de ejercicio realizado se
relacionan directamente con los cambios observados a nivel cardiaco, lo que se ha
definido como la hipotesis de Morganroth (1975). Asi pues, en un estudio mediante
ecografia cardiaca observd como el ejercicio isoténico se asociaba con un aumento en la
masa y volumen del ventriculo izquierdo, y con un grosor parietal que no excede los
limites de normalidad en la mayoria de los casos (hipertrofia excéntrica). Este tipo de
gjercicio incluye deportes dindmicos como el ciclismo o el esqui de fondo. También son
frecuentes los cambios eléctricos, en su mayor parte, provocados por un aumento del
tono vagal, lo que se traduce en una disminucién en la descarga del nédulo sinusal y un
retraso de la conduccion auriculoventricular. Por otro lado, el ejercicio isométrico esta
principalmente relacionado con un aumento en la masa y grosor ventricular, mientras
que el volumen telediastélico permanece dentro de lo normal. La divisién dicotémica que
realizd Morganroth no corresponde estrictamente con la realidad en el ambito deportivo,
ya que todas las disciplinas deportivas combinan entrenamiento dindmico y de fuerza
para obtener la mejor performance deportiva. Sin embargo, esta division simplificada es
de utilidad para entender el remodelado cardiaco predominante que esperariamos
encontrar en un deportista con base en su disciplina deportiva.

Debemos recordar que todas estas formas de adaptacién son fisioldgicas, por lo que
tienen que ser diferenciadas de aquellas patolégicas, como la miocardiopatia hipertréfica
y sus fenocopias.

e Miocardiopatia hipertrofica
Las miocardiopatias han sido definidas por el grupo de trabajo de la Sociedad Europea de

Cardiologia. Esta define a las miocardiopatias como enfermedades del corazén en las que
existe una alteracién en la estructura o funcién del miocardio, sin que haya presencia de




enfermedad coronaria, hipertensién, enfermedad valvular o enfermedad cardiaca
congénita que pudiera explicar la alteracién observada (Elliott et al., 2007).

En el caso de la miocardiopatia hipertréfica, su caracteristica principal y criterio
diagnodstico es la determinacién de un grosor de pared ventricular de » 15 mm en uno o
mas segmentos miocardicos, medido por cualquier técnica de imagen, y que no puede
ser explicado Unicamente por condiciones de carga. Este valor se reduce a » 13 mm en
pacientes con antecedentes familiares de MCH.

Su prevalencia se estima entre 0,5 % vy 0,2 % en la poblacién general, aunque la mayoria
de los casos son asintomaticos y pasan desapercibidos (Ommen et al., 2020). Pese a esto,
es de especial importancia en el campo del deporte, ya que, desgraciadamente, la muerte
subita puede ser la primera forma de presentacién v es la principal causa de MS en el
deportista joven < 35 afios. Se estima que el riesgo de MS se sitla entre 1-2 % anual (Elliott
et al, 2006).

Hay multiples predictores de MS, tales como la presencia de antecedentes familiares de
MS en parientes jévenes, historial de sincopes inexplicables, especialmente si son
repetitivos v recientes, taquicardia ventricular no sostenida en el Holter, una respuesta
presora anormal en la prueba de esfuerzo, hipertrofia severa mayor de 30 mm vy
obstruccién dinamica severa con gradientes de mas de 90 mmHg. Actualmente,
disponemos de calculadoras de riesgo como la de la Sociedad Europea de Cardiologia
que permite estimar el riesgo de MS a 5 afios con base en parte de estos pardmetros
(O’'Mahony et al., 2014).

Hasta en un 60 % de los casos se puede identificar una mutacion sarcomérica,
mayoritariamente, en el gen MYH7 y en el MYPC3, con una herencia de forma autosémica
dominante. Ademas, entre el 5% vy el 10 % de los pacientes presentan otras anomalias
geneéticas, relacionadas en ocasiones con enfermedades metabdlicas y neuromusculares,
las denominadas fenocopias o MCH no sarcoméricas.

Entre los sintomas méas comunes de la MCH se incluyen: disnea de esfuerzo,
palpitaciones, dolor toracico anginoso y sincope. Unicamente el sincope ha demostrado
ser un predictor fiable de MS en adultos.

El electrocardiograma (ECG) presenta alteraciones en alrededor de un 90 % de los casos,
aunque la presencia aislada de complejos QRS de alto voltaje no debe ser considerada
como diagndstico, ya que puede ser encontrada en individuos jévenes y deportistas,
como mencionamos previamente.

La ecocardiografia es una herramienta valiosa para evaluar la HVI, que es septal en un
70 % de los casos, y concéntrica hasta en un 15 %, lo que dificultara el diagndstico
diferencial con la adaptacion cardiaca al deporte. Ademas, el estudio funcional permite
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determinar la presencia de un gradiente dinamico sistélico en el TSVI (ver figura 1). En
algunos casos, también podemos encontrar gradientes mesosistélicos, pero que,
caracteristicamente, son menos sintomaticos. Ademas, se puede acompafar de
anomalias valvulares del aparato subvalvular y alteraciones dinamicas como el
movimiento anterior sistélico (SAM) de la valvula mitral.

Figura 1. Estudio ecocardiografico transtoracico
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Figural. Mujer de 44 afios afecta de miocardiopatia hipertréfica, estudio ecocardiografico
transtoracico. (A) Eje paraesternal largo que muestra la obstruccién a nivel del tracto de
salida del ventriculo izquierdo (flecha blanca) y una insuficiencia mitral secundaria al
movimiento anterior sistolico de la valvula mitral (flecha roja). (B) Imagen Doppler que
muestra el gradiente obstructivo a nivel del tracto de salida del ventriculo izquierdo
(flecha blanca).

El tratamiento de estos pacientes puede dividirse entre el tratamiento para reducir la
obstruccién y el de la prevencion de la MS. En cuanto al tratamiento de la obstruccién, se
basa en los betabloqueantes o calcioantagonistas dihidropiridinicos. En caso de
persistencia de la obstruccion, se puede afiadir como segundo farmaco la disopiramida,
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aunque sus efectos anticolinérgicos y el alargamiento del intervalo QT limitan su uso.
Nuevos farmacos, como el mavacamten (MYK-461), un inhibidor de la miosina, han
presentado prometedores resultados (Olivotto et al., 2020) en cuanto al control de la
obstruccién y se encuentra pendiente de aprobacién en Europa.

En cuanto a las opciones invasivas, estan reservadas para gradientes elevados
(> 50 mmHg) junto con gran afectacién sintomatica (NYHA III-IV). La miectomia es la
mejor opcidn para pacientes jévenes con hipertrofia severa o asociaciones con anomalias
valvulares. En cambio, la ASA, pese a presentar una opcion menos cruenta, es menos
especifica y requiere de la presencia de coronarias septales dirigidas al lugar de maxima
obstruccién. El uso de marcapasos para aumentar el grado de asincronia y reducir la
obstruccién ha sido practicamente abandonado.

Eltratamiento del riesgo de muerte subita se basa en el implante de un desfibrilador, con
base en el riesgo individual de cada paciente, calculado, generalmente, a través de la
calculadora de riesgo de la ESC.

e Fenocopias

Como hemos dicho previamente, la MCH es un término amplio que engloba una variedad
de patologias que se caracterizan por un aumento del grosor de la pared ventricular. A
diferencia de |la patologia sarcomeérica, las fenocopias se caracterizan por una hipertrofia
homogénea y simétrica, lo que plantea el diagndstico diferencial con el corazén de atleta
o adaptacion cardiaca al ejercicio. Las afectaciones multisistémicas de estos sindromes
pueden ayudar a su diagnostico. Entre ellas, se encuentra la HVI secundaria a trastornos
metabdlicos y a enfermedades infiltrativas.

o Trastornos metabdlicos

El trastorno metabolico mas comun relacionado con la MCH es la enfermedad de
Anderson-Fabry o enfermedad de depdsito lisosomal, una enfermedad ligada al
cromosoma X que afecta principalmente a los hombres. Esta patologia se caracteriza por
una alteracién en la enzima o-galactosidasa-A, que resulta en el depodsito de
globotriaosilceramida en los tejidos, lo que causa afecciones renales que pueden requerir
dialisis; oculares (cornea verticillata); dermatolégicas en forma de angioqueratomas
distribuidos tipicamente en bafiador; y la hipertrofia ventricular con una distribucién
tipica delrealce en el estudio por resonancia magnética, que afecta, generalmente, la cara
inferolateral. La prevalencia de la enfermedad de Fabry varia entreel 0,5% y el 1%,y se
estima que puede estar presente en hasta un 3 % de los pacientes con diagndstico de
MCH. La importancia del diagnéstico radica en la disponibilidad de un tratamiento
sustitutivo enzimatico especifico para la enfermedad.




Otras patologias por depdsito de glucégeno incluyen la enfermedad de Danon, causada
por mutaciones en el gen LAMP2, que se hereda ligada al sexo y afecta, principalmente,
al sexo masculino. Esta enfermedad se caracteriza por una hipertrofia muy severa con
afectacion musculoesquelética y neurocognitiva concomitantes. La enfermedad de
Pompe, causada por un déficit de o-14-glucosidasa, produce afecciones
musculoesqueléticas y cardiacas. Un caso especifico lo encontramos en las mutaciones
relacionadas con PRKAG2, que se relacionan con alteraciones en la conduccidn,
incluyendo bloqueos y fendmenos de preexcitacion, debido al depdsito de glucogeno en
el anillo fibroso.

o Trastornos infiltrativos

La amiloidosis cardiaca es una afeccion causada por el depdsito de fibras amiloides en el
corazon. Hay diversas variedades de amiloidosis, la mas frecuente en paises
desarrollados es la amiloidosis por depésito de cadenas ligeras. Estas son generadas en
células plasmaticas, posteriormente, se depositan en los diferentes tejidos vy, por lo
general, suelen afectar a individuos mas jovenes. También destacaremos la amiloidosis
por transtiretina (TTR), que puede tener un componente hereditario o no. Aunque su
presentacion suele ser en las Ultimas décadas de la vida, existen casos, generalmente
asociados a mutaciones genéticas, con una presentacién mas precoz.

Aungue la amiloidosis cardiaca afecta principalmente el corazén, puede presentar
caracteristicas especificas en el ECG de superficie (ver figura 2), debido a que el depdsito
de esta proteina amorfa es generalizado; su acimulo en diferentes érganos y sistemas se
relaciona con sintomatologia especifica. Asi pues, su acumulacion en el sistema
gastrointestinal se relaciona con dolor abdominal y alteraciones en la movilidad
intestinal; a nivel del sistema nervioso, se relaciona con sensacién de acorchamiento en
extremidades inferiores, disminucién en la percepcion térmica cutanea y afectacion de
las capacidades cognitivas.




Figura 2. ECG de vardn con amiloidosis hereditaria
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Figura 2. Varéon de 55 afnos con amiloidosis hereditaria. Estudio ECG: patron de
pseudoinfarto anterior tipico de esta patologia. Derivaciones precordiales con bajos
voltajes y ausencia de ondas R en derivaciones precordiales anteriores.

Gracias a los avances en técnicas diagnosticas, laamiloidosis cardiaca esta cobrando mas
importancia y el paradigma sobre esta enfermedad estd cambiando. Ademads, el
desarrollo de nuevos farmacos en la Ultima década estd mejorando el prondstico de la
enfermedad, que aun hoy es infradiagnosticada.

o Otros

Existen otros trastornos que, por estar asociados a otras manifestaciones extracardiacas,
como la afectacion neuromuscular, son menos frecuentes en el deportista. Entre ellos,
podemos destacar trastornos neuromusculares como la distrofia muscular de Duchenne
y de Becker que también pueden mostrar HVI como caracteristica de la afectacién
miocdardica, trastornos mitocondriales como el sindrome Melas que causa miopatia
esquelética, encefalopatia, acidosis lactica y accidente cerebrovascular; o la ataxia de
Friedreich, un trastorno que se relaciona con alteraciones en el metabolismo del hierro
mitocondrial y la frataxina. Los casos secundarios a tratamientos farmacolégicos son
raros y generalmente leves, entre ellos, destacan los anabolizantes y la hidroxicloroquina.

Algoritmo diagnoéstico diferencial de hipertrofia adaptativa versus MCH

El diagndstico preciso de la MCH es esencial para proteger la salud del deportista, ya que
se trata de una de las principales causas de MS en atletas jévenes menores de 35 afos y
es un criterio de descalificacién en muchos deportes a nivel profesional. Pese a esto, la




evidencia actual no permite determinar si, de forma generalizada, el cese del deporte
supone un menor riesgo de eventos arritmicos (Pelliccia et al., 2018). La expresién de la
enfermedad es variable, con diferentes grados de severidad, incluso, dentro de una
misma familia, lo que representa un desafio para su diagndstico, sobre todo, en los casos
leves.

Los antecedentes personales, asi como la historia familiar son de gran importancia para
identificar los casos de MCH respecto de la hipertrofia adaptativa. La disnea
desproporcionada en relaciéon con el nivel de ejercicio suele estar asociada con patologia,
dado que estos pacientes no son capaces de mantener un aumento en el volumen de
latido durante largos periodos de tiempo. Las palpitaciones, el dolor en el pecho v,
especialmente, la pérdida de conciencia durante o inmediatamente después del ejercicio
deben hacer sospechar una patologia subyacente que podria estar relacionada tanto con
eventos arritmicos como con fenémenos de obstruccion del TSVIL

La herencia autosémica dominante hace que la presencia de otros casos de MCH en la
familia sea frecuente, en estos casos, es especialmente util la realizacién de arboles
familiares en familias numerosas, donde la probabilidad hace que se presente un mayor
numero de casos. La presencia de MS en familiares de primer grado (aguellos que
comparten, al menos, el 50 % de su material genético) y menores de 40 afnos es otro
modificador del indice de sospecha.

Ademas, a la hora de valorar cada caso, es importante tener en cuenta las caracteristicas
especificas de los atletas en funcién de la edad, sexo, raza y disciplina deportiva. Es por
esto que no hay un criterio Unico valido, sino el conjunto de datos obtenidos de cada
paciente, que nos permitird tomar una decisidon respecto de la presencia o no de
patologia.

ECG

La presencia de alteraciones en el ECG es un hallazgo comun en casos de MCH, que se
observa en hasta el 98 % de los pacientes afectados. Sin embargo, también se han
documentado cambios en el ECG en atletas sanos, con una incidencia alin mayor en
ciertas poblaciones, como los atletas de raza negra, donde la prevalencia puede alcanzar
hasta el 40 %.

Como vya se ha comentado, una de las alteraciones mas frecuentemente observadas es la
inversion de la onda T. De acuerdo con un estudio realizado por Schnell et al. (2015), en el
que se evaluaron 155 atletas asintomaticos con inversién profunda de la onda T, se
encontr6 que 137 de ellos tenian una inversidon en derivaciones laterales. Los
investigadores concluyeron que la presencia de esta inversion profunda en dichas
derivaciones se asocid con una mayor probabilidad de desarrollar una miocardiopatia
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(41 %), donde la MCH es la mas frecuentemente diagnosticada. Ademads, en un estudio de
Pelliccia et al. (2008), que incluyd a 12550 atletas, 81 de ellos con una inversién difusa de
la onda T y resultados normales en pruebas de imagen, tras 9 afios de seguimiento,
aquellos pacientes que desarrollaron una MCH presentaban una inversion de laonda T
en las derivaciones laterales.

La inversion de la onda T en dos o mas derivaciones laterales (I, aVL, V5, V6) o que se
extienda a las inferiores siempre requiere un estudio mas detallado del paciente,
especialmente, si son profundas (»2mm). La falta de evidencia que determine la
benignidad de inversiones <2mm en derivaciones de forma aislada requiere un
seguimiento similar.

En el caso de la inversién aislada de la onda T en las derivaciones inferiores, este patrén
se puede observar tanto en pacientes con miocardiopatia como hastaenel 6%y 2% de
atletas sanos de raza negra y blanca, respectivamente. Debido a que este patrén es
indeterminado, requiere un seguimiento y estudio.

La depresion del segmento ST es un hallazgo poco comun en atletas sanos que ocurre en
menos del 0,5 % de los casos, por lo gue su hallazgo implica un estudio en profundidad,
es mas, su presencia en derivaciones laterales en pacientes con miocardiopatia conocida
Sse asocia con un mayor riesgo de MS.

En cuanto a los criterios electrocardiograficos de HVI, los mas frecuentemente utilizados
son los de Cornell o Sokolow-Lyon. El hecho de que estos hallazgos se asocien a otras
alteraciones eléctricas, como la inversion de la onda T o la depresién del segmento ST, es
el factor que realmente sugiere patogenicidad. Por lo tanto, la presencia exclusiva de
criterios de HVI en ausencia de otras anomalias eléctricas se considera un cambio normal
asociado al ECG en atletas y no requiere investigaciones adicionales.

o Ecocardiografia

La ecocardiografia es una prueba sencilla, rapida, barata e incruenta para realizar una
valoracion cardiolégica. Permite una valoracion tanto estructural (tamafo de cavidades,
grosor de la pared, morfologia valvular) como funcional, tanto sistélica como diastélica y
de las valvulas.

Entre los datos mas Utiles que podemos observar se encuentra el patrén de hipertrofia y
su relacién con el didmetro ventricular. En el caso de los deportistas, la hipertrofia es
generalmente simétrica y estd acompafnada de una dilatacién fisiolégica de las cdmaras
cardiacas (hipertrofia excéntrica), mientras que en la MCH produce un crecimiento
asimétrico y concéntrico (hipertrofia concéntrica) que reduce el DTD ventricular (ver
figura 3).
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Figura 3. Hipertrofia asimétrica

Fuente: elaboracion propia.

Figura 3. Imagen ecocardiografica de un eje paraesternal largo donde se observa la
hipertrofia asimétrica, con predominio a nivel septal (flecha blanca), respecto de la pared
posterior (flecha roja), en una mujer de 53 afios afectada de miocardiopatia hipertrofica.

Entre los cambios estructurales, destacan el desarrollo de hipertrofia y la dilatacion
ventricular. En cuanto a la hipertrofia, esta se caracteriza por presentar un patrén
concéntrico y difuso con rara aparicion de obstruccion a nivel del TSVI en los casos de
hipertrofia adaptativa, a diferencia de lo que ocurre en la MCH. Ademas de la HVI, se
observa una reduccién del didmetro telesistolico (DTS) v un aumento del didmetro
telediastolico (DTD) ventricular que se traducen en un aumento del volumen-latido vy
gasto cardiaco. Algunos estudios han demostrado que el DTD del ventriculo izquierdo (VI)
puede ser mayor a 55 mm en hasta el 50 % de los atletas, con valores de hasta 70 mm en
algunos deportes de resistencia extrema. En general, se considera que valores inferiores
o iguales a 64 mm en hombres blancos son el limite superior de la normalidad (Pelliccia
etal., 1999).

Hasta el 15% de los atletas pueden tener un aumento del grosor miocardico en
comparacion con los controles sedentarios, pero la mayoria de los casos no supera los
12mm, lo que seria considerado normal en casos aislados o con familiares
diagnosticados.

Sin embargo, un pequefio porcentaje de atletas, especialmente los dedicados al ciclismo,
natacion, esqui de fondo y remo, pueden tener un grosor miocardico mayor a 12 mm,
hasta casi el 2 %, segun algunos estudios que incluyen multiples disciplinas deportivas.
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En poblaciones especificas, como la raza negra, esta cifra puede ser ain mayor, hasta el
18 % para valores superiores a 12 mm.

Estas cifras generan una zona gris en los atletas, lo que requiere una evaluacion mas
profunda y detallada, ya que puede haber solapamiento con hasta el 15 % de pacientes
con una MCH de fenotipo leve.

Podemos considerar normales valores de hasta 12 mm de grosor en atletas masculinos
de raza blanca y 15 mm en el caso de raza negra. En las mujeres, encontrariamos valores
de hasta 11 mm en raza blanca y 13 mm en raza negra. Ademas, el patrén es simétrico,
con una diferencia <2 mm entre la porciéon de mayor y menor didmetro del miocardio
(verfigura 4). Ademas, destacaremos que la hipertrofia, en el caso de los atletas con MCH,
suele ser inferior a la de los pacientes con MCH sedentarios (15,8 mm versus 19,7 mm, p <
0,001) (Sheikh et al.,, 2015).

Figura 4. Valores de hipertrofia ventricular izquierda en 3500 atletas de élite
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Fuente: adaptacién propia de Basavarajaiah et al., 2008.
Figura 4. Valores de hipertrofia ventricular izquierda en 3500 atletas de élite.

Estudios recientes han establecido un punto de corte para el tamafio del ventriculo
izquierdo en didstole de 54 mm, con una sensibilidad y especificidad del 100 %. Valores
superiores a 54 mm son poco frecuentes en casos de MCH, en torno al 14 % de los casos
en etapas iniciales, también puede observarse, al final de la enfermedad, disfuncion
ventricular y disminucion de la hipertrofia, generalmente, con clinica franca. El grosor de
pared relativo, definido como la relaciéon entre la suma del grosor del septo
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interventricular y la pared posterior con el DTD del ventriculo izquierdo, es util para
diferenciar entre ambas condiciones. En general, el corazén del atleta presenta un grosor
de pared relativo inferior a 0,45.

La ecocardiografia también permite la identificacion de alteraciones estructurales
valvulares y del aparato subvalvular, como una elongacion de los velos, alteraciones en
las cuerdas, musculos papilares accesorios o localizaciones atipicas de estos que orientan
al diagnoéstico de MCH.

Otro dato relevante es la obstruccidn del TSVI. Esta estd presente en cerca del 30 % de los
pacientes con MCH y es inducible en hasta el 50 %, segun series, con el ejercicio. Tanto
los fendmenos obstructivos como el SAM son hallazgos extremadamente infrecuentes en
la HVI fisiolégica o secundaria al deporte. Su ausencia en reposo no descarta la patologia
y en casos de alta sospecha se recomienda realizar una valoracion con una ecografia de
esfuerzo.

Ademads, hay variantes especificas de MCH, como la hipertrofia apical aislada, que se
puede identificar en un ECG con ondas T negativas y profundas, especialmente, en las
derivaciones laterales precordiales (conocido como sindrome de Yamaguchi).

La funcién ventricular en el caso de la MCH, a menudo, es superior a la de los controles
sanos, al menos, en los estadios iniciales. Sin embargo, al utilizar técnicas de imagenes
Doppler tisular, se puede detectar una alteracién en la funcién sistélica longitudinal en
comparacion con el corazon de atleta. Ademas, también existe una disfuncién en la
funcion diastélica debida a la pérdida de la capacidad de relajacién del musculo cardiaco
ventricular. Estas alteraciones estan relacionadas con la desorganizacion miofibrilar y
fibrosis tisular, caracteristica histolégica tipica de la MCH. La funcion diastodlica
conservada es una constante en la fisiologia cardiaca del deportista y, como
menciondbamos previamente, incluso, mejorada respecto a controles.

Aunque el Doppler tisular presenta bajos niveles de sensibilidad para la diferenciacion
entre pacientes con MCH y adaptaciones al ejercicio, sus niveles de especificidad son mas
elevados. Valoresde S’ <9cm/s,E’' <9cm/s, E/E’" > 12y E/A < 1tienen una especificidad
del 84 %, 100 %, 100 % vy 95 %, respectivamente. La ausencia de estos parametros no
descarta la presencia de patologia; valores aislados de estos no han demostrado utilidad,
ya que en el caso del deportista con MCH la funcién diastélica puede estar preservada.

La técnica de strain bidimensional, basada en el seguimiento de speckle, permite detectar
alteraciones de forma tempranay es menos sensible al artefacto producido en el Doppler,
por el dngulo de las imagenes. Un valor de strain longitudinal global <10 es claramente
patoldgico en el deportista y en la poblacion, y aparece en estadios avanzados de la MCH.
Nuevas evaluaciones, como la dispersiéon mecénica, si que han demostrado su utilidad en
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reposo, con valores mas altos en los pacientes con MCH en comparaciéon con los
individuos deportistas (Schnell et al.,, 2017).

Resonancia magnética cardiaca

La resonancia magnética cardiaca supera las limitaciones principales de |la
ecocardiografia, tales como la mala ventana ecocardiografica (ver figura 5). A cambio, es
una prueba mas costosa, prolongada y en casos de claustrofobia, desagradable para el
paciente.

Figura 5. Hipertrofia asimétrica a nivel anteroseptal en un eje corto

Fuente: elaboracién propia.

Figura 5. Varén de 28 afos afecto de MCH. Imagen de resonancia magnética en la que se
observa hipertrofia asimétrica a nivel anteroseptal en un eje corto.

Ademas, el uso de contraste en algunos casos requiere evaluaciones adicionales, como
la funcion renaly alergias, que pueden limitar su uso.

La RM cardiaca ofrece una mayor precision temporal y espacial en comparacién con la
ecocardiografia. Es de gran utilidad en los casos de hipertrofia limitrofe y permite
desenmascarar areas de hipertrofia de dificil visualizacion como la anterior, apical y septo
posterior. Nos permitird observar las caracteristicas tipicamente asociadas a la MCH,
como son los velos elongados de la mitral o la presencia de criptas y musculos papilares
extra o incorrectamente posicionados. Finalmente, la dilataciéon auricular izquierda,
aunque presente en el deportista, presenta un patron especifico en la MCH, ya que, en los
casos de miocardiopatia, la dilatacién es aislada y no acompafiada de dilatacién
ventricular, como ocurre de forma proporcional en el deportista (D’Ascenzi et al., 2015).
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En casos de MCH, ademas de evaluar la funcidon y estructura cardiaca, se pueden realizar
estudios dindmicos funcionales con adenosina, que nos permitirdn detectar alteraciones
en la microvasculatura, tipico de esta enfermedad y que no encontramos en el corazén
de atleta (Rudolph et al., 2009).

El uso de contraste, como el gadolinio, permite determinar la presencia de tejido de
reemplazo fibroso, que se encuentra presente, aproximadamente, entre el 40 % vy el 60 %
de los pacientes con MCH en las areas de hipertrofia maxima (ver figura 6). Ademas, este
hallazgo nos ayudara en la estratificacion de riesgo de nuestros pacientes, ya que su
presencia se relaciona con una mavyor frecuencia de la MS. Esta es una caracteristica que
también puede estar presente en los casos de HVI secundaria a hipertension arterial
(Kuwahara et al., 2004).

Ademas, el patrén de la retencion tardia de gadolinio nos podra ayudar con el diagndstico
diferencial, ya que algunas patologias presentan patrones mas o menos especificos. En
la amiloidosis, el gadolinio realza una zona de intersticio ocupada por material amiloideo
en lugar de colageno, y su patrén de distribucidn es caracteristicamente subendocardico
(especificando patrones de MH y de otras fenocopias, someramente también de HTA).

Figura 6. Fibrosis parcheada a nivel del septum basal

Fuente: elaboracién propia.

Figura 6. Varon de 35 anos afecto de MCH obstructiva. Imagen de resonancia magnética
en un plano de cuatro cdmaras en la que se observa una fibrosis parcheada a nivel del
septum basal (circulo blanco).
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Basdndose en la fisiopatologia de la enfermedad, dado que en la MCH se produce un
aumento de la fibrosis del tejido extracelular, al contrario de la hipertrofia del miocito en
el corazén de atleta, podemos observar un aumento del tiempo T1 y del volumen
extracelular, en el caso de la patologia (Swoboda et al., 2016).

o Test cardiopulmonar de ejercicio

Debido a la obstruccion del TSVI, la afectacién tisular y de la microvasculatura, asi como
los fendmenos de SAM que se presentan en la MCH, estos pacientes suelen presentar una
menor capacidad de ejercicio. Por lo tanto, las pruebas cardiopulmonares que miden el
consumo de oxigeno durante el ejercicio pueden ser una herramienta util para diferenciar
entre la MCH y otras condiciones (Kawasaki et al., 2008).

En pacientes con MCH, se observa una disminucion en el consumo de oxigeno (VO, max.)
en comparaciéon con los atletas con hipertrofia adaptativa, debido a una disminucién en
la capacidad para aumentar el volumen de latido, lo que estd relacionado con las
alteraciones macro y microestructurales de la MCH. En general, se pueden usar
indicadores como un VO, max. mayor del 120 % del valor previsto para la edad y género
o mayor de 50 ml/kg/min. para diferenciar entre ambas condiciones, aunque estas
suposiciones estan basadas, principalmente, en estudios en poblaciones caucasicas,
también valores pico menores al 84 % del previsto orientan a la presencia de MCH
(Sharma et al., 2000).

Debemos tener en cuenta que estos datos derivan, en su mayoria, de estudios
comparativos entre deportistas y pacientes sedentarios con MCH. Asi pues, los atletas
afectos de MCH pueden tener una capacidad por encima de la media, acorde a su
disciplina deportiva, especialmente, en las fases tempranas de la enfermedad (Sheikh et
al.,, 2015).

Aproximadamente, un cuarto de los pacientes con MCH experimentan una respuesta
anormalmente plana en la presion arterial sistdlica durante una prueba de esfuerzo
(aumento inferior a 20 mmHg desde la presion basal al pico de ejercicio). Para su correcta
valoraciéon, es importante interrumpir el uso de medicamentos antihipertensivos,
especialmente, betabloqueantes y calcioantagonistas, antes de la prueba.

o Holter

El monitoreo ambulatorio con Holter puede ser valioso en la evaluacion de atletas con
HVI, ya que la presencia de multiples extrasistoles ventriculares o de arritmias
ventriculares no sostenidas durante 24 a 48 horas son indicativas de patologia
subyacente. Es cierto que la utilidad de este estudio se ve limitada por el corto tiempo de
monitoreo, pero cada vez hay dispositivos mas avanzados disponibles en el mercado que
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permiten un monitoreo prolongado y que son compatibles con la actividad deportiva del
atleta (Weissler-Snir et al., 2016).

o Estudio genético

Aunque el estudio genético no es determinante en el diagnostico de MCH, puede ser util
en casos dudosos, aunqgue no se recomienda su uso indiscriminado si no hay un
diagnodstico de MCH o de alta sospecha. Hay que tener en cuenta que hasta un 40 % de
los pacientes con MCH pueden tener un resultado negativo en el estudio genético, por lo
que su negatividad no excluye el diagndstico. Actualmente, la indicacion de estudio
geneético en los casos diagnosticados, segln las guias europeas y americanas, tiene una
recomendaciéon IB (Ommen et al., 2020).

o Biomarcadores

A pesar de que se ha propuesto el uso de biomarcadores para diferenciar entre MCH e
hipertrofia adaptativa, actualmente, no existen estudios concluyentes. Algunos de los
biomarcadores sugeridos incluyen la troponina T de alta sensibilidad, el péptido
natriurético By ARN mensajeros, cuya elevacion se relacionaria con una patologia basal.
Si bien estos biomarcadores tienen un potencial prometedor, su uso en la practica clinica
en este contexto aun no ha sido plenamente validado (Matthia et al., 2022).

o Decondicionamiento deportivo

En casos donde persisten dudas acerca de la presencia de una MCH, la interrupcion
temporal del deporte puede ser una herramienta (til para diferenciar entre hipertrofia
adaptativa y patologica.

En estudios con ecocardiografia y RM cardiacas seriadas se observa una reversion de la
hipertrofia adaptativa tras 3 meses de cese de la actividad deportiva (aunque se pueden
observar cambios a partir de las primeras 6 a 8 semanas), mientras que la hipertrofia
patoldgica en la MCH persiste (Maron, 2005).

Sin embargo, para deportistas de alto rendimiento, detener su actividad deportiva por
tanto tiempo puede tener consecuencias profesionales, lo que puede hacer que sea mas
dificil implementar esta medida.

Otro hdndicap para tener en cuenta es que existen, ademas, casos de atletas con MCH en
los que se ha descrito también una regresién parcial de la hipertrofia en situaciones de
interrupcion del ejercicio fisico. Deberemos pues hacer una valoracion global con las
diferentes pruebas complementarias para establecer el diagndstico diferencial.
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En resumen, es importante evaluar todos los posibles pardmetros de las distintas
pruebas (tabla 1) con el fin de establecer un correcto diagndstico diferencial.

Tabla 1. Comparacion entre los hallazgos que permiten hacer un diagndstico

Corazon de atleta Hipertension | Miocardiopatia
arterial hipertréfica
Hipertrofia ventriculo Simétrica Simétrica +/- Asimétrica
izquierdo septal bunch
Reduccidn de la FEVI - +/- +/-*
Alteracidon patrdon - + +
diastélico
Reduccion de ¢’ - + +
Hipertrofia + - +/-

biventricular

Dilatacion biauricular + - T+
Realce tardio de - Parcheado Zonas de
gadolinio maxima
hipertrofia
Reduccién hipertrofia + - _
conel

decondicionamiento

Consumo de oxigeno - +/- +/-
menor del previsto

Ondas T negativas en - - +/-
derivaciones laterales

Estudio genético - - +/-

Fuente: elaboracion propia.
Tabla 1. Comparacion entre los hallazgos que nos permiten hacer un diagndstico
diferencial entre corazoén de atleta, miocardiopatia hipertréfica e hipertension arterial.

*En estadios avanzados.

Individuo deportista con miocardiopatia hipertrofica
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Cabe destacar que estas diferencias se basan en comparar atletas con pacientes, por lo
general, sedentarios, con MCH. Existe escasa literatura cientifica que compare el perfil del
paciente con MCH sedentario y deportista, pero en este Uultimo, las diferencias
estructurales y funcionales parecen ser menores con la adaptacién al ejercicio, que el
paciente con MCH sedentario y el deportista (ver figura 7).

En lo que se refiere a los hallazgos morfolégicos, los atletas con MCH presentan, en
general, menos hipertrofia que aquellos sedentarios (15,8 mm versus 19,7 mm, p < 0,001),
ademas esta es mas frecuente de localizacidén apical. La presencia de obstruccidn es
también infrecuente en los pacientes que realizan ejercicio de alta intensidad. En cuanto
a la funcion diastélica, la mayoria de los atletas afectos presentan parametros dentro de
la normalidad. El parametro que ha demostrado mayor sensibilidad es la presencia de
una onda s'<9 cm/s. Otros hallazgos, como la fibrosis detectada por resonancia
magnética son también menos frecuente en los pacientes deportistas.

Figura 7. Caracteristicas principales del paciente deportista con MCH

Inversion onda T Funcion diastoli
Derivaciones laterales Hpeii lasioica
Normal o aumentada

HIV mds leve que en
MCH sedentarios

Funcion diastdlica
Normal o aumentada

Fibrosis cardiaca

Afectacion apical N
similar

36% de los casos

Baja prevalencia
SAM y OTSVI

Fuente: elaboracién propia con base en Malhotra y Sharma, 2017.

Figura 7. Caracteristicas principales del paciente deportista con MCH versus el perfil
sedentario. HVI: hipertrofia ventricular izquierda. MCH: miocardiopatia hipertréfica.
OTSVI: obstruccién tracto de salida del ventriculo izquierdo. SAM: movimiento sistélico
anterior de la valvula mitral (Malhotra & Sharma, 2017).
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