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Aunque la cardiología clínica abarca todo el espectro 
de enfermedades del corazón, y para evitar coinciden-
cias con otras secciones, se revisan las novedades pu-
blicadas en dos grandes áreas, las enfermedades de la 
aorta y la miocardiopatía hipertrófica, cuyos grupos de 
trabajo pertenecen a la Sección de Cardiología Clinica y 
Extrahospitalaria. Finalmente, se hace una revisión crítica 
de las nuevas indicaciones de la profilaxis antibiótica de 
la endocarditis infecciosa publicadas por las sociedades 
científicas de Norteamérica.

Palabras clave: Cardiología clínica. Patología aórtica. Di-
sección aórtica. Miocardiopatía hipertrófica. Endocarditis 
infecciosa.

Update on Clinical Cardiology: Aortic Diseases, 
Hypertrophic Cardiomyopathy, and Prophylaxis 
of Infective Endocarditis

Although clinical cardiology encompasses the full 
spectrum of heart disease, in order to avoid overlaps with 
other sections we have reviewed recent developments 
reported in two substantial subject areas: aortic diseases 
and hypertrophic cardiomyopathy, which are the focus of 
working groups in the Clinical and Outpatient Cardiology 
working group of the Spanish Society of Cardiology. In 
addition, this article contains a critical review of new 
guidelines for antibiotic prophylaxis against infective 
endocarditis published by American scientific societies.
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INTRODUCCIÓN

Hablar de novedades en cardiología clínica puede 
parecer fuera de lugar, dado que todos los avances 
en cardiología afectan de una u otra manera a la re-
lación final con el paciente cardiaco. Por ello y 
acorde con la nueva estructura de las secciones cien-
tíficas desplegada en la Sociedad Española de Car-
diología, este artículo trata sobre todo de dos áreas 
específicas que se desarrollan en grupos de trabajo 
(GT) de la Sección de Cardiología Clínica y Ex-
trahospitalaria (SECCEX): el Grupo de Trabajo de 
Aorta y el Grupo de Trabajo de Miocardiopatías. 

El GT de Aorta nació de la inquietud de un gru-
po de cardiólogos de la Sección de Imagen Cardia-
ca y desde su inicio tuvo claro que sólo podía pro-
gresar con un enfoque multidisciplinario que 
abarcara, además de cardiólogos, a cirujanos car-

diacos, cirujanos vasculares y especialistas en inter-
vencionismo. La aorta, a caballo entre el corazón y 
las arterias, siempre ha sido un terreno de todos y 
de nadie, y la división de base anatómica que se ha-
bía realizado, además de ir contra todos los enfo-
ques fisiopatológicos, ha sido claramente superada 
por los avances diagnósticos y terapéuticos que de-
finen perfectamente que sólo con la colaboración de 
profesionales de diferentes especialidades se puede 
dar el mejor nivel asistencial a los enfermos con esta 
grave enfermedad. La relevancia de este enfoque 
aconsejó el traslado del GT a una sección más gene-
ralista como SECCEX, desde donde realizar la la-
bor de investigación y docencia que el GT está de-
sarrollando. La revisión de novedades en este 
artículo es una buena muestra de este trabajo.

El GT de Miocardiopatías, uno de los más acti-
vos de la SECCEX, aunque nació básicamente alre-
dedor de la miocardiopatía hipertrófica (MCH), 
considerada hasta no hace muchos años una curio-
sidad cardiológica, actualmente ha visto ampliado 
su campo de acción con la inclusión de otras formas 
de miocardiopatías, así como con el nuevo grupo de 
enfermedades agrupadas como canalopatías. Natu-
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que el tamaño de la aorta ascendente es el principal 
indicador clínico de riesgo de disección en los pa-
cientes con dilatación de aorta ascendente, se re-
quieren nuevos análisis que identifiquen mejores 
marcadores, como factores genéticos, bioquímicos 
o estudios funcionales de distensibilidad, en las po-
blaciones en riesgo.

En cuanto a la disección tipo B y con datos pro-
cedentes del mismo registro IRAD, Tsai et al2 in-
vestigan predictores clínicos que identifiquen en qué 
casos con disección de aorta torácica hay afección 
del arco aórtico y el significado clínico en la morta-
lidad a corto y medio plazo de esa afección. La ci-
rugía aórtica previa (en ocasiones ya con afección 
del arco no reparada y posterior extensión anteró-
grada), la ausencia de irradiación del dolor a la es-
palda y la ausencia de pulsos a la exploración resul-
taron los principales factores asociados de manera 
independiente con la presentación clínica de disec-
ción tipo B que incluye el arco aórtico. Aunque en 
ocasiones en este grupo de pacientes se ha argumen-
tado la necesidad de tratamientos más agresivos 
que el tratamiento médico expectante, como inter-
venciones endovascular o quirúrgica, incluso sin 
datos de rotura inminente, expansión, disección re-
trógrada o síndromes de mala perfusión, los resul-
tados de este análisis muestran cifras de mortalidad 
al año y a los 3 años similares con o sin afección del 
arco aórtico (el 9,2 y el 19,9% frente al 9,4 y el 21%, 
respectivamente). Por el contrario, Song et al3 de-
muestran que el tamaño de la falsa luz en la porción 
proximal de la aorta torácica predice la dilatación 
aneurismática a medio plazo, lo que incrementa el 
riesgo de complicaciones y necesidad de interven-
ción, y encuentran que un diámetro inicial de la fal-
sa luz ≥ 22 mm predice el ulterior desarrollo de 
aneurisma y la mortalidad tardía con una sensibili-
dad del 100% y una especificidad del 96%. 

Aneurisma aórtico y síndrome de Marfan

El aneurisma de aorta es una afección cardiovas-
cular de interés creciente por su elevada tasa de 
morbimortalidad, particularmente en los pacientes 
de edad avanzada. Es una enfermedad compleja, si-
lente hasta que se presentan las complicaciones en 
la mayor parte de los pacientes y en la que se consi-
dera que factores ambientales y genéticos son la 
causa de su aparición, su crecimiento y su rotura. 
Incluso hay diferencias regionales entre los aneuris-
mas de aorta torácica y de aorta abdominal en 
cuanto a prevalencia, fisiopatología y presentación 
clínica. Kuivaniemi et al revisan en un interesante 
artículo recientemente publicado en Circulation4 las 
últimas aportaciones de la investigación básica y 
clínica en cuanto al papel del sistema inmunitario y 
de la genética en el desarrollo y la rotura del aneu-

ralmente, muchas de estas enfermedades atañen 
también a otros ámbitos de la cardiología, como la 
insuficiencia cardiaca o las arritmias, pero la amplia 
experiencia en enfermedades de base genética que 
ha concedido el estudio de la MCH hace que los 
médicos especialistas en este campo sean los más 
adecuados para el enfoque del diagnóstico familiar 
y el seguimiento de estas enfermedades, que no se 
puede hacer desde un punto de vista individual, 
sino desde una orientación geneticista. De todas 
formas, en este artículo se revisan sobre todo las 
novedades en MCH, dada su gran cantidad y lo im-
portante que resulta cambiar el enfoque que de ellas 
tiene el cardiólogo generalista.

Finalmente, y como novedad clínica relevante, se 
comentan las nuevas recomendaciones de las socie-
dades científicas norteamericanas (American Heart 
Association [AHA]/American College of Cardiolo-
gy [ACC]) sobre la profilaxis antibiótica de la endo-
carditis infecciosa (EI).

NOVEDADES EN PATOLOGÍA DE LA AORTA

Síndrome aórtico agudo

Nuevos análisis de los datos procedentes del re-
gistro IRAD (International Registry of acute Aor-
tic Disection) continúan aportando información re-
levante en lo que respecta al perfil clínico de los 
pacientes que se presentan con síndrome aórtico 
agudo. Una de las publicaciones con mayor impli-
cación en la prevención del síndrome aórtico agudo 
en los pacientes con aneurisma de aorta ascendente 
es la presentada por Pape et al1. Los autores obser-
van que las dimensiones del aneurisma en más de la 
mitad de los casos de disección tipo A incluidos en 
IRAD no alcanzan el umbral actualmente estable-
cido en las guías de práctica clínica para indicar ci-
rugía electiva de sustitución de aorta ascendente, y 
el diámetro aórtico es < 5 cm hasta en el 40% de los 
casos cuando ocurre la disección. Por lo tanto, aun-
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ascendente en los pacientes con válvula bicúspide. 
Estos estudios han tenido una difusión tan amplia 
que incluso las guías de práctica clínica se han mo-
dificado y se indica cirugía de aorta más precoz en 
los pacientes con valvulopatía aórtica congénita y 
asemejan sus indicaciones a las del síndrome de 
Marfan. Paradójicamente, la mayor parte de los es-
tudios en que se basan estas indicaciones son retros-
pectivos y realizados en pacientes generalmente in-
tervenidos para sustituir una válvula aórtica nativa 
disfuncionante. Además, el perfil clínico de los pa-
cientes con válvula bicúspide es heterogéneo y, por 
ello, las decisiones clínicas con respecto a la aorta 
de estos pacientes continúan siendo controvertidas. 
En este último año, son varios los estudios publica-
dos que arrojan algo de luz en este campo: Michele-
na et al9 publican un estudio de historia natural en 
212 pacientes con válvula bicúspide normofuncio-
nante seguidos durante un periodo de 20 años que 
demuestra que, aunque la cirugía valvular es extre-
madamente frecuente en pacientes jóvenes y en 4 de 
cada 10 casos las dimensiones de aorta ascendente 
alcanzan tamaño > 40 mm, la necesidad de cirugía 
por dilatación de aorta fue mucho menos común 
que las complicaciones valvulares e incluso similar 
a la de la población general en los pacientes sin 
coartación de aorta. Además, ningún caso requirió 
cirugía urgente por disección de aorta en el segui-
miento. Probablemente por eso, los autores opinan 
que los pacientes con válvula bicúspide normofun-
cionante que no presentan dilatación de aorta en el 
estudio inicial pueden ser seguidos episódicamente, 
frente al seguimiento más estrecho que requieren 
los que presentan lesión degenerativa de los velos o 
dilatación de aorta en el momento del diagnóstico9. 
En estrecha relación con estas observaciones, Fer-
nandes et al10 encuentran que la morfología de la 
válvula aórtica bicúspide tiene un importante valor 
predictivo de complicaciones valvulares y que la fu-
sión de los velos coronario derecho y no coronario 
se asocia con una tasa de progresión más rápida de 
la lesión valvular (estenosis e insuficiencia) y con 
mayor frecuencia de cirugía valvular en un más cor-
to período de seguimiento. Nistri et al11 añaden la 
necesidad de realizar estudios funcionales de rigidez 
arterial (elasticidad) para identificar a los pacientes 
con riesgo de aneurisma o disección de aorta en la 
población de válvula bicúspide. Analizan a 127 pa-
cientes con válvula normofuncionante y con aorta 
de dimensiones normales o ligeramente dilatadas. 
Encuentran que estos pacientes presentan una dis-
tensibilidad arterial reducida respecto a los contro-
les y un índice de rigidez arterial más alto y que en 
los pacientes con válvula bicúspide la alteración de 
la elasticidad es independiente de la presión arterial 
y de las dimensiones de la aorta11, lo que probable-
mente sea un factor de riesgo de complicaciones in-

risma de aorta torácica y abdominal, y con base en 
ellas se podrán plantear en el futuro tratamientos 
no quirúrgicos en etapas precoces de la enfermedad. 
En este sentido, Ahimastos et al han publicado un 
estudio de intervención, aleatorizado, controlado y 
a doble ciego en pacientes con síndrome de Marfan 
tratados con bloqueadores beta a dosis estándar, 
que demuestra el efecto beneficioso del perindopril 
frente a placebo en mejorar la distensibilidad arte-
rial y en reducir el incremento en las dimensiones de 
la aorta ascendente medidas mediante tonometría, 
velocidad de transmisión de la onda de pulso en el 
sistema arterial y ecocardiografía transtorácica, res-
pectivamente. Además, los pacientes tratados con 
perindopril presentaron reducción de la concentra-
ción de factor de crecimiento tumoral (TGF) beta, 
factor que contribuye a la activación de metalopro-
teinasas y degeneración de la capa media de la pa-
red de la aorta5. La prescripción de bloqueadores 
beta para retardar la dilatación de la aorta y evitar 
la disección y la rotura en los pacientes con síndro-
me de Marfan era el tratamiento de base, pero hay 
nuevas publicaciones, además de la previa, que in-
dican un efecto beneficioso de otros tratamientos 
alternativos como losartán. Williams et al6 revisan 
detalladamente la epidemiología, la fisiopatología, 
los avances en genética y los ensayos clínicos de tra-
tamiento médico en el síndrome de Marfan basados 
en este conocimiento. Las técnicas de imagen cons-
tituyen la piedra angular en el seguimiento de las 
complicaciones cardiovasculares en este grupo de 
pacientes. Cuando ocurre esta dilatación, se requie-
re un seguimiento estrecho para evitar que se alcan-
cen dimensiones con riesgo de rotura o disección. 
Sin embargo, no está claro si es preciso realizar es-
tudios seriados y cada cuánto hacerlo en pacientes 
cuya aorta es normal en la exploración inicial. Abu-
rawi et al7 analizan a 160 pacientes con síndrome de 
Marfan y encuentran que la dilatación de los senos 
de Valsalva ocurre precozmente en ellos (el 35% a 
los 5 años de edad y hasta el 68% antes de los 19 
años). Sin embargo, no existe un límite de edad a 
partir del cual puede descartarse definitivamente 
que la dilatación aórtica pueda ocurrir. Por ello, el 
seguimiento a largo plazo con técnicas de imagen 
de la aorta en los pacientes con síndrome de Mar-
fan continúa siendo imprescindible. En nuestro me-
dio, Favaloro et al8 han publicado los resultados de 
la cirugía del Marfan y sus complicaciones, y desta-
can los buenos resultados obtenidos cuando se 
practica la cirugía de una forma profiláctica.

Afección de aorta ascendente en enfermos 
con válvula aórtica bicúspide

En la última década son numerosos los estudios 
que analizan el riesgo de complicaciones en la aorta 
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son sólo un indicador más del riesgo de complica-
ciones relacionadas con la arteriosclerosis, ya esta-
blecido con otras variables clínicas.

Estrechamente relacionada con la enfermedad 
vascular arteriosclerótica y con los factores de ries-
go cardiovascular, la calcificación de la válvula aór-
tica es un proceso activo caracterizado por rotura 
de la membrana basal, infiltrado inflamatorio y de-
pósito de lípidos, y se ha convertido en la primera 
causa de enfermedad valvular en nuestro medio. 
Junto con estudios genéticos y moleculares, las nue-
vas técnicas de imagen (tomografía microcomputa-
rizada o resonancia magnética con contraste mole-
cular, cuyas partículas penetran en la placa de 
ateroma e identifican sus componentes) han contri-
buido al conocimiento de la epidemiología y la fi-
siopatología de la enfermedad valvular degenerati-
va y favorecen el análisis de la eficacia de distintas 
opciones terapéuticas (estatinas, inhibidores de la 
enzima de conversión de la angiotensina [IECA] e 
inhibidores de las metaloproteinasas de la matriz 
extracelular) en la prevención y regresión de la en-
fermedad degenerativa. Goldbarg et al14 revisan ex-
haustivamente la fisiopatología y los nuevos trata-
mientos emergentes.

Tratamiento endovascular de la afección  
de la aorta

La implantación percutánea de prótesis endovas-
culares se ha convertido en una herramienta indis-
pensable, que forma parte integral del manejo del 
paciente en la mayor parte de los programas de tra-
tamiento de la afección de la aorta torácica. Aun-
que es importante no olvidar que existen pocos es-
tudios prospectivos y aleatorizados que comparen 
la cirugía abierta y el tratamiento endovascular en 
los distintos subtipos de enfermedad, la utilización 

dependiente. Finalmente, Hope et al12 demuestran, 
en una elegante presentación basada en secuencias 
de contraste de fase de resonancia magnética en re-
construcción tridimensional más tiempo (4D), que 
la distribución del flujo mesosistólico en la aorta as-
cendente no dilatada del paciente con válvula bicús-
pide y coartación de aorta es similar a la de los pa-
cientes con aneurisma de aorta ascendente12. En 
resumen, la dilatación de aorta en el paciente con 
válvula bicúspide aparentemente sólo es una de las 
manifestaciones de la existencia de alteraciones es-
tructurales de la pared de la aorta y se requieren es-
tudios que identifiquen predictores de riesgo en los 
que basar las decisiones en cuanto a la cirugía pre-
coz de aorta. A falta de marcadores clínicos, genéti-
cos y de las pruebas de imagen, debemos seguir es-
trechamente a estos pacientes y guiarnos, aun con 
sus limitaciones, por los diámetros aórticos para in-
dicar la sustitución quirúrgica de la aorta ascenden-
te (tabla 1).

Arteriosclerosis y enfermedad valvular aórtica 
degenerativa

En cirugía cardiaca está bien reconocida la rela-
ción arteriosclerosis y mortalidad. Numerosos estu-
dios han demostrado que la ateromatosis predice 
complicaciones cerebrovasculares isquémicas in-
traoperatorias e ictus a largo plazo. De hecho, loca-
lizar placas de ateroma mediante ecocardiografía 
transesofágica o epicárdica intraoperatoria modifi-
ca la estrategia del cirujano y evita la manipulación 
de la aorta ascendente. Sin embargo, aún no ha sido 
aclarado si la presencia de placas de ateroma en la 
aorta torácica, el arco aórtico o la aorta ascendente 
en los pacientes sometidos a cirugía cardiaca es un 
factor de riesgo de mortalidad, independiente de la 
puntuación de riesgo basado en variables clínicas 
que establecen las guías ACC/AHA. Thambidorai 
et al13 analizan los estudios ecocardiográficos in-
traoperatorios de más de 8.000 pacientes, y los cla-
sifican en cuatro grupos según tengan placas de ate-
roma y su gravedad: ausentes, leve (grosor de la 
placa < 4 mm), moderada (> 4 mm sin elementos 
móviles) o severa (placas complejas con elementos 
móviles o protruyentes sea cual sea el grosor). Aun-
que la ateromatosis severa fue un modesto predic-
tor independiente del riesgo de mortalidad (riesgo 
relativo [RR] = 1,46; intervalo de confianza [IC] del 
95%, 0,07-2; p = 0,02), después de ajustar el resulta-
do con respecto a pacientes con características clíni-
cas comparables, la presencia de placas de ateroma 
clasificadas como severas perdía su poder predicti-
vo. Por lo tanto, los autores no pudieron establecer 
una relación causal directa entre las placas de ate-
roma complejas en aorta y la mortalidad postope-
ratoria total, sino que probablemente estas placas 

TABLA 1. Indicación de cirugía de sustitución  
de la aorta ascendente

Indicación de cirugía electiva de sustitución de aorta ascendente
Población general

Diámetro de raíz aórtica o aorta ≥ 55 mm (IIaC)
Pacientes con una válvula aórtica bicúspide

Diámetro de raíz aórtica o aorta ≥ 50 mm (IIaC)
Pacientes con síndrome de Marfan

Diámetro de raíz aórtica o aorta ≥ 45 mm (IC)
En todas las poblaciones

Dilatación aórtica y incremento de la dilatación > 5 mm/año (IIaC)
Dilatación aórtica y antecedente familiar de disección aórtica (IIaC)

Pacientes que han de ser operados de sustitución valvular aórtica
Se indica la sustitución de aorta ascendente con diámetros inferiores 

para cada una de las poblaciones (IIaC)
Se propone como umbral: 50 mm en población general, 45 mm en 

aorta bicúspide y 40 mm en síndrome de Marfan
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e interpretar los estudios (que en ocasiones son 
complejos) puede llegar ser muy difícil, pues son ne-
cesarios el conocimiento, la capacitación técnica y 
la familiaridad con el ambiente quirúrgico. Proba-
blemente por este motivo era necesario un docu-
mento realizado por expertos en el que se publica-
ran directrices que guíen el nuevo desarrollo 
tecnológico y las nuevas estrategias de tratamiento 
en la afección de la aorta torácica. Svensson lidera 
el comité de expertos16 que analiza la mejor eviden-
cia disponible, procedente de registros y de ensayos 
aleatorizados, que aplicar al paciente individual. Se 
han analizado tres aspectos básicos: a) la historia 
natural de la disección y el aneurisma de aorta torá-
cica; b) los resultados de la cirugía abierta en la im-
plantación de prótesis en aorta torácica, y c) las in-
dicaciones de intervención. Finalmente se analizan 
la evidencia disponible por afecciones (úlcera pene-
trante, seudoaneurisma, disección tipo B, crónica y 
subaguda, traumatismo aórtico agudo, procedi-
mientos híbridos y aneurisma de aorta torácica); las 
ventajas y desventajas de los diferentes dispositivos 
comercialmente disponibles y la evidencia conteni-
da en la literatura con cada uno de ellos, y la aplica-
ción del tratamiento endovascular a la enfermedad 
de la aorta abdominal.

NOVEDADES EN MIOCARDIOPATÍA 
HIPERTRÓFICA

Clasificación de las miocardiopatías

Los nuevos conocimientos sobre la etiología y en 
particular la genética de las miocardiopatías han 
llevado al desarrollo de nuevas propuestas de clasi-
ficación de estas enfermedades. En 2006, un grupo 
de expertos de la AHA realizó una propuesta en la 
que se mezclaban criterios morfológicos y funciona-
les con una clasificación genética de las miocardio-
patías17. Se mantenían los fenotipos de MCH, mio-
cardiopatía dilatada (MCD), miocardiopatía 
restrictiva (MCR) y displasia arritmogénica del 
ventrículo derecho (DAVD) y se incluía también la 
miocardiopatía no compactada. Los autores propo-
nían que la MCH era equivalente a enfermedad del 
sarcómero, la MCD podría ser primaria (de causa 
genética y equivalente a una enfermedad de las pro-
teínas del citoesqueleto) o secundaria, y la DAVD 
sería equivalente a enfermedad de los desmosomas. 
Un aspecto novedoso y polémico era incluir entre 
las miocardiopatías las canalopatías: síndromes de 
QT largo y corto, enfermedad de Brugada, taqui-
cardias ventriculares catecolaminérgicas y trastor-
nos idiopáticos de la conducción. Los autores argu-
mentan que los canales iónicos están en las células 
miocárdicas y, por lo tanto, sus defectos producen 
«miocardiopatías» y que hay descripciones de casos 

de endoprótesis ha llegado a modificar en no pocas 
ocasiones las decisiones sobre el tratamiento qui-
rúrgico o el manejo médico de los pacientes con en-
fermedad crónica o aguda. A esto hemos de añadir 
que los dispositivos de última generación han mejo-
rado notablemente los resultados iniciales, y han re-
ducido los problemas derivados de la inserción, 
daño vascular, fallo del material, fugas endovascu-
lares (fig. 1), migración o mala posición y se han 
ampliado las indicaciones. Particularmente intere-
sante en este sentido es la revisión muy reciente-
mente publicada en Revista española de CaRdio-
logía por Kische et al15. Los autores revisan la 
mecánica de implantación y las indicaciones actua-
les, basadas en la más reciente evidencia publicada, 
del tratamiento endovascular, aislado o en interven-
ciones híbridas endovascular y quirúrgica, tanto en 
enfermedad aórtica aguda (disección, hematoma in-
tramural, úlcera o rotura traumática de aorta) 
como en la exclusión electiva del aneurisma de aor-
ta torácica descendente, degenerativo y postrata-
miento de la coartación de aorta y en el tratamiento 
intraluminal de las fístulas aortobronquiales y aor-
toesofágicas. 

Integrar conocimientos y tecnología en continua 
evolución puede llegar a constituir un reto en el que 
conocer las aplicaciones clínicas adecuadas, realizar 

Fig. 1. Imagen angiográfica de endofuga en el seguimiento tras la exclu-
sión endovascular de un aneurisma de aorta toracoabdominal.
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que son miocardiopatías porque los canales se en-
cuentran en las células miocárdicas, la mayor parte 
de las enfermedades que afectan al corazón debe-
rían ser consideradas miocardiopatías. 

Avances en genética de la MCH

En uno de los trabajos más importantes de este 
año, Morita et al19 analizaron la frecuencia de mu-
taciones sarcoméricas como causa de MCH en 84 
niños de menos de 15 años. Identificaron mutacio-
nes en 46 (54%) de los 84 niños, porcentaje de mu-
taciones sarcoméricas similar al que se identifica en 
poblaciones adultas. La frecuencia de mutaciones 
sarcoméricas era similar en casos con y sin presen-
tación familiar de la enfermedad. Más de un 50% 
de las mutaciones que identificaron ya habían sido 
descritas previamente en otras familias. El 14% de 
los casos familiares y el 12% de los esporádicos te-
nían dobles mutaciones. 

En el último año se han acumulado nuevas evi-
dencias sobre la variabilidad en la expresión clínica 
de las mutaciones en genes sarcoméricos. El grupo 
de McKenna publicó un estudio de 688 familias con 
MCH en las que 16 presentaban casos con fenotipo 
restrictivo20. En estas familias el porcentaje de even-
tos (muerte, trasplante o descarga de desfibrilador) 
fue elevado (el 56% a los 5 años). Identificaron mu-
taciones en genes sarcoméricos en 8 familias (el 50% 
de los restrictivos) (4 en betamiosina y 4 en troponi-
na I). García-Pavia et al21 describieron una nueva 
mutación en el gen de la proteína C de unión a la 
miosina asociada con un fenotipo de alto riesgo, lo 
que confirma que las mutaciones en este gen pue-
den asociarse con una expresión severa de la enfer-
medad.

aislados en los que alteraciones de alguna de estas 
proteínas se han relacionado con el desarrollo de 
MCD. En 2008, el grupo de trabajo de enfermedad 
miocárdica y pericárdica de la Sociedad Europea de 
Cardiología ha publicado un documento de consen-
so que incluye su propuesta para la actualización de 
la clasificación de las miocardiopatías18. Este grupo 
insiste en que la clasificación debe estar basada en 
los fenotipos: MCH, MCD, MCR, DAVD y otras, 
porque el diagnóstico clínico y el fenotipo son siem-
pre el punto de partida en la evaluación de los pa-
cientes (fig. 2). Se hace hincapié en el hecho de que 
todas estas miocardiopatías presentan formas fami-
liares y de causa genética, pero también existen for-
mas secundarias a otras enfermedades y/o no fami-
liares. En un porcentaje significativo de los casos no 
es posible identificar la causa genética de la enfer-
medad, incluso en formas familiares, y esto es otra 
razón de peso para no basar la clasificación de las 
miocardiopatías en la genética. La clasificación eu-
ropea propone que, partiendo del fenotipo, es posi-
ble establecer formas particulares en cada uno de 
los grupos y la genética tiene un papel fundamental 
en este sentido. Resalta también que cada una de 
las diferentes miocardiopatías puede ser causada 
por defectos en múltiples genes diferentes, y que un 
mismo gen puede causar diferentes miocardiopa-
tías. También se señala la importancia de reconocer 
la existencia de fenotipos solapados, en los que un 
mismo individuo o diferentes miembros de una fa-
milia con una misma alteración genética presentan 
características a caballo entre diferentes fenotipos o 
evolucionan de un fenotipo a otro (p. ej., de MCH 
a MCD). Finalmente, el grupo europeo se manifies-
ta en contra de introducir las canalopatías entre las 
miocardiopatías, ya que si aceptamos el criterio de 
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Fig. 2. Esquema de la clasificación de 
las miocardiopatías. DAVD: displasia 
arritmogénica de ventrículo derecho; 
MCD: miocardiopatía dilatada; MCH: 
miocardiopatía hipertrófica; MCR: 
miocardiopatía restrictiva.
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lar prevista y la real incluía valores que diferían más 
de 18 mmHg por encima y por debajo de lo previs-
to. Los autores concluyen que no es posible una va-
loración no invasiva adecuada de las presiones de 
llenado de ventrículo izquierdo en pacientes con 
MCH. 

Varios trabajos han demostrado que la presencia 
y la extensión de realce tardío en la resonancia mag-
nética con gadolinio en la MCH se asocian con una 
expresión más severa de la enfermedad desde un 
punto de vista funcional y clínico: diagnóstico con 
menor edad, hipertrofia severa, presencia de taqui-
cardia ventricular no sostenida, disfunción sistólica 
y con un mayor número de factores de riesgo de 
muerte súbita29-32; sin embargo, el escaso número de 
pacientes incluidos y el seguimiento limitado hacen 
que todavía no se haya podido confirmar que el re-
alce tardío tenga valor pronóstico independiente en 
la predicción de eventos graves en la MCH.

Miectomía quirúrgica y ablación septal

Sorajja et al33 compararon el éxito y la incidencia 
de complicaciones en una serie de 138 pacientes so-
metidos a ablación septal con una serie de pacientes 
sometidos a miectomía ajustados por edad y sexo. 
La supervivencia a los 4 años fue similar, pero los 
pacientes con ablación precisaron con mayor fre-
cuencia implante de marcapasos (20%). Los pacien-
tes de menos de 65 años operados tuvieron mejor 
evolución de los síntomas que aquellos en los que se 
realizó ablación. Los autores señalan que la abla-
ción es un procedimiento eficaz pero con más com-
plicaciones que la cirugía.

La complicación más frecuente de la ablación 
septal con alcohol es la aparición de trastornos de 
conducción severos que requieren implante de mar-
capasos. Lawrence et al34 evaluaron los predictores 
de esta complicación en una cohorte de 172 pacien-
tes sometidos a ablación septal, en los que se realizó 
durante el procedimiento un estudio de la conduc-
ción intracardiaca. Hubo bloqueo completo duran-
te la ablación en el 20% de los casos y se asoció con 
haber tenido ya bloqueo de rama y con la edad. En 
15 (9%) casos se implantó marcapasos definitivo 
por bloqueo tardío y todos ellos tenían ausencia de 
conducción auriculoventricular retrógrada tras el 
procedimiento. Los autores concluyen que el estu-
dio de la conducción intracardiaca durante la abla-
ción septal permite identificar a pacientes con ries-
go de bloqueo tras el procedimiento. Durante un 
seguimiento de 6 meses se produjeron 2 muertes sú-
bitas en 2 mujeres de 74 y 75 años (el 0,6%/año), 
mortalidad que es similar a la descrita tras miecto-
mía.

Nagueh et al35 revisaron la evolución de los pa-
cientes que precisaron miectomía después de haber 

Nuestro grupo demostró que mutaciones en otro 
gen sarcomérico, la actina cardiaca, pueden causar, 
además de MCH y MCD, miocardiopatía no com-
pactada y defectos septales22, lo que indica que estas 
mutaciones producen alteraciones en la embriogé-
nesis cardiaca que pueden ser importantes en su 
patogenicidad19,23.

Posteriormente, Hoedmaekers et al24 mostraron 
que también las mutaciones en el gen de la cadena 
pesada de la betamiosina pueden asociarse con el 
desarrollo de miocardiopatía no compactada. Kla-
asen et al identificaron mutaciones en genes sarco-
méricos en 11 de 63 pacientes con miocardiopatía 
no compactada (8 en MYH7, 1 en TNNT2 y 2 te-
nían la misma mutación en actina cardiaca identifi-
cada en nuestro estudio)19,25. Estos datos indican 
que las mutaciones en genes sarcoméricos son la 
causa más frecuente de miocardiopatía no compac-
tada, explican el solapamiento que frecuentemente 
se ve entre ambos fenotipos en un mismo individuo 
o dentro de una misma familia, y ponen en cuestión 
si la miocardiopatía no compactada es una entidad 
independiente o una variante de otras miocardiopa-
tías19-22.

Otro de los diagnósticos diferenciales que tener 
en cuenta en la MCH es la enfermedad de Fabry. 
Un estudio de tres centros españoles realizado en 
508 familias con MCH mostró que la enfermedad 
de Fabry tiene una prevalencia de un 1% en pacien-
tes con diagnóstico previo de MCH, y que el diag-
nóstico permite la identificación de casos y familia-
res que pueden beneficiarse de un tratamiento 
específico y un consejo genético apropiado26.

MCH en niños

La recomendación más habitual con respecto al 
estudio de familiares de pacientes con MCH es ini-
ciar los estudios a partir de los 12-15 años. Ostman-
Smith et al27 mostraron en su estudio de una cohor-
te de 150 niños con MCH que la incidencia de 
muerte súbita era muy superior en niños entre 9 y 
14 años (el 7,2% anual) que en mayores de 16 (el 
1,7% anual), por lo que señalan que los estudios fa-
miliares deberían de comenzar en niños a edades 
tempranas.

Estudios de imagen en MCH

La valoración no invasiva de la función diastólica 
es muy compleja en los pacientes con MCH. Geske 
et al28 estudiaron la correlación entre el índice E/e’ 
(a nivel de septo y pared lateral basal) y la presión 
de llenado de la aurícula izquierda medida por cate-
terismo en 100 pacientes con MCH sintomáticos. 
La correlación entre estos parámetros fue modesta 
y el IC del 95% del acuerdo entre la presión auricu-
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lación ventricular el 69% de las intervenciones 
fueron por nuevos episodios de esta arritmia. La in-
cidencia de muerte arrítmica en los portadores de 
desfibrilador fue baja (el 0,3%/año en prevención 
primaria y el 1,1%/año en prevención secundaria)40.

NOVEDADES EN LA PROFILAXIS 
ANTIBIÓTICA DE LA ENDOCARDITIS 
INFECCIOSA

La endocarditis infecciosa (EI) es una enferme-
dad muy grave y los enfermos con una lesión es-
tructural cardiaca o con una prótesis intracardiaca 
son una población de riesgo aumentado. Por ello, y 
desde hace muchos años, se ha indicado la profi-
laxis antibiótica en un grupo extenso de enfermos 
con cardiopatías consideradas de riesgo y que eran 
sometidos a procesos que se sabía que podían pro-
ducir bacteriemias transitorias, especialmente las 
extracciones y manipulaciones dentarias, pero tam-
bién las exploraciones endoscópicas gastrointestina-
les, de las vías respiratorias o del tracto genitouri-
nario. En un intento de reducir el grupo de 
enfermos en tratamiento antibiótico, no se conside-
raban las cardiopatías con un riesgo bajo y se sabía 
que era más fácil sufrir una endocarditis en los cor-
tocircuitos intracardiacos o en las lesiones valvula-
res regurgitantes. Esto se había plasmado hasta la 
fecha en una tabla de recomendaciones (tabla 2) 
que había sido recogida en la revisión de la Guía 
sobre enfermedades valvulares de la AHA/ACC de 
200641, en la Guía europea de 2007 y también fue 
publicado por la Sociedad Española de Cardiología 
en 200742. A pesar de ello, era manifiesta la falta de 
evidencia clínica y de ensayos aleatorizados que de-
mostraran que la profilaxis de la EI tenía una vali-
dez científica incontrovertible. En los últimos años 
se han publicado bastantes estudios no definitivos 
y, en 2007, un grupo de expertos norteamericanos 
publicó una revisión extensa y crítica de la literatu-
ra sobre el tema43, y llegó a la conclusión de que no 
había evidencia sobre el efecto beneficioso de admi-
nistrar antibióticos en la mayor parte de los enfer-
mos y sí sobre los efectos deletéreos que esta prácti-
ca conlleva. También se manifestaban sobre la baja 
incidencia de bacteriemia en las manipulaciones 
gastrointestinales y genitourinarias y que, si bien las 
bacteriemias en las manipulaciones y extracciones 
dentarias son reales y frecuentes, no se las evita to-
talmente con la administración de antibióticos y 
además también se producen bacteriemias en accio-
nes cotidianas como la limpieza dental o masticar 
chicle, por lo que el riesgo acumulado anual en es-
tas maniobras es mucho mayor que en la visita al 
dentista. Con ello, los autores recomendaban la 
profilaxis antibiótica en un número muy reducido 
de afecciones cardiacas, consideradas de alto riesgo, 

realizado ablación septal con alcohol. En una co-
horte de 375 pacientes con ablación previa, 20 (5%) 
precisaron cirugía que no tuvo complicaciones sal-
vo 2 casos de bloqueo auriculoventricular.

El grupo de la clínica Mayo publicó los resulta-
dos de la comparación retrospectiva de la inciden-
cia de descargas apropiadas de desfibrilador en una 
cohorte de 125 pacientes con MCH portadores de 
desfibrilador (118 de prevención primaria y sólo 7 
de prevención secundaria). En los 50 pacientes que 
habían sido sometidos a miectomía quirúrgica, la 
incidencia de descargas fue del 0,24%/año, mientras 
que en los pacientes no operados hubo una inciden-
cia del 4,3%/año (p = 0,004)36. Estos datos indican 
que el riesgo de muerte súbita disminuye mucho en 
los pacientes con MCH obstructiva que sobreviven 
a la cirugía.

Desfibrilador implantable

Maron et al37 publicaron los resultados del segui-
miento a largo plazo de una cohorte de 506 pacien-
tes con MCH y desfibrilador. La incidencia de des-
cargas apropiadas fue del 10,6%/año en prevención 
secundaria y el 3,6%/año en prevención primaria. 
También se produjeron descargas inapropiadas en 
136 (27%) casos. Los autores destacan que se pro-
dujeron bastantes descargas en pacientes de preven-
ción primaria que sólo tenían un factor de riesgo, 
pero hay que tener en cuenta que no se realizó una 
valoración completa de los factores de riesgo en to-
dos los casos37.

En el último congreso de la Sociedad Europea de 
Cardiología, Marin et al presentaron los datos del 
Registro Español de Desfibrilador Implantable en 
MCH, que amplía los datos de dos estudios previos 
realizados en centros españoles38,39. Se incluyó a 244 
pacientes de 11 hospitales con una media de edad al 
implante de 44 años (145 en prevención primaria y 
99 en prevención secundaria). Con una mediana de 
seguimiento de 39 meses, la incidencia anual de des-
cargas fue del 4,2% en prevención primaria y el 
9,9% en prevención secundaria (similares a las de la 
serie de Maron et al). En prevención primaria des-
tacó la asociación entre presencia de taquicardia 
ventricular no sostenida en el Holter y la posterior 
aparición de descargas apropiadas (odds ratio [OR] 
= 9,65; intervalo, 1,2-76,4; p = 0,03). En prevención 
secundaria, hubo más intervenciones (62%) en los 
pacientes en los que el motivo de implante fue la ta-
quicardia ventricular sostenida que en aquellos que 
habían sido reanimados de muerte súbita o tuvieron 
fibrilación ventricular (el 28% de las intervencio-
nes). En los pacientes con taquicardia ventricular 
sostenida previa, el 92% de las descargas apropia-
das fueron por nuevos episodios de taquicardia sos-
tenida, mientras que en los que habían sufrido fibri-
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en los que la supresión de la profilaxis puede dar 
una sensación de inseguridad, más si cabe, en que 
no indicar profilaxis no se basa en la falta de riesgo 
de las maniobras y manipulaciones médicas, sino en 
que no se ha demostrado que administrar antibióti-
cos sea beneficiosa. Dado que la ausencia de la evi-
dencia no es la evidencia de la ausencia, habremos 
de vigilar si en los próximos años la adopción de los 
nuevos criterios de profilaxis se traduce en una re-
ducción de los efectos indeseables de los antibióti-
cos, sin una elevación del número de casos de endo-
carditis.

Declaración de conflicto de intereses

Los autores han declarado no tener ningún con-
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