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RESUMEN

La miocardiopatia hipertréfica se define por la presencia de aumento del grosor de la pared del VI que no se
puede explicar tnicamente por condiciones de carga anémalas.
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Se presenta un caso de una mujer joven con diagnostico de miocardiopatia hipertréfica asimétrica (MCH)
con obstruccién del TSVI e insuficiencia mitral asociada con resoluciéon adecuada mediante miomectomia
quirdrgica sin procedimientos adicionales sobre la vélvula.

ABSTRACT

Hypertrophic cardiomyopathy is defined by the presence of increased thickness of the LV Wall that cannot be explained
only by abnormal load conditions.
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B> Septal myomectomy A case of a young woman diagnosed with cardiomyopathy asymmetric hypertrophy (HCM) with LV outflow tract obs-

truction and mitral regurgitation is presented. Surgical myomectomy resolved the regurgitation without requirement for
any additional mitral valve procedures.

Mujer de 43 afos, ex-fumadora, sedentaria, obesa, con antecedentes familiares
de muerte subita, con miocardiopatia hipertréfica con obstruccion del tracto
de salida del ventriculo izquierdo (TSVI), en la que se plantea implante de DAI
como prevencion primaria y antecedentes heredofamiliares de muerte subita.

Bajo tratamiento con atenolol refiere disnea de esfuerzo en clase funcional Il.
Se realiza una ecocardiograffa transtoracica que evidencia hipertrofia septal
asimétrica grave, a predominio del septum basal y medio (31 mm) con movi-
miento anterior sistélico (SAM), generando una obstrucciéon dindmica de gra-
do grave, con un gradiente basal de 75 mmHg, que en bipedestacién alcanza
145 mmHg, y un jet mesotelesistélico de insuficiencia mitral (IM), de grado mo-
derado (Video 1, Video 2 y Figura 1). Se decide realizar una ablacion septal
con alcohol. La oclusién transitoria con balén de una gran rama septal reduce
el gradiente obtenido durante la anestesia de 55 a 20 mmHg. La inyeccion de
contraste distal al balén no sugiere contraindicacion al procedimiento, por lo
que se realiza infusién de alcohol (Video 3, Video 4 y Video 5). La evolucién
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es favorable, ya que queda asintomética, con un espesor parietal de 26 mm,
sin evidencia de IM con un gradiente residual en TSVl de 21 mmHg (Figura 2).

Un afo después consulta de nuevo por reinicio de disnea en clase funcional
II. Se solicita una nueva ecocardiografia Doppler que muestra grave hipertrofia
septal con obstruccion dindmica de TSVIy un gradiente basal de 70 mmHg con
IM leve (Video 6 y Figura 3). Debido a que resulta dificultosa la medicion del
gradiente con maniobra de Valsalva y la presencia de IM, se decide realizar una
ecocardiografia transesofagica (ETE) que demuestra insuficiencia mitral grave,
que alcanza el techo de la Al (Video 7). Se decide realizar miomectomia septal
ampliada hasta musculos papilares, que se controla con ETE intraoperatoria. Se
observa desaparicién del SAM con gradiente de 15 mmHg.

La reduccioén de la obstrucciéon dindmica por la miomectomia fue suficiente para

eliminar el reflujo mitral, sin procedimientos adicionales sobre las valvas ni el
anillo valvular (Figura 4 y Video 8). La paciente quedé de nuevo asintomatica.
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Estudio por imagen

Video 3. Cuatro momentos durante la ablacion septal. Inicialmente

Video 1. El eje largo paraesternal muestra la hipertrofia septal asimétrica se observa la inyeccién de la arteria coronaria izquierda mostrando

y el movimiento anterior sistolico mitral, cuyas valvas se encuentran una rama septal prominente, donde se instala un baldn corto. La reduccién
elongadas y presentan contacto con el septum. El Doppler color muestra del flujo septal generd una caida significativa del gradiente subadrtico.

la turbulencia sistolica de la obstruccion dindmica del tracto de salida La inyeccion distal de contraste no mostré perfusion a zonas no deseadas.
y el reflujo dirigido a la pared posterior de la auricula izquierda El control postalcohol muestra una muy pobre perfusién de los segmentos

distales de la rama septal

Video 2. El modo M color sugiere que la regurgitacion mitral es
mesotelesistélica

Video 4. Con el balén insuflado en la primera rama septal se infunde
contraste diluido agitado observando refringencia en el lado derecho del
septum

POSICION
DE PIE

Figura 1. Comportamiento dindmico de la obstruccion del tracto de
salida, que aumenta en fase de presion de la maniobra de Valsalva. En
bipesdestacion, el perfil del flujo obtenido con Doppler continuo no
presenta el pico tardio caracteristico, probablemente por sumatoria del Video 5. La inyeccion de alcohol produce marcada refringencia local del
reflujo mitral, condicién que muchas veces torna confusa la evaluacion septum que se extiende hacia la banda moderadora
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http://video.grupocto.com/videosEspecialidades/Revista_ecocardiografia/DIC_2016_N_3/Videos/CASO_06/Caso_06_Video_01.mp4
http://video.grupocto.com/videosEspecialidades/Revista_ecocardiografia/DIC_2016_N_3/Videos/CASO_06/Caso_06_Video_02.mp4
http://video.grupocto.com/videosEspecialidades/Revista_ecocardiografia/DIC_2016_N_3/Videos/CASO_06/Caso_06_Video_03.mp4
http://video.grupocto.com/videosEspecialidades/Revista_ecocardiografia/DIC_2016_N_3/Videos/CASO_06/Caso_06_Video_04.mp4
http://video.grupocto.com/videosEspecialidades/Revista_ecocardiografia/DIC_2016_N_3/Videos/CASO_06/Caso_06_Video_05.mp4
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Video 7. Vista transesofégica. Insuficiencia mitral grave hacia la pared
lateral de la auricula izquierda. En el tracto de salida se funden la
Figura 2. Gradiente residual postablacion septal con alcohol aceleracion proximal del reflujo con la obstruccion dindmica subadrtica

Video 6. En la evolucion a largo plazo presenta nuevamente disnea
observando turbulencia en el TSVl y reflujo mitral que impresiona leve

Figura 3. Gradiente intraventricular de 70 mmHg. Con ligera lateralizacion Video 8. Control intraoperatorio. Bajo condiciones hemodindmicas

del transductor se observa un flujo de mayor velocidad, mas redondeado, adecuadas e infusion de isoproterenol no se observa movimiento anterior
que impresiona como insuficiencia mitral sistélico mitral y el reflujo es trivial
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Discusion

La miocardiopatia hipertréfica (MCH) es una entidad frecuente, compleja, he-
terogénea y con expresion variable. Se han descrito mds de 200 mutaciones.
En la mayoria de los casos se expresa fenotipicamente en la adolescencia o en
el adulto joven, pero puede verse a cualquier edad. Es la enfermedad cardiaca
hereditaria mas comun con una prevalencia estimada en aproximadamente 2
de 1.000 adultos jovenes.

La ecocardiografia Doppler es el estudio complementario mas utilizado en
la actualidad para su evaluacion clinica, ya que permite estudiar los aspectos
anatémicos, funcionales y hemodinamicos, la relacion entre el grado de obs-
truccién y los sintomas, la eleccion del tratamiento adecuado y la valoraciéon
previa, durante y posterior a los procedimientos terapéuticos. Es también un
arma eficaz para la deteccion en familiares.

Desde el punto de vista ecocardiografico se analizan cuatro puntos relevantes
del examen:

« Hipertrofia ventricular.

+ Valvula mitral.

« Disfuncion diastdlica.

« Obstruccion del flujo intraventricular.

La valvula mitral puede presentar alteraciones funcionales y/o estructurales,
cuya consecuencia final es la insuficiencia mitral. Las alteraciones estructura-
les constituyen un hallazgo morfolégico que excede la definicion de MCH,
demostrando que se trata de un proceso mas amplio y no confinado exclusi-
vamente al musculo cardiaco!?.

El SAM arrastra las valvas hacia el septum, impide la coaptacién valvular ade-
cuada y genera un jet excéntrico de regurgitacion con direccién caracteristica
posterolateral o medial a través de una suerte de tidnel que se forma entre
los sectores distales de ambas valvas en una secuencia eyeccién-obstruccion-
regurgitacion. Aproximadamente en entre el 10-20% de los casos existe alte-
raciones propias de la valvula mitral, como la elongacién de una u otra valva,
el prolapso valvular, la ruptura de cuerdas tendinosas, la insercion anémala de
los musculos papilares en la valva anterior, la hipertrofia de los musculos pa-
pilares, la dilatacién ventricular y anular en los casos que evolucionan hacia
formas dilatadas, el trauma sobre las valvas por el contacto septal repetido o
la endocarditis infecciosa, que pueden determinar per se regurgitaciones de
magnitud variable®.

Resulta de suma importancia poder precisar la anatomia de la valvula mitral y
del aparato subvalvular en los candidatos a cirugfa, ya que puede determinar
un cambio en la tactica quirdrgica. En estos casos la ETE permite obtener ma-
yor definicion de la anatomia mitral.

Habitualmente el flujo de la obstruccién presenta un pico tardio debido a
que el comportamiento dindmico més importante se produce al final de la
mesosistole. Estimulos como el ejercicio o la maniobra de Valsalva pueden
discriminar gradientes en pacientes sin obstruccion en condiciones basales.
El tamano del defecto de coaptacion entre los velos de la mitral varia direc-
tamente con el grado de SAM y el gradiente obstructivo, con las variaciones
en longitud de la valva mitral y su movilidad. La subestimacion del grado de
IM puede deberse a las limitaciones en la cuantificacion de Doppler color y la
excentricidad de chorro.

Desde el punto de vista terapéutico, la miomectomia quirdrgica es una técnica
desarrollada hace més de 40 anos, que se ha modificado levemente al dia de

hoy, con una reseccién mas extendida evitando el desarrollo de nuevos focos
de obstruccion mas apicales. La mortalidad de esta técnica quirdrgica en cen-
tros de alto volumen es cercana al 0%y el alivio de los sintomas y la reduccién
de los gradientes son considerables. Presenta la posibilidad de efectuar trata-
mientos sobre el aparato valvular mitral. Por todo esto se considera en muchos
centros la técnica de primera eleccion®.

La ablacién septal con alcohol es una técnica menos cruenta. Tiene la limi-
tacion de depender de la presencia de una anatomia coronaria aceptable y
no se puede realizar tratamientos sobre la valvula mitral en caso de que sea
necesario. Sin embargo, el riesgo del procedimiento es menor, por lo que lo
habitualmente se reserva para los pacientes con riesgo quirdrgico elevado. Su
eleccion debe estar basada en las caracteristicas del paciente y del centro, para
definir riesgos y beneficios de cada una.

Conclusion

-+ Paralos pacientes con MCH e IM secundaria a movimiento sistélico anterior
de los velos, la miomectomia puede reducir la gravedad de la IM sin nece-
sidad de cirugfa de la vélvula mitral adicional.

- Paralos pacientes sin enfermedad de la valvula mitral independiente existe
una relacion entre el gradiente del TSVI'y drea del jet de la IM.

- La presencia de IM dirigida posteriormente puede predecir con certeza
aquellos casos cuya IM mejorara significativamente con la miomectomia.

- Para los pacientes con MCH y enfermedad estructural de la valvula mitral
asociada puede ser necesaria la cirugfa de la valvula mitral. Sin embargo, en
algunos de estos pacientes la miomectomia sola puede ser suficiente para
suprimir o aliviar la IM.

- Laecocardiograffa juega un papel importante en la valoracién de qué pa-
cientes requieren un procedimiento de la vélvula mitral ademas de mio-
mectomia, asi como en la toma de decisiones perioperatorias.

Ideas para recordar

- La diferenciacion entre los flujos por gradiente obstructivo del tracto de
salida y la insuficiencia mitral puede ser dificultoso, requiriendo a veces el
uso de la ecocardiograffa transesofégica.

- Se deben precisar los mecanismos involucrados en el reflujo mitral, que en
la MH pueden ser complejos.

- La miomectomia quirdrgica puede ser suficiente en casos seleccionados
para la remisién de la IM vinculada con obstruccién dindmica del TSVI.
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