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RESUMEN

Presentamos el caso de un paciente de 19 afos en el que tras detectar un soplo cardiaco en la exploracion
fisica se diagnéstica una miocardiopatia hipertrofica en la ecocardiografia. Mantiene funcién sistélica de
ventriculo izquierdo conservada, pero valores muy disminuidos de Strain Global Longitudinal. En la reso-
nancia magnética cardiaca se evidencia la presencia de un extenso realce tardio de gadolinio y ademas se
identifica un Cor Triatriatum que habia pasado desapercibido mediante la ecocardiografia. Se calcula un
elevado riesgo de muerte subita y se decide implante de un desfibrilador automaético.
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ABSTRACT

We present the case of a 19-year-old patient who, after detecting a heart murmur on physical examination, was
diagnosed with hypertrophic cardiomyopathy on echocardiography. He maintains preserved left ventricular sys-
tolic function, but very low Global Longitudinal Strain values. Cardiac magnetic resonance imaging shows the
presence of extensive late gadolinium enhancement and also identifies a Cor Triatriatum that had gone unnoti-
ced by echocardiography. A high risk of sudden death was calculated, and it was decided to implant an automatic
defibrillator.
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Presentacion del caso (Al) moderadamente dilatada. Se solicité estudio Holter-ECG con hallazgo de
extrasistolia ventricular poco frecuente en forma de latidos aislados, dobletes
y tripletes.

Se presenta el caso de un varén asintomatico de 19 afios remitido a Cardiologia

por soplo. Como Unica historia relevante tenia el antecedente de la muerte
subita (MS) de su abuelo materno a los 61 afos.

Se realizé un ecocardiograma transtoracico (ETT) con los siguientes hallazgos:
HVI asimétrica de grado severo, con grosor maximo en septo interventricular
basal de 35 mm (Video 1, 2y 3), aceleracion de flujo en el tracto de salida de
VI (TSVI) con gradiente basal méaximo de 60 mm Hg (Video 4), funcién sisto-
lica del VI (FEVI) conservada (58%) con Strain Global Longitudinal (SGL) dismi-
nuido (-17%) y con los valores més bajos del SGL en los segmentos de mayor
hipertrofia (Figura 1). Ademds, tenfa insuficiencia mitral ligera por movimiento
sistolico del velo anterior (SAM) y dilatacion moderada de la auricula izquierda
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Con los hallazgos descritos se solicitd una resonancia magnética cardiaca
(RMC) que concluye como diagndstico miocardiopatia hipertrofica asimétrica
obstructiva. En la RMC se obtiene un grosor maximo parietal a nivel de septo
basal de 42 mm (Figura 2, 3 y 4). Tras la administracién de gadolinio se ob-
servan focos extensos de realce tardio (RTG) intramiocérdico en las zonas de
mayor hipertrofia, con una masa fibrotica macroscépica del 17% (Figura 5).
En las secuencias de cine SSFP se observa la presencia de una fina membrana
transversal que atraviesa la auricula izquierda desde la pared posterior hasta el
septo interauricular, paralela al techo y con una fenestracion amplia sin produ-
cir turbulencia ni gradiente a su través, siendo compatible por sus caracteristi-
cas anatémicas con cor triatriatum con membrana no obstructiva (Figura 6).
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Se realiza estudio genético con resultado positivo para la variante c.216C>G;p.
Arg723Gly en el gen MYH7. Mediante el Score HCM RISK-SCD CALCULATOR se
estimé un riesgo de MS a 5 afos de 16,58%. Teniendo en cuenta el estudio
genético, el riesgo estimado y la valoracion de imagen cardiaca multimodal se
decidio implante de desfibrilador automatico (DAI) en prevencion primaria de
MS. Dado que el Cor Triatriatum no producia ninguna repercusion hemodina-
mica se optd por seguimiento médico.

Video 1. ETT. Eje largo paraesternal. HVI severa con casi colapso de la
cavidad ventricular en sistole.

Video 2: ETT. Eje corto paraesternal. HVI severa con patrén espiroideo, con
predominio en septo de VI'y pared inferolateral.

Video 3: ETT. Eje apical de cuatro cdmaras. HVI severa, SAM parcial.
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Video 4: ETT. Eje apical de cuatro cdmaras con Doppler color. Aceleracion
de flujo en TSVI.
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Figura 1. ETT. SGL con valores disminuidos en las regiones de mayor
hipertrofia.

Figura 2. RMC. Imagen cine SSFP. Eje corto. HVI severa.
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https://video.grupocto.com/videosEspecialidades/RETIC/05_02_Agosto/CS09_517/CS09_517_v01.mp4
https://video.grupocto.com/videosEspecialidades/RETIC/05_02_Agosto/CS09_517/CS09_517_v02.mp4
https://video.grupocto.com/videosEspecialidades/RETIC/05_02_Agosto/CS09_517/CS09_517_v03.mp4
https://video.grupocto.com/videosEspecialidades/RETIC/05_02_Agosto/CS09_517/CS09_517_v04.mp4
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Figura 4. RMC. Imagen SSFP. Plano de dos cémaras. HVI severa en pared
anterior e inferior.

Figura 5. RMC. Imagen IR tras administracion de gadolinio. Se observan
focos extensos de RTG intramiocérdico en las zonas de maxima hipertrofia.

- Casos clinicos 56

Figura 6. RMC. Imagen cine SSFP. Membrana a nivel de techo de la auricula
izquierda compatible con Cor Triatriatum.

Discusion

La miocardiopatia hipertréfica (MCH) se define como el aumento del grosor
parietal del ventriculo izquierdo (VI) que no se puede explicar Unicamente por
unas condiciones de carga anémalas. Hasta un 60% de los casos tienen origen
genético y la expresion fenotipica varia desde pacientes asintomaticos a MS
que ocurre aproximadamente en un 0.5% de casos/afo’.

La ecocardiografia es una técnica fundamental en el diagndstico y monito-
rizacion de la MCH. La cuantificacion de la funcién sistélica del VI mediante
pardmetros clasicos como la FEVI carece de precisién diagndstica para la
identificacion del dafo miocérdico temprano que subyace en esta patologia®.
Existen trabajos que evidencian valores disminuidos de SGL en pacientes con
MCH y FEVI normal y como ocurre en el caso presentado, se ha visto que los
valores mas disminuidos de strain se corresponden con los lugares de mayor
hipertrofia parietal. Valores reducidos de SGL se han asociado a cambios histo-
patoldgicos de rendimiento miocérdico in vitro y fibrosis miocardica®.

La RMC permite valorar la morfologia cardiaca, funcion ventricular y las carac-
teristicas del tejido miocardico en esta patologia. Uno de los pilares de la RMC
es la deteccion de fibrosis miocdrdica, dado que se asocia a mayor probabili-
dad de arritmias ventriculares y disfuncién sistélica de VI*. El RTG estd presente
en un 65% de los pacientes con MCH (oscila entre el 33 y el 84%). Se localiza a
nivel intramiocdrdico en forma de patrones irregulares, en las areas de mayor
hipertrofia y en los puntos de insercion del ventriculo derecho. Se ha asociado
a aumento de rigidez miocérdica y mayor remodelado del V.

Debido al riesgo de MS asociado a esta patologia, es fundamental realizar una ade-
cuada estratificacion del riesgo. Habitualmente se utilizan scores que calculan el
riesgo de MS mediante pardmetros clinicos y ecocardiograficos. Aunque en ellos
no se incluye en la actualidad el RTG mediante RMC, existen trabajos® que apoyan
la utilidad de este como marcador de riesgo de MS en esta enfermedad.

En el caso presentado el paciente tenfa un elevado riesgo de MS estimado
mediante los scores clasicos por lo que se decidié implante de DA, el estu-
dio de imagen multimodal confirma mediante los pardmetros de RTG y SGL
el elevado riesgo de MS y refuerza la decision clinica. Consideramos que la
valoracién multimodal mediante imagen cardiaca puede ayudar a esclarecer
la toma de decisiones en otros casos mas complejos tales como los de riesgo
intermedio calculado.
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Ademés de todo esto, gracias a la gran resolucién espacial de la RMC, en este
caso hemos podido descubrir un defecto anatémico a nivel de la Al, que por su
localizacién y tamafo pasé desapercibido para el ecocardiograma.

El Cor Triatriatum ocurre cuando una membrana divide la Al o auricula derecha
en 2 cdmaras. La forma de presentacion mas comun es un defecto producido
por la falta de incorporaciéon de la vena pulmonar comun a la Al, esta queda
dividida en 2 cdmaras: una posterosuperior que recibe el flujo de las venas pul-
monares llamada cdmara accesoria y otra anteroinferior que incluye la orejuela
y la valvula mitral denominada como Al verdadera. Representa el 0.4 % de las
cardiopatfas congénitas y suele estar asociada a otras malformaciones sobre
todo a comunicacion interauricular’, aungue no es frecuente que se asocie con
MCH como ocurre en el caso presentado. Su presentacion clinica es muy varia-
ble, desde pacientes asintométicos en los que la membrana no produce ningu-
na limitacion al flujo sanguineo, hasta casos muy sintomaticos con obstruccion
grave al flujo en la Al. Habitualmente el ETT permite establecer un diagnéstico
preciso, aunque en algunas ocasiones el defecto puede pasar desapercibido,
como ocurrié en nuestro caso. Dado que la RMC nos permite obtener iméage-
nes multiplanares es de gran utilidad en estos casos®. Los pacientes que perma-
necen asintomaticos habitualmente tienen un prondstico favorable, aunque se
han descrito casos de degeneracién de la valvula mitral y desarrollo de arrit-
mias auriculares, por lo que es necesario realizar un seguimiento cardiolégico’.

Conclusiones

En el caso expuesto ha sido fundamental el estudio mediante imagen cardiaca
multimodal. Los hallazgos de la ecocardiografia, sobre todo los valores dismi-
nuidos de SGL, se corroboraron con los datos de RTG obtenidos por RMC, am-
bos parametros sugieren fibrosis miocérdica y suman puntos de riesgo en la
estratificacién prondstica de este paciente. Asi mismo la RMC permitio la iden-
tificacion de la coexistencia de Cor Triatriatum y realizar asi un seguimiento mas
adecuado del paciente.

Ideas para recordar

El desarrollo de técnicas de imagen cardiacas como el SGL (ETT) y RTG
(RMN) nos aporta informacion fundamental para la correcta estratificacion
del riesgo, su determinacién puede ser clave en los pacientes con riesgo
estimado intermedio mediante los métodos clasicos.
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La RMC nos permite identificar cardiopatias congénitas que previamente
podian pasar desapercibidas mediante ETT, como el Cor Triatriatum e iden-
tificar aquellos pacientes que precisan un seguimiento mas estrecho car-
diolégico.
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