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Palabras clave RESUMEN

& Miocardiopatia hipertrofica La obstruccién del tracto de salida del ventriculo izquierdo (TSVI) en la miocardiopatia hipertréfica (MCH) se

B> Movimiento sistolico presenta hasta en un tercio de los pacientes en reposo y es provocable en otro tercio mas!". Este fenémeno

- e/ZItvE}arlsf:%tral e ocurre por la hipertrofia septal per sey e! movimiento sistolico ante~rior (SAM) d-e la valvula mitral, en la ma-
yorfa de los casos por la valva anterior, sin embargo, en un pequefio porcentaje la responsable es la valva
posterior®?. Reportamos un caso en una mujer joven.

Keywords ABSTRACT
L Hym’f trophic Left ventricular outflow tract (LVOT) obstruction in hypertrophic cardiomyopathy (HCM) occurs in up a third of
cardiomyopathy patients at rest and is provocable in another third™. This phenomenon occurs because of septal hypertrophy per

= Systolic anterior motion.

kg se and the systolic anterior motion (SAM) of the mitral valve, in most cases due to the anterior leaflet, however, in a
= Posterior mitral valve.

small proportion it is the posterior leaflet that is responsible®®.We report a case of a young woman.

Presentacion del caso
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Se trata de una mujer de 32 anos, con antecedente de un hermano fallecido
por muerte subita durante el suefio a los 35 afios de edad. 5 afos atrds consultd
por palpitaciones y dolor precordial posterior a esfuerzo fisico intenso, docu-
mentandose fibrilacion auricular en el servicio de urgencias. Sin otros antece-
dentes personales de importancia.

A la exploracion fisica presentaba un soplo mesotelesistolico grado lll/VI en
borde paraesternal izquierdo, que se incrementaba a la maniobra de Valsalva.

Se le practicé un ecocardiograma transtoracico (ECOTT), evidencidndose hi- /////////////EV//////// / ’ : " ////////
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pertrofia septal asimétrica con grosor maximo de 25 mm, con obstruccién a
nivel del tracto de salida del ventriculo izquierdo (TSVI) con movimiento sisté-
lico anterior (systolic anterior motion, SAM) de la valva mitral posterior (VMP)
(figura 1, video 1), con velocidad maxima de 4.63 m/s y un gradiente maximo

Figura 1. Modo M de la vélvula mitral que evidencia el SAM de la valva

de 86 mmHg (figura 2), dilatacion severa de la auricula izquierda e insuficien- posterior (A). Representacion esquematica del modo M de la valvula mitral
cia mitral leve. Cumpliendo, fenotipicamente, criterios para Miocardiopatia Hi- normal (B), en comparacién con presencia de SAM de la valva anterior (C) y
pertréfica (MCH). de la valva posterior (D). SAM, systolic anterior motion.
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Video 1. Eje largo paraesternal que evidencia la hipertrofia septal asimétrica
y el SAM dado exclusivamente por la valva mitral posterior. SAM, systolic
anterior motion.
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Doppler continuo a través del TSVI, con velocidad maxima de 4.63
m/s, gradiente maximo de 86 mmHg y que demuestra el espectro clésico
de obstruccién dindmica a este nivel. TSVI, tracto de salida del ventriculo
izquierdo.

Su riesgo de muerte subita a 5 afos estimado por el HCM-Risk-SCD score fue
15.2 % (alto riesgo), por lo que se colocd un desfibrilador automético implan-
table (DA).

En el seguimiento se le realizé un ecocardiograma transesofagico (ECOTE) que
reportaba obstruccion del TSVI por doble mecanismo: hipertrofia septal asimé-
trica y elongamiento de la valva posterior mitral (con 26 mm de longitud) que
genera SAM y con un excedente de la misma al cierre de 9.9 mm, con insufi-

ciencia mitral leve y

Se realizé panel genético para miocardiopatia hipertréfica, resultando en pre-
sencia en heterocigosis de la variante descrita como NM_000257.4 (MYH?7):
€.2302G>A; p.(Gly768Arg), clasificada como patogénica en el gen MYH7, de
herencia autosémica dominante.

Casos clinicos
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Imagen de ecocardiograma transesofdgico a 0° en la que
observamos el excedente de coaptacién de la vélvula mitral, siendo este 9.9
mm (serialado con flecha).

Representacion esquemdtica que demuestra el mecanismo
mediante el cual se genera el SAM de la VMP: 1a VMA coapta con la base de la
VMP'y el segmento medio elongado de esta Ultima es el que es traccionado
hacia el septum interventricular por el efecto de succién a través de un TSVI
estrecho. SAM, systolic anterior motion. VMP, valva mitral posterior. VMA, valva
mitral anterior. TSVI, tracto de salida del ventriculo izquierdo.

La paciente continuaba en clase funcional Il, pese a tratamiento médico épti-
mo, por lo que se sometid su caso a discusion por el Heart Team; decidiéndose
realizar miectomia septal quirdrgica mas plastia de la valvula mitral (cuadran-
tectomfa de P2 con plastia con anillo Physio II, Edwards Life Sciences #28, con la
finalidad de lograr mayor estabilidad en la valvula) resultando exi-
tosa. En el ecocardiograma post operatorio no se observé obstruccion a nivel
medio ventricular ni del TSVI, con un gradiente residual de 5 mmHg

la valvula mitral con su anillo de plastia, un area valvular de 2 cm?, con una
insuficiencia leve, y sin fenémeno de SAM (videos 2-4).

RETIC. 2023 Agosto; 6 (2): 53-56 | ISSN: 2529-976X


https://video.grupocto.com/Editorial/videosEspecialidades/retIC/2023/06_02_Agosto/CS10_557/557_v01.mp4

» Casos clinicos

Figura 5. Lecho quirdrgico que demuestra el segmento P2 elongado
(senalado con flecha).
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Figura 6. Gradiente residual en TSVI de 5 mmHg en ecocardiograma
transesofdgico de control post quirdrgico. TSVI, tracto de salida del
ventriculo izquierdo.
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Video 2. Ecocardiograma transesofagico post quirdrgico a 128°, observamos
la reduccioén septal (sefialado con flechas) y el resultado de la plastia mitral
sin excedente de coaptacion de la valva posterior; ya sin la presencia de
fenémeno de SAM a nivel del TSVI. SAM, systolic anterior motion. TSV, tracto
de salida del ventriculo izquierdo.
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Video 3. Ecocardiograma transesofagico postquirdrgico a 0° con Doppler
color sobre la vélvula mitral que evidencia insuficiencia mitral residual
minima y ausencia de gradientes obstructivos a través de la misma.
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Video 4. Reconstruccion tridimensional, en vista ventricular, en la que
observamos la vaélvula mitral, con adecuada coaptacién posterior a la
plastia, sin segmentos redundantes y el TSVI sin obstruccion.

Desde el implante del DAI no se han registrado arritmias ventriculares; asf tam-
bién, el procedimiento quirdrgico continda siendo exitoso, con importante
mejorfa en la clase funcional de la paciente, quien actualmente se encuentra
en clase funcional | de la New York Heart Association (NYHA).

Discusion

La MCH es una patologia cardiaca que se puede definir de tres maneras: desde
el punto de vista genético por la presencia de mutaciones en los genes que co-
difican las proteinas sarcoméricas; desde el enfoque fenotipico por la presencia
de una hipertrofia miocdrdica (=15 mm) de causa desconocida en ausencia
de alteraciones de la poscarga, y en el plano histolégico por la aparicién de
fibrosis, desorganizacién del miocardio y afectacion de los vasos de pequefio
calibre®.

Con respecto a la etiologfa, se han identificado al menos 1500 variantes de
alrededor de 8 genes que codifican mutaciones en proteinas sarcoméricas; la
mayorfa de la herencia es autosémica dominante. Se logra identificar variante
positiva en el 30-60 % de los pacientes; y de ellos el 70 % representan mutacio-
nes en 2 genes: el de la cadena pesada de beta miosina (MYH7) y proteina de
unién a miosina C3 (MYBPC3)@.
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Entre los mecanismos fisiopatoldgicos detrds de las manifestaciones clinicas
se encuentran: la presencia de obstruccion a nivel del TSV, insuficiencia mitral
asociada, disfuncion diastdlica, isquemia miocérdica, arritmias, riesgo de muer-
te subita y disautonomia®.

En este caso en particular, la paciente presentaba obstrucciéon en el TSVI por un
doble mecanismo: la hipertrofia septal y el SAM de la VMP, siendo este Ultimo
un hallazgo inusual y que se reporta con una prevalencia entre 10-12% en la
mayoria de los registros. El SAM de la VMP se describe como una elongacion
del segmento medio de la valva posterior, lo que ocasiona que la valva an-
terior coapte con la base de la valva posterior y no en el borde libre valvular.
La porcioén residual libre de la valva posterior se vuelve mas susceptible a ser
traccionada anteriormente hacia el septum interventricular, ocasionado por el
llamado “efecto Venturi’, el cual es generado por un jet de alta velocidad a través
de un TSVI estrecho (figura 5)% y/o vértices que se generan por debajo de la
valva y elevan la hoja hacia la via de salida®.

Conclusion

La MCH constituye una enfermedad genética con un espectro clinico hete-
rogéneo. El mecanismo de la obstruccion del TSVI es una importante carac-
teristica a evaluar, ya que el hecho de que esté dada por fenémeno de SAM
de la valva posterior mitral es poco frecuente, e implica consideraciones de
relevancia con respecto a la estrategia quirdrgica a realizarse.

Ideas a recordar

La estratificacion de riesgo en el paciente con MCH analiza varias caracteristi-
cas, una de las cuales es la presencia o no de obstruccion a nivel del TSVI, que
puede condicionarse por la propia hipertrofia septal y/o fenémeno de SAM.
El SAM de la valva mitral posterior es poco frecuente, con una prevalencia
entre 10-12 % en los registros reportados.

- Dicho fenémeno se describe como una elongacion de la valva mitral pos-
terior en su segmento medio, generandose un excedente de coaptacion, el
cual se vuelve mds susceptible a la traccién hacia el septum interventricular,
por ‘efecto Venturi”en el TSVl estrecho, o bien, por la generacion de vortices
que elevan la valva hacia la via de salida (de acuerdo a teorias recientes).
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