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Palabras clave

RESUMEN

> Obstruccion del tracto
de salida.

> Ecocardiografia
transesofégica.

> Insuficiencia cardfaca.

La miocardiopatia hipertréfica (MCH) es una enfermedad causada por mutaciones monogénicas sarcomé-
ricas y caracterizada por hipertrofia ventricular izquierda inexplicable. Cuando el tratamiento médico es
inefectivo, una alternativa terapéutica es la reduccion del espesor septal, siendo la miomectomia septal
quirdrgica de eleccion cuando se realiza en centros de alto volumen y experiencia. No obstante, otra opcién
menos invasiva es la alcoholizacion septal.

Presentamos dos pacientes —con reiterados ingresos por insuficiencia cardiaca—, a quienes se realizo alco-
holizacion septal como alternativa a la miomectomia quirdrgica. El objetivo es destacar y explicar la selec-
cién apropiada de las ramas septales, utilizando la inyeccion de solucién fisiolégica agitada, sin necesidad
de ecorrealzadores de alto costo y dificil acceso.
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ABSTRACT

> Ventricular outflow
obstruction.

> Transesophageal
echocardiography.

> Heart failure

Hypertrophic cardiomyopathy (HCM) is a myocardial disease caused by monogenic sarcomeric mutations and
characterized by unexplained hypertrophy of the left ventricle. When medical treatment is ineffective, a therapeutic
alternative is septal thickness reduction, with surgical septal myomectomy being the choice when performed in
high-volume and experienced centers. However, another less invasive option is septal alcoholization.

We present two patients—with repeated hospitalizations for heart failure—who underwent septal alcoholization
as an alternative to surgical myomectomy. The objective is to highlight and explain the appropriate selection of
septal branches, using the injection of agitated physiological solution, without the need for high-cost and difficult-
to-access echo-enhancers.

Introduccion

les antes no considerados influirian?®. Los avances en las diferentes estrategias
de tratamiento de esta entidad en los ultimos 60 afos han logrado reducir la
mortalidad anual del 6% a un 0,5 %.

.La miocardiopatia hipertrofica (MCH) es una enfermedad primaria del miocar-
dio causada por mutaciones monogénicas sarcoméricas y caracterizada por
una inexplicable hipertrofia del ventriculo izquierdo. Es una condicion relati-
vamente comun, con una prevalencia estimada de 1:200 sujetos, de los cuales
solo entre el 15% y el 17% son diagnosticados, debido a que muchos la pre-
sentan de forma asintomatica’.

Su manifestacion fenotipica y clinica es variable, incluso en familias afectadas
por la misma mutacion genética, donde, indudablemente, factores ambienta-

o0%0

La presencia de obstruccion, ya sea del tracto de salida del ventriculo izquierdo
(TSVI) o medio ventricular, ocurre en un 25% de los casos y, en un porcentaje
similar, se presenta solo durante el esfuerzo, predisponiendo a la aparicion de
sintomas®. Los pacientes sin obstruccién tienen mejor pronéstico, pero algunos
pueden evolucionar hacia una forma de miocardiopatia dilatada.

La aparicion de arritmias auriculares, como la fibrilacién, asi como la muerte
subita por arritmias ventriculares son rasgos de esta enfermedad®.

— RETIC. 2025 Abril; 8 (1): 10-15| ISSN: 2529-976X


https://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/
https://orcid.org/0000-0002-7380-6940
https://orcid.org/0000-0001-6100-7781
https://orcid.org/0009-0001-5452-186X
https://orcid.org/0000-0001-9878-6512
https://orcid.org/0009-0004-0057-3025
https://orcid.org/0009-0006-6117-3409
https://doi.org/10.37615/retic.v8n1a3
https://doi.org/10.37615/retic.v8n1a3
https://doi.org/10.37615/retic.v7n2a2
https://doi.org/10.37615/retic.v8n1a3
https://doi.org/10.37615/retic.v8n1a3
mailto:antiarritmico@hotmail.com
https://doi.org/10.37615/retic.v8n1a3

e

 Articulo de revision

El tratamiento se centra en mejorar los sintomas, controlar las complicaciones
de la fibrilacion auricular y prevenir la muerte subita®”. En los pacientes con
obstruccion del TSV, el tratamiento médico con farmacos inotrépicos negati-
vos, como betablogueantes, bloqueantes calcicos y disopiramida, logra benefi-
cios marginales y transitorios, sin alterar la historia natural de la enfermedad. El
mavacamten, un inhibidor selectivo de la miosina adenosina trifosfatasa (ATPa-
sa), ha mostrado resultados prometedores.

En aquellos pacientes refractarios al tratamiento médico, las alternativas te-
rapéuticas son los tratamientos de reduccion septal. En este sentido, la mio-
mectomia septal quirldrgica sigue siendo el tratamiento de eleccién, con baja
mortalidad cuando se realiza en centros con alto volumen de pacientes y por
cirujanos de amplia experiencia. La alcoholizacion septal es una opcion menos
invasiva, reservada, preferentemente, para pacientes anosos, con comorbilida-
des y altamente sintom4ticos.

En esta revision, presentamos dos pacientes en clase funcional (CF) IllI/IV —
con reiteradas internaciones por insuficiencia cardiaca a pesar del tratamiento
médico— a los cuales se les realizé alcoholizaciéon septal como alternativa a la
miomectomia quirurgica. El objetivo es explicar como se seleccionan las ramas
septales mds apropiadas para el tratamiento utilizando la inyeccién de solucién
fisioldgica agitada, sin necesidad de usar ecorrealzadores de alto costo y de
dificil acceso en Hispanoamérica.

Casol

Mujer de 78 afios, con diagndstico de MCH obstructiva severa. Presentaba
un gradiente pico medido por ecocardiografia transtoracica en reposo de 54
mmHg y posmaniobra de Valsalva de 132 mmHg. El espesor septal maximo
era de 25 mm. A pesar de realizar un tratamiento con atenolol y luego con
verapamilo, continuaba en CF llI-IV, por lo que se decidi¢ efectuar alcoholiza-
cion septal guiada por ecografia transesofdgica. La intervencién fue exitosa y
se evidencid, a las 24 horas posprocedimiento, un gradiente pico posvalsalva
de 73 mmHg y, después de 3 meses, un gradiente pico en reposo de 12 mmHg
y posvalsalva de 56 mmHg.

El espesor septal se redujo a 19 mm y la paciente mejord sus sintomas, por lo
que permanecioé en CF I.

Caso ll

Mujer de 71 afios, con diagndstico de MCH con obstruccion severa del tracto de
salida. El gradiente pico en reposo medido por ecocardiografia transtorécica fue de
60 mmHg, y posvalsalva de 195 mmHg. Tenfa colocado un marcapasos permanen-
te (MP) en modo DDD con captura ventricular completa y tratada con bisoprolol.

A pesar del tratamiento farmacolégico continuaba en CF IlI-IV, y requeria mul-
tiples internaciones por insuficiencia cardiaca descompensada. Por ello, se de-
cidio realizar una intervencién con alcoholizacion septal guiada por ecografia
transesofégica. El procedimiento fue exitoso y se logré reducir el gradiente pico
posvalsalva a las 48 horas a 54 mmHgy a 41 mmHg a los 3 meses. Sus sintomas
mejoraron y permanecio en CF |.

El procedimiento se lleva a cabo en la sala de hemodinamica, bajo anestesia
general. Se realiza una cinecoronariografia, seleccionando la proyeccion que
logra una correcta visualizacion de las ramas septales. El intervencionista avan-
za una cuerda gufa en cada una de las ramas septales, progresando un balén
over the wire, el cual se insufla a nivel ostial en forma oclusiva. Después de retirar
el catéter, se inyecta solucién salina agitada. Mediante ecografia transesofagica
simultanea, a nivel medioesofagico, en vista de eje largo (600/750), se visualizd
la zona de ecointensidad generada por la inyeccion en la rama septal canaliza-
da, que es similar a lo que se logra con ecorrealzadores, pudiendo identificar
la localizacién, la cantidad de miocardio involucrado y si es la zona que estd en
contacto con el movimiento anterior sistélico de la valva anterior mitral (VAM).

Este proceso se realiza con cada una de las ramas septales y se elige la dptima
para la alcoholizacion definitiva. Una vez seleccionada la rama septal adecuada,
se avanza y se insufla el balén hasta lograr la oclusion completa de la rama, con
el fin de evitar el reflujo hacia la arteria descendente anterior. Se inyecta alcohol
en un volumen ajustado al tamafo de la ramay se mantiene insuflado durante
5 minutos. Sin embargo, sabemos que en algunas oportunidades, es necesario
alcoholizar mdas de una rama. Cuando el resultado es 6ptimo, se observa una
caida inmediata de los gradientes y una disminucién de la insuficiencia mitral
secundaria. Es esperable que, en las siguientes semanas, disminuyan ain mas
los gradientes debido a la retraccion y el remodelado del segmento en el que
se produjo un infarto septal controlado, asi como también al remodelado ven-
tricular a distancia (Figuras 1 a 4; Videos 1 a 4).

°
1 TSVIVmax
TSVI GPmax

®
6.72m/s
180.85 mmHg

Figura 1. Ecocardiograma transesofagico intraprocedimiento prealcoholizacion septal. A: obstruccion del tracto de salida del ventriculo izquierdo (TSVI) con
movimiento anterior sistélico de la vélvula mitral (flecha verde); B: efecto de aliasing evidenciado mediante doppler color; C: doppler continuo a nivel del TSVI,

observandose un gradiente pico de 180 mmHg.
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Video 1. Ecocardiograma transesofagico intraprocedimiento
prealcoholizacion septal. Obstruccién del tracto de salida del ventriculo
izquierdo (TSVI) con movimiento anterior sistélico de la valvula mitral.

Video 2. Ecocardiograma transesofagico intraprocedimiento
A: septum interventricular sin contraste (flecha verde); B: septum prealcoholizacion septal. Efecto de aliasing evidenciado mediante doppler
interventricular con contraste con solucién salina agitada. color.

3 +
| TSVIVmax 231m/s
TSVIGPmax  21.33 mmHg

Posalcoholizacién septal. A y B: disminucion inmediata visualizada mediante bidimensional y doppler color del TSVI (flecha verde); C 'y D: Eco 3D
y doppler continuo evidenciando un gradiente pico de 21 mmHg.
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Figura 4. Procedimiento por hemodindmica. A: visualizacién de las ramas
septales; B: catéter por la rama septal progresando un balén over the wire;
C: insuflacién a nivel ostial de balén en forma oclusiva con inyeccion de
alcohol; D: resultado final.

Video 3. Posalcoholizacién septal. Disminucién inmediata visualizada
mediante bidimensional.

722070034

SANATORIO ALLENDE GERR(G
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Video 4. Procedimiento por hemodindmica. Catéter por la rama septal
progresando un balén over the wire.

RETIC. 2025 Abril; 8 (1): 10-15 | ISSN: 2529-976X —

Discusion

Dos tercios de los pacientes con MCH tiene algun grado de obstruccion
(> 30 mmHq), de los cuales la mitad lo presenta en reposo vy, el resto indu-
cida por el ejercicio. Se considera obstruccién severa cuando los valores de
los gradientes son > 50 mmHg. Su presencia es predictora de sintomas como
disnea, dolor precordial y sincope. Ademds, incrementa el riesgo de muerte
sUbita en comparacion con aquellos pacientes sin obstruccién®. El tratamiento
farmacoldgico con inotrépicos negativos, como betablogueantes, bloquean-
tes calcicos y disopiramida, constituye la primera linea terapéutica en estos
pacientes. Los betabloqueantes son los de primera eleccién; el verapamilo es
el bloqueante célcico més utilizado y se indica cuando los betablogueantes no
han sido efectivos. Debe administrarse con cautela en pacientes con obstruc-
cion severa y, por su efecto vasodilatador, se desaconseja cuando el gradiente
es superior a 100 mmHg. Se recomienda no combinarlo con betabloquean-
tes en casos de obstruccion severa, ya que existen casos de muerte subita. La
disopiramida es el mas efectivo de los tres, pero no se encuentra disponible
en algunos paises latinoamericanos. Muchas veces este farmaco no es bien
tolerado, debido a que aparecen sintomas por efectos parasimpaticos y pro-
longacion del intérvalo QT, que favorece la aparicién de arritmias.

Todos estos farmacos reducen el gradiente en reposo, pero su efecto durante el
ejercicio es limitado. Algunos pacientes no los toleran y aquellos que notan un
beneficio inicial, con el tiempo, tienden a volverse resistentes al tratamiento. Tam-
poco cambian la historia natural de la enfermedad ni previenen la muerte subita.

El mavacamten es el primer tratamiento farmacolégico especifico que actia
sobre mecanismos fisiopatolégicos de la enfermedad. Es una molécula pe-
quena que opera como inhibidor alostérico selectivo de la miosina ATPasa,
disminuyendo la formacién de los excesivos puentes entre actina y miosina,
generando un potente efecto inotrépico negativo. Recientes estudios en fase
Ill, pero con un pequefo nimero de pacientes, han mostrado que mejora el
consumo de O,, mejora la CF de la NYHA, reduce los gradientes en reposo, con
Valsalva y ejercicio, y reduce los niveles de BNP y troponina ultrasensible, me-
jorando asf la calidad de vida, no obstante, no disminuye el riesgo de muerte
subita por arritmias. Todos estos beneficios desaparecen al suspender el trata-
miento. No se observaron efectos adversos significativos, aunque el nimero de
pacientes evaluados fue bajo como para descartarlos con seguridad. Algunos
pacientes tuvieron una reduccion de la fraccion de eyeccion que mejord al
suspender el tratamiento con mavacamten.

Un estudio presentado recientemente randomizé a pacientes con MCH obs-
tructiva severa como candidatos para una reduccion septal a mavacamten o
placebo. Al cabo de 16 semanas, el 82% de los pacientes en el grupo mavaca-
mten ya no tenia criterio de reduccién septal comparado con el 23 % en el gru-
po placebo. Aunque estos resultados son prometedores, estudios con mayor
numero de pacientes y con un seguimiento mas prolongado son necesarios
para dimensionar el impacto real que tendra este formaco en el manejo de la
CMH y para descartar que, a largo plazo, estos agentes no tengan un efecto
deletéreo sobre la funcién global cardfaca’™.

Otra estrategia terapéutica para reducir el gradiente dinamico es el marcapa-
seo permanente. Consiste en marcapasear la auricula derecha y el dpex del
ventriculo derecho programando un periodo AV corto. Acttia produciendo un
blogueo completo de la rama izquierda (BCRI), lo que genera una disminucion
de la contractilidad miocérdica, un movimiento paradojal del septumy una dis-
minucion del movimiento anterior sistélico (SAM), debido a la activacion tem-
prana del musculo papilar anterior, lo que tironea de las cuerdas de las valvas.
Los gradientes se reducen, en promedio, un 40% a 60%. Los estudios obser-
vacionales iniciales mostraron que esta reduccién de gradiente se asociaba a
una disminucién de sintomas, mejorfa de la tolerancia al ejercicio y una mejor
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CF. Tres estudios posteriores aleatorizados mostraron que, en muchos casos, la
mejora de los sintomas era por un efecto placebo y que los cambios de capa-
cidad de ejercicio eran marginales; estos resultados generaron una pérdida del
entusiasmo por esta estrategia de tratamiento.

Estudios recientes han sugerido que el subgrupo de pacientes que mas se be-
neficia con el marcapaseo es el de los mayores de 65 afos, en quienes se ob-
serva una mejoria progresiva de los gradientes a largo plazo (10 afos), proba-
blemente como consecuencia del remodelado ventricular. Creemos que esta
estrategia terapéutica todavia tiene un rol fundamental en pacientes afosos
con comorbilidades, refractarios a tratamiento médico y que no son candida-
tos a tratamientos de reduccion septal'’.

Los tratamientos mas efectivos para aquellos pacientes con obstruccion severa
que no responden al tratamiento médico son las terapias de reduccién septal,
ya sea por miomectomia quirdrgica o por alcoholizacién. Ambas técnicas son
operador dependiente y requieren una amplia experiencia'?. El éxito quirdrgi-
co en manos expertas es del 90% y se logran gradientes promedios pospro-
cedimiento de 5 mmHg. También se observa mejoria de los sintomas y de la
capacidad de hacer ejercicio a largo plazo en un 80% de los casos. La cirugia
reduce la insuficiencia mitral relacionada a SAM, pero la valvula mitral requiere
intervencion, preferentemente reparacion, en 10 a 20%, o bien recambio en <
2%?". La mortalidad intrahospitalaria en centros de alto volumen es del 0,5 %,
pero aumenta al 3% si el paciente requiere intervencion mitral o bypass aorto-
coronario asociados. Las complicaciones mas frecuentes son: bloqueo auricu-
loventricular completo, comunicacion interventricular o dafo valvular mitral
0 adrtico en < 3% de los casos' Estudios observacionales que comparan a
pacientes con MCH obstructivas no operados con aquellos sometidos a mio-
mectomia muestran que estos Ultimos tienen una mejor calidad de vida a los
10 anos de seguimiento, equiparable a la de sujetos de la poblacién general.

Una opcién menos invasiva es la ablacion percutdnea del tabique interventricu-
lar con inyeccién de alcohol en las ramas septales. Consiste en inyectar alcohol
en forma selectiva en las ramas septales proximales para causar un infarto con-
trolado. El infarto involucra, de promedio, el 10% de la masa ventricular, o el 30%
de la masa septal. El procedimiento es guiado por ecograffa transesofagica con
la inyeccion de contraste durante el cateterismo para poder seleccionar la septal
mas adecuada para la alcoholizacién y predecir el resultado. La tasa de éxito es
del 80 al 90%, dejando un gradiente residual promedio de 10 a 15 mmHag. La
mortalidad intrahospitalaria es similar a la de la miomectomia quirdrgica. Los in-
convenientes de esta técnica es la rigidez respecto al tamano y localizacion del
infarto, y en que no aborda los problemas inherentes a la valvula mitral.

Aproximadamente en el 25% de los casos, los pacientes tienen inadecuada
anatomfa coronaria o anormalidades primarias de los musculos papilares o del
aparato valvular mitral, lo que descarta el procedimiento. Ademas se desacon-
seja en pacientes con un grosor de septum menor de 15 mm o mayor de 25
mm. Se ha reportado que 6-12% de los pacientes sometidos a la alcoholiza-
cion, requieren un segundo procedimiento para optimizar los resultados. La
complicacién mas frecuente es la necesidad de un marcapasos, en un 10% de
los casos. Lo més comun es que se lesione la arteria coronaria derecha, por ello
pacientes con BCRI tienen mas riesgo de requerimiento de MP. Otras complica-
ciones son: diseccion de la arteria descendente anterior, en un 1,5%, y derrame
pericardico, en un 0,5 %'. Un metaandlisis de estudios observacionales mostrd
que la mortalidad a largo plazo es similar a la de pacientes sometidos a mio-
mectomia quirlrgica y a la de la poblacién general™.

Posiblemente, nunca se realice un estudio aleatorizado entre miomectomia
septal quirdrgica y alcoholizacion, debido a que requerirfa un elevado nime-
ro de pacientes. Un estudio no aleatorizado reciente compard ambos trata-
mientos y encontrd resultados similares en cuanto a mortalidad, mejoria de
gradientes y CF. En dicha investigacion, se observéd una mayor morbilidad

« Articulo de revision 14

intrahospitalaria en los pacientes sometidos a miomectomia quirdrgica, pero
mayor incidencia de implante de MP y comunicacion interventricular en los
pacientes sometidos a alcoholizacion. En la actualidad, las guias consideran
que el método de reduccion septal de eleccion es la miomectomia quirdrgica,
y los pacientes que més se benefician son jovenes, sin comorbilidades, con
compromiso de la valvula mitral y grosor septal superior a los 30 mm.

La alcoholizacion septal debe reservarse para pacientes que no son buenos
candidatos para la miomectomia quirdrgica, como pacientes afosos, con co-
morbilidades y reducida expectativa de vida, sobre todo en centros con escasa
experiencia en intervenciones quirdrgicas de esta patologia.

En la presente revision, hemos mostrado a dos pacientes a las que se les prac-
ticé la alcoholizacion. Esta conducta se definié considerando aspectos relevan-
tes, como las edades avanzadas de las pacientes y la limitada experiencia de la
institucion en miomectomias quirdrgicas. El éxito obtenido en ambos procedi-
mientos se atribuye, en gran medida, a la exhaustiva evaluacion realizada por el
intervencionista y por el ecografista, tanto de la anatomia del septum como en
la seleccion correcta de la rama septal a ocluir. El método descrito para la tincion
del septum con solucion salina agitada nos permitié elegir la septal més apro-
piada para alcoholizacion, sin tener que acudir a los costosos ecorrealzadores.

Un beneficio de los ecorrealzadores sobre la solucién salina agitada es que
permiten identificar mas facilmente a los ocasionales pacientes que tienen
permeabilidad persistente de los sinusoides coronarios que se comunican con
la cavidad ventricular. Debido al riesgo de que el alcohol pase a la circulacion
sistémica, este hallazgo contraindica el procedimiento. El adecuado seteo del
equipo de ecografia minimiza la diferencia entre ambos agentes. Si bien los
gradientes posprocedimiento inmediato y alejado distan de lo sefialado como
ideal por las publicaciones'?, estos se logran, en mayor medida, con los proce-
dimientos quirdrgicos y, en nuestro caso, una alternativa podria haber sido la
alcoholizacion de una segunda septal; sin embargo, esto también aumenta el
indice de complicaciones. Por lo tanto, decidimos aguardar la evolucion aleja-
day retornar en un segundo procedimiento si esta no era la esperada.

Conclusion

Los avances en el tratamiento de la MCH han logrado, en algunos grupos, que
esta enfermedad progresiva tenga una expectativa de vida similar a la de la
poblacion general. En aquellos pacientes con obstruccion severa del TSVI, que
permanecen en CF IIl/IV a pesar de tratamiento médico, la reduccion septal
estd indicada. La miomectomia quirdrgica sigue siendo el método de eleccién
para la mayoria de los pacientes. La alcoholizacién septal es una alternativa
para pacientes afosos, con comorbilidades y en centros con menos experien-
ciaen miomectomia. La selecciéon de la rama septal mas apropiada para la alco-
holizacién es prioritaria para obtener resultados exitosos. La oclusién secuen-
cial de las ramas septales guiada por la inyeccion de solucion salina —en lugar
de los costosos y poco accesibles ecorrealzadores monitorizados con ecografia
transesofdgica— es una alternativa valida y segura que permite determinar el
segmento miocardico septal 6ptimo que debera recibir la alcoholizacion.

Ideas para recordar

- En los pacientes con miocardiopatia hipertréfica obstructiva severa con
refractariedad al tratamiento médico se debe evaluar la indicacion de los
procedimientos de reduccion septal como estrategia terapéutica.

- Planteamos que la inyeccion de solucién salina para la alcoholizacion sep-
tal, guiada con ecografia transesofdgica, es una alternativa vélida y segura
a considerar.
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