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Editorial

La Ecocardiografia en Latinoamérica: una vision general

a ecocardiografia es actualmente uno de los mas importantes métodos de diagndstico, prondstico y apoyo en el intervencionismo para

las méas diversas cardiopatias. Poco conocido es el hecho que el doctor Jerénimo N Guastavino, un precursor de la cirugia cardiovascular

argenting, a finales del aflo 1946, relatd su experiencia con el primer localizador ultrasonico para aplicaciones médicas (LUPAM), inven-
tado por el ingeniero RP Mc Loughlin, que permitia mostrar ecos de huesos, calculos y del corazén y valvulas en modo A", Todo ello antes de la
utilizacion del primer ecocardiégrafo en 1953, en Suecia, por Inge Edler y Carl Hellmuth Hertz.

Pero la difusién de la ecocardiografia en Latinoamérica comenzo principalmente en la década de 1970 en la mayoria de los paises, con las moda-
lidades del modo Ay M. El desarrollo de la técnica ha sido fenomenal, principalmente en los grandes centros de referencia nacional e internacio-
nal, presentando hoy la posibilidad de contar con todas las modalidades de la ecocardiografia, a saber: modo M, bidimensional, ecocardiografia
tridimensional, estudio de la mecanica cardiaca con speckle tracking, transesofagica bidimensional y tridimensional, ecocardiografia de estrés en
todas sus variantes. También se ha hecho especial énfasis en el aspecto educativo y formativo de los profesionales médicos y técnicos en la ma-
teria. Como prueba de ello se puede mencionar los innumerables cursos, jornadas, talleres, congresos o simposios nacionales e internacionales
que se realizan anualmente en todos los paises de la region.

Para llevar a cabo este desarrollo cada una de las Sociedades Cientificas de Cardiologfa de los respectivos paises cuenta con un Departamento
o Consejo de Ecocardiografia (més recientemente de Imagenes Cardiovasculares), que son los encargados de llevar adelante esta tarea. Otro
aspecto sobresaliente es el enorme niimero de profesionales médicos que se ha perfeccionado en centros de reconocido prestigio académico y
de alta complejidad en Estados Unidos y Europa, lo que ha permitido volcar sus conocimientos y adquirir la experiencia en sus respectivos paises
primero y en el resto de Latinoamérica después.

El nacimiento de la Asociacion de Ecocardiografia e Imdgenes Cardiovasculares de la Sociedad Interamericana de Cardiologia (ECOSIAC) ha
logrado recrear todas estas premisas, realizando una tarea de unién de los distintos paises, desarrollo y divulgacién de la técnica, y sobre todo
fortalecer los aspectos educativos y formativos de los profesionales de todas las regiones para una mejor calidad de atenciéon de la poblacion. El
nacimiento del libro de Ecocardiografia e Imagen Cardiovascular en la Prdctica Clinica, ECOSIAC-SIAC, en el afo 2015, en habla hispana y con una
participaciéon de autores de Latinoamérica de todos los paises miembros, es una muestra de ello.

También persigue como objetivos a corto plazo realizar encuestas en toda nuestra extensa poblacién médica para poner en conocimiento el
cuadro de situacién real en cada uno de los paises, y a partir de alli poder realizar las medidas de colaboracién necesarias de acuerdo a cada nece-
sidad. La primera de ellas es sobre el desarrollo actual de los laboratorios de ecocardiografia en Latinoamérica y se realiza a través del registro de
datos en la pagina web de ECOSIAC, tomando como antecedentes el elaborado en la pdgina web del Departamento de Imagen Cardiovascular
(DIC) de la Sociedad Brasilefia de Cardiologia (SBC) en el afio 20133,

La encuesta toma en cuenta para cada laboratorio investigado los siguientes parametros:

- Numero de ecocardiografias realizadas mensualmente (transtoracicas de adultos y pedidtricos, de estrés en sus diferentes modalidades,
transesofégicas, ecocardiografias, intraoperatorias, Doppler vascular....).

- Numero de equipos de ecocardiografia y las distintas modalidades (Doppler tisular, strain/strain rate, ecocardiografia tridimensional toracica
y transesofdgica. . .).

- Marca de los distintos equipos.

- Numero y la formacién profesional y académica de los ecocardiografistas que trabajan en el servicio.

- Formacion de residentes en ecocardiografia y el tipo de entrenamiento.

- Programa de posgrado en el servicio.
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Los datos estardn disponibles a finales de 2017 y se publicardn posteriormente.

Proximamente se llevard a cabo trabajos cientificos en la poblacion, lo que permitira tener valores de referencia propios de cada region, y poder
realizar los respectivos analisis estadisticos y comparativos con los valores ya establecidos en la comunidad médica internacional.

Las relaciones interinstitucionales con la American Society of Echocardiography (ASE), la European Association of Cardiovascular Imaging (AECVI) y
la Sociedad Espafola de Imagen Cardiaca han permitido participar de guias conjuntas internacionales (protesis, Chagas, enfermedad reumdtica,
entre otras), el desarrollo del Mdster en TEE, el Atlas de Imdgenes Cardiovasculares, el Mdster en Pacientes Criticos y Emergencias (en desarrollo), el
Curso de Ecocardiogratia Tridimensional (en desarrollo), el libro de bolsillo de la Prdctica Diaria de la Ecocardiografia (también en desarrollo). Se ha
creado la revista RETIC, en conjunto con la Sociedad Espafiola de Imagen Cardiovascular, de difusion de casos y novedades, con un alto impacto
en la comunidad médica.

En el afo 2017, en el préximo Congreso de ECOSIAC, en la ciudad de Panamd, se llevara a cabo por primera vez en la historia un examen de
acreditacion curricular para la comunidad médica, voluntario y no vinculante, en conjunto con la National Board of Examinations (NBE).

De seguro todavia hay muchas otras actividades para realizar en nuestro extenso territorio latinoamericano, pero estamos convencidos que
transitamos en el camino correcto, con mucha voluntad de trabajo conjunto, en un marco de camaraderia, amistad e intercambio cientifico,
que nos lleva cada afio a un nuevo desafio.
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Palabras clave RESUMEN

La hipertrofia ventricular es una condicion frecuente en los laboratorios de imagen cardiaca. Dado que es
comun a multiples patologias es de gran importancia encontrar claves que permitan reconocer la causa.
Aungue no hay datos patognomaonicos para cada enfermedad, si que es posible encontrar alteraciones
que, combinadas, haradn sospechar una determinada etiologia. Para ello, se utilizard la informacién de la
ecocardiografia y de la resonancia magnética cardiaca (cardio-RM). El presente articulo analiza la informa-
cion disponible en grandes grupos de patologia (miocardiopatia hipertrofica, cardiopatia hipertensiva,
enfermedades infiltrativas [amiloidosis] y de depdsito, con la enfermedad de Fabry como mds caracteris-
tica) y el corazén de atleta, dada su importancia en el diagnéstico diferencial con situaciones patolégicas.

> Hipertrofia ventricular

> Ecocardiografia

> Resonancia magnética
cardfaca

ABSTRACT

Left ventricular hypertrophy is frequently seen in ecochardiographic laboratories and everyone knows that
there are many etiologies involved in this condition. This is why we need keys that help us to diagnose the
cause. It is true that there are not pathognomonic facts for every disease, but we can suspect the etiology
using all the data collected in each patient, basically coming from echocardiography and cardiac magnetic
resonance (CMR). In this article we sumarize the available information for pathologic conditions (hypertro-
phic cardiomyopathy, hypertensive cardiopathy, infiltrative diseases like amioloidosis and storage diseases
like Fabry disease) and the heart of the athlete. The last one have been choosed due to, taht in some instances

Keywords

= Ventricular hypertrophy

> Echocardiography

> Cardiac magnetic resonance
imaging

is an important differential diagnosis with a state of disease.

Introduccion

La hipertrofia ventricular izquierda es un hallazgo frecuente en los pacientes
que acuden a realizarse una ecocardiografia. Ademds, generalmente es una
respuesta fisiolégica no especifica o por una adaptacion inadecuada a una lar-
ga lista de estimulos mediados por numerosas enfermedades cardiacas o sis-
témicas e, incluso, por el propio ejercicio. No obstante, debe tenerse en cuenta
que la hipertrofia no es algo uniforme, sino que depende del mecanismo sub-
yacente y que en funcién del mismo puede mostrar caracteristicas peculiares.

En muchos pacientes la hipertrofia estd claramente relacionada con el proceso
subyacente. En muchos otros, sin embargo, es un hallazgo no esperado y, por
tanto, un reto para establecer la causa que la origina, ya que la morfologia y la
anatomia patoldgica varian sustancialmente entre patologias y, dentro de éstas,
depende del grado de evolucién de la misma. Ademas, el tipo de hipertrofia pue-
de tener un impacto especifico en la funcién sistdlica y diastdlica de la funcién
ventricular. Todos estos hechos pueden valorarse y describirse mediante las téc-
nicas de las que actualmente se dispone, como la ecocardiografia y la cardio-RM.
Con ellas se pueden describir hallazgos morfoldgicos y funcionales en muchas
patologias causantes de hipertrofia ventricular®. No obstante, debe quedar claro
que el clinico debe integrar la historia, los hallazgos exploratorios, las pruebas de
laboratorio y las pruebas de imagen para alcanzar un diagndstico correcto.
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La presente revisién se centra en la patologfa no valvular que cursa con hiper-
trofia como hallazgo principal y en la utilidad de la ecocardiograffa y la cardio-
RM para caracterizar los hallazgos morfolégicos y funcionales.

Hipertension arterial

La HTA de larga evolucién ocasiona una sobrecarga de presién permanente
(similar a otras condiciones con la estenosis adrtica o la coartacién adrtica)
que puede afectar a multiples érganos diana como el corazén, el cerebro,
los riflones, etc. Esta situacion ocasiona un estrés parietal que el miocardio
intenta compensar desarrollando hipertrofia de sus paredes. No obstante, los
cambios geométricos son variables: remodelado concéntrico (masa normal
aumento del espesor relativo de la pared), hipertrofia concéntrica (aumento
de la masa y del espesor relativo de la pared) e hipertrofia excéntrica (@umento
de la masa y espesor relativo de la pared normal). Ademas, el estrés regional
no es homogéneo debido a que el ventriculo no es esférico. Asf, por ejemplo,
debido al mayor radio en el tercio basal, en este segmento el estrés es mayor
y ésta parece ser la causa del desarrollo del caracteristico aumento de espesor
septal basal; en este segmento, ademds, la funcion sistélica medida mediante
deformacién (strain) puede ser normal o demostrar una disminucion (inicial-
mente leve)? (véase mas adelante la Figura 2).

Grupo CTO
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La ecocardiografia permite estudiar los diferentes aspectos de la cardiopatia
hipertensiva incluyendo la morfologia (hipertrofia) y geometria ventriculares,
asi como la funcion (sistélica y diastolica).

Ya se ha comentado con anterioridad las posibilidades morfoldgicas de la hi-
pertrofia. Los valores para la masa ventricular se obtienen de la férmula acepta-
da por la ASE para su cdlculo (no obstante, se debate su reproducibilidad y en
comparacién con la resonancia claramente lo sobreestima):

Masa VI = 0,8 (1,04 [(DTDVI + PPTDVI + SIVTDVI)? - (DTDVI)}]) + 0,6 g

Donde, DTDVI: didmetro telediastolico de VI; PPTDVI: pared posterior teledias-
télica de VI; SIVTDVI: septo interventricular telediastolico de VI.

La forma mas tipica de la HTA es la hipertrofia concéntrica y, como ya se ha
comentado, es frecuente encontrar engrosamiento del tercio basal del septo.
La clasificacion del tipo de hipertrofia (concéntrica, excéntrica, remodelado) se
realiza de acuerdo con la férmula del grosor parietal relativo (GPR) (Figura 1):

Remodelado concéntrico VI HVI concéntrica

VI normal HVI excéntrica

Grosor parietal relativo (GPR)

045 - S aEaC e EEEEEEEER TR

indice masaVig/m> 135

Figura 1. Modelos de hipertrofia ventricular izquierda en funcién de la masa
y el didmetro ventricular

GPR = SIVTDVI + PPTDVI/ DTDVI (normal < 0,45)
(Véanse las abreviaturas como en la férmula de la masa)

La exactitud y reproducibilidad en el célculo de la masa ha mejorado con el uso
de la tecnologfa tridimensional.

Generalmente la funcién ventricular sistélica evaluada mediante la fraccion de
eyeccion suele ser normal en estadios iniciales de la HTA. No obstante, las técni-
cas recientes de strain y strain rate pueden demostrar valores disminuidos en los
pacientes y segmentos con hipertrofia, aunque generalmente en mucha menor
cantidad que en las miocardiopatias, en las enfermedades infiltrativas (Figura 2).
Por otra parte, en el corazén del atleta la funcion suele ser normal®@ 2.

La ecocardiografia también permite estudiar la funcién diastdlica. Inicialmente
se observa un trastorno de relajacion, pero en fases avanzadas puede objeti-
varse un patrén pseudonormal o incluso restrictivo. Por otra parte, la utilizacion
del Doppler tisular mostrara las velocidades del anillo mitral y permitird deter-
minar la relacion E/e’como indicador de las presiones de llenado.

e Articulos de revision
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Figura 2. Ecocardiografia, en cuatro cdmaras, de un corazén hipertenso con
hipertrofia (A) y strain longitudinal (B) que muestra un valor practicamente
normal (-18,16%)

Al igual que en otras patologias, la cardio-RM permite cuantificar los voltime-
nes ventriculares, la masa y la funcion sistélica medida como fraccion de eyec-
cién en pacientes hipertensos. Actualmente se considera que es la técnica de
eleccion para la cuantificacion de estos parametros. En general, el aumento
de masa en la hipertension no suele ser muy marcado. La cardio-RM también
permite estudiar la contraccién regional mediante técnicas especiales como
el tagging, que ha demostrado reduccion en la contraccion segmentaria en
segmentos medios mediante el estudio del MWS (midwall shortening)®.

Por otro lado, la cardio-RM, al igual que en otras patologias, permite evaluar el
realce tardio tras la inyeccién de gadolinio como expresion de la fibrosis ventricu-
lar. Aunque se ha pensado que los pacientes con cardiopatia hipertensiva no son
proclives a presentar esta alteracion, algunos estudios en los Ultimos afos han
demostrado que en torno a la mitad de los pacientes con hipertrofia ventricu-
lar debida a hipertension arterial pueden presentar realce tardio que se observa
como depdsitos parcheados en el interior del miocardio sin patrén isquémico®.

Corazon de atleta

En los atletas, el ejercicio regular induce hipertrofia simétrica del VI que se consi-
dera un fenémeno adaptativo al incremento del volumen latido. Ademas, el ven-
triculo se dilata ligeramente en general. No obstante, el grado de cambios y de hi-
pertrofia depende de otros factores como el tipo de ejercicio realizado, el sexo o la
raza (en atletas afroamericanos se observa mas hipertrofia, por ejemplo). Hay que
tener en cuenta que el ejercicio de resistencia produce béasicamente una sobre-
carga de volumen que conduce a la dilatacion biauricular y biventricular con fun-
cion sistélica preservada y aumenta las propiedades diastdlicas. Por el contrario, el
ejercicio de fuerza, que supone una sobrecarga de presién basicamente, se asocia
a hipertrofia concéntrica e VI con funcion sistdlica preservada, sin cambios en las
cavidades derechas ni en la Al®. En general, los individuos entrenados no van a
presentar grados de hipertrofia importantes. No obstante, se estima que hay en
torno a un 0,4-2% de atletas caucdsicos que presentan un grado de hipertrofia
en zona “gris” (13-16 mm) que pueden presentar cruce con la miocardiopatia hi-
pertrofica. No obstante, los atletas de raza afroamericana tienen unos espesores
miocardicos mayores que los de raza caucasica y hasta un 3% es > 15 mm. Estas
consideraciones se dan tanto en varones como en muijeres. No obstante, parece
que en ningun caso la cifra en atletas sanos supera los 16 mm de espesor®.

RETIC 2016; 3: 1-8
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Ecocardiografia

La ecocardiografia es la prueba inicial de eleccion para valorar la hipertrofia
en atletas. De hecho, las cifras expuestas previamente provienen de estudios
ecocardiograficos. En general, pues, es raro que los espesores miocardicos su-
peren los 14 mm?y parece que en sanos no deben superar nunca los 16 mm®,

Los hallazgos morfoldgicos muestran un miocardio uniforme con hipertro-
fia simétrica, sin obstruccién del tracto de salida. Por otra parte, las medidas
habituales de funcion sistélica y diastolica mostraran valores normales. Tipica-
mente, en casos dudosos, medidas adicionales como las velocidades de DTl en
anillo, la velocidad pico sistélica y la medida de strain y strain rate son normales
o incluso supranormales en estos corazones con hipertrofia fisioldgica con re-
laciones E/e'que nunca son < 89,

En una revisién reciente® se han propuesto como datos patologicos en la
ecocardiograffa presencia de hipertrofia con espesores > 16 mm, velocidades
disminuidas en el DTl septal (e'< 8 cm/s), presencia de un strain longitudinal
global < -15y la ausencia de incremento de la funcién sistdlica con el ejerci-
cio. Ademaés, respecto al VD se han propuesto como anormales la presencia
de aneurismas o saculaciones o la disfuncién sistolica global o regional del
mismo.

Resonancia magnética

La cardio-RM es la técnica que permite un estudio mas extenso de las caracte-
risticas del miocardio del atleta debido a que permite medir con precision los
volumenes, masa y FEVI. Pero, ademas, también permite caracterizar el miocardio
mediante la utilizacion de secuencias que potencian determinadas caracteristi-
cas de los tejidos en relacion con su comportamiento en T1, T2 y captacion de
gadolinio. Las medidas realizadas, como en la poblacién general, muestran que
los valores de espesores, masa y volumenes son menores con la RM que con
la ecocardiografia. En general, la informacion aportada permitird complemen-
tar la obtenida por la ecocardiografia y aclarar un nimero importante de casos
dudosos con ecocardiografia (sobre todo en la diferenciacién de miocardiopatia
hipertréfica o miocardiopatia dilatada con corazones normales). No obstante, el
problema es que existe poca informacion acerca de lo que se debe considerar
como normal en los atletas, en especial los que practican deporte competitivo, y
ello puede conducir a informacién conflictiva en casos poco claros.

En este sentido se ha publicado recientemente en una revisiéon que un nime-
ro importante de atletas veteranos presentan depdsitos parcheados de realce
tardio intramiocardicos. Estos sujetos, por otra parte, estdn sanos y no habfan
presentado nunca ningun evento cardiovascular. La cifra, segun los estudios,
oscila entre el 12% y el 50%. Al parecer, estos depdsitos estan practicamente
ausentes en atletas jovenes, con menos tiempo de entrenamiento, por lo que
algunos autores lo han atribuido a posible fibrosis en relacion con entrena-
miento extremo y prolongado, aunque su significado esté en discusion?.

En resumen, en los préximos afnos es probable que la cardio-RM ofrezca una
informacion importante acerca del corazéon del atleta que permita delimitar
con mayor precision la normalidad y la patologfa en los casos que actualmente
no son definitivos.

Miocardiopatia hipertrofica

La MCH se produce por diferentes mutaciones de genes que codifican protei-
nas sarcoméricas. Su manifestacion principal, desde el punto de vista histolo-
gico, es una desorganizacion (disarray) de las fibras musculares miocérdicas,
que estd asociada con el desarrollo de hipertrofia del VI. La mayor parte de los

pacientes muestran un patron de hipertrofia asimétrica, con una predileccion
por el septo interventricular y la cara anterior. Sin embargo, se ha observado
otros patrones: hipertrofia concéntrica, apical, etc.

El diagndstico de miocardiopatia hipertréfica se establece por la presencia de
hipertrofia asimétrica, definida como un espesor miocérdico > 15 mm en uno
0 mas segmentos miocdrdicos del VI en cualquier técnica de imagen, no justi-
ficada por las condiciones de carga, asociado a un espesor normal (< 12 mm)
en otros segmentos y a un tamafo ventricular normal. No obstante, la miocar-
diopatia hipertrofica puede cursar con un aumento menor de los espesores, en
cuyo caso el diagnéstico requiere evaluacion de otros factores (historia familiar,
ECG, etc)). En los familiares de primer grado de pacientes con miocardiopatia
hipertréfica claramente establecida un espesor miocardico > 13 mm en uno
0 mas segmentos miocdrdicos del VI es suficiente para establecer el diagnos-
tico®.

Ecocardiografia

Es la técnica mas empleada para establecer el diagndstico de miocardiopa-
tia hipertrofica. Aunque la hipertrofia suele afectar a los segmentos basales
del septo, es fundamental evaluar todos los segmentos miocardicos para
detectar patrones atipicos. Las hipertrofias focales limitadas a uno o dos
segmentos, especialmente en las caras anterior y lateral, pueden ser difici-
les de detectar por ecocardiografia. En caso de sospecha de miocardiopatia
hipertréfica apical, la ecocardiografia de contraste puede ser muy Util para
mejorar la definicion de estos segmentos. Puede existir también hipertrofia
del VD, generalmente limitada al tercio distal de la cara lateral, hasta en un
18% de los casos.

La obstruccién dindmica del tracto de salida del VI, definida como gradiente
en reposo superior a 30 mmHg, se observa en un 30% de los casos y es un
dato muy sugerente de miocardiopatia hipertréfica, aunque no patogno-
maonico, ya que también puede producirse en otras patologias (cardiopatia
hipertensiva, situacion de hipovolemia o hipercontractilidad). La hipertrofia
del tabique estrecha el tracto de salida del VI, generando fuerzas de Venturi
que arrastran el velo anterior hacia el septo, produciendo el hallazgo caracte-
ristico del movimiento anterior sistélico del velo anterior mitral. No obstante,
éste es un fendmeno complejo en el que contribuyen diferentes alteraciones
del aparato subvalvular (rotacion anterior y medial de los musculos papilares,
insercion directa del musculo papilar en el velo anterior, elongacién del velo
anterion)®. La presencia de dichas alteraciones o de variaciones de la arqui-
tectura miocérdica (criptas) es también caracteristica de la miocardiopatia
hipertréfica.

La mayor parte de los pacientes con obstruccion del tracto de salida del VI pre-
sentan insuficiencia mitral mesotelesistolica, excéntrica, dirigida hacia la cara
posterior de la Al, por insuficiente aposicion de los velos mitrales. Con menos
frecuencia, puede producirse obstruccion medioventricular o apical. En un
30% adicional de estos pacientes existe obstruccion dindmica provocable con
maniobras que reducen la precarga o la poscarga (Valsalva) o con el ejercicio,
que es importante identificar en los pacientes sintomaticos.

La funcién sistélica global del VI medida con la fraccion de eyeccion del Vi suele
ser normal o supranormal, excepto en casos muy evolucionados con fibrosis
extrema (fase burn out). Sin embargo, la funcién regional suele ser patoldgica,
precediendo incluso a la hipertrofia, a expensas de una reduccién importante
de la deformacién longitudinal®. Las técnicas de cuantificacion de la defor-
macion miocardica permiten establecer el diagnostico diferencial entre mio-
cardiopatia hipertrofica y el remodelado ventricular por actividad deportiva,
en gue la deformacién estd aumentada. En la cardiopatia hipertensiva la afec-
tacion de la deformacién longitudinal no suele ser tan importante como en la
miocardiopatia hipertréfica (Figura 3).
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Figura 3. Ecocardiografia en paciente con miocardiopatia hipertrofica en plano apical de cuatro cdmaras (A) y strain longitudinal de cuatro cdmaras (B)

demostrando la reduccién del strain longitudinal global

En las Ultimas guias de préctica clinica sobre el manejo de la miocardiopatia hiper-
tréfica se recomienda una valoracion basal de estos pacientes con cardio-RM en fun-
cion de las posibilidades del centro. Esta técnica tiene un rendimiento superior a la
ecocardiografia para la deteccion de hipertrofia asimétrica focal de las caras anterior
y lateral, asi como para la caracterizacion del dpex". Ademds, es mas sensible para
la deteccion de marcadores sutiles de enfermedad sarcomérica como criptas o ano-
malias de los musculos papilares. En cambio, la ecocardiografia es una técnica mas
adecuada para la caracterizacion de la obstruccion dindmica (Video 1y Video 2).

Video 1.RM en modo cine, eje corto con cobertura completa del VI en

un paciente con miocardiopatia hipertréfica. Se observa la configuracion
espiroidea del septo y las variaciones anatémicas de los musculos papilares,
tan frecuentes en esta entidad. En este paciente los musculos papilares estan
fragmentados y mal definidos, con vientres accesorios en posicién medial
que pueden contribuir al movimiento sistélico anterior del velo anterior
mitral

La técnica de realce tardio permite detectar la expansién del intersticio causa-
da por la fibrosis en la miocardiopatia hipertréfica. Se observan focos de realce
tardio en un 65% de los pacientes, con un patrén mesocardico parcheado que
afecta generalmente a los segmentos hipertréficos, y de forma caracteristica
a los puntos de insercion septal del VD. La deteccion de este patron es muy
util para establecer el diagnoéstico diferencial con otras causas de hipertrofia
del VI®. La ausencia de fibrosis es un dato til para el diagnéstico diferencial
con el remodelado ventricular deportivo y la cardiopatia hipertensiva, pero no
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hay que olvidar que formas leves de miocardiopatia hipertrofica pueden tener
iméagenes de realce tardio totalmente normales (Figura 4).

Video 2. RM en modo cine, plano de tres cdmaras en un paciente con
miocardiopatia hipertrofica. Existe una hipertrofia asimétrica del septo, mas
marcada en el segmento basal del septo anterior, con movimiento sistélico
anterior del velo anterior mitral completo y obstruccion dindmica del tracto
de salida del VI. Ademas, se observa un flujo turbulento correspondiente

a regurgitacion mitral, que visualmente impresiona significativamente

Figura 4. RM, imé&genes de realce tardio en eje corto (A) y dos cdmaras (B),
de la paciente con miocardiopatia hipertréfica correspondiente al Video 1
y Video 2. Presenta el patron de realce muy tipico, con realce mesocérdico
tenue en los puntos de insercion del VD, mas evidente en el septo anterior,
donde la hipertrofia era mas marcada
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Aungue es muy inhabitual que se observe realce tardio en segmentos no hi-
pertréficos, en fases avanzadas de la enfermedad es frecuente observar realce
transmural asociado a adelgazamiento miocardico (fase burn out).

Las secuencias de mapeo miocardico pueden ser Utiles para el diagnéstico de
estos pacientes. Parece que el volumen extracelular, y en especial el mapeo
de T1 nativo, pueden diferenciar la miocardiopatia hipertrofica de la cardio-
patia hipertensiva. Ademas, en un trabajo reciente se observaron diferencias
entre los portadores de una mutacién sarcomérica y los controles normales,
incluso en ausencia de hipertrofia del VI2,

Amiloidosis

La amiloidosis es una enfermedad sistémica caracterizada por el depésito de
fibrillas amiloides en diferentes érganos del organismo, incluyendo el corazén.
Se conocen hasta el momento 31 proteinas capaces de producir depdsitos
amiloides en el ser humano. Las mas habituales son determinados tipos de ca-
denas ligeras monoclonales (amiloidosis AL) y la transtiretina (amiloidosis TTR,
incluyendo las formas hereditarias y la senil). La amiloidosis TTR es una entidad
infradiagnosticada, que en una serie reciente estaba presente en mas de un 10%
de pacientes con insuficiencia cardiaca y fraccién de eyeccion preservada'.

La infiltracion cardiaca produce un aumento progresivo de los espesores mio-
cardicos y rigidez miocdrdica, mientras que la disfuncion sistélica es muy tardfia.
Actualmente, las técnicas de imagen permiten diagnosticar de forma fiable
esta entidad y diferenciarla de otras causas de aumento de los espesores mio-
cardicos, y pueden orientar también al tipo de amiloidosis subyacente.

En la amiloidosis tipicamente se observa un aumento concéntrico de los es-
pesores miocardicos que suele ser moderado, no superando los 14-15 mm. El
patrén miocérdico granular o en “vidrio esmerilado’, descrito en estudios clasi-
cos, se considera un hallazgo inespecifico en la era del segundo arménico. La
asociacion de aumento de espesores miocardicos y bajos voltajes ECG es muy
especifica de amiloidosis, pero puede ser un hallazgo tardio. A diferencia de la
miocardiopatia hipertréfica, no se observa nunca movimiento sistolico anterior
del velo anterior mitral ni aceleracion del flujo en el tracto de salida del VI.

La amiloidosis es una enfermedad sistémica, por lo que el depdsito de fibrillas se pro-
duce entodas las estructuras cardiacas. Van a estar engrosados, por tanto, las paredes
de ambos ventriculos y ambas auriculas, el septo interauricular y las valvulas mitral y

tricUspide, lo que ayuda al diagnéstico diferencial con otras causas de hipertrofia del
V1. El derrame pericardico ligero o moderado es un hallazgo frecuente.

La disfuncion diastolica es la norma en estos pacientes, pero la dilatacion impor-
tante biauricular y el patrén restrictivo de flujo mitral sélo se observan en fases
avanzadas y su utilidad para el diagndstico precoz de esta entidad es limitada.

La valoracién de la funcién regional es muy Uutil en el diagnostico diferencial
entre amiloidosis y otras causas de hipertrofia del VI'®. La deformacién lon-
gitudinal estd muy reducida, con una distribuciéon muy caracteristica en que
la afectacion de los segmentos basales es mas grave que la de los segmentos
distales. Otro hallazgo muy especifico de la amilodosis es la presencia de un
pico muy precoz de velocidad de deformacion miocdrdica, que se produce
durante el periodo de contraccién isovolumétrico (Figura 5).

La informacion morfolégica y funcional que proporciona la RM es similar a la de
la ecocardiograffa. La caracterizacion del tejido es lo que aporta un valor adicional
respecto a la ecocardiografia, permitiendo alcanzar un diagnéstico precoz de la
enfermedad, incluso en ausencia de aumento de espesores’® (Video 3 y Video 4).

Video 3.RM en modo cine, eje corto con cobertura completa del VI

en un paciente con amiloidosis AL con un mieloma multiple como patologia
de base. Se observa un aumento simétrico de espesores de ambos ventriculos,
con funcion sistolica global normal. La disfuncion sistélica se produce muy
tardiamente en el curso clinico de esta enfermedad

Figura 5. Ecocardiografia en paciente con amiloidosis en plano apical de cuatro cdmaras, con hipertrofia (A) y strain longitudinal de cuatro cdmaras (B) demostrando la

reduccion del strain longitudinal global
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Video 4. RM en modo cine, cuatro cdmaras de un paciente con amiloidosis
AL. La auricula derecha esta ligeramente dilatada. El derrame pericardico,
generalmente leve, es un hallazgo frecuente de dicha patologia

Se han descrito varios patrones de realce tardio muy caracteristicos de amiloi-
dosis, desde el clasico patrén subendocdrdico en anillo descrito por Maceira et
al"® hasta un patron de realce global. Es muy tipico que sea muy dificil conse-
guir una adecuada supresion miocardica por la acumulacion difusa miocérdica
de gadolinio. Dicha retenciéon puede ser tan marcada que el T1 miocdrdico
sea mas corto que el T1 de la cavidad ventricular y el miocardio se suprima
mas precozmente que la cavidad ventricular en las secuencias tipo scout; este
hallazgo es patognomonico de amiloidosis (Figura 6). Los musculos papilares,
el septo interauricular, las paredes auriculares y la pared ventricular derecha
también retienen gadolinio, lo que produce frecuentemente un patrén de re-
alce septal en‘railes de tren’, con hiperintensidad de sefal en el subendocardio
de los dos ventriculos (Figura 7).

Figura 6. Valoracion rapida del comportamiento del T1 en RM mediante
secuencia localizadora del tiempo de inversion (Look Locker). Tras la
administracién de contraste, el miocardio normal contiene una menor
concentracion de contraste que la sangre y, por tanto, deberfa tener un T1
mas largo. Por eso, la cavidad ventricular alcanza el punto cero y se suprime
antes que el miocardio. En este paciente, el miocardio pasa por el punto cero
(cuadrado rojo) antes que la cavidad ventricular (cuadrado verde), indicando
un comportamiento anémalo del miocardio, con aumento de retencién del
gadolinio. Este hallazgo es patognomonico de amiloidosis cardiaca

No obstante, en fases precoces el realce tardio puede ser atipico o parcheado,
y se ha demostrado recientemente que las técnicas de mapeo T1 tienen una
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sensibilidad mayor que el realce tardio para el diagnéstico de amiloidosis. En
efecto, el volumen extracelular aumenta mas en la amiloidosis que en ninguna
otra cardiopatia, habitualmente del orden de 40-70% (los valores normales son
del 25-30%) y se observan valores muy patolégicos en los mapas de T1 incluso
en segmentos sin realce tardio o aumento significativo del espesor miocardico,
sin ningun solapamiento con otras causas de HVI. Ademds, estas técnicas son
Utiles para establecer el diagnéstico diferencial entre las variantes ALy ATTR, ya
que el volumen extracelular estd mas aumentado en la AL,

Figura 7.RM, imagenes de realce tardio en eje corto (A) y de cuatro cdmaras (B)
del paciente con amiloidosis correspondiente al Video 3 y Video 4. Se observa
un patréon de realce en anillo, que no corresponde a un territorio vascular
determinado. Llama la atencion en la imagen de cuatro cdmaras la captacion
de la pared auricular y del septo interauricular, que son hallazgos frecuentes

Medicina nuclear

Se ha observado que los trazadores éseos (*™Tc dicarboxipropano difosfonato,
DPD y otros) se localizan en el corazén. Estos trazadores son muy sensibles al
amiloide, en especial al amiloide TTR, por lo que con gammagrafia se consigue
detectar depdsitos del mismo al menos tan precozmente como con la RM. En
cambio, sélo un tercio de los pacientes con amiloidosis AL muestran una gam-
magraffa DPD patoldgica, y la positividad es débil. Por ello, se ha propuesto la
gammagrafia DPD como técnica de cribado de amiloidosis TTR"®.

Enfermedades infiltrativas
(enfermedad de Fabry)

La enfermedad de Fabry es una enfermedad de depdsito lisosomal, que per-
tenece un grupo de enfermedades causado por defectos genéticos que dan
lugar a la interrupcion en la cadena de degradacién de determinadas sustan-
cias (cada enfermedad tiene una propia) por el déficit de una enzima deter-
minada. Como consecuencia, se produce el acimulo de una sustancia que se
deposita en los lisosomas causando dafo celular y disfuncion tisular. Se trata
de enfermedades de transmisién recesiva, con poca prevalencia en la pobla-
cion general (conocidas como enfermedades huérfanas), con expresién clinica
variable, de cardcter progresivo que en general causan efectos deletéreos muy
marcados y ocasionan la muerte en un plazo mas o menos largo.

La enfermedad de Fabry (Anderson-Fabry) es el exponente més genuino de
este grupo de enfermedades y la que con més frecuencia se asocia a patologia
cardiaca. Por dicho motivo nos centraremos en ella. Pertenece al grupo de las
esfingolipidosis. Se trata de una enfermedad de transmisién ligada al cromoso-
ma X, que afecta al gen GLA encargado de producir la enzima alfa-glucosidasa
A. Esta enzima tiene como funcion la lisis de la globotriaosilceramida descom-
poniéndola en galactosa y lactosilceramida. Por tanto, el déficit enzimatico se
traducird en acimulo de globotriaosilceramida (conocida como Gb3), aunque
investigaciones recientes sugieren que el producto metabdlico responsable
de las consecuencias clinicas serfa la globotriaosilesfingosina (LysoGb3), que
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es producto de la deacetilacién de la Gb3. En el corazdn esta enfermedad
produce clasicamente hipertrofia concéntrica. Inicialmente se asocia con PR
corto en el ECG junto con datos de hipertrofia grave similar a la miocardiopatia
hipertréfica. Las arritmias (bradiarritmias o taquiarritmias) en la evolucion son
frecuentes.

El dato fundamental es la presencia de hipertrofia generalmente concéntri-
ca, habitualmente sin obstruccion el tracto de salida (aungue hay algun caso
publicado con obstruccién). Se puede observar una hipertrofia marcada de
los musculos papilares y la funcion sistolica habitualmente esta preservada,
sin alteraciones segmentarias. En situaciones mas avanzadas puede apreciarse
marcada hipertrofia septal con menos hipertrofia en la pared posterolateral?.

Aunque la valoracion en la contraccién no muestre alteraciones claras, la uti-
lizacion de técnicas de strain y strain rate puede demostrar disminucion en la
funcion sistolica. Por otra parte, alteraciones en las mismas se han correlacio-
nado posteriormente con la presencia de depdsitos tardios de gadolinio en
la cardio-RM. Asi, se ha descrito esta correlacién cuando se observa un doble
pico sistélico en el registro de strain rate y cuando el strain longitudinal es >
-12,5%"? (Figura 8).

La cardio-RM, como en otras patologias, va a permitir delinear de forma defini-
tiva la distribucion de la hipertrofia y cuantificar la masa. Asimismo, permitira
cuantificar la funcion sistdlica tanto global como segmentaria, los volimenes y
geometria ventricular. Ya se ha descrito que para estas mediciones la cardio-RM
es la prueba de eleccion.

Su utilizacién ha permitido reconocer que la presentaciéon de la hipertrofia en
la enfermedad de Anderson-Fabry es variable. Asi, recientemente se ha publi-
cado un estudio en el que se documenté que si bien practicamente la mitad
de los pacientes presentaban hipertrofia concéntrica, el resto presentaba hi-
pertrofia preferentemente septal e, incluso, apical®? (Video 5).

La cardio-RM permite estudiar también el realce tardio que, habitualmente se
localiza en los segmentos basales de la cara posterolateral, intramiocardico,
siendo este dato caracteristico de la enfermedad de Fabry, aunque no patog-
nomonico (no obstante, la combinacion de hipertrofia ventricular con este
depdsito caracteristico debe hacer pensar en esta enfermedad). No obstante,
también se han descrito depositos tardios de gadolinio en segmentos diferen-
tes alos habituales, especialmente cuando la distribucion de la hipertrofia no es
concéntrica. Tiende a ocurrir en las zonas de mayor hipertrofia’®? (Figura 9).

Video 5. RM en modo cine, eje corto de un paciente con enfermedad
de Anderson-Fabry. Puede observarse la presencia de hipertrofia grave
difusa, aunque ligeramente asimétrica mas marcada en caras anterior

y lateral, con importante hipertrofia de musculos papilares, dato
caracteristico de esta patologfa. La funcién sistdlica global y segmentaria
esta preservada como es habitual hasta fases muy avanzadas

de la enfermedad. También se aprecia afectacion del VD

Figura 9. RM, imédgenes de realce tardio en eje corto (A) y de cuatro cdmaras
(B) del paciente con enfermedad de Fabry. Se observa el patrén de realce
intramiocardico en tercios basales de caras lateral y lateroinferior tipicos de
esta enfermedad. Se ha descrito que la presencia de hipertrofia con este
patrén de depédsito de gadolinio debe hacer sospechar el diagnéstico de
enfermedad de Anderson-Fabry

Figura 8. Ecocardiografia en paciente con enfermedad de Anderson-Fabry en plano apical de cuatro cdmaras, demostrando hipertrofia concéntrica grave
(A) y strain longitudinal de cuatro cdmaras (B) en el que se observa reduccion del strain longitudinal global
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Por ultimo, comentar que, al igual que en la miocardiopatia hipertréfica, las téc-
nicas de mapeo miocérdico, especialmente el T1 nativo, parecen ser Utiles en el
diagndstico (incluso el diagndstico precoz de afectacion sin hipertrofia) en la en-
fermedad de Fabry, puesto que se observa disminucién de dichos valores: mas
marcado en segmentos con hipertrofia, pero también presente sin hipertrofia.
También se ha observado que el acortamiento en los valores en los mapas de T1
se asocia a disminucion en los valores de strain y mayor alteracion diastolica®”.

Ideas para recordar

La hipertrofia ventricular es el resultado final comun de multiples patologias.
No hay datos patognomonicos para cada enfermedad particular. No obs-
tante, la combinacion de informacién de ecocardiografia y cardio-RM pue-
de orientar en el diagndstico.

La conclusion final debe basarse no sélo en la imagen, sino también en los
datos clinicos.

En la ecocardiografia deben valorarse no sélo la imagen sino también los
datos funcionales. En estas patologias las tecnologias que informan sobre
la funcion (Doppler tisular, strain, strain rate) tienen gran importancia.

La cardio-RM es bésica para completar el estudio de estos pacientes por la
informacion morfologica y funcional que aporta, asi como por la caracteri-
zacion tisular (realce tardio, técnicas de mapeo) que permite realizar.
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RESUMEN

> Aorta bicUspide
> Dilatacion de aorta
> Cirugfa valvular

La vélvula adrtica bicuspide (VAB) es la cardiopatia congénita mas frecuente y afecta a un 1-2% de la po-
blacién. Afecta de forma mas habitual a varones que a mujeres, con una relacion 3:1. A pesar de haberse
considerado histéricamente una patologia de caracter relativamente benigno, un 35% de los individuos
con VAB desarrollara a lo largo de la vida complicaciones derivadas como disfuncion valvular, endocardi-
tis, aneurisma adrtico o diseccion adrtica. A pesar de la relevancia de esta patologia quedan ain muchos
aspectos por dilucidar.

El objetivo de este articulo es mostrar una revisién actualizada de los aspectos basicos de esta patologia
haciendo hincapié en las Ultimas novedades relacionadas con su diagnostico, evolucion y complicacio-
nes asociadas desde el punto de vista de la imagen cardfaca.

Keywords

ABSTRACT

> Bicuspide aortic valve
> Aortic dilatation
> Valve surgery

Bicuspid aortic valve (BAV) is the most common congenital heart disease affecting 1-2% of the population.
It affects more frequently males than females with a ratio of 3:1. Despite the fact that it has been historically
considered a relatively benign disease, 35% of individuals with BAV will develop complications throughout
life such as valve dysfunction, aortic aneurysm or aortic dissection. In spite of the relevance of this disease
many aspects are not still clarified.

The aim of this article is to show an updated version of the basic aspects of this pathology with emphasis
on the latest developments related to the diagnosis, evolution and associated complications from a cardiac
imaging viewpoint.

Diagnostico y anatomia
de la valvula adrtica bicuspide

valvular en sistole, ya que en didstole el rafe puede simular la comisura de la
tercera cUspide. Raramente la VAB se presenta con dos velos simétricos y sin
la presencia de rafe (VAB “pura”). En la Figura 1 se muestran imagenes de los
diferentes tipos de morfologia valvular.

La VAB estd compuesta por dos velos, uno de ellos habitualmente de mayor ta-
mano. Existen diferentes tipos de morfologia valvular o morfotipos en funcién
del patrén de fusion de los velos:
Morfotipo I. Es el morfotipo valvular mds comun, aparece en un
70-80% de los casos. Es el resultado de la fusién del velo coronario
derecho e izquierdo, que condiciona una apertura valvular en direc-
cién anteroposterior. Esta apertura tipica se denomina en ocasiones
en “boca de pez”.
Morfotipo Il. Es menos frecuente (20-30%) y es el resultado de la fusion
del velo coronario derecho y no coronario, condicionando una apertura
laterolateral.
Morfotipo lll. Es una variante excepcional (2-3%) producida por la fusion
del velo coronario izquierdo y no coronario.

La presencia de un rafe o engrosamiento fibroso entre los dos velos fusionados
es habitual en la VAB. Hay que recalcar la importancia de valorar la morfologia

Figura 1. Morfotipos de vélvula adrtica bicuspide (VAB). Plano paraesternal
eje corto que muestra la vision de una VAB. A: fusion del velo coronario
derecho e izquierdo (VAB tipo I); B: fusion del velo coronario derecho y no
coronario (VAB tipo Il) (las flechas pequenas muestran el rafe)

La ecocardiograffa transtorécica (ETT) es el método de eleccion para el diag-
néstico y seguimiento de la VAB porque no solo permite realizar el diagnds-
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tico sino que también es Util para identificar otras alteraciones anatémicas
en la raiz adrtica, la parte proximal de la aorta ascendente y otras malfor-
maciones congénitas asociadas, asi como el grado de disfuncién valvular.
Su sensibilidad y especificidad para detectar VAB es del 92% y 96%, respec-
tivamente, cuando las imagenes son adecuadas™. La mayor resolucién de
la ecocardiografia transesofagica es de especial utilidad en la valoracion de
casos dudosos.

También la resonancia magnética cardfaca (cardio-RM) y la tomografia com-
putarizada (TC) pueden evaluar de forma precisa la anatomia de la vélvula
adrtica cuando existen dudas en el diagndstico, aunque la gran ventaja de
estas técnicas es que permiten realizar una excelente evaluacion de la aorta
en todos sus segmentos. En aquellos pacientes con dilatacion adrtica se re-
comienda la validacion de los didmetros obtenidos por ecocardiografia me-
diante otra técnica de imagen (TC/cardio-RM) con el objetivo de realizar una
medicion de didmetros mds precisa gracias a la técnica de doble oblicuidad.
Es importante tener una medida de referencia para realizar una compara-
cion fiable de las mediciones en caso de progresion de la dilatacion adrtica®
(Figura 2 y Figura 3). También la cardio-RM aporta informacién relevante
sobre el flujo sanguineo y su velocidad a lo largo de la aorta, lo que permitird
el andlisis de aquellas dreas de la pared adrtica sometidas a un mayor estrés
de pared.

ST A o

Figura 2. Medicién de la aorta ascendente tubular por tomografia compu-
tarizada

Figura 3. Medicién de aorta ascendente dilatada en paciente con valvula
aodrtica bicuspide

La medicion de los didmetros adrticos se ha establecido por convenio median-
te ETT bidimensional y de borde externo a borde interno en telediastole (de
primer eco a segundo eco respecto al transductor de ambas paredes adrticas).
Los didmetros adrticos se relacionan con la superficie corporal y la edad. En
adultos, los didmetros indexados considerados como normales son inferior a
2,1 cm/m? en la raiz adrtica e inferior a 2,0 cn/m?en aorta ascendente tubular.
Sin embargo, existe evidencia de la necesidad del uso de nomogramas o valo-
res de referencia derivados de ecuaciones que contemplan 2 desviaciones es-
tandar respecto al valor limite normal para realizar una estimacion mas precisa
que tenga en cuenta el sexo, el peso y la talla.
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Lesiones congénitas asociadas

La VAB puede presentarse de forma aislada o asociada a otras malformaciones
congénitas resultantes de alteraciones en la etapa fetal del tracto de salida del
ventriculo izquierdo como coartacion adrtica, corazén izquierdo hipoplasico
0 comunicacion interventricular. El 40-50% de los pacientes con coartacion
aodrtica tiene una VAB (Figura 4). También puede aparecer englobada en sin-
dromes genéticos como el sindrome de Turner, con una prevalencia del 30%
de VAB en estos pacientes. Igualmente se han descrito asociados a individuos
afectados de patologia adrtica genética sindromica y no sindrémica.

Figura 4. Reconstruccion de tomografia computarizada que muestra una
coartacion adrtica extrema con interrupcion de la aorta toracica descendente
media a nivel retropulmonar en un paciente afectado de valvula adrtica
bicuspide portador de una protesis adrtica mecanica

Afectacion valvular

La complicaciéon mds frecuente en los pacientes con VAB es la disfuncion valvu-
lar por estenosis o insuficiencia.

La estenosis adrtica se produce por calcificacion de la vélvula adrtica y ocurre a
una edad més temprana, a los 50-60 afos, apareciendo sobre los 70-80 afos en
los pacientes con vaélvula adrtica trivalva (VAT)®. Estudios inmunohistoquimi-
cos de vélvulas explantadas han demostrado la presencia de inflamacion, infil-
tracion lipidica y produccion de proteinas como mediadores en la calcificacion
del tejido valvular. Asi pues, el mecanismo de calcificacion es similar al que se
produce en las VAT, objetivandose la presencia de infiltracién de linfocitos T por
igual en VAB y VAT analizadas histolégicamente tras su extraccion®. Aln queda
por dilucidar si la variabilidad en la edad de presentacion de la calcificacion en
la VAB respecto a la VAT puede deberse a factores mecanicos o genéticos. A pe-
sar de que algunos estudios asocian el morfotipo valvular con la calcificacion®,
estudios posteriores y de mayor envergadura no lo corroboran®®. El manejo
de la estenosis adrtica debe ser el mismo en los pacientes con VAB que en los
pacientes con VAT”:9),

La insuficiencia adrtica es una manifestacién comun de esta patologia y puede
aparecer de forma aislada o combinada con estenosis. Los mecanismos de la
insuficiencia adrtica pueden ser por prolapso (Figura 5), endocarditis, dege-
neracién mixomatosa o funcional, secundaria a la dilatacion de la raiz adrtica
0 aorta ascendente.
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Figura 5.lmagen transesofagica que muestra prolapso de un velo coronario
en valvula adrtica bicUspide que conlleva la aparicién de una insuficiencia
adrtica grave

En una cohorte de 118 pacientes con VAB se detectd en un 34% la pre-
sencia de insuficiencia adrtica moderada o grave®. En otra serie extensa
se detecto la presencia de insuficiencia adrtica de cualquier grado en un
47% de los pacientes, pero sélo un 3% requirié cirugfa por este motivo®,
De forma similar, Tzemos et al. detectaron un 21% de insuficiencia adrtica
moderada a grave, pero Unicamente un 6% requirid intervencién por este
motivo®. A pesar de la variabilidad documentada en la prevalencia de la
insuficiencia adrtica significativa, ésta ha demostrado ser un predictor para
eventos cardiacos®.

Dilatacion aortica

Los pacientes con VAB tienen un mayor riesgo de desarrollar dilatacién de la
aorta ascendente y diseccion. La prevalencia de dilatacion adrtica asociada a
VAB oscila entre el 33% vy el 80%. Esta gran variabilidad se atribuye a la diferen-
cia en los umbrales usados para definir dilatacion, las poblaciones estudiadas,
las técnicas de imagen usadas, los valores considerados normales por edad y
superficie corporal, la regién de aorta analizada, asi como la naturaleza hetero-
génea de la propia enfermedad.

Por estos motivos, en esta Ultima década la aortopatia relacionada con la VAB

ha ganado interés, surgiendo la necesidad de definir el nivel donde se produce

dicha dilatacion. La primera clasificacion fenotipica que incluyd la véalvula y la

aorta la propusieron Schdfer et al. Se determinaron tres morfotipos adrticos!'?

(Figura 6):

« Fenotipo N. Con un didmetro a nivel de los senos de Valsalva superior a la
unién sinotubular y aorta ascendente tubular.

- Fenotipo A. Preserva la morfologia tipica y tiene un didmetro de aorta as-
cendente tubular superior al resto.

« Fenotipo E. Define una dilatacion a ambos niveles con pérdida de la unién
sinotubular

En una serie de 191 pacientes se observo que el tipo Ny el A eran los mas
frecuentes y cuando se relacionaban con el morfotipo valvular se observé que
los pacientes con VAB tipo | dilataban predominantemente la raiz adrtica y con
laVAB tipo Il lo hacian sobre todo a nivel de la aorta ascendente tubular’?. Una
cohorte de 133 individuos con VAB mostré, como en el estudio previo, que la
VAB tipo | dilataba con una mayor prevalencia a nivel de los senos de Valsalva y
la VAB tipo Il dilataba con mayor frecuencia a nivel de la aorta ascendente. Tras
un tiempo de seguimiento de 4 afnos los pacientes con dilatacion de la raiz adr-

tica mostraron una mayor incidencia de crecimiento rapido a nivel de la aorta
ascendente tubular™. Sin embargo, otros estudios no han demostrado que el
morfotipo valvular sea un predictor de la dilatacion adrtica® &2,

Figura 6. Patron de dilatacion adrtica segun Schafer

La patogénesis del aneurisma de aorta ascendente en pacientes con VAB es incierta.
Algunos autores apoyan la teorfa hemodindmica en que se considera que la dilata-
cion se debe al estrés hemodindmico anormal que genera el flujo turbulento ex-
céntrico resultante de la VAB sobre las paredes adrticas™?. La fuerza tangencial que
ejerce el flujo en la pared y que ha podido estimarse mediante el andlisis de flujos
de cardio-RM cuatridimensional se denomina wall shear stress (Figura 7). Ello podrfa
explicar la tendencia a desarrollar aneurismas de diferente localizacion en funcién
del patron morfolégico valvular. De hecho, existen estudios histologicos realizados
en aortas explantadas de pacientes con VAB que documentan alteraciones anato-
mopatoldgicas en las zonas sometidas a mayor estrés de pared, con menor cantidad
de fibras de elastina, menor grosor y mayor distancia entre las mismas.

Control BAV tipo | BAV tipo Il

Figura 7. Imagen de cardioresonancia magnética de flujo 4D en paciente
con valvula adrtica bicuspide y dilatacién adrtica. Se observa un patrén
distinto de las lineas de flujo en pico sistélico en un control (A), un paciente
con VAB tipo | (flujo de salida anterior, B) y en un paciente con VAB tipo |I
(flujo de salida posterior, C)

Algunos investigadores apoyan la teorfa genética considerando que las altera-
ciones de la pared adrtica se deben a un origen genético comun que también
explica la diferente morfogénesis de la valvula adrtica. Existen observaciones
que apoyan la evidencia de esta base genética como, por ejemplo, el hecho
de que la aortopatia es prevalente en los familiares de primer grado de los
pacientes con VAB. El haberse objetivado un patrén de herencia autosémico
dominante en diferentes poblaciones analizadas™ y una heredabilidad eleva-
da (89%)""® apoyan también esta hipétesis. Estudios histoldgicos realizados con
corazones embrionarios de hamsteres sirios han mostrado que una migracion
anormal de las células de la cresta neural puede explicar esta anomalia.

Sin embargo, el papel de la genética o los factores hemodindmicos en la pato-
génesis de la dilatacion adrtica es dificil de determinar, siendo probablemente
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una conjuncion de ambos factores, lo que puede explicar el desarrollo de esta
complicacion.

La diseccién adrtica es la complicacion mas temida en los pacientes con VAB,
debido a la alta mortalidad asociada. La incidencia de la misma varfa entre los
diferentes estudios, con una incidencia documentada en dos grandes series
poblacionales baja, de entre el 0-0,1%" ¢, a una prevalencia estimada de dife-
rentes series de hasta un 4%""”). Aunque la probabilidad de diseccién es mucho
menor que en los pacientes con sindrome de Marfan, dado que la VAB es unas
100 veces mas comun, puede originar un numero relevante de disecciones
aorticas a nivel poblacional. La diseccion adrtica en pacientes con VAB afecta
tipicamente a la aorta toracica ascendente (Figura 8), aunque se ha descrito
afectacion de la aorta tordcica descendente en pacientes de edad avanzada. A
pesar de que la diseccion es més frecuente en pacientes con dilatacion adrtica
existen casos publicados en pacientes con didmetros normales. De entre los
factores de riesgo descritos para la diseccion se encuentran la dilacion adrtica,
el sexo masculino, una historia familiar de diseccion adrtica, la coartacion aor-
tica o el sindrome de Turner.

Figura 8. Diseccion de aorta ascendente. A: reconstruccién multiplanar que
muestra flap de diseccion a nivel de aorta ascendente sin afectacién de la
raiz adrtica. Puerta de entrada (flecha roja) a nivel de aorta ascendente; B: el
plano axial muestra aneurisma de aorta ascendente de 52 mm (medicion a
nivel de la bifurcacion de la arteria pulmonar)

Historia natural

La progresion clinica de la VAB se ha evaluado en distintos estudios, demos-
trdndose una amplia variabilidad en su forma de presentacion, que puede ir
desde la presencia de una estenosis grave en la infancia a un curso totalmente
indolente hasta la edad adulta.

Existen dos grandes estudios poblacionales que han evaluado el seguimiento
a largo plazo de los pacientes con VAB. Una cohorte de 212 pacientes asinto-
maticos con VAB (edad media 32 + 20 afos) presentaron, tras un seguimiento
de 15 + 6 anos, una supervivencia similar a la de la poblacién normal (90 + 3%
a 20 anos), pero con una mayor tasa de eventos cardiacos que inclufan cirugia
sobre la valvula adrtica y aorta ascendente®. Los predictores de eventos fueron
la edad > 50 afos y la degeneracion valvular. En esta serie, un didmetro aértico
> 40 mm en diagnostico basal predijo de forma independiente la cirugia por
dilatacién adrtica®. Otro estudio determind los resultados de pacientes con
VAB con y sin presencia de sintomas. 642 pacientes (edad media 35 + 16 anos)
se siguieron durante 9 + 5 afos determindndose de nuevo una supervivencia
estimada a 10 anos similar a la poblacion normal (96 + 1%)©. La aparicion de
uno o mas eventos cardiacos primarios ocurrié en un 25% de los casos (muerte
cardiovascular 3%, cirugia sobre la valvula adrtica o aorta ascendente 22%, dila-
tacion adrtica o aneurisma 2%). Los predictores de eventos primarios fueron la
edad > 30 afios, la estenosis adrtica moderada o grave y la insuficiencia adrtica
moderada o grave®.
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En esta misma linea, otro estudio evalué la presencia de complicaciones adrti-
cas en 416 pacientes con VAB. La incidencia de diseccién adrtica fue del 1,5%
por 10.000 pacientes/afio. La incidencia aumentaba significativamente con la
edad y con la presencia de aneurisma adrtico. La necesidad de cirugfa adrtica
a 25 afos fue del 25%%.

Tratamiento quirargico

Las indicaciones de cirugia en los pacientes con VAB son similares a los pa-
cientes con VAT. En cuanto a la estenosis adrtica en la infancia, el tratamiento
de eleccién es la valvuloplastia. El remplazo valvular adrtico es la técnica de
elecciéon en la mayoria de los adultos con VAB y estenosis adrtica, con una mor-
bilidad y mortalidad bajas en la actualidad. A pesar de que los pacientes con
VAB se excluyeron inicialmente del ensayo PARTNER, estudios mas recientes
han demostrado que la TAVI puede realizarse de forma segura en pacientes
con VAB seleccionados con alto riesgo quirdrgico, con resultados similares a
los pacientes con VAT!?.

En las dltima dos décadas, la reparacion de la vélvula adrtica se ha convertido
en una alternativa en los pacientes con insuficiencia aortica. Su ventaja es evi-
tar el uso del tratamiento anticoagulante a largo plazo en estos pacientes. Se
han propuesto multiples técnicas quirdrgicas como la plicatura del tejido re-
dundante, la reseccion triangular del rafe con reconstruccion del velo, la repa-
racion con interposiciéon del parche de pericardio, la resuspension de margen
libre o la anuloplastia. Aunque algunas series aun consideran la presencia de
VAB como un predictor de fracaso de la reparacion y reintervencion, diversos
estudios han demostrado la factibilidad de esta técnica con resultados opti-
mistas. Existe evidencia reciente de que las caracteristicas anatémicas juegan
un papel importante en la durabilidad de la reparacion. Asi pues, una altura
de coaptaciéon < 9 mm o una superficie de coaptacion < 4 mm, un didmetro
aortoventricular mayor a 28 mm y una orientacién comisural < a 160° se consi-
deran factores ecocardiograficos predictores de reintervencion.

Respecto a la intervencion sobre la aorta ascendente, las gufas de 2010 de la AHA/
ACC inclufan la VAB entre otras enfermedades del tejido conjuntivo y recomen-
daban cirugia con didmetros entre 40-50 mm o con crecimiento > 5 mm/afo, lo
que genero gran controversia. Las guias europeas de la ESC/EACTS de 2012 para
la enfermedad valvular® y las guias europeas de la ESC de 2014 para las enferme-
dades adrticas® establecieron la cirugia adrtica con didmetros > 55 mm (clase Ila,
nivel evidencia C); > 50 mm si se asociaban coartacién adrtica, historia familiar
de diseccion, hipertension arterial o crecimiento anual > 2 mm/afo en medidas
consecutivas usando la misma técnica de imagen, medido al mismo nivel y con
comparacion directa de las 2 exploraciones y confirmado por otra técnica (clase
lla, nivel evidencia C). Las nuevas guias de la ACC/AHA de 20147 recomiendan
tratamiento quirdrgico de raiz adrtica si éste es > 55 mm (clase |, nivel evidencia
B). Con didmetros adrticos > 50 mm se considera razonable el tratamiento de la
aortopatia si existe historia familiar de diseccion adrtica o la ratio de crecimiento
es > 5mm/ano (clase lla, nivel evidencia C). Se considera razonable con didmetros
> 45 mm y necesidad de cirugfa sobre la vélvula adrtica (clase lla, nivel evidencia
Q). Sin embargo, el nivel de evidencia en todas ellas es inadecuado y las directrices
derivan en su mayoria de consenso de expertos. Ademés, no se diferencia si el
didmetro méaximo corresponde a la raiz adrtica o a la aorta ascendente tubular, no
se proponen puntos de corte seguin didmetros indexados por superficie corporal
o talla, ni se indica si la estenosis adrtica grave o la insuficiencia adrtica sin indica-
cién quirdrgica implican un mayor riesgo asociado.

En los pacientes sometidos a recambio valvular adrtico aislado, tener VAB se
considera un factor predisponente para presentar eventos aorticos a largo pla-
7o como formacién de aneurismas o diseccion adrtica. Sin embargo, la inciden-
cia de eventos adrticos en los pacientes con VAB tras el recambio valvular adrti-
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co es muy baja. Estudios recientes documentan una baja incidencia de eventos
aorticos tras el recambio valvular adrtico. En una cohorte de 153 pacientes con
VAB y estenosis adrtica con dilatacion adrtica de 40-50 mm, Unicamente un 3%
requirio cirugia por progresion de aneurisma adrtico®. Tras 15 anos de segui-
miento no se observo diseccion nirotura adrtica, y el riesgo de presentar even-
tos adrticos fue muy bajo. En una gran serie que incluyd 1.286 pacientes con
un seguimiento a 12 afos, sélo se documentd un 1% de diseccion adrtica, un
0,9% de cirugia de aorta ascendente y un 9,9% de dilatacion adrtica progresi-
va®, Otros estudios también mostraron que la incidencia de diseccion adrtica
y formacién de aneurismas en pacientes con VAB tras recambio valvular adrtico
es muy baja? %, Por tanto, el reemplazo adrtico profilactico en pacientes con
dilatacién ligera de la aorta no deberfa realizarse dada la baja incidencia de
eventos tras el recambio valvular adrtico.

Tratamiento médico

En los pacientes con VAB debe controlarse de forma agresiva la presién arte-
rial, asi como otros factores de riesgo cardiovascular. Las Ultimas guias de 2014
sobre patologfa adrtica de la ESC sugieren el uso de betablogueantes en los
pacientes con VAB y raiz adrtica > 40 mm, aunque con bajo nivel de eviden-
cia? y basandose en extrapolaciones de resultados de estudios en pacientes
con sindrome de Marfan. Las estatinas han demostrado reducir la expresion de
metaloproteinasas de la matriz extracelular observada en los aneurismas adrti-
cos. Varios estudios observacionales retrospectivos sugieren el beneficio de las
estatinas para reducir la dilatacién de la aorta en pacientes con VAB? 29, A nivel
valvular, ensayos clinicos no han demostrado su eficacia para reducir la progre-
sion de la calcificacion valvular, sin embargo, estudios aislados sugieren un ma-
yor beneficio cuando la afectacion valvular es ligera®. En la actualidad se esta
llevando a cabo un ensayo clinico para evaluar la eficacia de la atorvastatina en
pacientes con VAB (BICATOR: Evaluacién de la eficacia de la Atorvastatina en la
progresidn de la dilatacién adrtica y la degeneracidn valvular en pacientes con vdil-
vula adrtica Bicuspide; ClinicalTrials.gov; nimero NCT02679261). También cabra
la posibilidad de determinar, en un futuro proximo, si existe un lugar para el tra-
tamiento de VAB con betabloqueantes y antagonistas de los receptores de la
angiotensina Il (Beta Blockers and Angiotensin Receptor Blockers in Bicuspid Aortic
Valve Disease Aortopathy (BAV) study; ClinicalTrials.gov; nimero NCT01202721).

Herencia y cribado familiar

El patrén de herencia de la VAB es complejo. Distintos estudios han demostra-
do un patrén de herencia autosémico dominante con penetrancia y expresion
fenotipica variables™. También se ha determinado la heredabilidad, que es la
estimacion de la cuantia de la herencia determinada por el efecto genético,
siendo de un 89% en los individuos con VAB. Mlltiples estudios consideran
que el patrén de herencia de la VAB sélo puede explicarse por la implicacion de
multiples genes y la influencia de factores modificadores ambientales.

Analisis genéticos realizados en poblaciones con VAB han mostrado una gran
heterogeneidad de resultados. De entre los considerados que podrian ser rele-
vantes para determinar la herencia de la VAB se encuentran los genes TGFBR2,
TGFBR1, NOTCHI, ACTA2 y KCNJ2. Aun asi, ninguno de ellos puede explicar de
forma aislada un porcentaje significativo de los casos familiares de VAB. A pesar
de que algun estudio aislado propone el estudio genético en pacientes con
VAB familiar, no se recomienda en la actualidad el estudio de genes fuera del
ambito de la investigacion.

El cribado de los familiares de primer grado de pacientes con VAB se consi-
dera apropiado segun las guias de préctica clinica actuales, pero sin llegar a

un acuerdo sobre el grado de recomendacién®®”9. Los datos sobre el posible
efecto del cribado en el prondstico de esta poblaciéon son escasos y exis-
ten muy pocos estudios que determinen la relacion coste-eficacia de esta
préctica. La ratio de recurrencia de la VAB en familiares de primer grado se
ha descrito entre el 4,6-11%*> %27 | as diferencias pueden atribuirse a dife-
rencias geograficas.

Existen discrepancias entre estudios respecto a la concordancia de herencia
en funcién del morfotipo valvular. Respecto a la herencia de la dilatacion
aortica asociada a la VAB también existe una gran heterogeneidad en los re-
sultados publicados. Aunque en algunas cohortes no se ha evidenciado una
diferencia significativa en los didmetros adrticos de los familiares de primer
grado con respecto a la poblacién con VAB!'> 27, otros han mostrado una
prevalencia de dilatacion adrtica en familiares de primer grado de hasta el
32961,

Respecto a las implicaciones sociosanitarias de la necesidad del cribado en
familiares de primer grado de pacientes con VAB existen estudios en poblacién
pediatrica y adulta que demuestran que el cribado mediante ETT es una prac-
tica coste-efectiva y asequible en las sociedades actuales. Falta por dilucidar
si otros factores genéticos, nuevos biomarcadores o patrones de herencia en
funcion de los fenotipos valvular o adrtico permitirdn obtener nuevas direc-
trices para optimizar el cribado estratificando a las familias que acarrean un
mayor riesgo.

Conclusion

Aunque los grandes estudios poblacionales han contribuido al conocimiento
de las complicaciones derivadas de la VAB, son necesarios registros multicéntri-
cos e internacionales para esclarecer aspectos basicos como la incidencia real
de la diseccién adrtica o el alcance de la aortopatia asociada a la VAB.

A pesar de que la ETT es la técnica de eleccién para el diagnostico y segui-
miento de esta patologfa, la introduccién de técnicas como laTCy la cardio-RM
son indispensables en la practica habitual, esencialmente cuando se detectan
indicios de enfermedad adrtica.

Aunque el patrén de herencia exacto auin esta por determinar, la tasa de recu-
rrencia en familiares de primer grado no es despreciable, por lo que el cribado
familiar parece una herramienta Util en las sociedades actuales desarrolladas,
especialmente para evitar muertes por diseccion adrtica y disminuir la morbili-
dad y mortalidad de las complicaciones asociadas.

Es necesario avanzar en el conocimiento de la patogénesis de la degenera-
cion valvular y la dilatacion adrtica para el desarrollo de nuevas potenciales
armas terapéuticas que puedan ofrecer una mejor calidad de vida a estos
pacientes.

Abreviaturas

ACC: American College of Cardiology

AHA: American Heart Association

Cardio-RM: Resonancia magnética cardiaca

EACTS: European Association of Cardiothoracic Surgery
ETT: Ecocardiografia transtorécica

TAVI: Transaortic valve implantation

TC: Tomografia computarizada

VAB: Vélvula adrtica bicuspide

VAT: Vélvula adrtica trivalva
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Ideas para recordar

LaVAB es la cardiopatia congénita mas frecuente. La supervivencia de estos
pacientes es similar a la de la poblacién normal, pero el riesgo de complica-
ciones derivadas como disfuncién valvular, aneurisma adrtico, endocarditis
o diseccion aodrtica es significativamente mayor.

La ETT es el método de eleccion para el diagndstico y seguimiento de los
pacientes con VAB. La TC y la cardio-RM pueden ser de ayuda cuando exis-
ten dudas diagndsticas y son especialmente Utiles para la evaluacion de los
didmetros aorticos.

La estenosis adrtica en la VAB se debe a calcificacion y se produce de for-
ma mas precoz que en los pacientes con VAT. La insuficiencia adrtica, aun
estando presente en una gran proporcion de pacientes, no suele requerir
cirugfa con la misma frecuencia que la estenosis adrtica. Las técnicas de
reparacién valvular estan en continua evolucién y muestran un futuro pro-
metedor para estos pacientes.

La incidencia de diseccion adrtica ha mostrado ser relativamente baja en
los pacientes con VAB con didmetros adrticos ligeramente aumentados.
Se ha objetivado una tasa de recurrencia de la VAB en los familiares de
primer grado del 4-11%. El cribado familiar puede ser Util para detectar
las complicaciones silentes derivadas de esta enfermedad, por lo que se
recomienda su realizacién segun las principales sociedades cientificas
actuales.
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Estudio de masa cardiaca valvular
tridimensional. Fibroelastoma papilar
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Palabras clave RESUMEN

> Ecocardi?,g(afia Se presenta el caso clinico de una paciente en la que se diagnostica una masa en la vélvula adrtica que

> tErjchaerS;oagrlsga plantea el diagndstico de presuncion de fibroelastoma adrtico y en la que la ecocardiografia transesofagica
tridimemsi%na\ tridimensional permitié hacer un estudio preciso de la anatomia y estructura de la masay de la repercusion

> Fibroelastoma aortico valvular.

Keywords ABSTRACT

> Transesophageal
echocardiography
> 3D-echocardiography

> Aortic fibroelastoma valvular damage.

This is a case of a 92 year-old lady who had a mass in the aortic valve leading to fibroelastoma supiction. 3D-
transesophageal echo allowed to achieve a precise evaluation of the anatomy and structure of the mass and the

Paciente de 92 afnos, diabética e hipertensa y con historia de infecciones urina-
rias de repeticién. Acude a Urgencias por sindrome febril de 24 h de evolucion,
con sintomatologia urinaria baja, cuadro confusional y malestar general.

En laanalitica bésica destaca la presencia de insuficiencia renal aguda (Cr: 1,8 mg/d|;
BUN: 43 mg/dl), sedimento urinario inflamatorio y parametros inflamatorios eleva-
dos (PCR: 20,4 mg/dl; VN: 1 mg/dl). La TC mostré cambios inflamatorios agudos pe-
rirrenales y periureterales sugestivos de pielonefritis aguda. Se inicié tratamiento
antibidtico empirico de amplio espectro y de soporte con buena respuesta clinica
y resolucion de la sintomatologfa dentro de las primeras 48 h de ingreso.

Dentro de la valoracién de la paciente se solicitd una ecocardiografia de con-
trol como parte de un chequeo cardiovascular en el contexto de sus patologias
crénicas de base, con el cuadro clinico controlado y la paciente en vias de alta
hospitalaria.

En la ecocardiografia transtoracica se evidencia en eje paraesternal largo unos
velos adrticos engrosados y calcificados, sin evidencias de disfuncién valvular y
con una pequena masa redondeada redondeada (6 x 6 mm, Figura 1), oscilante
y de aparicién intermitente (Video 1). Las vistas en eje corto logran evidenciar
mejor la masa, su movimiento independiente de los velos adrticos y su localiza-
cion asociada al velo coronario izquierdo (Video 2). En este plano también se
corrobora que la excursion y coaptacion de los velos estd conservada (Video 3).
La funcion sistélica del VI era normal, sin otros hallazgos de relevancia.

Se solicité una ETE para caracterizar mejor la masa y la relacion con los velos adr-
ticos, con la duda clinica de que la paciente tuviera una endocarditis infecciosa.
Sin embargo, llamaba la atencién que la paciente tenia una mejorfa clinica franca

y toda la analitica se habia normalizado. En la ETE bidimensional, en 45°y 135¢, se
evidencia la misma masa (Video 4), con una mayor resolucién temporoespacial,
pero sin aportar mucho més que las imagenes de superficie al diagndstico dife-
rencial entre vegetacion o masa tumoral (Figura 2).

El gran aporte a este caso lo hacen las imagenes tridimensionales. Al obtener
un volumen tridimensional de la valvula adrtica en eje corto y lograr multiples
angulos del mismo volumen (Video 5), se logra documentar las caracteristicas
de la masa y su comportamiento. La masa, vista desde la cara adrtica de la val-
vula, se encontraba adherida al borde libre del velo no coronario, en su porcion
media, por un fino pediculo y oscilaba durante la didstole hacia el velo coronario
izquierdo. Trabajando sobre esta imagen, se obtiene un corte sagital a nivel de
la raiz adrtica, donde se identifica el movimiento en sentido longitudinal de la
masa y su relacién con el seno coronario izquierdo (Video 6). Las multiples ima-
genes obtenidas, tridimensionales y con reconstruccion multiplanar (Video 7),
permiten concluir que la masa respetaba la estructura valvular y no habfa ningun
hallazgo que sugiriera infiltracién o destruccion de los velos adrticos.

Es de recordar que la cardio-RM es la prueba de referencia en imagen cardiaca
para el estudio de masas. Dado la visién de campo que permite la técnica, se
puede valorar las relaciones intracardiacas y extracardiacas de la estructura a es-
tudio, utilizar diferentes secuencias para una adecuada caracterizacion tisular y
con las secuencias de cine (SSFP) lograr multiples planos de la regién a estudio.
Sin embargo, en el caso de los fibroelastomas, con un didmetro medio de 12 +/-
9 mm, su deteccion resulta un desafio dado su tamano y movilidad.

Evaluado el caso en reunion clinica y dada la buena respuesta a la antibiotico-
terapia con resolucion del cuadro clinico, la ausencia de cultivos positivos, las

&1 Grupo CTO

RETIC 2016; 3: 15-19

15

.. Editorial



R E T I C Revista de ecocardiografia

caracteristicas ecocardiogréficas de la masa (ubicacién, tamano, pediculo de
implante), junto a la ausencia de compromiso valvular, se concluyd que la masa
era un probable fibroelastoma papilar.

Se valoré la posibilidad de cirugia, pero la familia se negé por la avanzada edad
de la paciente. La paciente lleva 1 mes de evolucion asintomética, sin eviden-
cias clinicoanaliticas que sugieran reactivacion del cuadro infeccioso y con una
ecocardiograffa de control sin cambios con respecto al estudio previo.

Estudio por imagen

Figura 1. Eje corto a nivel de vélvula adrtica, didametros mayores de la masa
por ETT

Video 1. ETT, eje largo paraesternal, que muestra masa oscilante a nivel de
la raiz adrtica

« Casos clinicos 16

Video 2. ETT, eje corto de vélvula adrtica, donde se caracteriza mejor la
masa

Video 3. Doppler color de la valvula adrtica para evidenciar ausencia de
compromiso funcional

RETIC 2016; 3: 15-19
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Video 4. ETE de eje corto y eje largo de vélvula adrtica donde se evidencia la
excursion de la masa

Video 5. Volumen tridimensional de la vélvula adrtica en eje corto, visto
- - 0000001 desde la aorta, en mdltiples perspectivas. Se aprecia con gran detalle el
Figura 2. Vista de ETE a 125°, masa a nivel de la raiz adrtica pediculo de implante de la masa y su traslacion
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Video 6. Volumen tridimensional, corte sagital de la raiz y vélvula adrtica.
Se aprecia la oscilacion longitudinal de la masa y la relaciéon con las
estructuras circundantes

Video 7. Volimenes tridimensionales en eje corto y plano sagital de la
valvula adrtica + reconstruccion multiplanar bidimensional

« Casos clinicos

Discusion

Este caso plantea el diagndstico diferencial de masa cardiaca a nivel valvular,

especificamente en la valvula adrtica. Los diagndsticos a valorar son:

- Fibroelastoma papilar.

- Endocarditis infecciosa (vegetaciones). Las vegetaciones, en el contexto
clinico de la paciente, son el primer desafio diagndstico. Desde el punto de
vista ecocardiografico hay caracteristicas extrinsecas (ausencia de infiltra-
cién de los velos adrticos, destruccion de los mismos, una valvula funcio-
nalmente normal [gradientes conservados y sin insuficiencia adrtical), jun-
to con otras intrinsecas de la masa (bordes lisos, simétrica, un fino pediculo
de implantacion) alejan de este diagnostico.

El curso clinico con resolucion del sindrome febril y la persistencia de la
masa sin progresion de sus caracteristicas, junto a una valvula funcional-
mente normal confirman esa presuncion.

« Strands o excrecencias de Lambl. Las excrecencias de Lambl muchas ve-
ces plantean el diagnéstico diferencial con fibroelastoma, dado que suelen
ubicarse en el lado adrtico de los velos; sin embargo, suelen ser estructuras
filamentosas, multiples y ubicadas en la linea de coaptacion valvular®.

+ Mixoma cardiaco. Principalmente ubicados en la auricula izquierda, implan-
tados a nivel de la fosa oval en el 70-80% segun las series y en menor medida
en la auricula derecha, ventriculo derecho e izquierdo, respectivamente. La
superficie mas irregular, mamelonada o vellosa, y un tallo de implantacién
mas prominente o sésiles alejan su sospecha de este caso de andlisis.

- Sinoviosarcoma adrtico. Tumor maligno muy infrecuente. Como todos los
tumores de estirpe sarcomatosa, suele ser agresivo y de rdpido crecimiento,
infiltrando las estructuras valvulares, muy irregulares, sin un claro pediculo
de implantacién y con gran repercusion funcional de la vélvula adrtica.

- Artefactos por cortes tangenciales de la valvula aértica al ecocardio-
grafia bidimensional. Los artefactos por la técnica bidimensional y los
cortes tangenciales a nivel valvular no suponen un problema cuando el
analisis se hace por valoracion tridimensional.

Conclusion

El fibroelastoma papilar es un tumor primario cardiaco infrecuente (supone un
1-7,9% de los tumores primarios cardiacos), habitualmente de pequefo tamafo
(1-2 cm) y caracteristicamente implantados a nivel valvular por un pequeno pe-
diculo (85-90%). El diagndstico de sospecha se hace con la ecocardiografia (trans-
toracica complementada con transesofagica)>?, aunque el diagndstico definitivo
es anatomopatoldgico. La cardio-RM, método de referencia, puede no ser un gran
aporte en esta patologia dado el pequeno tamafno y movilidad de este tumor®>.

El tratamiento definitivo es quirdrgico por el alto riesgo emboligeno que pre-
senta®.

Este caso muestra el aporte de las imagenes tridimensionales para poder carac-

terizar una masa, su relacién con las estructuras adyacentes y conseguir, a partir

de un solo volumen, multiples perspectivas de la estructura en estudio”®.
Ideas para recordar

- Laecocardiograffa transesofégica tridimensional puede ser una herramien-

ta Util para valorar con detalle las masas cardiacas, sobre todo cuando estéan
localizadas en las vélvulas.
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La técnica tridimensional permite conseguir a partir de un solo volumen
multiples perspectivas con las que se puede valorar la estructura de la masa
y su relacion con las estructuras adyacentes.

La valoracion de las masas cardiacas debe hacerse siempre integrando los
hallazgos de la imagen con los datos de la historia clinica del paciente.
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= Compresion del tronco
de coronaria izquierda
> Hipertension pulmonar

La compresion del tronco de la arteria coronaria izquierda por la arteria pulmonar dilatada es una complica-
cién escasamente considerada en los pacientes con hipertensién pulmonar, que puede vincularse a angina
de pecho e incluso a muerte subita. Se describe su diagnostico en una mujer sintomética por disnea, dolor

precordial y sincope. El tratamiento endovascular controlado por IVUS logré la remision de los sintomas.

Keywords ABSTRACT

> Left main coronary artery
external compression
= Pulmonary hypertension

Left main coronary artery compression by a dilated pulmonary artery is a poorly considered complication in pa-
tients with pulmonary hypertension. It can be linked to angina and sudden death. We describe the diagnosis in a
woman that was treated with angiographic and intravascular ultrasound-guided coronary stenting.

Paciente de sexo femenino, de 56 afios, con diagndstico desde hace 3 afos de
hipertension arterial pulmonar (HP) idiopética, con escasos controles, no ha-
biendo iniciado tratamiento especifico. Refiere disnea y dolor precordial angi-
noso en clase funcional lll desde hace 15 dias, con dos episodios sincopales no
relacionados con esfuerzos, con prédromos de rubor facial y mareos. Efectud
estudios ambulatorios en otra institucion, siendo derivada para su tratamiento.

Al ingreso se constata taquipnea superficial, ausencia de edemas, aumento de la
intensidad del segundo ruido a expensas del componente pulmonar, soplo expul-
sivo en foco pulmonar, sin evidencia de insuficiencia cardiaca. El ECG muestra hi-
pertrofia del VD y bloqueo de rama derecha. Se descarté TEP por angiotomografia.

La ecocardiografia presenta dilatacion del VD con desplazamiento septal hacia el VI
que presenta marcada excentricidad (Video 1y Video 2). El VD presenta depresion
leve de la funcién (Video 3). No se identifican cortocircuitos. El tiempo a pico del
flujo pulmonar se encuentra reducido (Figura 1). La vélvula pulmonar presenta re-
flujo moderado (Video 4 y Figura 2) por dilatacion del anillo. El tronco de la arteria
pulmonar (AP) se encuentra severamente dilatado (51 mm), asi como sus ramas (Fi-
gura 3). El reflujo tricuspideo leve tiene una velocidad pico de 4,52 m/s estimando
una presion sistolica en AP de 90 mmHg (Figura 4). Los pardmetros funcionales del
VD sugieren un deterioro leve de la funcién (TAPSE 18 mm, onda S” de pared libre 13
cm/s,) (Figura 5) con un strain longitudinal de los tres segmentos de la pared libre
del VD de -19%, con marcada alteracion de la deformacion del septum (Figura 6).

La tomografia computarizada confirma la marcada dilataciéon de la AP hasta
54 mm (Figura 7 y Figura 8). El trayecto del tronco de la arteria coronaria

izquierda (TCl) es anormal, con marcada reducciéon de su luz. La distancia entre
la APy el TCl es estrecha (3,6 mm), con muy escasa separacion de los bordes
de la coronaria izquierda de la AP (1,6 mm). El dngulo entre el seno de Valsalva
izquierdo y el TCl es muy cerrado (179, siendo normal 80 + 79). La luz del TCl se
encuentra severamente reducida (Figura 9 y Figura 10). El score de calcio fue
0, no identificando placas de ateroma. Se asume como sindrome de compre-
sion del TCl por la AP dilatada.

Encontrandose la paciente sintomdtica por angina y sincope, se indicé la una
coronariografia, que muestra la obstruccion muy grave del TCl sobre todo a ni-
vel ostial, con flujo TIMI 3 'y su trayecto casi paralelo a la pared del seno izquier-
do por el desplazamiento generado por la AP (Video 5). Durante el procedi-
miento se registrd la ausencia de placas mediante ultrasonido intravascular,
observando la deformacién de la luz, de perfil eliptico y la reduccion critica de
la luz a nivel ostial (Video 6).

Se implanté un stent de 4,5 x 20 mm observando inicialmente que queda sub-
expandido, por lo que se realiza una nueva dilatacién con balén con resultado
adecuado (Figura 11, Video 7 y Video 8).

El cateterismo derecho mostré las siguientes mediciones: AD 8 mmHg, VD
82/9 mmHg, arteria pulmonar 89/ 37 mmHg, media 54 mmHg, presion wedge

12 mmHag.

La paciente es dada de alta en tratamiento con sildenafilo, clopidogrel y cido
acetil salicilico. A 2 meses del procedimiento no ha reiterado sintomas.
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Estudio por imagen

1 Vmax VP 0.92 m/s|
Vmedia VP 0.54 m/s
VP GPméx  3.36 mmHg
VP GPmedic 1.46 mmHg
PV VTI c

T espectro VP
HR

Figura 1. Flujo transvalvular pulmonar. Integral velocidad tiempo levemente
Video 1. Eje largo paraesternal. Dilataciéon del VD. Movimiento septal reducida (156 cm). Tiempo a pico muy corto (61 ms), sugestivo de
paraddjico. Didmetros y funcién del VI conservados hipertension pulmonar

Video 2. Eje corto. Marcada dilatacién del VD. Desplazamiento septal
en didstole hacia el VI, que adquiere excentricidad

2 IPFVmax 278 m/s

IPf GP 30.84 mmHg|

PGP 59.8

Figura 2. Espectro del reflujo pulmonar, con velocidad pico 3,2 m/s. Se
estima una presion pulmonar media de 50 mmHg

Video 3. Dilatacién de AD (drea 22 cm?) con septum interauricular volcado
a izquierda por alta presion de AD. Dilatacion del VD con didmetro basal de
50 mm, con deterioro leve de la funcion. Septum paraddjico
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2 Vmax
Vmed
maxG £1.74 mmHg|

meanP 41.61 mmHg|

503 ms
149.7 om|
119 BPM|
446 m/s

79.65 mmHg

Figura 4. A partir del reflujo tricuspideo se estima una presion sistélica en
arteria pulmonar de 90 mmHg

1w 3
p 0.06 mmHg

Free 0.36 kHz

Figura 5. Doppler tisular a nivel del anillo tricuspideo. Velocidad de onda '
13 cm/s, que sugiere leve deterioro del VD
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Figura 6. El strain bidimensional de la pared libre presenta una reduccion
leve. Marcada alteracion de la deformacion sistolica septal

Figura 7. Tomografia multicorte. Reconstruccion coronal. Marcada dilatacion
de la AP El espacio entre el seno de Valsalva y la AP es estrecho (3,6 mm),
modificando el trayecto del TCI, que queda comprimido por la AP. El dngulo
entre el seno de Valsalva y el TCl es muy cerrado. La luz del TCl se encuentra
reducida. No se visualizan placas de ateroma

Figura 8. Vista oblicua que demuestra la compresién del TCl y el calibre
adecuado de la arteria descendente anterior
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Figura 9. Reconstruccion tridimensional. La flecha indica la estrechez por
compresion del TCI. Se observa también el angulo agudo del trayecto inicial
del TCl respecto al seno de Valsalva

Figura 10. Cortes seriados de la coronaria izquierda indicando la ausencia
de placas y la estrechez al origen

Video 6. El IVUS descarta la presencia de placas ateroesclerdticas. Se
observa la deformacion del TCl cuya luz se torna inicialmente eliptica por
compresién hasta hacerse minima (2 mm?)

Figura 11. Se procede al implante de un stent en el TCI. El control con IVUS
mostrd inicialmente subexpansion del stent que se redilata

Video 5. Coronariograffa. La inyeccion en el seno de Valsalva izquierdo
indica la severa estrechez del TC| desde el ostium (obstruccién del 99%)

« Casos clinicos 22

Video 7. Las inyecciones en distintas proyecciones confirman un resultado
angiografico satisfactorio de la dilatacion del TCI
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Video 8. El nuevo control con IVUS indica la expansién adecuada del stent
obteniendo un calibre adecuado del TC|

Discusion

La angina de pecho en pacientes con diagnostico de HP presenta una pre-
valencia que oscila entre el 20 y 40%'"2. La fisiopatologia de la isquemia es
incierta y se presuponen los siguientes mecanismos:

1. Isquemia subendocérdica de la pared del VD causada por compresién
intramiocdrdica de las arteriolas o una alteracion del gradiente de per-
fusion coronario debida a la elevacién de la presion de cavidades de-
rechas.

2. Mecanismos secundarios relacionados a taquiarritmias y/o anemia, entre
otros factores secundarios.

3. Presencia de enfermedad coronaria significativa.

Dilatacion del tronco de la arteria pulmonar con compresion extrinseca de
la arteria coronaria izquierda.

No se dispone de estudios que validen una relacién entre la clinica de angina
de estos pacientes y la presencia y el mecanismo de isquemia miocardica. La
HP es una patologia que afecta en mayor medida a pacientes jovenes y sin
factores de riesgo vasculares, con baja prevalencia de enfermedad ateroescle-
rética, por lo que la coronariografia o la angiotomografia coronaria no son de
uso sistematico.

En el ano 1957, Corday et al. demostraron que la compresion del TCI por la
arteria pulmonar dilatada podia explicar los sintomas de insuficiencia coronaria
en pacientes con hipertension pulmonar. En 1997 se publico el primer caso de
compresion extrinseca del TCI en HPP (con anterioridad se habia descrito su
asociacion con el origen anémalo de la coronaria izquierda y con el sindrome
de Eisenmenger). En la revision bibliografica de la temética todos los pacientes
diagnosticados presentaban angina de pecho. El diagndstico de compresion
del TCl se realizé en todos los casos a través de una coronariografia y/o una
angiotomograffa, que brinda informacién adicional en relacién a la anatomia,
la relacién con la arteria pulmonar y la angulacién de su trayecto en diferentes
planos.

La compresion extrinseca del TCl en la HP produce un estrechamiento pecu-
liar de ostium coronario con una recuperacién progresiva distal del didmetro y
sin evidencia de alteraciones en el resto de la circulacién coronaria normal®.
Esta imagen angiografica caracteristica de compresion externa gradual recibe
el nombre de “punta de lapiz" Otro dato de compresion extrinseca es la rela-
cion anatémica que guardan la APy el TCI. EI TCl es desplazado hacia abajo y
se acerca al nacimiento del seno coronario, lo que genera una reduccién del
angulo entre ambas estructuras.
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Si bien la casuistica publicada es escasa y en ciertos casos la compresion del
TCl fue un hallazgo incidental, la verdadera prevalencia de esta obstruccion
funcional en pacientes con HP y con clinica de angina puede estar subestima-
da debido al colapso post mortem que sufren los vasos sanguineos. Asimismo,
considerando que la compresion extrinseca del TCl es factible de tratamiento,
se sugiere realizar un estudio anatémico en todos los pacientes con angina y
dilatacion del tronco de la arteria pulmonar o presencia de disfuncion del VI
durante la evolucion (como manifestacion de isquemia miocérdica).

La informacion disponible sobre el abordaje terapéutico de este grupo de pa-
cientes es limitada. La mortalidad quirtrgica de los pacientes con HP someti-
dos a revascularizacion coronaria es extremadamente elevada debido sobre
todo a disfuncién ventricular derecha postoperatoria. La angioplastia del TCl ha
avanzado significativamente en la Ultima década y se ha convertido en una al-
ternativa terapéutica en aquellos pacientes con enfermedad ateroesclerética.

Rich et al. comunicaron en el afio 2001 los 2 primeros casos de pacientes con
HP y compresion extrinseca del TCl tratados con implantacion percutdnea de
un stent intracoronario, con adecuado resultado angiografico y sin complica-
ciones durante el procedimiento. Cabe destacar que estos pacientes presen-
taban una grave disfuncion sistolica del VI (fraccion de eyeccion < 25%), que
se normalizé tras el procedimiento. Posteriormente se han documentado mul-
tiples casos similares de intervencién con angioplastia e implante de un stent
coronario, con resultados mas que aceptables.

Basandose en estas experiencias y al encontrarse con una paciente con angina
de esfuerzo en clase funcional II-Ill, sin otra evidencia de isquemia y una este-
nosis critica del ostium del TCl, se decide optar por el tratamiento endoluminal,
que se realizd con IVUS. Esto permitio excluir el diagnostico de ateroesclerosis y
optimizar la colocacion del stent (grado de dilatacion y posicionamiento sobre
el ostium), lo que brindé un perfil de mayor seguridad al procedimiento, que
se realizé sin complicaciones.

Un punto de debate es el tipo de stent que debe implantarse. Dado que la
poblacién de pacientes con HP asociada a sindrome de Eisenmenger posee
diatesis hemorrégica y riesgo de hemoptisis, el implante de un stent liberador
de farmacos y la posterior necesidad de otro antiagregante por tiempo prolon-
gado acarrea un riesgo mayor de hemorragia. En el caso de esta paciente se
selecciond el implante de un stent convencional®.

La paciente evolucioné de forma favorable, sin presencia de angina tras 2 me-
ses de su evaluacion y, sumando el tratamiento de su HP con sildenafilo y ma-
citentdn, mejoré significativamente la manifestacion de disnea (actualmente
en clase funcional I).

Si bien es la escasa bibliografia disponible y apoyandose en una larga expe-
riencia en intervencionismo coronario acumulado, se considera como mejor
alternativa intervenir a estos pacientes sintomaticos implantando un stent en
el TCI”®. Aunque, tal como ocurrié en este caso, la revascularizacion con stent
puede mejorar la sintomatologia de la angina, no existe mucha informacion
sobre el beneficio a largo plazo®.

Conclusion

La dilatacién de la AP en el contexto de hipertensién pulmonar de cualquier etio-
logia puede distorsionar la geometria del TCl, que reduce su luz por compresién y
angulacion inadecuada. El sindrome puede ser responsable de angina de pecho e
incluso de muerte subita en el paciente con HP. Se destaca el valor diagnéstico de
la tomografia multicorte y la confirmacién por coronariografia y ultrasonido intra-
vascular. Esto permitié, ademas, detectar adecuadamente la subexpansion del stent.
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Ideas para recordar

La dilatacién severa de la AP en el contexto de HP puede generar compre-
sién sintomatica del tronco de la arteria coronaria izquierda.

El diagndstico no invasivo por tomograffa multicorte es preciso.

Multiples casos indican la resolucion adecuada de los sintomas con el im-
plante de stents en el TCI.
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RESUMEN

Las alteraciones congénitas del arco adrtico, especialmente los anillos vasculares, pueden producir compre-
sion de la trdquea y del eséfago y originar sintomas secundarios aungque en muchas ocasiones son asinto-
maticos. El avance de la ecocardiografia prenatal, y especialmente la visualizacion del mediastino superior
fetal con el plano tres vasos-trdquea (3VT), permite un diagndstico preciso de los anillos vasculares en la
vida fetal. La deteccién de estas anomalias obliga a descartar otras malformaciones fetales y anomalias ge-
néticas. Su deteccién prenatal contribuye a detectar casos asintomaticos y su busqueda sistematica permi-
tirfa una estimacion de la prevalencia real en la poblacion.

Palabras clave

= Anillo vascular
> Ecocardiografia fetal
> Plano tres vasos-traquea

ABSTRACT

Congenital anomalies of the aortic arch and its branches may cause compression of the esophagus and trachea and be
responsible of secondary compressive symptoms but frequently have an asymptomatic course. Advances in fetal echo-
cardiography -and the three vessel and trachea view (3VT) with a proper visualization of upper mediastinum- allows
accurate diagnosis of vascular rings. Detection of these abnormalities requires to rule out further congenital malfor-
mations and to detect genetic anomalies. Prenatal diagnosis contributes to detect postnatal asymptomatic cases and
its systematic prenatal detection would allow estimating a real prevalence of vascular rings in the general population.

Keywords

= Vascular ring
> Fetal echocardiography
= Three vessel and trachea view

Presentacion del caso

Mujer de 39 afios con embarazo de 19 semanas de edad gestacional derivada
a cardiologia infantil por alteracion en la visualizacion del plano tres vasos-tra-
quea (3VT) que estudia el mediastino superior fetal (Figura 1) con el diagnds-
tico de sospecha inicial de presencia de arteria subclavia derecha aberrante
(ARSA, de sus siglas en inglés) sin otras anomalfas fetales.

En cardiologia infantil se procede a la realizacion de una ecocardiografia fetal
via transabdominal y se observa un plano apical de cuatro cdmaras sin ano-
malias, cuatro cavidades bien desarrolladas y septum primum flapeando en
auricula izquierda (Video 1). Los tractos de salida del ventriculo izquierdo y del
derecho son normales con vasos normorrelacionados (Video 2).

En la exploracion del mediastino fetal con el plano 3VT se encuentran la arteria
pulmonary el ductus a la izquierda de la trdquea, la aorta a la derecha y ambas
estructuras unidas por un vaso arterial retrotraqueal confiriendo a las estruc-
turas vasculares una forma de “U” (Video 3). Se procede a realizar los planos
coronales para la visualizacion del arco fetal. Se observa la aorta descendente
de tamano normal situada a la derecha del feto, arteria subclavia derecha nor-
mal e inmediatamente tras la salida de ese vaso, y se observa un vaso arterial
que se dirige hacia el brazo izquierdo del feto (Figura 2). Ante esta alteracion
del arco se realiza un diagnéstico diferencial de las posibles anomalias del arco
y sus ramas mds frecuentes en vida fetal:

Arco izquierdo con subclavia derecha aberrante (ARSA). Anillo vascular
incompleto en el que el arco y el ductus se encuentran a la izquierda de la
trdquea, pero por una anomalia en la regresion del arco adrtico derecho
(que en estos casos se produce entre la cardtida y subclavia derecha) este
Ultimo vaso nace de la aorta torédcica descendente. Para alcanzar el brazo
derecho la arteria aberrante precisa un recorrido retrotraqueal (Figura 3).
En el paciente de este caso la aorta se encontraba a la derecha y el origen
de la subclavia derecha era normal, por lo que se descarto este diagndstico.
Arco derecho con vasos en espejo. En el corte 3VT se observa el arco adr-
tico a la derecha de la trdquea pero, dado que se forma por una regresion
anomala especular del arco adrtico izquierdo en vez de regresion del arco de-
recho, los troncos supraadrticos son normales sin ningun vaso retrotraqueal.
Doble arco aértico (Video 4). Persistencia del doble arco adrtico embrionario
con cardtida y subclavia con origen en arco ipsilateral rodeando de forma total a
la trdquea y esofago en un anillo vascular completo. En el paciente de este caso
se observaba un arco derecho, pero no persistencia del arco izquierdo.

Arco derecho con subclavia izquierda (SI) anémala. Este anillo vascular
se origina por regresién del arco izquierdo y persistencia del arco derecho. La
regresién del arco izquierdo se da de forma anémala entre carétida y SI con
origen de esta Ultima en aorta toracica descendente. La Sl anémala presenta
un trayecto retrotraqueal, para alcanzar el brazo izquierdo del feto con origen
en un diverticulo adrtico denominado de Kommerell. Este diverticulo y la ar-
teria se observan como un vaso pulsatil retrotraqueal en el 3VT, que se une al
ductus arterioso izquierdo formando un anillo vascular en forma de “U” alre-
dedor de la trdquea. Este caso cumplia todas estas caracteristicas (Figura 4).
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Una vez especificado el tipo de anillo vascular, se informo a la pareja del pro-
nostico y de las posibles anomalias asociadas. Los futuros padres decidieron
la realizacion de una prueba invasiva genética, que fue normal con microde-
lecién 22911 descartada. A las 39 semanas nacié una nifa sin sintomatologia
asociada. La tomografia computarizada en el primer afo de vida confirmé el
diagnéstico (Figura 5). La paciente a los 4 afios permanece asintomatica.

Estudio por imagen

Figura 1. Plano tres vasos-traquea normal. Vena cava superior a la derecha de la
traquea y vaso mas posterior. Aorta a la izquierda de la trdquea unida por el ductus
arterioso al tronco de la pulmonar (vaso més anterior) formando una apariencia de
V (A: localizacion anterior; P: localizacion posterior; Ao: aorta; AP: arteria pulmonar; I
istmo adrtico; DA: ductus arterioso; VCS: vena cava superior; T: traquea)

Video 1. Ecocardiografia fetal via transabdominal. Plano apical de cuatro
camaras

Video 2. Ecocardiografia fetal via transabdominal. Tracto de salida de las
cavidades ventriculares
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Video 3. Ecocardiografia fetal via transabdominal. Exploracion del
mediastino fetal con el plano de 3 vasos-traquea (3VT)

Figura 2. Plano coronal fetal del arco adrtico. Aorta toracica descendente
(Ao) derecha con arteria subclavia derecha (ASD) y arteria subclavia izquierda
(ASI) con origen muy préximo y més caudal de arteria subclavia izquierda

Figura 3. Arco izquierdo con subclavia derecha aberrante (ARSA). Obsérvese
trayecto retrotragueal de la arteria subclavia derecha (ARSA) (D: derecha; I:
izquierda; T: trdquea; P: pulmonar; IAo: istmo adrtico)
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Figura 4. Arco derecho con subclavia izquierda (SI) anémala en plano tres
vasos-traquea (D: derecha; I: izquierda; A: anterior; P: posterior; VCS: vena
cava superior; Ao: aorta; DK: diverticulo de Kommerell; DI: ductus izquierdo;
TP: tronco pulmonar)

Figura 5. Arco derecho con subclavia izquierda anémala por tomografia
computarizada.Obsérvese la aorta toracica descendente (Ao) a la derecha y
la arteria subclavia izquierda aberrante (ALSA) con origen en diverticulo de
Kommerell (DK) (D: derecha; I: izquierda; Cl: carétida izquierda; CD: carétida
derecha)

RETIC 2016; 3: 27-30

Discusion

Los anillos vasculares o anomalfas de los grandes vasos y sus ramas constituyen
menos del 1% de los casos de cardiopatias congénitas. El avance de la eco-
cardiografia prenatal y la introduccion del plano 3VT por Yagel™ ha permitido
conocer la relacién en el feto del arco adrtico y sus ramas con la trdquea y el
ductus arterioso. Este plano ha posibilitado no sélo el diagndstico prenatal de
los anillos vasculares completos o incompletos, sino también un mejor conoci-
miento del origen de los mismos.

En las primeras fases de desarrollo embrionario existen dos arcos adrticos uno
derecho y otro izquierdo de los que nacen la carétida y la subclavia ipsilateral.
Normalmente se produce una regresion del arco derecho distal a la subclavia,
el arco proximal derecho con carétida y subclavia ipsilateral forman al tronco
braquiocefalico derecho, la cardtida y subclavia izquierda quedan en el arco
izquierdo y la aorta descendente se sitUa a la izquierda (Figura 6)?. En la vida
fetal, la visualizacion de la traquea con liquido en su interior y en general del
timo hacen que el diagnéstico por ecocardiografia de los diferentes tipos de
anillos vasculares sea mas sencillo que en la vida posnatal y se pueda realizar
de forma precoz®. Un diagnéstico preciso del tipo de anomalia del arco adrtico
es especialmente importante, ya que implica que determinados tipos (como el
arco derecho con vasos en espejo) presenten cardiopatia asociada en un por-
centaje mayor que los descritos para otras anomalias (como el arco derecho
con Sl anémala o el doble arco) en donde la mayor parte de los casos no se
asocian a cardiopatia intracardiaca estructural®.

S|

<4

c

Figura 6.Esquema embriolégico de desarrollo delarcoadrtico. A:doble arco
aortico embriolégico (AD: arco derecho; CD: cardtida derecha; SD: subclavia
derecha; DD: ductus arterioso derecho; ADe: aorta descendente; Al: arco
izquierdo; Cl: carétida izquierda; SI: subclavia izquierda; TP: tronco pulmonar;
AA: aorta ascendente; lineas rojas: puntos de regresion embrioldgica
normal); B: arco adrtico izquierdo normal con cierre esponténeo del ductus
arterioso. Obsérvese como el arco derecho que no regresa forma el tronco
braquiocefalico (TBC) (modificado de Garcia-Guereta?)

El tipo de anomalia fetal més frecuente en el arco adrtico descrita en los Ultimos
anos es el arco izquierdo con ARSA formando un anillo vascular incompleto. En el
caso del anillo vascular completo, el més frecuente es el arco derecho con Sl ané-
mala. En este anillo el ductus izquierdo une la rama pulmonar izquierda con la sub-
clavia izquierda que nace de un diverticulo de Kommerell formando un anillo con
un componente retrotraqueal que, junto con el arco derecho, origina un anillo
vascular en forma de“U"® (véase la Figura 4). En el doble arco adrtico, menos fre-
cuente que los anteriores, la persistencia del arco izquierdo y derecho originan un
anillo cerrado alrededor de la traquea y el eséfago, en forma de “O" En el caso del
arco derecho con vasos en espejo la formacion del anillo vascular es muy rara; su
alta asociacion con patologia intracardiaca determina el prondstico del paciente.

La asociacion de anillos vasculares con anomalias genéticas (especialmente
la microdelecién 22q11) es variable segun las series®, pero en la mayoria se

Grupo CTO
.. Editorial


http://video.grupocto.com/videosEspecialidades/Revista_ecocardiografia/DIC_2016_N_3/Videos/CASO_03/Caso_03_Video_04.mp4

R ET I C Revista de ecocardiografia

destaca que los casos con anomalias intracardiacas asociadas son los que pre-
sentan mayor probabilidad de aneuploidia’-#.

El avance del diagndstico de estas anomalias en vida intrauterina ha permiti-
do conocer que un tanto por ciento elevado de estos pacientes permanecen
asintomaticos durante la infancia precoz®, lo que contrasta con series previas
de anillos vasculares, en las que la mayor parte de los pacientes presentaban
sintomatologia®, pasando el resto desapercibidos por lo que no se podia co-
nocer la prevalencia real de anillos vasculares.

Conclusién

La ecocardiografia prenatal permite el diagndstico de las anomalias del arco
y anillos vasculares estableciendo la relacion del arco, troncos supraadrticos y
ductus con la trdquea y el eséfago.

Ideas para recordar

La deteccion en ecocardiografia prenatal de un anillo vascular o una altera-
cion del arco adrtico obliga a descartar otras anomalias fetales.

La ecocardiografia prenatal puede contribuir a determinar la prevalencia
real de los anillos vasculares en la poblacion.
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Palabras clave RESUMEN

> Miocarditis

La inflamacién del miocardio, virica o no, recibe el nombre de miocarditis. Este cuadro supone un reto para

> Edema el médico clinico en su practica habitual, ya que es fundamental realizar un diagndstico diferencial correcto

& Cardio RMN con otros cuadros que puede emular. La biopsia endomiocérdica ha sido clasicamente la técnica de refe-
rencia en el diagndstico de esta entidad, aunque actualmente la cardio-RM es la técnica mas empleada
para valorar este tipo de pacientes. Se presenta un caso de un paciente con miocarditis aguda con el que se
pretende enfatizar el papel protagonista de la cardio-RM como prueba de imagen de eleccion.

Keywords ABSTRACT

> Myocarditis

Inflammation of the myocardium, viral or not, is called myocarditis. Diagnosis can be a real challenge, and appropriate

= Ed@ma differential diagnosis with other conditions is needed. Endomyocardial biopsy has been the classical gold standard for
& Cardiac MRI the diagnosis of this disease, but nowadays it has been largely replaced by cardiac MRI. A case of a patient with acute
myocarditis is presented to emphasize the leading role of cardiac MRI as the first choice test for this kind of patients.
Introduccion En cuanto a la ecocardiografia, no existen patrones especificos, pudiendo

La afeccion inflamatoria miocérdica por agentes tanto infecciosos como no
infecciosos se define como miocarditis por la OMS, en base a criterios histolé-
gicos, inmunoldgicos e inmunohistoquimicos"”. Dado que la afeccion crénica
puede promover el desarrollo de una miocardiopatia dilatada, la European So-
ciety of Cardiology en 2008 agrupd las miocarditis en este grupo seguin forma
y funcion ventricular®.

Dado que el diagndstico no es sencillo, no existen cifras de incidencia real. No
obstante, supone entre el 5-12% de las autopsias en adultos con muerte subita
y se ha encontrado en el 1-9% de las autopsias en general®“. En nuestro me-
dio el origen més comun es el virico. Si bien en el pasado eran los enterovirus
los protagonistas, en los Ultimos afos destaca el papel de otros tales como
parvovirus b19, herpes virus-6, CMV, adenovirus, virus de la hepatitis C y VIH.
Otros origenes (bacteriano, parasitario, autoinmunitario, téxico...) son posibles,
aunque significativamente mas infrecuentes“”.

El espectro clinico es amplio, desde un curso asintomatico, a pacientes con arrit-
mias ventriculares malignas y shock cardiogénico en formas de miocarditis ful-
minantes®. Los hallazgos electrocardiograficos y analiticos (biomarcadores tipo
creatina cinasa-MB y troponinas), si bien son poco especificos, pueden ayudar a
confirmarla, junto a la elevacion de reactantes de fase aguda (leucocitosis y PCR),
pese a que la ausencia de éstos no descarta el proceso®. En base a lo previo, el
diagndstico diferencial més frecuente es con infarto agudo de miocardio y el
diagndstico puede suponer un reto. La utilidad del estudio serolégico en caso de
sospecha de virus sigue siendo dudosa y no se recomienda de forma rutinaria™.

ser normal™. La ecocardiografia permite la evaluacién de volimenes de ca-
vidades y grosor de las paredes, alteraciones globales o segmentarias de la
contractilidad, asi como la presencia de trombos intracavitarios y derrame
pericardico?. También es posible hacer un acercamiento prondstico, ya que
aporta datos caracteristicos de la miocarditis fulminante, como son un vo-
lumen de cavidades normal con un espesor del septo aumentado, frente a
la dilatacion de cavidades y espesor normal septal de las formas tipicas de
miocarditis aguda“?.

Actualmente, la prueba de referencia en el diagnéstico de miocarditis si-
gue siendo la biopsia endomiocardica, con papel predictor pronostico
asociado®. Clasicamente, los criterios de Dallas definen la miocarditis agu-
day la miocarditis borderline en base a la presencia de necrosis de células
miocdrdicas o no, junto a células inflamatorias mononucleares, respecti-
vamente! 9. Actualmente, gracias a técnicas de inmunohistoquimica y
moleculares (PCR a tiempo real e hibridacion in situ), la rentabilidad diag-
néstica ha aumentado disminuyendo la variabilidad interobservador®”.
La biopsia endomiocérdica es un procedimiento con una sensibilidad y
especificidad limitadas (60-80%) no exento de complicaciones (graves
del 0,1-0,5% tales como taponamiento cardiaco, IAM, dafio valvular grave,
infarto cerebral, BAV permanente y muerte). Por ello, se limita a pacientes
muy seleccionados, en especial a formas de rapida progresion, refractarias
a tratamiento.

La cardio-RM se ha convertido en la prueba de eleccién en muchos centros

para el diagnostico de miocarditis, como se ha querido mostrar en este caso
clinico.
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Presentacion del caso

Varén de 38 afos, fumador y con sobrepeso, que presenta un episodio de do-
lor centrotorécico opresivo que lo despierta de madrugada irradiado a ambos
trapecios y a los brazos, que empeoraba con el decubito y sin cortejo vegetati-
vo asociado, y que persistia a su llegada a Urgencias.

En el ECG a su llegada se aprecia un descenso minimo del segmento PR,
supradesnivelacién del segmento ST en derivaciones de cara inferior (Il, Il
y aVF) y precordiales anterolaterales (de V3 a V6) (Figura 1). Se realiza una
radiografia de térax que resulta normal (Figura 2) y una ecocardiografia
transtoracica en la que destaca hipocinesia moderada del segmento basal
de cara inferior, con contractilidad en el resto de segmentos conservada,
funcion sistolica global normal y ausencia de derrame pericérdico. Aunque
la clinica y el ECG no eran claramente sugestivos de patologfa isquémica, se
realizé una coronariografia urgente que mostré que las coronarias no tenfan
lesiones (Figura 3).

En el andlisis al ingreso se objetiva elevacion de reactantes de fase aguda con
leucocitosis, elevacién de PCR (15,7 mg/dl, valores normales < 0,29 mg/dl) y
una primera determinacion de enzimas de dano miocérdico elevada de for-
ma significativa (CK-Mb 24,3 ng/ml y Tnl de 3,9 ng/m|, alcanzando en andlisis
seriados un valor pico de CK-Mb de 1050 ng/mly de Tnl de 24 ng/ml, siendo
normales < 5y < 0,05 ng/ml, respectivamente). Paralelamente, el paciente re-
fiere cuadro de cefalea, mialgias y odinofagia importante de 72 h de evolucién,
objetivandose hipertrofia amigdalina bilateral con exudados purulentos.

Con todos estos datos, el cuadro se considera sugestivo de miocarditis aguda
de probable origen virico, por lo que se inicia tratamiento antiinflamatorio y
analgésico. Se realiza una ecocardiograffa transtoracica completa (Video 1),
en la que no se aprecia alteraciones. Finalmente, se completa el estudio con
una cardio-RM para andlisis morfolégico, funcional, de realce precoz y tar-
dio (Video 2, Figura 4 y Figura 5), que confirman la sospecha diagndstica
inicial.

Estudio por imagen

Figura 2. Radiografia de térax. Proyecciones posteroanterior (A) y lateral (B),
sin hallazgos significativos

Figura 3. Coronariografia coronaria derecha (A) y angiografia de aorta donde
se aprecia la coronaria izquierda (B). Coronarias sin lesiones obstructivas

Video 1. Ecocardiograffa transtoracica. Planos apical de cuatro (A), dos (B)
y tres cdmaras (C). Con dificultades debido a una ventana ecocardiografica
regular, se puede comprobar que la funcion sistolica global es normal
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Figura 1. ECG de 12 derivaciones convencionales realizado a la entrada en Urgencias. Se aprecia ritmo sinusal a una frecuencia cardiaca de 72 lpm, eje eléctrico a
+30°, QRS estrecho y supradesnivelacion céncava del segmento ST significativo, de predominio en derivaciones de cara inferior (Il, lll y aVF), asi como de V3 a V6
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Video 2. Cardio-RM, secuencia de cine, planos apical de cuatro (A), dos (B)
y tres cdmaras (C) que muestran que la contraccion global y segmentaria
es normal. Las imagenes de cine de la RM son muy parecidas a las de

la ecocardiografia bidimensional y sélo aportan informacién adicional
cuando la ecocardiografia es insuficiente

Figura 4. Cardio-RM. Imédgenes de eje corto en secuencia de sangre negra
potenciada en T2 (A, B, C) y de realce tardio (D, E, F). Las imdgenes de
cada columna corresponden al mismo nivel anatémico. En las imagenes
de sangre negra la pared lateral del VI aparece con un color gris mas claro
que el resto de segmentos (zona marcada por los asteriscos) por edema. En
las zonas de edema también existe realce tardio (de nuevo marcado por
asteriscos)

& |

Figura 5. Cardio-RM. Iméagenes de eje largo de realce tardio en planos de
cuatro (A), dos (B) y tres camaras (C). Existe realce tardio de gadolinio muy
extenso y evidente en focos difusos de localizacién subepicérdica en cara
lateral, dpex y septo anterior. El patrén es altamente sugestivo de miocarditis

Discusion

Una de las dificultades que caracteriza el cuadro clinico de la miocarditis es que
el diagnostico puede pasar desapercibido debido a la baja especificidad de las
manifestaciones clinicas habituales, electrocardiogréficas y de laboratorio. La
técnica de referencia, en este caso la biopsia endomiocardica, no esta exenta
tampoco de multiples limitaciones. A ellas contribuyen la afeccion focal de la
miocarditis, asf como los errores en la toma de muestras, condicionando una
sensibilidad inferior al 50%.

RETIC 2016; 3: 31-34

En este contexto, la cardio-RM se ha convertido en la prueba de imagen de
eleccion™®??. La inflamacion ocasionada por el virus genera dentro de los pri-
meros 7 dias edema, que supone un aumento del contenido de agua intrace-
lular y extracelular. Esto se evidencia mediante dreas de aumento de sefal en
secuencias potenciadas en T2. Por otro lado, el estudio de realce tardio muestra
un patrén tipicamente parcheado con afectacion subepicérdica muy distinto
al patrén producido por la cardiopatia isquémica, que afecta al subendocardio,
con las implicaciones prondsticas y terapéuticas que esto conlleva.

La cardio-RM también aporta informacion prondstica, ya que la dilatacion del
VI, el realce tardio septal y la afectacién del VD con disminucién de su fraccion
de eyeccién durante el episodio agudo se asocian con un peor prondstico y
una mayor necesidad de trasplante cardiaco. Finalmente, la persistencia en la
evolucién de la captacion de gadolinio se ha asociado con un peor prondstico
en términos de recuperacién funcional, persistencia de sintomas y un mayor
riesgo de evolucién a miocardiopatia dilatada.

Conclusion

La miocarditis es una entidad de diagndstico dificil. La cardio-RM ha facilita-
do su abordaje, siendo una alternativa a otras técnicas de mayor morbilidad
como lo es la biopsia endomiocérdica. La RM ofrece informacién morfoldgica
y funcional y de caracterizacion tisular, lo que permite hacer el diagnostico
diferencial y obtener datos Utiles en el prondstico y seguimiento a largo plazo.

Ideas para recordar

El patrén de“infarto con coronarias normales’, con dolor torécico, elevacion
de marcadores de dafo miocardico y coronarias sin lesiones obstructivas
es una buena indicacién para cardio-RM ya que permite hacer el diagndsti-
co final en muchos pacientes.

La presencia de realce tardio parcheado en una distribucién que no se
corresponde con un territorio coronario y con localizacién subepicardica
debe hacer pensar en el diagnéstico de miocarditis.
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Palabras clave RESUMEN

= Desgarro intimal

= Compresion del tronco
de coronaria izquierda

> Endoprotesis adrtica

aorta toracica.

Se describe un mecanismo inusual de infarto de miocardio como complicacion del sindrome adrtico agudo,
dado por la compresion del tronco de la arteria coronaria izquierda por un hematoma generado a partir de
un desgarro intimal por encima de la cUspide adrtica sin extension hacia la aorta ascendente. Se detecta
una diseccion crénica tipo B con compromiso del arco distal, implementando el tratamiento global de la

Keywords ABSTRACT

> Intimal tear

> Left main compression

= Thoracic endovascular aortic
repair

An unusual mechanism of myocardial infarction is described as a complication of acute aortic syndrome. The hemato-
ma generated from an intimal tear above the aortic cusp without extension towards the ascending aorta. It compressed
the left main coronary artery. A chronic type B dissection with distal aortic arch involvement was detected, implemen-
ting the overall treatment of the thoracic aorta.

Presentacion del caso

Paciente vardn, de 60 afios, con antecedentes de hipertension arterial y dislipi-
demia. Horas antes del ingreso hospitalario presenta dolor precordial de caracter
transfixiante. Se realiza en otro centro una tomografia de térax que evidencia di-
seccion adrtica interpretada como tipo A, siendo derivado para tratamiento. Evo-
luciona con dolor precordial y signos de shock cardiogénico, con supradesnivel
del segmento ST anteroseptal. Se efectué una ecocardiografia Doppler transeso-
fagica, que muestra dilatacion leve de la raiz adrtica y deterioro de la contractili-
dad septal (Video 1). Se observa un trazo lineal sugestivo de ldmina de diseccién
en el seno de Valsalva izquierdo, fijo, en intima relacion con el ostium y tronco de
la arteria coronaria izquierda, donde impresiona hematoma (Video 2 y Video 3).
La porcién tubular de la aorta ascendente se encuentra moderadamente dilatada
(48 mm externo-interno) con la unién sinotubular rectificada (Video 4).

La tomografia de térax muestra el compromiso del seno de Valsalva izquierdo
(Figura 1, Video 5, Figura 2 y Figura 3) con densidad sugestiva de hematoma
rodeando al tronco de la arteria coronaria izquierda (TCl) (Figura 4). La recons-
truccion tridimensional permite apreciar el extenso compromiso por diseccién
del arco adrtico distal de la aorta descendente y la ausencia de ldmina en la
porcion tubular de la aorta ascendente (Figura 5).

Dada la progresién del compromiso proximal de la raiz adrtica y la evidencia de

isquemia visceral (infarto de miocardio) se decide el abordaje quirdrgico de la
diseccioén, una vez lograda la estabilizacion clinica.

RETIC 2016; 3: 35-39

Dado el compromiso de multiples segmentos de la aorta torécica se decide
una estrategia de tratamiento hibrido. En un primer tiempo se aborda la aor-
ta ascendente. Se observa un desgarro intimal por encima del ostium de la
arteria coronaria izquierda que origina un hematoma que comprime el TCI
(Figura 6 y Video 6). La liberacién del hematoma deja una luz confiable en el
TCl, no requiriendo revascularizacién coronaria adicional (Video 7). Se adhie-
re el desgarro intimal y se rodea el TCl con BioGlue®. Se efectua el reemplazo
supracoronario de la aorta ascendente dilatada, sin evidencias de diseccién en
la porcion tubular, con prétesis de 30 mm. La valvula adrtica queda insuficien-
te y se reemplaza con una bioprotesis nimero 25. Se revasculariza el tronco
braquiocefalico con prétesis tubular de 16 mm desde la protesis de aorta as-
cendente, con extension a carétida izquierda (tubular 8 mm), ligando los vasos
nativos revascularizados (Figura 7).

En el postoperatorio presenté vasoplejia y requirié asistencia respiratoria meca-
nica prolongada. Se efectud un control tomogréfico postoperatorio (Figura 8),
donde se aprecia la permeabilidad de los injertos vasculares y el extenso dafio
del arco distal y aorta descendente.

En un segundo tiempo (60 dfas) se implanté endoprotesis tordcicas (36 mm
proximal y 30 mm distal) desde la protesis quirdrgica hasta la aorta descenden-
te, cubriendo todo el segmento remanente de la aorta afectada. Previamente
se efectud un bypass carotidosubclavio extratoracico y se cerrd el ostium de la
subclavia izquierda con un plug vascular (Video 8).

La evolucion es adecuada.
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Estudio por imagen

Video 1. Dilatacion leve de la raiz adrtica. Reflujo adrtico leve, angosto,
central. Acinesia del septum interventricular

Video 2. Se observa un trazo lineal en el seno de Valsalva izquierdo, que
con la rotacion del dngulo del transductor multiplanar muestra su estrecha
relacion con el ostium de la arteria coronaria izquierda

Video 3. Inmediatamente por delante del ostium y de la pared anterior del
tronco de la arteria coronaria izquierda se observa una estructura triangular
heterogénea que se interpreta como hematoma

Video 4. La porcién tubular de la aorta ascendente se encuentra
moderadamente dilatada, no muestra ldmina batiente ni engrosamiento parietal

» Casos clinicos
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Figura 1. La reconstruccion coronal de la tomograffa permite discriminar
un trazo lineal en el seno de Valsalva izquierdo, correspondiente al desgarro
intimal

Video 5. Secuencia de cortes en reconstruccién sagital. Se destaca
el desgarro intimal del seno de Valsalva izquierdo y su estrecha relacion
con el tronco de la coronaria izquierda

Figura 2. Cortes axiales con compromiso del arco adrtico, diseccion de
la aorta descendente con ldmina gruesa, con tincién de similar densidad
en ambos limenes. La porcién tubular de aorta ascendente impresiona
integra. Los cortes mas bajos muestran el desgarro intimal y el hematoma
parietal a nivel del seno izquierdo. La aorta descendente mide 43 x 48 mm
y la ldmina de diseccién finaliza por encima del diafragma. Se observa
trombosis parcial de la falsa luz

RETIC 2016; 3: 35-39
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Figura 5. Vistas desde distintos dngulos de la reconstruccion tridimensional. Permite apreciar el compromiso del arco y descendente, impresionando indemne
la porcién tubular de la aorta ascendente
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Figura 6. Vista operatoria donde la aortotomia permite reconocer el desgarro
localizado de la pared adrtica y el hematoma que comprime el tronco de la
arteria coronaria izquierda

Figura 8. Valoracién tomografica postoperatoria. Se observa el tubo valvulado
de aorta ascendente, el tubo de revascularizacion del tronco braquiocefalico,
asi como la interrupcién de la conexion a los vasos de cuello. La subclavia
izquierda se encuentra auin conectada al arco aortico. Resta tratar la diseccion
crénica de aorta descendente

Figura 7. Se efectud el reemplazo de la aorta ascendente y reemplazo
valvular adrtico con bioprétesis. Por delante se observa el tubo hacia el
tronco braquiocefdlico, del que parte una extension a carétida izquierda

Video 8. Se implantan por acceso femoral endoprétesis en serie
que cubren toda la lesion adrtica desde el tubo protésico de la aorta
ascendente hasta la aorta descendente distal. La arteria subclavia se aisla

Video 6. Vista quirdrgica donde se sefiala con la pinza el hematoma del arco adrtico por medio de un plug vasculary se revasculariza con
generado por el desgarro parietal. Luego, el cirujano introduce el extremo bypass carétido subclavio extratoracico. La inyeccion de contraste en la
de la pinza en el tronco de la coronaria izquierda para demostrar raiz adrtica permite ver el llenado adecuado de la subclavia derecha y de
su relacion. No detectd lesién ateroesclerdtica en el mismo ambas carétidas, sin leaks de las endoprétesis
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Discusion

El infarto de miocardio en el sindrome adrtico agudo obedece esencialmente

a mecanismos no ateroescleréticos y agrega gravedad a una patologia que

presenta por si misma un prondstico grave. Neri et al, en diseccion adrtica con-

vencional, distinguen tres mecanismos fisiopatolégicos bésicos:

« Diseccion del ostium, creando un flap mévil que puede limitar el flujo en
forma intermitente.

- Diseccion coronaria, por propagacion de la Idmina en la pared arterial, re-
duciendo la falsa luz el flujo diastolico.

« Desinsercion circunferencial del ostium. La lamina residual distal sufre una
invaginacion con supresion del flujo.

A estos mecanismos descritos se debe agregar la presencia de grandes colgajos
intimales moviles, que desde la aorta ascendente limitan el flujo, y de los hema-
tomas intramurales que pueden comprimir la luz de los vasos eferentes. En su
frecuencia predomina el compromiso de la arteria coronaria derecha, tras ambos
vasos coronarios; el compromiso aislado de la coronaria izquierda es mas raro.

En este caso el mecanismo difiere de los anteriormente descritos. En primer
lugar, se trata de una patologia adrtica compleja de dificil clasificacion en los
grupos clasicos del sindrome adrtico agudo (diseccion, hematoma intramural
y Ulcera penetrante). Sélo se identifica un desgarro intimal sin propagacién
hacia la aorta ascendente, una suerte de transeccion no vinculada a trauma.
Esto genera un hematoma con compresién del TCI.

El desgarro sin progresion a diseccion es raro y se ha descrito por W. Roberts
en el estudio patoldgico de una muerte subita durante el deporte?. Probable-
mente se trate del primer estadio de una diseccién convencional. En este caso
ni la ecocardiografia transesofagica ni la tomografia evidenciaron otra altera-
cién en la porcion tubular que la dilatacion moderada de la porcién tubular,
hecho confirmado en cirugfa.

Se ha descrito la diseccién localizada de un seno de Valsalva generando infarto
de miocardio, con comprobacion tomograficay por ultrasonido intravascular®.

el gatillado por ECG.

técnica hibrida permite el tratamiento de la patologia adrtica evitando el paro
circulatorio en hipotermia y se ha utilizado aneurismas, diseccion, injuria trau-
matica y Ulceras penetrantes de aortat?.

Conclusion

+ Se describe la compresion del tronco de la arteria coronaria izquierda por
hematoma secundario a desgarro intimal aislado de aorta ascendente
como mecanismo inusual de infarto de miocardio.

- La ecocardiografia Doppler transesofagica y la tomografia computarizada
pudieron resolver el planteamiento diagndstico.

- Seimplementa el tratamiento integral de la aorta con reemplazo de la por-
cion tubular, debranching del arco e implante de endoprotesis cubriendo
las lesiones del arco y aorta descendente.

Ideas para recordar

+  El sindrome adrtico agudo puede presentarse ocasionalmente como in-
farto agudo de miocardio complicando adicionalmente las estrategias de
reperfusion y empeorando el prondstico.

« Predominan los mecanismos no ateroescleréticos, vinculados a la disec-
cion del ostium coronario, la reduccion del flujo por protrusion de la falsa
luz, la interferencia en el flujo por la l[dmina batiente o raramente por la
compresion extrinseca del vaso.

- Elimplante de endoprotesis tras el debranching de los vasos del cuello faci-
lita el tratamiento de las lesiones con compromiso del arco adrtico.
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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.

Palabras clave

> Miocardiopatia hipertrofica
> Insuficiencia mitral
> Miomectomfa

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.

Keywords

> Hypertrophic
cardiomyopathy
> Mitral regurgitation

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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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
RETIC 2016; 3: 41-44 43 Grupo CTO
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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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Palabras clave RESUMEN

> Asistencia ventricular
> QObstruccién dindmica
> Ecocardiografia
transesofagica
Insuficiencia mitral

Y

La ecocardiografia es una herramienta fundamental en el cuidado de los pacientes con dispositivos de
asistencia ventricular. La obstrucciéon dindmica de la canula de entrada por succion de la pared ventricular
es una de las complicaciones clasicas que se puede encontrar durante la monitorizacion ecogréfica. El diag-
nostico con la ecocardiografia permite realizar el tratamiento oportuno de forma precoz, y mantener una
dindmica correcta entre el dispositivo y el paciente.

Keywords ABSTRACT

= Ventricular assist device

= Dinamic obstruction

> Transesophageal
echocardiography

= Mitral regurgitation

Echocardiography has a peculiar role during the different phases of care of patients with left ventricular assist devices.
When a segment of the left ventricular myocardium partially occludes the inflow cannula, the suction event occurs and
the pump inflow is reduced. Speed-change testing could define the optimal setting of that particular patient.

Presentacion del caso

Se presenta el caso de un varén de 68 afos, portador de un sistema de asisten-
cia ventricular izquierdo (usando la nomenclatura inglesa, left ventricular assist
device, LVAD; HeartMate® II; Figura 1) desde hace 2 anos por miocardiopatia
dilatada con disfuncién ventricular izquierda severa que ingresa en nuestro
centro por sospecha de disfuncion del dispositivo.

Al ingreso, el paciente presentaba elevaciones transitorias de los indices de
potencia y de flujo del dispositivo, marcadores elevados de hemolisis y un cua-
dro que podria corresponder a deterioro progresivo de la funcién ventricular
izquierda con aumento progresivo de la necesidad de soporte o a una posible
disfuncion del dispositivo. El paciente se encontraba en una situacion clinica
compensada, sin evidencia de congestion o de hipotension sistémica.

Se le estudié con una ecocardiografia transtorécica realizada con el protocolo
de ramp test, en el que se valoré la funcion del ventriculo izquierdo y de la
valvula adrtica a velocidades de giro de la asistencia progresivamente crecien-
tes, lo que permite valorar la programacién éptima del dispositivo o valorar
la presencia de disfuncién del sistema. En la situacion basal, con la asistencia
programada con una velocidad de giro de 10.600 rpm se apreciaron los si-
guientes hallazgos:

Aumento de las dimensiones del ventriculo izquierdo con respecto al con-

trol previo (diametro telediastolico 69 mm frente a 59 mm).

Insuficiencia mitral de grado leve-moderada.

Apertura de la valvula adrtica correcta y casi completa en cada ciclo cardiaco.

Insuficiencia adrtica central de grado leve-moderado.
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El aumento de la velocidad de giro de la asistencia a 11.000, 11.400 y 12.000
rom no produjo variaciones del tamano ventricular izquierdo ni de la apertura
de la vélvula adrtica. Sin embargo, el estudio transtoracico no permitfa valorar
adecuadamente el flujo en la la cdnula de entrada del dispositivo.

Para valorar de forma mas precisa la situacion del paciente se realizd una eco-
cardiografia transesoféagica en la que se aprecio la presencia de obstruccion
dindmica a nivel de la canula de entrada, que estaba colocada en una posicion
marcadamente angulada con respecto a la pared libre del ventriculo izquierdo
y que tenia una velocidad de flujo marcadamente elevada en el estudio con
Doppler (3,2 m/s). La velocidad del flujo de entrada estaba relacionada con la
velocidad de giro de la asistencia y con la aparicion de insuficiencia mitral (Vi-
deo 1). La obstruccion del flujo de entrada se reducia al disminuir el nimero
de giros de la asistencia y aumentaba al aumentar el nimero de giros de la
asistencia progresivamente hasta 12.000 rpm, ya que al aumentar el soporte
de la asistencia, el tamarno de la cavidad ventricular izquierda se reducia y la
pared libre del ventriculo era succionada por la cdnula de entrada y producia
una obstruccion parcial al flujo.

Finalmente, el dispositivo se programé con una velocidad de giro de 9.200
rpm, lo que permitié obtener una reduccién marcada del gradiente en la c&-
nula de entrada (velocidad 1,6 m/s) con un grado aceptable de insuficiencia
mitral y de soporte del ventriculo izquierdo (Video 2). No fue posible reducir
todavia més la velocidad de giro de la asistencia, ya que aumentaba de forma
marcada la insuficiencia mitral hasta convertirse en severa, lo que a la larga no
hubiera permitido mantener una situacién compensada del paciente. La evo-
luciéon del paciente en los dias sucesivos fue activa, con parametros estables en
la monitorizacién de la asistencia y reduccion de los marcadores de hemdlisis.
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Estudio por imagen
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Figura 1. Radiograffa de térax que muestra la relacion antémica entre
el ventriculo izquierdo y el dispositivo de asistencia ventricular, en el que se
aprecian la cadnula de entrada (flecha simple), la bomba (flecha discontinua)
y la cdnula de salida (flecha doble)

Video 1. Estudio ETE basal con la asistencia a 10.600 rpm. En A se aprecia
cémo la canula de entrada de la asistencia tiene una colocacion oblicua
que permite que parte de la pared libre sea succionada y cause obstruccion
al flujo (B) con el patron Doppler tipico de la obstruccion dinamica

Video 2. Estudio ETE con la asistencia a 9.200 rpm. En esta situacion
existe insuficiencia mitral (A), pero la obstruccion del flujo en la canula de
entrada desaparece
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Discusion

La ecocardiografia transtoracica y transesofagica son herramientas basicas
en el seguimiento de los pacientes con dispositivos de asistencia ventricular
mecanica, ya que permiten valorar la interaccion dindmica entre el soporte y
la velocidad de giro del dispositivo, la descarga del ventriculo izquierdo y la
funcién de los aparatos valvulares!™. La obstruccién de la canula de entrada
del flujo es una de las posibles complicaciones y puede deberse a diferentes
factores: trombo, con obstruccion fija o dindmica en funcion de la movili-
dad del trombo, o posicion inadecuada de la cdnula con succion de la pared
que puede aparecer en la fase precoz o durante el seguimiento por remode-
lado excesivo del ventriculo, o por interferencia con los musculos papilares o
las cuerdas tendinosas de la vélvula mitral. La ecocardiografia transtoracica,
completada a menudo con la ecocardiografia transesofagica, permite hacer
el diagndstico diferencial, lo que es basico para el manejo posterior del pa-
ciente.

Conclusion

En pacientes con dispositivos de asistencia ventricular se debe valorar con
cuidado el flujo de la canula de entrada.

La aspiracion de la pared del ventriculo izquierdo es una de las posibles
causas de obstruccion del flujo de entrada y disfuncién del dispositivo de
asistencia.

En los casos en los que se aprecie que la asistencia produce una descarga
excesiva del ventriculo, el control con ecocardiografia con ramp test permi-
te valorar la programacion més adecuada del dispositivo.
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Palabras clave RESUMEN

> Retorno venoso pulmonar
anémalo parcial
= Dilatacion del seno coronario

Se describen los hallazgos ecocardiograficos y en resonancia magnética de un adulto asintomatico en el
que se detecta drenaje venoso pulmonar andmalo parcial en conexién al seno coronario no asociado con
defecto del septum interauricular y con sobrecarga de cavidades derechas.

Keywords ABSTRACT

> Partial anomalous
pulmonary venous return
> Enlarged coronary sinus

We are presenting the echocardiographic and CMR findings on an asymptomatic female, that revealed isolated partial
anomalous pulmonary venous return in coronary sinus, with right ventricular overload.

Presentacion del caso

Paciente de 26 afhos de sexo femenino, sin antecedentes de relevancia, asin-
tomatica, que consulta para realizar un reconocimiento previo a actividad de-
portiva.

En el examen fisico presenta ruidos cardiacos normofonéticos, soplo proto-
sistolico 1/6 en base, sin hepatomegalia. Presion arterial 116/78 mmHg, fre-
cuencia cardiaca 65 lpm. El ECG muestra retardo leve de conduccion de rama
derecha y la radiograffa de térax leve hiperflujo pulmonar y cardiomegalia a
expensas de cavidades derechas (Figura 1).

Ante estos datos se efectud una ecocardiografia transtorécica. Se observan dia-
metros y funcién adecuada de cavidades izquierdas, dilatacion de las cavida-
des derechas, con adecuada funcion del ventriculo derecho (Video 1, Video 2
y Video 3). El septum interauricular se encuentra integro. El seno coronario esta
dilatado (Video 1y Video 4). El eje corto a nivel de grandes vasos muestra la
dilatacion del tracto de salida del ventriculo derecho, del tronco de la arteria
pulmonary de sus ramas (Figura 2). El flujo en el tronco de la arteria pulmonar
es ligeramente turbulento (Video 5), con aumento de la velocidad del flujo
transvalvular pulmonar (Figura 3). Se registra leve reflujo tricuspideo con velo-
cidad 2,8 m/s, sugiriendo leve hipertension pulmonar (Figura 4).

El seno coronario se encuentra dilatado y el Doppler color es sugestivo de in-
cremento del flujo (Video 6 y Video 7). Con inclinacién anterior del transduc-
tor se observa el ingreso de las venas pulmonares derechas en el seno corona-
rio (Video 8 y Video 9), cuyo Doppler espectral indica hiperflujo (Figura 5).
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Para mejorar el andlisis anatdmico se indicé una cardio-RM. Las secuencias de
cine (Video 10) muestran la dilatacion del seno coronario y de las cavidades
derechas. Se analiza la funcion y los volimenes de ambos ventriculos (VD: VFD
155 ml, FEy 48%; VI: VFD 67 ml, FEy 61%) (Video 11). En la angiografia se ob-
serva el ingreso de ambas venas pulmonares derechas en el seno coronario
(Video 12y Figura 6). La cuantificacion del cortocircuito indica que el Qp/Qs
es 1,8 (Figura 7).

Estudio por imagen

Figura 1. Radiografia de térax que muestra cardiomegalia ligera con
disminucion del espacio retroesternal en la vista de perfil, con flujo pulmonar
levemente aumentado
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Video 1. Eje largo paraesternal. Auricula izquierda y aorta normales.
Didmetros de VI conservados. Dilatacion del ventriculo derecho. Seno
coronario dilatado (14 x 10 mm)

Video 2. Eje corto paraesternal. Motilidad del VI normal. Dilatacién del VD
sin alteracion de la curvatura ni motilidad del septum interventricular

Video 3. Dilatacion de la AD. Septum interauricular integro con leve
desviacion hacia la izquierda durante la sistole ventricular. Funcion del VD
conservada

Video 4. La rotacion del transductor despliega el seno coronario y las
cavidades derechas dilatadas
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Figura 2. Leve dilatacion del tracto de salida del VD (40 mm), del tronco de la
arteria pulmonar (28 mm) y de las ramas (izquierda 15 mm, derecha 17 mm)

Video 5. Flujo turbulento en el tronco de la arteria pulmonar. Leve reflujo
pulmonar
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Figura 3. Incremento de la velocidad del flujo transvalvular pulmonar
(2,01 m/s) por hiperflujo
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Video 9. Flujo de las venas pulmonares derechas ingresando al seno
coronario muy cerca de su desembocadura en AD

Figura 4. Leve reflujo tricuspideo con velocidad pico 2,82 m/s, sugestivo de
incremento leve de la presion pulmonar

Figura 5. Flujo de vena pulmonar derecha con velocidad elevada (80 cm/s)
por hiperflujo

Video 7. La sefial Doppler color obtenida con un limite de Nyquist de 62
cm/s sugiere incremento en el flujo del seno coronario

Video 10. Secuencias cine donde se observa dilatacion del seno coronario
y cavidades derechas dilatadas

Video 8. Corte de cuatro cdmaras con inclinacion anterior donde se
observa el ingreso de venas pulmonares derechas en el seno coronario

RETIC 2016; 3: 47-51

Video 11. Secuencias cine de eje corto de los ventriculos para evaluar
funcion y volumenes ventriculares. Se observa VD y seno coronario
dilatados. VD: VFD 155 ml, FEy 48%; VI: VFD 67 ml, FEy 61%
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Video 12. A: angiografia donde se observa el ingreso de venas pulmonares
derechas en el seno coronario; B: detalle del sitio del cortocircuito

Figura 6. Reconstruccion tridimensional. Se observa el drenaje de las venas
derechas en el seno coronario dilatado

Qp: VS (108ml) x FC (66 Ipm)

7.1 litros/mto

Pulmona

FLUJO

Qs: VS (56ml) x FC (69 Ipm)

3,8 litros/mto

Qp/Qs=7,1/3,8=1,86

Figura 7. Cuantificacién del cortocircuito por andlisis de flujo. Se estima un
Qp/Qs 1,86

Discusion

La anomalia parcial del retorno venoso pulmonar se define cuando una o méas
pero no todas las venas pulmonares drenan en la AD o sus tributarias venosas
(vena cava superior, vena cava inferior, vena acigos, seno coronario). Tiene
una prevalencia de 0,7%.
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Se clasifica en conexion venosa pulmonar andmala parcial y en drenaje pulmo-
nar anémalo parcial (CIA tipo seno venoso o malposicion del septum primum).
Los sintomas dependeran del ndmero de venas pulmonares andémalas. Los pa-
cientes pueden estar asintomaticos o presentar a partir de la tercera a cuarta
década de vida disnea y cianosis de esfuerzo (secundaria a hipertension pul-
monar y vasculopatia pulmonar obstructiva), infecciones pulmonares (sobre
todo en los casos de sindrome de cimitarra y secuestros pulmonares).

En el examen fisico se detecta desdoblamiento fijo del segundo ruido, sobre
todo si se asocia a CIA, y soplo sistélico eyectivo en segundo o tercer espacio
intercostal izquierdo. El ECG puede presentar bloqueo de rama derecha, hiper-
trofia ventricular derecha o ser normal. En la radiografia se evidencia cardiome-
galia a expensas de cavidades derechas e hiperflujo pulmonar.

El tratamiento quirdrgico se considera en caso de que el Qp/Qs sea mayor a
2:1, que exista sobrecarga de cavidades derechas o infecciones pulmonares
recurrentes. La correccion dependerd del sitio de drenaje®®. En el caso de ano-
malfa a seno coronario se realiza incisién en la pared anterior del seno coro-
nario (destechamiento), comunicacion entre Al'y seno coronario y parche en
abertura de seno coronario, cerrando su drenaje en AD®7.

Conclusion

La anomalia parcial del retorno venoso pulmonar es una causa poco frecuen-
te de cortocircuito con hiperflujo pulmonar. Se presenta un caso con drenaje
andmalo en seno coronario en una paciente adulta asintomdtica, donde la
ecocardiografia Doppler transtoracica pudo definir adecuadamente la anato-
miay la fisiologfa del cortocircuito, confirmados mediante cardio-RM.

Ideas para recordar

Se debe considerar la posibilidad de un retorno venoso anémalo parcial en
caso de sobrecarga de volumen del VD donde no se identifica solucion de
continuidad del septum interauricular.

La dilatacion del seno coronario en ausencia de otras causas (aumento de
presion de AD, vena cava izquierda drenando en seno coronario o fistulas
coronarias al seno) debe hacer considerar la posibilidad de que reciba el
flujo de una anomalfa parcial del retorno venoso pulmonar.
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> Masa cardiaca
> Trombo
> Resonancia

magnética cardiaca diagnoéstico adecuado.

Se presentan dos casos de trombos intracavitarios atipicos por su localizacién, evolucién y antecedentes de
los pacientes. En ambas situaciones la resonancia magnética cardiaca fue determinante para establecer un

Keywords ABSTRACT

> Cardiac mass
= Thrombus
= Cardiac magnetic resonance

We present two atypical cases of intracavitary thrombus formation, due to their localization, clinical course and pa-
tients’ co-morbidities. In both cases cardiac magnetic resonance was the best non-invasive diagnostic tool (“single shot”
technique) to establish a correct diagnosis.

Presentacion de los casos

Caso 1

Mujer de 67 anos diagnosticada de miocardiopatia hipertréfica de predominio
apical y fibrilacion auricular permanente que ingresa en nuestro centro por
un cuadro compatible con infarto taldmico izquierdo. En el estudio con RM
cerebral se objetivan microinfartos isquémicos en diferentes areas, de proba-
ble origen embodlico. Mediante ecocardiografia se observa la presencia de una
masa alargada de 28 mm de longitud dependiente del musculo papilar, con
ecogenicidad similar al miocardio, bordes irregulares, movil y orientada hacia
el tracto de salida del ventriculo izquierdo (Figura 1y Video 1). Se completa el
estudio con una cardio-RM que confirma los hallazgos y caracteriza la estruc-
tura como avascular (no capta gadolinio) (Figura 2 y Video 2). El diagndstico
por RM es de trombo intracavitario, aunque la localizacion y la morfologia de
la masa son atfpicas.

Se inicié tratamiento anticoagulante (heparina i.v.). Pocos dias después, la pa-
ciente presenta shock séptico con bacteriemia por Klebsiella pneumoniae, por
lo que se instaura tratamiento con antibidtico (existe una sospecha razonable
de endocarditis, ya que existe bacteriemia sin foco claro y una masa sésil en
tracto de salida de ventriculo izquierdo). La paciente completa 4 semanas de
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tratamiento anticoagulante y antibidtico, permanece estable desde el punto
de vista clinico y se repite en varias ocasiones las exploraciones ecocardiogra-
ficas. La masa intracavitaria no cambié de aspecto ni disminuyd de tamano
durante todo el proceso. Se decidio realizar exéresis quirirgica de la masa que
certifico que se trataba de un trombo.

Caso 2

Varén de 36 afnos con historia de linfoma difuso de alto grado de células grandes
de seno maxilar izquierdo, sometido a quimioterapia y radioterapia. Clinicamen-
te en situacion de remisién completa desde hace 1 afo. Se realizd una ecocar-
diografia para descartar toxicidad cardiaca por antraciclinas, tras completar el
tratamiento. En el estudio ecocardiografico se aprecié una voluminosa masa de
20x 15 mm en la auricula derecha en relacion con la desembocadura de la vena
cava inferior, muy movil (Video 3). La cardio-RM identificé la estructura descrita
como trombo intracavitario (Figura 3, Video 4 y Video 5). Se inici¢ tratamiento
anticoagulante. Posteriormente se realizd una PET que descarto la presencia de
actividad metabdlica. A pesar del tratamiento anticoagulante, la masa no redujo
su volumen tras 2 meses de tratamiento, y con la incertidumbre del reciente pro-
ceso linfoproliferativo (linfoma de alto grado), se decide realizar cirugia cardiaca.
La anatomia patoldgica confirmé que se trataba de un trombo organizado. La
localizaciéon de este trombo hace plantearse si el paciente habifa sido portador
de un catéter venoso central de forma prolongada (Figura 4).
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Figura 1. Ecocardiografia transesofagica, plano medioesofagico a 125°.
Masa alargada y polilobulada de 28 mm de longitud, ecogenicidad
intermedia, dependiente del musculo papilar, que se extiende por el tracto
de salida del ventriculo izquierdo hasta el plano valvular adrtico

Video 1. Ecocardiografia transesofdgica, plano medioesofagico a 140°. La
masa se extiende por el tracto de salida del ventriculo izquierdo hasta el
plano valvular adrtico

Video 2. Resonancia magnética cardiaca, secuencias de cine de tres
camaras (calidad del estudio interferida por la presencia de fibrilacion
auricular). Se observa la masa, dependiente del musculo papilar, orientada
hacia el tracto de salida del ventriculo izquierdo (circulo amarillo).
Hipertrofia marcada del dpex del ventriculo izquierdo

e

Video 3. Ecocardiografia transesofagica. Plano de cavas modificado (1009).
Se observa una masa que se inserta en la auricula derecha, cerca de la
desembocadura de la vena cava inferior, muy movil y que oscila desde la
desembocadura de la vena cava inferior hasta el plano valvular tricuspideo

Figura 3. Resonancia magnética cardiaca, secuencias de realce precoz.
Izquierda plano de cuatro cdmaras, derecha plano modificado para valorar
desembocadura de vena cava inferior y auricula derecha. Ausencia de
captacion de gadolinio de la masa en estudio (flecha roja)

Figura 2. Resonancia magnética cardiaca, plano de tres cémaras, tras administrar
gadolinio. Ausencia de vascularizacion de la masa en estudio (flecha roja) y realce
tardio difuso (estrella amarilla) en el dpex del ventriculo izquierdo que indica
presencia de fibrosis miocardica
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Video 4. Resonancia magnética cardiaca, secuencia de cine, plano
modificado para valorar la desembocadura de la vena cava inferior y auricula
derecha. Masa de 20 x 15 mm movil, que protruye en auricula derecha.

Se demuestra que solo estd afectada esa zona: “amplio campo de vision”
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Video 5. Resonancia magnética cardiaca, secuencia de cine, planos axiales
puros. Masa de 20 x 15 mm, moévil, gue protruye en auricula derecha. Se
demuestra que sélo esta afectada esa zona: “amplio campo de visién”

Figura 4. Pieza extraida de auricula derecha. Material correspondiente a
un agregado de material fibrilar eosinéfilo, compatible con fibrina, en cuyo
seno se observan algunos hematies y macréfagos de citoplasma espumoso
(trombo organizado)

Discusion

las metéstasis, los trombos, las vegetaciones?, etc.

los mismos se correlaciona con la capacidad embdlica, siendo las estructuras
moviles los de mayor riesgo.

La ecocardiografia es habitualmente la primera modalidad de imagen para
el diagnéstico de esta entidad. La apariencia ecocardiogréfica del trombo es
muy heterogénea y puede simular cualquier masa cardiaca; su ecogenicidad
depende del tiempo de evolucion y organizacion. La cardio-RM tiene un papel
crucial en estas situaciones por su facultad de obtener multiples planos, su
amplio campo de vision, alta resolucion espacial, pero sobre todo por su ca-
pacidad de caracterizacion tisular que la convierte en la técnica mas versatil®.

Conclusion

Los dos casos anteriormente expuestos describen situaciones de presentacion
atipica de trombos cardiacos. En ambas situaciones, la resonancia cardiaca per-
mitié caracterizar adecuadamente las masas, pero la evolucién térpida a pesar
de tratamiento en el primer paciente y el antecedente oncolégico del segun-
do condujeron a realizar exéresis de las masas. Esto ha permitido confirmar el
diagndstico de presuncién por la imagen con la anatomia patolégica.

Ideas para recordar

- Los trombos cardiacos pueden tener multiples presentaciones, en ocasio-
nes atipicas, por lo que deben incluirse siempre en el diagndstico diferen-
cial ante la presencia de una masa cardiaca.

- La cardio-RM es la técnica no invasiva de referencia en el estudio de las
masas cardfacas.

- En la mayoria de los casos, la combinacion de varias técnicas de imagen
(ecografia, RM y TC) permitird establecer un diagndstico correcto y plantear
una adecuada actitud terapéutica, aunque la prueba de referencia sigue
siendo el estudio anatomopatoldgico.
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RESUMEN

La estenosis mitral subvalvular “en paracaidas” o parachute forma parte del complejo de Shone, que esta
compuesto ademas por anillo supramitral, estenosis subadrtica, vélvula adrtica bicispide y coartacion de
aorta. Este complejo puede presentarse completo o en forma parcial. Representa el 1% de todas las cardio-
patias congénitas y su incidencia es aproximadamente de 1 cada 10.000 recién nacidos.

Palabras clave

= Sindrome de Shone
> Valvula mitral en paracaidas
= Coartacion de aorta

Se presenta el caso de una paciente de 15 afios con historia de coartacion adrtica diagnosticada y tratada
desde los primeros dias de vida, actualmente con estenosis mitral moderada que consulta por angina des-
de los 12 afos. Acude a nuestro servicio para realizar una ecocardiografia de estrés con ejercicio por dicha
sintomatologia al esfuerzo. Previamente se habia realizado una PEG con resultado positivo por sintomas y
ST-T'y una perfusién miocardica normal.

ABSTRACT

Subvalvular mitral stenosis ‘parachute” is part of Shone complex. The same is made also by supramitral ring, subaortic
stenosis, bicuspid aortic valve and coarctation of the aorta. This complex can occur completely or partially. It represents
1% of all congenital heart disease, and its incidence is approximately 1 in 10.000 newborns.

Keywords

= Shone complex
> Parachute mitral valve
> Aortic coarctation

We present a 15 year-old patient with a history of aortic coarctation diagnosed and treated since the first days of life,
who consulted for angina since her 12 years, diagnosed with moderate mitral stenosis. She was referred to our service

with effort angina and a positive exercise test for ischemia symptoms and ST-T, with a normal myocardial perfusion.

Presentacion del caso

Paciente de 15 afos con diagnostico de complejo de Shone y estenosis mi-
tral congénita que consulta por dolor precordial con el gjercicio. El complejo
de Shone es una asociacién de malformaciones congénitas obstructivas en el
corazoén izquierdo. Al nacer, la nifa tenfa coartacion de aorta critica con dete-
rioro severo de la funcién sistdlica del ventriculo izquierdo, por lo que requi-
rié angioplastia de urgencia en los primeros dias de vida. También se le hizo
diagnostico de estenosis mitral de grado moderado. Ya recuperada la funcién
ventricular izquierda, a los 7 meses se le realizd la reparacion quirlrgica de la
coartacion con técnica de flap de subclavia izquierda. Evoluciona asintomatica
los afos siguientes, sin signos de recoartacion y con los pardmetros de esteno-
sis mitral moderada estables.

A los 12 afios comienza a manifestar dolor con la actividad fisica escolar,
por lo que consulta nuevamente en nuestra institucion. En la ecocardio-
graffia Doppler basal se observaba una doble lesion congénita: un anillo
fibroso supramitral y una valvula mitral “en paracaidas’, con orificio valvu-
lar pequeno en su borde libre, cuerdas cortas y gruesas, dirigidas prefe-
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rencialmente al musculo papilar anterolateral (dominante), con gradiente
medio de 8 mmHg y drea por planimetria bidimensional de 1,2 cm? (Fi-
gura 1) y por planimetria tridimensional de 0,8 cm? (Video 1 y Figura 2).
El ventriculo izquierdo se encontraba con dimensiones cavitarias, espeso-
res parietales y funcién sistdlica global y segmentaria conservados (strain
bidimensional global -24,8), la auricula izquierda levemente dilatada para
su superficie corporal (19 cm?) y la auricula derecha normal (11 cm?). Se
estimo la presion sistdlica pulmonar en 25 mmHg. No presentaba signos
de recoartacion de aorta. El tracto de salida del ventriculo izquierdo no
mostraba estenosis y la valvula adrtica era algo displasica, pero trivalva y
de adecuada apertura.

El dolor precordial con el ejercicio no se justificaba por los hallazgos ecocar-
diograficos, por lo que se realizd una ergometria en la que se presentd un in-
fradesnivel del ST al esfuerzo en precordiales izquierdas y cara inferior junto
con angina. Se solicitd una SPECT, que fue informada como perfusion normal,
presentando angina y los mismos trastornos electrocardiograficos al esfuerzo.
Se realizd, entonces, una angiograffa de aorta y coronarias que mostraba arte-
rias angiograficamente normales con dominancia izquierda. El cayado adrtico
reparado no mostraba defectos residuales (Video 2).
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Se solicitéd una ecocardiografia de estrés con ejercicio en la que se observé un
incremento del gradiente medio transmitral de 4 a 19 mmHg con el esfuerzo
maximo (Figura 3 y Figura 4) y, si bien no se observaron alteraciones segmen-
tarias de la contractilidad (Video 3), presenté nuevamente las mismas altera-
ciones del ST que en la ergometria (Figura 5). No se logré estimar la presion
pulmonar en el esfuerzo.

Ante la persistencia de los sintomas y estos hallazgos, se realizd una ecocardio-
graffa transesofdgica en la que se observé que la arteria circunfleja (hay que
recordar que la paciente tenfa dominancia izquierda) se encontraba en intima
relacién con la pared de la auricula izquierda y justo por debajo de la fibrosis
del anillo supramitral (Video 4). Con la hipdtesis fisiopatoldgica de que esa
fibrosis que cubria la arteria circunfleja le generara un encarcelamiento que
impidiera su normal distension durante el ejercicio o que el aumento de la
presion intraauricular exacerbada por la estenosis mitral en el esfuerzo la com-
primiera, se decidio llevar a cirugfa.

Se practico la reseccion de la fibrosis supramitral que se extendia sobre ambas
valvas mitrales limitando su movimiento y se realizé un splitting del musculo
anterolateral para mejorar la apertura subvalvular. El resultado fue favorable,
con descenso significativo del gradiente transmitral (Figura 6) y sin aumento
de la insuficiencia mitral (leve). Durante el procedimiento, tras resecar la fibro-
sis, se corrobor6 la ubicacién de la arteria circunfleja que se observaba por
translucencia de la pared auricular.

Durante los 30 meses de seguimiento posquirirgico la paciente no volvié a
presentar angina al esfuerzo. La Ultima ecocardiografia de estrés con ejercicio
fue negativa para isquemia miocardica. El gradiente medio transmitral basal
fue de 4,7 mmHg (Figura 7) y la insuficiencia mitral de grado ligero. No tuvo
sintomas ni alteraciones de la repolarizacién con el esfuerzo (Figura 8).

Estudio de imagen
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Figura 1.Planimetria mitral en ecocardiografia bidimensional (nivel valvular)
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Video 1. La estenosis mitral aqui estd explicada por una doble lesion
congénita: un anillo fibroso supramitral y una vélvula mitral “en paracaidas”
con orificio valvular pequefio en su borde libre, cuerdas cortas y gruesas,
dirigidas preferencialmente al musculo papilar anterolateral (dominante),
presentando drea por ecocardiografia tridimensional de 0,8 cm?

Figura 2. Planimetria mitral en ecocardiograffa tridimensional. Valvula mitral
‘en paracaidas’, con orificio valvular pequefo en su borde libre, cuerdas
cortas y gruesas, dirigidas preferencialmente al musculo papilar anterolateral
(dominante), presentando érea por ecocardiografia tridimensional de 0,8 cm?

Video 2. Angiocoronariografia en modo cine que muestra ausencia de
recoartacion de aorta toracica descendente y arterias angiograficamente
normales. Dominancia izquierda
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Figura 4. Gradiente medio mitral de reposo 9 mmHg, que sube a 19 mmHg
al pico, lo que podria corresponder a una estenosis mitral que en la

evolucion se comportard como significativa o severa

Figura 5. ECG pico que demuestra el trastorno del ST al esfuerzo en

precordiales, asociado a la angina
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Video 3. Ecocardiograffa de estrés con ejercicio en donde no se observan
alteraciones segmentarias de la contractilidad en reposo ni al esfuerzo
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Figura 7. La segunda ecocardiografia de estrés (30 meses tras la cirugia
mitral) fue negativa para isquemia miocdardica para la carga de ejercicio
realizado. El gradiente medio transmitral basal fue de 4,7 mmHg

Figura 6. Gradiente mitral, previo y posterior a la cirugia
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Figura 8. No tuvo sintomas ni alteraciones agudas del ST-T al esfuerzo
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Conclusion

Los sintomas (angina y alteraciones del ST-T en la ergometria) que moti-
varon la consulta insistente durante casi 3 anos (entre los 12y 15 afos de
edad) no se explicaban por el grado de estenosis mitral (supravalvular o
subvalvular), y tanto la perfusion miocérdica como la ecocardiografia de
estrés con ejercicio no diagnosticaron la isquemia miocardica que los justi-
ficara. Fue la gran fibrosis supravalvular (anillo supramitral) la que originé las
dudas y la necesidad de aclarar con una ETE qué pasaba en ese magma de
fibrosis, y asi fue como se encontro la arteria circunfleja “encerrada” dentro
de ese anillo supramitral. Liberarla fue decisivo a la hora de resolver esta
patologia.

Ideas para recordar

El complejo de Shone es un cuadro de gran variabilidad en la presentacion
clinica y puede haber diferentes patologfas que predominen en diferentes
momentos del cuadro clinico.

La ETE pudo aclarar en esta paciente el mecanismo involucrado en la gé-
nesis de los sintomas. Este encarcelamiento de la arteria circunfleja no es
habitual dentro de esta patologfa de baja incidencia.

No pensamos lo que el cerebro no conoce. Este caso ha sido Util para poder
pensar mas alla de lo que se “ve”.
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recho en la préactica clinica diaria.

Y

Este articulo resume los pardmetros mas importantes para cuantificar la funcién sistélica del ventriculo de-
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The article summarizes the most important parameters for quantifying right ventricular systolic function in daily

Presentacion

La funcién sistélica del VD se ha evaluado usando multiples métodos, como el
indice de Tei o indice de rendimiento miocardico (MPI), la excursion sistdlica
del anillo trictspide (TAPSE), la fraccién de acortamiento (FA), la velocidad tisu-
lar sistdlica lateral del anillo trictspide (S), la deformacion longitudinal de pa-
red libre (strain) o la fraccion de eyeccion tridimensional (3D). Todos estos para-
metros han demostrado buena correlacion con la cuantificacion de la fraccion
de eyeccion del VD por cardio-RM. Sin embargo, en la préctica clinica diaria se
usa con mas frecuencia el MPI, el TAPSE, la FA y la onda S'del anillo trictspide.
En esta revision se va a describir el uso de estos pardmetros.

La primera aproximacion para valorar la funcion sistélica del VD por ecocar-
diografia transtorécica es realizar una estimacion visual de su tamano y con-
tractilidad. El Video 1y el Video 2 corresponden a un paciente con fibrosis
pulmonar idiopatica e hipertensiéon pulmonar grave. El VD esta dilatado y
llama la atencién una disminucion global de la contractilidad. El Video 3 y el
Video 4 muestran las mismas imagenes, pero en un paciente sin patologia
del VD. En condiciones normales el VD es més pequefo que el izquierdo, con
una relacion < 1:2.

El siguiente paso légico es tratar de cuantificar con la ecocardiografia estandar

el grado de disfuncion ventricular. La Tabla 1 muestra los valores patolégicos

de los parametros que se usan con mas frecuencia:

« TAPSE (excursion sistdlica del anillo trictspide). Se obtiene facilmente y
es una medida de la funcién longitudinal del VD. SE mide utilizando el modo
My se cuantifica la distancia méaxima de desplazamiento sistélico del anillo.

RETIC 2016; 3: 63-65

La Figura 1A muestra la posicion del curso del modo M. La Figura 1B co-
rresponde al TAPSE normal del Video 4y la Figura 1C el TAPSE reducido del
paciente del Video 1y Video 2.

Valores patolégicos

- TAPSE< 16cm
Velocidad maxima sistdlica del Doppler pulsado tisular a nivel del anillo
tricuspide lateral (S) < 10 cm/s
MPI (indice de Tei) con Doppler tisular > 0,55
FA < 35%

Tabla 1. Criterios de disfuncién sistélica del VD con ETT

FA (fraccion de acortamiento). Es uno de los métodos recomendados
para la estimacion cuantitativa de la funcion del VD. Se realiza a partir de un
plano apical de cuatro cdmaras, centrado en el VD, para conseguir incluir el
apex. Es necesario realizar un trazado manual del borde endocérdico en sis-
tole y didstole para estimar el porcentaje de cambio. Se debe tener cuidado
de excluir las trabéculas al trazar el area. La Figura 2 muestra una fraccion
de acortamiento normal (A: area telediastolica; B: area telesistélica) y una
reducida (Cy D).

La onda S’ Es facil de medir, fiable y reproducible. Se utiliza el Doppler
pulsado tisular para cuantificar la velocidad sistélica del musculo miocar-
dico. Es importante tratar de mantener tanto el segmento basal como el
anillo alineados con el cursor del Doppler para evitar cuantificar el mio-
cardio auricular. La Figura 3A es una captura del Video 5 que refleja la
localizaciéon del volumen de muestra a nivel del anillo tricispide lateral.
La Figura 3By Figura 3C muestran una S normal y patoldgica, respec-
tivamente.
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« Indice deTei (MPI). Mide el cociente entre los tiempos de contraccién y relaja-
cién isovolumétricos en relacion con la eyeccién sistdlica. Se puede cuantificar
con Doppler pulsado o a partir del registro de Doppler tisular. La ventaja del
Doppler tisular es que permite recoger toda la informacion del ciclo cardia-
co en el mismo latido y mejora la reproducibilidad de la técnica. La Figura 4
muestra la cuantificacion del MPI. Se medira el tiempo de contraccién isovolu-
métrica (ICT), el tiempo de relajacién isovolumétrica (IRT) y el tiempo eyectivo
(ET) en el espectro del Doppler tisular pulsado del anillo trictspide lateral. Es
importante recordar que el MPI puede ser falsamente bajo en condiciones
asociadas con elevacion de la presién en la AD, lo que va a disminuir el TRIV.

Imagenes

Video 1. Eje largo; paciente con fibrosis pulmonar idiopética e hipertension
pulmonar grave

Video 2. Apical cuatro camaras; paciente con fibrosis pulmonar idiopatica e
hipertension pulmonar grave

Video 3. Eje largo; paciente sin patologia del VD

« Trukipedia 64

Figura 2. Fraccion de acortamiento normal (A: drea telediastolica; B: drea
telesistélica) y reducida (Cy D)
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Conclusion

No es posible seguir defendiendo el discurso de
que el VD es el gran olvidado. La ecocardiografia
estandar permite realizar una aproximacion razo-
nable a la funcion del VD y es obligada en un es-
v tudio transtoracico reglado. La funcion ventricular

derecha es un parametro pronéstico en multiples

Video 5. Localizacion del volumen de muestra a nivel del anillo tricUspide
lateral

MPI = ICT + IRT/ET
MPI =a-b/b

Figura 4. Indice de Tei (véase descripcion en el texto)
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patologias cardiovasculares. El uso de nuevas téc-
nicas de imagen (3D, strain) esta menos validado y
requiere equipos mas sofisticados que no siempre

estan disponibles en la rutina diaria.

Ideas para recordar

La ecocardiografia estdndar permite realizar una aproximacion razonable a
la funcion del ventriculo derecho y es obligada en un estudio transtoracico
reglado.

La funcion ventricular derecha es un pardmetro prondstico en multiples
patologfas cardiovasculares.
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RESUMEN

El aumento del tamano de la Al estd asociado con diferentes enfermedades cardiovasculares, incidencia de
fibrilacién auricular, eventos isquémicos cerebrales y un aumento en el riesgo de muerte. La informacion
que aporta la ecocardiograffa permite una exacta cuantificacion del tamafio auricular y documentar varia-
ciones en la funcién que son previas a la aparicion del remodelado auricular. Sin embargo, la evaluacién de
sumediday funcién requiere una sistematica en la toma de imagenes muy cuidadosa, ya que pueden existir
diversas fuentes de error en la adquisicién.
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Keywords ABSTRACT
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cerebral ischemic events, and an increase in the risk of death. Information that echography brings allows us to an
exact quantification of auricular size and document variations in functions, which are previous to the appearance
of auricular remodeling. However, the evaluation of its measurement and function requires a very careful systema-
tic in image acquisition, as they may exist several sources of errors in the acquisition.

> Remodeling

Presentacion Diametro de la auricula izquierda

Durante décadas el método més utilizado para valorar el tamano de la au-

La cuantificacion del tamano de las cavidades cardiacas es una parte esencial
de las exploraciones con ecocardiografia. La valoracion del tamano de la Al
no se ha llevado a cabo de manera uniforme, principalmente por la enorme
atencién prestada al estudio del VI. En cambio, existe ahora una mayor preocu-
pacién por parte de los cardidlogos por obtener datos mas completos de esta
estructura, ya que ofrece un importante valor pronéstico en la enfermedad
cardiovascular. Se debe poner mucha atencién a la hora de adquirir las ima-
genes de la Al, pues quiza se necesite modificar los planos ecocardiogréficos
convencionales para medir las dimensiones auriculares reales y determinar su
funcioén. Se entiende que la cuantificacion de la Al requiere realizar siempre las
mediciones de los didmetros y volimenes por ecocardiografia bidimensional
y/o tridimensional si se dispone del equipamiento. Ademas, el estudio puede
completarse con la evaluacién de la funcion de la Al por técnicas convencio-
nales y especiales.

Mujeres

ricula izquierda ha sido la medida de su didmetro en su eje anteroposterior,
expresado en milimetros, a partir de un corte en modo M o una imagen bi-
dimensional en un plano paraesternal. En la Tabla 1 se muestran los valores
de referencia.

Las nuevas guias de ecocardiografia”’ desaconsejan ahora el empleo de la téc-
nica en modo M para esta medida (Figura 1) y mantienen la toma del didme-
tro en imagen bidimensional. Para ello se seguirdn las siguientes pautas:

1. Se obtendré esta medida en el final de la sistole ventricular, momento en
el que el didmetro anteroposterior auricular es mayor, poniendo mas aten-
cién en la imagen que en el momento que le corresponde en el ECG.

2. Se realizard un trazado desde el punto medio del seno de Valsalva hasta
la pared auricular posterior, siempre de manera perpendicular al plano de la
auricula izquierda (Figura 2).

Hombres

Diametro de

la Al (cm) 2738 3942 43-46 24,7 3,040 41-46 4752 252
Didametro de la

AI/SC (cm/m?) 1,5-2,3 24-2,6 2,7-29 >30 1,5-23 24-2,6 2,7-29 >30
Tabla1. Valores para el didmetro de la auricula izquierda?
RETIC 2016; 3: 67-70 &l Grupo C(TO
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3. Es importante protocolizar esta medida de manera rutinaria para que en
estudios sucesivos sea reproducible. Una metodologia adecuada es medir
en un plano paralelo al eje menor del ventriculo izquierdo.

Area de la auricula izquierda

En algunos laboratorios se emplea el célculo del drea de la Al. Puede medirse
por planimetria en las vistas apicales de cuatro y dos cdmaras delimitando los
contornos alrededor del eje largo de la Al, de manera ortogonal y a partir de
imagenes de buena calidad. La ventaja de esta medida es que permite superar
las limitaciones de una sola medida y es muy util cuando la auricula crece en
sentido craneocaudal. En la Tabla 2 se muestran los valores de referencia.

Mujeres

Area Rango de | Levemente | Moderadamente | Gravemente
de laauricula referencia anormal anormal anormal
52 <20 2030 30-40 40
dela Al (cm?) < - - g

Tabla 2. Valores para el 4rea de la auricula izquierda?®

Volumen bidimensional de la auricula izquierda

Una medida lineal o el drea puede no representar el tamano real de la Al. La
evaluacion en una sola dimensién asume que, cuando la Al se agranda, todas
sus dimensiones cambian de manera similar, lo que a menudo no ocurre du-
rante el remodelado (Figura 3).

Las mediciones de los volimenes de la Al son importantes, ya que reflejan la
cargay la cronicidad de las presiones de llenado elevadas del VI y son un fuerte
predictor de la historia natural de la cardiopatia. Las mediciones lineales se han
utilizado para calcular el volumen de la Al utilizando un modelo elipsoide, pero
la inexactitud de esta técnica limita su empleo.

Las Sociedades médicas de ecocardiografial”’ recomiendan, como método pre-

ferido para medir el volumen de la Al, el sumatorio de discos en dos dimensio-

nes. Este método no hace ninguna asuncién geométrica respecto a la forma
de la Al'y permite obtener una medida més precisa del remodelado asimétrico
de la misma. Para ello se seguiran las siguientes pautas®:

1. Al final de la sistole ventricular, inmediatamente anterior a la apertura de la
valvula mitral y con un volumen méximo auricular, se trazara el borde endocar-
dico de la Al en las vistas apicales de cuatro y dos cdmaras, excluyendo el drea
debajo del anillo valvular mitral, la orejuela auricular y las venas pulmonares
(Figura 4).

2. La longitud de la Al en los planos apicales debe medirse de manera per-
pendicular al plano del anillo mitral desde el punto medio de dicho anillo
al punto medio de la pared superior de la Al. Cualquier variacién produce
zonas muertas que el software no es capaz de reconocer y que quedan
fuera de los resultados de medicion (Figura 5).

3. Lalongitud de la Al no debe sufrir cambios a la hora de rotar la imagen para
cambiar de plano. Si la medida tomada en un plano apical de cuatro cdma-

ras y dos cdmaras varia mas de 5 mm deben repetirse ambas proyecciones
para asegurar su exactitud.

4. Lasdimensiones totales del VIy de la Al no siempre se reflejan en el mismo plano
ecocardiogréfico. Se debe poner mayor atencidn en el plano que muestra una Al
completa, independientemente de la forma que muestre el VI en ese momento.
Sila proyeccion de la auricula no es ortogonal, su imagen sufre una deformacion
de las proporciones y no refleja la totalidad de su tamario (Figura 6).

5. Determinar el valor patolégico de los volimenes auriculares puede verse
influido por las variaciones fisiolégicas que se producen en funcion de la
edad, el sexo y la superficie corporal del paciente, por lo que es imprescin-
dible incorporar el peso y la altura de cada paciente al estudio y corregir el
volumen auricular dividiéndolo por la superficie corporal. En la Tabla 3 se
muestran los valores de referencia.

Volumen tridimensional de la auricula izquierda

Recientemente, la ecocardiografia tridimensional se ha incorporado a la ruti-
na clinica de muchos laboratorios de ecocardiografia aportando numerosas
ventajas en la valoracién y en el estudio de las cavidades cardiacas. La técni-
ca tridimensional tiene las ventajas de ser independiente de las presunciones
geométricas acerca de la forma de la Al, la orientacion del plano de imagen
ya no influye y se depende menos de la pericia del operador. En comparacion
con el estudio por ecocardiografia bidimensional del volumen de la Al, la eco-
cardiografia tridimensional es més precisa cuando se compara con los valores
obtenidos por resonancia magnética. Los volumenes por ecocardiografia tridi-
mensional de la Al son habitualmente mds grandes que los volumenes por el
método bidimensional en la mayoria de los estudios®. A pesar de las ventajas
del método tridimensional, la falta de una metodologia estandarizada hace
que aun no se haya incorporado en las guias de actuacion.

Imagenes

Figura 1. Medicion del didmetro de la auricula izquierda (DAI) en modo M
guiada por imagen paraesternal eje largo

Mujeres Hombres
Rango de Levemente | Moderadamente | Gravemente Rango de Levemente Moderadamente | Gravemente
referencia anormal anormal anormal referencia anormal anormal anormal
FEVI (%) 54-74 41-53 30-40 <30 52-72 41-51 30-40 <30
Volumen Al/
ASC (ml/m2) 16-34 35-41 42-48 > 48 16-34 35-41 42-48 > 48

Tabla 3. Rangos normales y valores de corte de gravedad para el volumen auricular izquierdo y la fraccion de eyeccion ventricular izquierda por

ecocardiograffa®
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Figura 5. Célculo del volumen auricular mediante el método de sumatorio de
discos. A:didmetro auricular mal colocado; B: didmetro auricular perpendicular
al anillo mitral

Figura 2. Medida correcta del didmetro anteroposterior de la auricula
izquierda (en color rojo) de manera perpendicular al plano auricular. Medida
incorrecta (trazado discontinuo en color azul)

C 9 €&

Figura 3. Apreciacion de tamano en una dimension y en el plano ortogonal

Figura 4. Representacion del trazado para el célculo del volumen auricular
en los planos apical de cuatro y de dos cdmaras

RETIC 2016; 3: 67-70

Figura 6. A: calculo de volumen auricular sobre una imagen en plano
apical de cuatro cdmaras estandar; B: célculo de volumen auricular sobre
una imagen en plano apical de cuatro cdmaras optimizada para la auricula
izquierda. Notable diferencia de resultados en ambas imagenes del mismo
paciente (Volumen Alen A 155 mly en B 218 ml)

Ideas para recordar

El didmetro anteroposterior no debe emplearse como Unica medida del
tamano de la auricula izquierda.

Centrar la atencién en el plano de la auricula izquierda para obtener sus
dimensiones reales y no en el del ventriculo izquierdo.

Aunque existen técnicas novedosas de cuantificacion de la Al, el pardmetro
indispensable en la practica es el volumen, que siempre ha de estar indexa-
do por superficie corporal.
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