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Resumen

La miocardiopatia hipertrofica tiene como complicaciones la insuficiencia cardiaca diasto-
lica, arritmias, sincope y la muerte subita. La miectomia septal es la indicacion primera
para el tratamiento de dicha entidad con obstruccion del tracto de salida del VI (TSVI),
mientras que la ablacion septal con alcohol también es aceptada. Se describe el caso de
una paciente tratada con miectomia septal, al ser este abordaje terapéutico muy infre-
cuente en nuestro pais.
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Abstract

Hypertrophic cardiomyopathy is as complications diastolic heart failure, arrhythmias,
syncope and sudden death. Septal myectomy is the first indication for the treatment of this
entity with obstruction of the left ventricular outflow tract (LVOT), while alcohol septal
ablation is also accepted. If a patient treated with septal myectomy, as this is very rare
therapeutic approach described in our country.
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INTRODUCCION

L

continentes, sin distincion de género, raza o etnias’.

a miocardiopatia hipertréfica es una enferme-

dad global con casos reportados en todos los

Es de origen genético, con fenotipos diferentes,
bastante comun, que produce un desorden estructu-
ral de las sarcomeras®. Su frecuencia es de 1 en
500 personas, similar a la hipercolesterolemia fami-

liar.

Esta entidad nosol6gica se caracteriza por hipertro-
fia del miocardio ventricular izquierdo que no puede
ser explicada por otras enfermedades sistémicas y
gue ocurre sin dilatacion de las cavidades cardia-
cas, con un grosor al menos de 15 mm de las pare-
des ventriculares izquierdas3. Tiene como complica-
ciones la muerte subita, arritmias, sincope e insufi-
ciencia cardiaca diastélica’. Tanto las manifestacio-
nes clinicas como morfolégicas son muy variadas, al
extremo que hay pacientes que permanecen asin-
tomaticos o casi asintomaticos durante toda su vida,
mientras otros mueren subitamente y generalmente
de forma prematura. Por Ultimo, algunos desarrollan
una insuficiencia cardiaca terminal cuya Unica solu-

cion es el trasplante cardiaco’.

La més comun de las presentaciones es la hipertro-
fia septal asimétrica, que se puede acompafar de
obstruccién del tracto de salida ventricular izquierdo
y que al ser tratada puede aliviar o desaparecer los
sintomas a los pacientes. Una de las posibilidades
terapéuticas para lograr ese objetivo es la miec-
tomia septal. Esta técnica es muy infrecuente en
nuestro pais, lo que motivé presentar este caso sin
antecedentes reportado en nuestra literatura nacio-

nal.
Descripcion del paciente

Se presenta el caso de una mujer de 18 afios de

edad que aquejaba disnea de esfuerzo, de reposo,

presincope, sincope y angor precordial tanto a los
esfuerzos como en reposo. Se acomparfaba de
disminucién del gasto cardiaco debido a la obstruc-
cion del tracto de salida del ventriculo izquierdo.
Esta paciente la habian tratado hacia un afio con un
marcapasos permanente con el objetivo de dismi-
nuir el gradiente en tracto de salida de ventriculo

izquierdo (TSVI) sin éxito.

El ecocardiograma preoperatorio mostraba hipertro-
fia concéntrica con ligero predominio septal (tabique
21 mm y pared posterior del ventriculo izquierdo 19
mm) en vista eje largo paraesternal. La hipertrofia
involucraba todos los segmentos cardiacos, pero en
las porciones medias de los segmentos septales y
anteriores llegaba a medir 30 mm (Fig 1A). En
vista subcostal la porcion media del tabique inter-
ventricular (TIV) mostraba un grosor de 39 mm (Fig
1B). Ademéas se apreciaba un gradiente dinamico
subadrtico pico de 173 mm de Hg y medio de 76
mm Hg, sin que se le realizara maniobra de Valsal-
va debido a la sintomatologia a esfuerzos minimos
(Fig 1C). También se determind movimiento anterior
sistélico de la valva anterior mitral completo y turbu-
lencia sistélica en auricula izquierda con area por
doppler color de 11.79 cm?, excéntrico y dindmico

en las diferentes partes del ciclo cardiaco (Fig 1D).

Se realizé cirugia cardiaca, primeramente aorto-
tomia y a través de la valvula adrtica se accedi6 al
rodete fibroso del TIV que obstruia el TSVI. Se rea-
liz6 septectomia y luego sustitucion valvular mitral
colocandose prétesis mecanica Saint Jude # 27.
Como complicacién intraoperatoria se determiné
una comunicacion interventricular residual al proce-

der que se cerré con dos puntos acolchados.

La paciente ha presentado muy buena evolucién
postoperatoria en los primeros 5 meses, y en eco-
cardiografia transtoracica postoperatoria solo se

apreci6 un gradiente en TSVI de 7 mm Hg (Fig 2) y
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la prétesis mitral normofuncionante con gradientes
pico y medio de 15 y 6 mm Hg respectivamente (Fig
3).

Figura 1. Ecocardiograma transtoracico preoperatorio. (A) porcion media
del segmento septal que llega a medir 30 mm en vista paraesternal eje
corto. (B) vista subcostal donde se observa un grosor de 39 mm en la
porcién media del tabique interventricular. (C) gradiente dinamico subaorti-
co pico de 173 mm de Hg y medio de 76 mm Hg, sin realizar maniobra de
Valsalva. (D) turbulencia sistélica en auricula izquierda con &rea por
doppler color de 11.79 cm?, excéntrico y dinamico.

Discusion

Esta paciente continuaba sintomética (disnea a
minimos esfuerzos y angina en reposo) a pesar de
tratamiento médico optimo y de la reduccion ligera
del gradiente en TSVI, por los que se necesitaba
una técnica de reduccion septal.

+ Vel 134 cmis
GP 7 mmHg,
|

Figura 2. Ecocardiograma transtoracico postoperatorio donde se cuantifica
gradiente en tracto de salida de ventriculo izquierdo de 7mmHg.

Actualmente la miectomia septal es la indicacion
primera para el tratamiento de la miocardiopatia
hipertréfica con obstruccion del TSVI y sintomas
refractarios,®’ incluso en aquellos pacientes con

pequefios depdsitos de tejido amiloide cardiaco.®

Esta eleccion esta avalada por resultados documen-
tados a largo plazo, datos seguros y tiempo de ex-
periencia de la misma y se aplica cuando los gra-
dientes en TSVI de = 50 mm Hg (en reposo y/o con
provocacion fisiolégicalejercicio]) son los responsa-
bles de la insuficiencia cardiaca avanzada y limitan-

te a pesar de tratamiento médico maximo.

+ Vmax 196 cm/s
Vmedia 114 cm/s
GP max 15 mmHg
GPmed 6 mmHg
IVT 30.7cm

Figura 3. Ecocardiograma transtoracico postoperatorio que muestra
protesis mitral normofuncionante con gradientes pico y medio de 15y 6
mm de Hg respectivamente.

La ablacién septal percutanea con alcohol absoluto
perfundido es aceptada también como terapéutica
en estos casos Yy tiene como resultado un infarto de
miocardio de hasta el 10 % de la masa ventricular
izquierda, por lo que la funcion sistélica teéricamen-
te puede declinar con el paso del tiempo. Sin em-
bargo, estudios recientes demuestran que la funcion
sistélica solo decrece ligeramente después de este
proceder en una minoria de pacientes y que otros
parametros ecocardiogréficos y funcionales mejoran

de forma significativa.’

El uso de marcapasos como tratamiento de esta
entidad es el abordaje mas frecuente en nuestro
medio, pero es conocido que actualmente no consti-
tuye una indicacion precisa a nivel mundial. Hace
mas de 25 afios un marcapasos bicameral era pro-
movido como remedio, panacea, de la miocardio-
patia hipertréfica en ausencia de trastornos de la
conduccion y se consideraba un tratamiento especi-
fico. Hacia aun mas atractivo esta estrategia al ser
considerado en aquellos tiempos el marcapasos

como benigno, tanto agudo como crénicamente y se
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eliminaban los riesgos de la miectomia quirdrgica.
En la década de los 1990 eran muchos los seguido-
res de esta técnica terapéutica hasta que se publi-
caron los resultados de dos ensayos en Estados
Unidos y posteriormente otro en Europa cuyos re-
sultados mostraban que la mejoria sintomética con
los marcapasos doble cadmara se explicaba por un
efecto placebo y no por el efecto directo del disposi-
tivo sobre la enfermedad subyacente, a excepcion
de los ancianos. Por otra parte los beneficios al
reducir el gradiente obstructivo en tracto de salida
de ventriculo izquierdo y la insuficiencia mitral eran

impredecibles y muy modestos. ™
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