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Ablacion septal con alcohol: a propésito de un caso

Resumen

La Miocardiopatia Hipertréfica (MCH) es la cardiopatia con origen genético
mas comun, y la principd causa de muerte subita en la poblacion joven.
Epidemiol 6gicamente, se estima que, en Argentina, existen aproximadamente 86000
personas con MCH. En pacientes que no responden adecuadamente a tratamiento
meédico farmacol 0gico, la ablacion septal con alcohol ha mostrado ser de gran utilidad
para e mejoramiento de la funcion cardiaca. Los efectos morfol6gicos, hemodinamicos
y clinicos de esta técnica han sido bien descritos. disminucion del grosor septal,
elevacion del tracto de salida ventricular izquierdo, reduccion del movimiento sistolico
anterior de la vavula mitral, disminucion de la obstruccion del tracto de salida
ventricular izquierdo, de la insu?ciencia mitral, del tamafio de la auricula izquierda, de
la presion telediastdlica ventricular izquierda, de la presiéon de la arteria pulmonar y de
los sintomas, asi como aumento de la capacidad funcional. El presente trabajo busca
analizar el caso de una paciente con Miocardiopatia Hipertrofica, a quien se le realizo
una embolizacién septal con Alcohol atendida en elHospital Universitario de la

Universidad Abierta Interamericana (UALI).

Palabras clave: Miocardiopatia Hipertréfica, Ablacién Septal, Alcohol,
Cardiologia.



1. I ntroduccion

La Miocardiopatia Hipertréfica (MCH)se define por la presencia del aumento
del grosor de la pared del ventriculo izquierdo que no se puede explicar Gnicamente por
condiciones de carga andOmalas. Esta es una enfermedad con base genética, que, gacias
alos avances de la biologia molecular de la Ultima década, conocemos con cierto detale
la etiologia de la MCH. Se han identificado ya més de 150 mutaciones causales en 9
proteinas contractiles del sarcomero. Quedan sin embargo por explicar muchos aspectos
de su patogenia.

Esta enfermedad ha sido desde 1958, un enigma que ha fascinado a varias
generaciones de cardidlogos. Donald Teare (1958) la describié como una enfermedad
cardiaca compleja con caracteristicas fisiopatoldgicas Unicas. Aunque se conocia su
carécter hereditario, no era fécil explicar el mecanismo de sus alteraciones anatémicas,
como: a) la hipertrofia, b) la desorganizacion de los miocitos y ¢) las lesiones de los
pequefios vasos, como tampoco la patogenia de sus manifestaciones clinicas
correspondientes: &) la disfuncion mecanica sistélicay diastdlica, b) la muerte stibita y
) la isqguemia mioc&rdica (Maron& Cols., 2002). En las Ultimas décadas, y gracias a
aporte de la biologia molecular, se pudo comenzar a conocer parte de las causas de esta
miocardiopatia y definirla como “una enfermedad miocardica primaria hereditaria con

un patrén autosdmico dominante” (Maron& Cols., 1995).

La MCH es la cardiopatia con origen genético mas comun, y la principal causa
de muerte stbita en la poblacion joven. Epidemiol 6gicamente, en diversidad de estudios
llevados a cabo en poblaciones y grupos énicos de todo € mundo indican una
prevalencia de 1 de cada 500 personas (prevalencia del 0.2%). Se estima que, en
Argentina, existen aproximadamente 86000 personas con MCH (BarridesVilla &
Cols., 2016, Spoladore& Cals., 2012).

El propdsito del presente trabajo es analizar €l caso de una paciente con
Miocardiopatia Hipertréfica, a quien se le realiz6 una embolizacion septal con Alcohol
atendida en elHospital Universitario de la Universidad Abierta Interamericana (UALI).



2. Objetivos
Objetivo general

Anadlizar e caso clinico de una paciente con Miocardiopatia Hipertrofica, a
quien se le realizd una embolizacion septal con Alcohol atendida en elHospital

Universitario de la Universidad Abierta Interamericana (UALI).

Objetivos especificos
Describir el método de Embolizacion septal con Alcohol.

Determinar los hallazgos més frecuentes en los pacientes con Miocardiopatia

Hipertréfica



3. M etodologia

El presente trabgjo, es de tipo descriptivo-analitico, y responde a un enfoque

mixto de revision bibliograficay andlisis de un caso clinico.

Sereviso laliteratura pertinente y actualizada, que cumplia con los objetivos y €
enfoque de la presente investigacion, se analizd y se organizé en un texto coherente y
organizado para abordar |a patologia Miocardiopatia Hipertroficay e procedimiento de
Embolizacion Septal con Alcohol. Seguido, se describié un caso clinico de un paciente
asistente a servicio de cardiologia del Hospital Universitario de la Universidad Abierta

Interamericana (UAI); para finalmente realizar |as observaciones y comentarios finales.

Aspectos éticos. No se utilizé el nombre, nimero de historia clinica o elemento
alguno que relacionara el presente trabajo con € paciente en cuestion. El andlisis del
caso se realizo a posterior de su atencion, no encontrandose conflictos de intereses ni la

realizacion experimental de elementos diagnosticos ni de tratamientos alternativos.



4, M ar co tedrico/conceptual

Miocardiopatia Hipertréfica: Definicion

Lamiocardiopatia hipertréfica (MCH) es una enfermedad
deorigengeréticocausada pormutacionesen a menos 11 genes que codifican

mayoritariamente proteinas sarcomeéricas cardiacas (Hershberger& Cols., 2009).

La MCH se define por la presencia del aumento del grosor de la pared ddl VI

gue no se puede explicar Unicamente por condiciones de carga anomalas.

Por otro lado, clésicamente e manejo de esta enfermedad implica la evaluacion
sistematica y durante afios de los familiares de primer grado del individuo afectado.
Desde que en 1990 se describiera la primera mutacion asociada a MCH, la realizacién
de estudios genéticos ha avanzado desde la investigacion a la clinica. Actualmente,
conocer la mutacién causal en un individuo con MCH no suele implicar cambios en su
actitud terapéutica (Hershberger& Cols.,, 2009). Sin embargo, conocer el defecto
genético puede tener otras implicaciones importantes, ya que permite brindar a
pacientes y familiares un consgjo genético eficaz. Ademaés, objetivar precozmente la
mutaciéon en familiares permite estrechar el seguimiento y detectar antes las
complicaciones. Por Ultimo, a los familiares no portadores de la mutacion se los podra

dar de alta, evitando asi seguimientos innecesarios.

Se ha demostrado que la redlizacion sistemética de estudios genéticos en la
MCH es costo-efectiva en modelos tedricos aplicados en paises anglosgjones, pero no

existendatos en nuestro medio.
Epidemiologia

La prevalencia de la MCH, se estima en estudios realizados en Norteamérica,
Europa, Asia 'y Africa, un incremento inexplicado en la prevalencia del aumento del
grosor del ventriculo izquierdo que oscila entre los 0,02-0,23% de los adultos, es decir,
una incidencia de 1 de cada 500 personas. Esta prevalencia, se relaciona con la edad,
hallandose pocos diagnosticos antes de los 25 afios. En los registros pedidtricos, la

prevalencia de MCH en nifios es desconocida, pero los estudios poblacionalesindican



una incidencia anual de 0,3-0,5/100.000. Mientras que la MCH se transmite
fundamentalmente como un rasgo autosdmico dominante, la mayoria de los estudios
indican una ligera preponderancia masculina. Este hallazgo sigue sin explicacion, pero
puede reflgjar un sesgo en las estrategias de cribado y 1a existencia de factores genéticos
y hormonales moduladores. Las prevalencias de MCH por diferentes grupos étnicos son
similares (Elliot & Coals., 2015).

Hallazgos anatomopatol 6gicos y Diagnostico

El diagnostico de MCH se basa en la deteccion de un aumento del grosor de la
pared del VI mediante cualquier modalidad de imagen, aunque e fenotipo de la
enfermedad también incluye la presencia de fibrosis miocardica, anomalias
morfologicas del aparato de la vavula mitral, funcién anémala de la microcirculacion

coronariay anomalias e ectrocardiograficas.

Debido a la etiologia diversa de la enfermedad, la deteccion del aumento del
grosor de la pared del VI que no puede explicarse por condiciones de carga deberia dar
lugar sistematicamente a la busgueda de la causa subyacente. En muchos pacientes, esta
blsqueda tiene que incluir pruebas especidizadas de laboratorio y, en agunas

circunstancias, andlisis genéticos (Véase Imagen |).



Imagen |. Enfoque para el diagnéstico de MCH.

Fuealuaciin elinica Randeras rojas dagnisticas Kebiol penealigico
“ Mutacion definida de genes
: — | e SACOMENGES
Signos i Caracteristicas Considerar mmmm
Sintomas fue orientan a pruehias
ECG enfermedad genéficas [
Imagen cardiaca epochica? No se ha identificado una
Laboraiorio .| mutackin definida causane
e enfizrmedad
g
Pruebas adicionales Sin causa Reconsiderar ofas |
especificas identificada causas genéficas/
¥ opinion T I - -
multidisciplinaria |
Enfermedad
genélica'adquiida especifica

Fuente: Elliot & Cols., 2015; pp. €7.

En adultos, laMCH deberia sospecharse cuando se hallaun grosor de la pared =
15 mm en uno o mas segmentos miocardicos del ventriculo izquierdo, determinado por
cualquier técnica imagenol égica, sea ecocardiografia, imagen por resonancia magnética
cardiaca (RMC) o Tomografia Axial Computarizada (TAC), que no puede explicarse

Unicamente por condiciones de carga.

Sin embargo, bs trastornos genéticos y no genéticos pueden presentarse con
menor engrosamiento de la pared (13-14 mm); en estos casos, €l diagnéstico de MCH
requiere la evauacion de otros aspectos como historia familiar, presencia de signos y
sintomas no cardiacos, anomalias en e electrocardiograma (ECG), pruebas de

laboratorio y sistemas multimodales de imagen cardiaca.

Se encuentran en el dmbito clinico diversidad de factores que dificultan el

diagndstico habitualmente, entre estos:

- Lapresentacion en la fase avanzada de la enfermedad con un VI dilatado

o0 hipocinético y adelgazamiento de la pared del ventriculo izquierdo.



- Hipertrofia fisiol0gica causada por un entrenamiento atlético intenso.
- Pacientes con comorbilidades.

- Hipertrofia septal basal aislada enancianos.
Genética

La MCH es una enfermedad de base genética en la mayoria de los casos.
Habitualmente se trata de un trastorno monogeénico, es decir, secundario a una Unica
variante genética patogénica o mutacion causal en alguno de los genes relacionados con
la patologia. La probabilidad de identificar una mutacion causal en poblaciones no
seleccionadas es aproximadamente del 60%. Esta rentabilidad diagnostica esta

influenciada por las caracteristicas clinicas y familiares de cada caso.

Como se menciond anteriormente, se desconocia en su inicio la causa de la
enfermedad, y solo se sabia que tenia un caracter hereditario. Para 1990, la Dra.
Seidmandescubrié que la causa era una mutacion puntual (missensemutation) de la
cadena pesada de la Fmiosina (3-MHC [myosin heavy chain]), la principal proteina
contractil del sarcomero (Geisterfer-Lowrance& Cols., 1999). Basta un cambio de un
nucledtido entre los 23.000 pares de bases que componen el gen (MY C7) que codifica

la molécula para provocar la enfermedad.

La mayor parte de las mutaciones asociadas a MCH se transmiten con un patrén
de herencia autosdmico dominante, 1o que significa que la sola presencia de un alelo
mutado es suficiente para desarrollar la enfermedad. La probabilidad de transmitir la
mutacion a los hijos de ambos sexos es del 50%. Sin embargo, la penetrancia(porcentaje
de portadores de una mutacion que desarrollan € fenotipo) suele ser incompleta y
dependiente de la edad. Un 510% de los casos con estudio genético positivo puede
presentar genotipos complejos por la presencia de mas de una mutacion patogénica que
afecte distintos alelos del mismo gen (heterocigosis compuesta) o distintos genes
(heterocigosis doble). En estos casos, cada una de las dos mutaciones es capaz de
producir la enfermedad y, habitualmente, los pacientes con la combinacién pueden
presentar fenotipos mas graves y/o tempranos. Con mucho menor frecuencia se
observan patrones de herencia ligados al cromosoma X (enfermedades de Fabry y
Danon, por gemplo, en los cuaes |os hombres suelen desarrollar un fenotipo mas grave

y temprano), matrilineales (mutaciones en e ADN mitocondrial) o autosémicos

10



recesivos (es necesaria la alteracion de ambos alelos de un gen para que se manifieste la
enfermedad). Algunos casos esporadicos se explican por mutaciones “de novo”
(ninguno de los progenitores es portador de la mutacion); en estas circunstancias, la
variante puede ser transmitida a la descendencia (hijos) del caso indice, mientras que la
probabilidad de que sus hermanos estén afectados se reduce casi a0. En laimagen |1, se

muestran las mutaciones causales de la MCH.

Imagen | 1. Mutaciones causales de la Miocardiopatia Hipertréfica.

Gienes con mutaciones Fracuencia refativa  Frocuencia relativa Poneirancia
calsalos e L n poblacian’ on canlra midice' ~  da |3 hipariralia
Flamenta grueso
[-MHC 14l 40 »100 35-50% 7% B5%
LR 12023-24 3 B 4 <1% <1%
Frofeinas moduladoras
Il [i¥ 17 i 15-20% % 15%
Tl 19p13 ] b <1% %
a-fropomiosina 1502 15 { 5% 5%
Profeinas estructurales
MyBRC 11gi1 ki i 15-20% 6% Baja
a-dcling 1501 ? i
[1Mina it I

[1-MHE: cadana pesada dé [ B-miosing; CLE y GLR: cadenas igera esencial y requiadora dé @ miosing; MyBRG: proteing C dé unsdn de la f-miosing; Tnl y Tnl
froponings Te |,

Fuente: Navarro-Lopez (2004), pp. 23.

La gran hetereogeneidad genética ofrece una primera explicacion ala diversidad
de manifestaciones clinicas que presenta la enfermedad (fenotipos), en términos de la
importancia de la hipertrofia o la propensién a la muerte sibita 'y su pronostico (Richard
& Cals., 2003). Aunque las correlaciones genotipo/fenotipo son todavia imprecisas,
dado que el nimero de familias estudiadas es todavia limitado, pueden distinguirse de
manera esquemédtica 3 formas clinicas: la forma clésica debida habituamente a una
mutacion de la MHC, que da lugar a una hipertrofia casi siempre masiva, de
predominio septal, que se detecta precozmente (en la pubertad) y tiene una tendencia
notable a la muerte slbita; la que se asocia con la TnT, que tiene especia tendenciaala
muerte stbita y escasa hipertrofia, y las de la MyBPC, en las que la aparicion de la

hipertrofia es muy tardiay la evolucion benigna (Nimura& Cols., 1998).
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En € caso de los nifios, € diagnostico de MCH requiere un engrosamiento de la
pared del VI que sea mayor que 2 desviaciones estardar que la media esperable (zscore
> 2, sendo e zscore € nimero de desviaciones estandar a partir de la media

poblacional).

El diagnéstico clinico de MCH en familiares de primer grado de pacientes con
enfermedad inequivoca (HVI = 15 mm) se basa en la presencia inexplicable de un
aumento del grosor del VI = 13 mm en uno 0 més segmentos miocardicos del VI,

medido por cualquier técnica de imagen (ecocardiografia, RMC o TAC).
Clinica: Manifestacionesy presentacion

Desde el punto de vista clinico, es importante clasificar hemodinamicamente ala
MCH en:

- Obstructiva: La OTSVI puede ser persistente en reposo, latente (provocable
por maniobra de Valsalva o gercicio) o labil (variable). La OTSVI dinamica no es
patognomonica de esta patologia; puede observarse en otras circunstancias como en los
estados hipercontréactiles, la hipovolemiay en pacientes con hipertensién arterial (HTA)
sistémica y calcificacion del anillo mitral. El reemplazo valvular adrtico en pacientes
con ventriculos con FEVI > 65%, pequefios e hipertréficos, puede ser causa de
obstruccion intraventricular asi como algunos casos de pléstica quirdrgica de la vavula

mitral con anuloplastia.

- No obstructiva: La obstruccién no est4 en reposo ni es provocable con
Valsalva o gercicio. Se dividen en las que tienen funcidn sistélica del ventriculo
izquierdo conservada (FSVI) (o supranormal) y las que tienen DS. Se demostré que

alrededor del 70% de los pacientes con MCH presentan OTSV1 en reposo o latente.

El examen fisico de las formas obstructivas se caracteriza por un pulso carotideo
bifido (bisferiens) con patrén de espiga y clpula o en dedo de guante, choque de punta
sostenido, soplo sistélico eyectivo que se incrementa con la fase presora de la maniobra
de Valsalva (cuando se trata de una MCH obstructiva) y soplo de regurgitacion mitral
holosistélico in crescendo. La presencia de angioqueratomas, ausencia de sudoracion,
acoparestesias, etc. orientan hacia enfermedad de Fabry. La facies, el pterigiumcolli

(cuando esta presente) sugieren sindrome de Noonan. La lentiginosis, el hipertelorismo,
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anomalias genitales y €l retraso madurativo, por su parte, orientan a sindrome
LEOPARD.

Los sintomas caracteristicos de esta enfermedad son disnea de esfuerzo, dolor
precordia (angorpectoris), presincope y sincope que, como vimos precedentemente, por
lo habitual aparecen en presencia de un ventriculo no dilatado con la funcién sistélica
conservada y se deben fundamentalmente a disfuncion diastdlica junto con isquemia

miocardica y/u OTSVI con regurgitacién mitral o sin esta.
Examenes diagnésticos
Electrocardiograma

El ECG estandar de 12 derivaciones puede ser normal en la presentacion (el 6%
de los pacientes en estudios de cohorte de referencia), pero generalmente muestra una
combinacion variable de HVI, anomalias de lasondas T y ST y ondas Q patol 0gicast8.
Cuando se interpreta junto con los halazgos ecocardiograficos y las imégenes por
RMC, los rasgos que normamente indicarian otras condiciones, como la isquemia
miocérdica o € infarto, pueden (junto con la edad en e momento del diagndstico, €
patron de herencia y las caracteristicas clinicas asociadas) sefidlar un diagnostico
subyacente o aportar claves a la distribucion de la hipertrofia 'y la cicatriz miocardicas.
Por este motivo, e ECG esta recomendado en la primera visita clinica de todos los
individuos con sospecha de MCH o MCH conocida y debe repetirse siempre que haya
un cambio en los sintomas de los pacientes con diagnostico establecido. EI ECG
también es un marcador precoz sensible, aunque no especifico, de enfermedad en los

familiares (Véase Tablal).
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Tabla I. Anomalias electrocardiograficas que orientan a diagnosticos especificos o

variantes morfol 6gicas.

Hallazgo Comentario

La preexcitacion es una caracteristica frecuente de las
enfermedades de depdsito (Pompe, PRKAG2 y Danon) y
mitocondriales (MELAS, MERFF). Se observa un
intervalo PR corto sin preexcitacion en la enfermedad de

Intervalo PR corto/ preexcitacion Anderson-Fabr

El retraso progresivo en la conduccion AV es frecuente en
las enfermedades mitocondriales, algunas enfermedades
de depdsito (incluidala de Anderson-Fabry), amiloidosis y

BAV desminopatiasy en pacientes con mutaciones PRKAG2

El voltaje QRS extremadamente elevado es tipico de las
enfermedades de depdsito, como las de Pompe y Danon,

HV| extrema (score de Sokolow = 50) | aunque puede causarlo la sola preexcitacion

El voltaje QRS bajo en ausencia de efusion pericardica,
obesidad y enfermedad pulmonar es raro en la MCH
(limitado a casos con evolucion terminal), pero se
encuentra en hasta un 50% de los pacientes con AL y €l
20% de los pacientes con ATTR. El diagndstico
diferencial entre MCH y amiloidosis cardiaca se facilita
con la determinacion del cociente voltaje QRS/grosor de
lapared del VI

Voltagje QRS bajo (o voltajes normales
a pesar de aumento del grosor de la
pared del V1)

Observada en pacientes con sindrome de Noonan que
tienen hipertrofia basal grave que se extiende hacia el
tracto de salidadel VD

Desviaciéon maxima del
extrema («noroeste»)

ge QRS

La inversion de la onda T negativa gigante en las
derivaciones precordial y/o inferolateral indica afeccion
del apex del VI

Inversion de laonda T negativa gigante
(> 10 mm)

Las ondas Q anormalmente profundas en |las derivaciones

Ondas Q andmalas = 40 ms y/o = 25%
de la profundidad de laonda R y/o = 3
mm de profundidad en al menos dos

inferolaterales, normalmente con una onda T positiva, se
asocian a unadistribucion asimétricade laHVI. Las ondas
Q de duracion andmala & 40 ms) se asocian a areas de

derivaciones contiguas, excepto avR fibrosis de sustitucion

En algunos pacientes con hipertrofia distal o apical, se
desarrollan pequefios aneurismas apicales, a veces
asociados a cicatriz miocérdica. Solo son detectables por
RMC, ventriculografia o eco de contraste, Yy
ocasionalmente se asocian a elevacion del segmento ST en
las derivaciones torécicas | aterales

Elevacién segmento ST tipo coved en
derivaciones torécicas laterales

Fuente: Elliot & Cols., 2015; pp. €8.

Nota:AL: amiloidosis de cadenas ligeras, ATTR: amiloidosis tipo transtirretina; AV:
auriculoventricular; BAV: bloqueo auriculoventricular; HVI: hipertrofia del VI; MCH:
miocardiopatia hipertrofica; MELAS: encefalomiopatia mitocondrial, acidosis léctica 'y
eventos cerebrovasculares; MERFF: epilepsia mioclonica con fibras rojas rasgadss;
PRKAG2: subunidad gamma-2 de la proteincinasa activada por adenosina monofosfato;

RMC: resonancia magnética cardiaca; VD: ventriculo derecho; VI: ventriculo izquierdo.
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Ecocardiograma

La ecocardiografia ofrece amplia informacion semicuantitativa de la magnitud
de la hipertrofia, destacandose la evauacion del grosor parietal maximo como
informacion aislada mas relevante. Se requiere una evaluaciéon exhaustiva de todos los
segmentos desde la base a apex, incluyendo la visualizacion detalada de la porcién
apical y de la pared ventricular derecha. Ademas, es fundamental tener especial cuidado
de tomar las mediciones en forma perpendicular a la pared y evitar incluir estructuras
vecinas como la banda moderada. La definicion morfologica de la MCH es la de un
ventriculo con incremento de los espesores parietales que no se puede explicar
Unicamente por condiciones de carga anormales; de ahi la importancia de las imagenes
como herramienta diagnéstica integrada a la historia clinica, las manifestaciones en €l

ECG y lainformacion genética.

El ECO-Doppler cardiaco transtoracico (ETT) es € método que con mas
frecuencia permite hacer € diagnéstico de MCH, ya sea por la confirmacion de la
presuncion diagnostica clinica y/o ECG o bien ante el hallazgo de hipertrofia de causa
indeterminada como hallazgo no sospechado. También aporta informacion sobre la
magnitud, morfologia y € tipo de MCH; la funcion ventricular diastélica y sistélica;
anormalidades de los musculos papilares y cuerdas; longitud y movimiento de las
valvas mitrales; area del TSVI; la presencia, localizacion y gravedad de la obstruccion
intraventricular (basal, maniobra de Vasalva e intraesfuerzo); mecanismo y grado de
IM; presencia de aneurisma apical; evaluacion de la progresion de la hipertrofia y
respuesta aguda y cronica a medidas terapéuticas. El criterio diagndstico por excelencia
es la presencia de hipertrofia ventricular izquierda que debe ser = 15 mm en alguna
region ventricular y que con frecuencia supera los 20 mm de espesor. En algunos
pacientes puede ser inferior alos 15 mm; en estos ultimos, el diagnéstico de MCH se
debe considerar cuando el grosor parietal no puede explicarse por otras causas cardiacas
0 extracardiacas (HTA, estenosis o insuficiencia adrtica, amiloidosis, deportistas,
depdsito de glucoesfingolipidos intracelular o ateraciones lisosdmicas como la
enfermedad de Fabry). Otro halazgo ecocardiografico, como la hipertrofia septal
asimétrica definida como relacion septum/pared posterior igual a 1,3 o mayor, también
esta fuertemente asociado con el diagnéstico de MCH aunque puede observarse en otras
hipertrofias patol 6gicas (Doval & Cals., 2017).

15



Resonancia magnética

La RMC provee imégenes tomogréaficas tridimensionales con alta resolucion
temporoespacial del corazon, en cuaquier plano y sin radiacion ionizante. Esto nos
permite, a través de sus diferentes modalidades, obtener informacién detallada de la

morfologia cardiaca, la funcién ventricular y la caracterizacion tisular.

La evaluacién de los pacientes con diagnéstico o sospecha de MCH mediante
RMC debe ser redizada e interpretada por profesionales con experiencia en iméagenes

cardiacas y en la evaluacién de miocardiopatias (Dova & Cols., 2017).
Anatomia patol 6gica

La biopsia endomiocardica (BEM) es un procedimiento invasivo utilizado
frecuentemente por € cardiopatélogo para € seguimiento postrasplante cardiaco y para
el diagnostico de otras cardiopatias primarias y secundarias. Este procedimiento,
mediante €l cual se obtienen muestras de miocardio, no es parte de la rutina diagnéstica
de la MCH ya que es principalmente clinico y basado en pruebas no invasivas. Sin
embargo, la utilizaciébn de la BEM como herramienta diagnostica podria ser
recomendada en casos especificos en 1os que sea necesario descartar otras patologias
gue cursan con un aumento de la masa y la pared ventricular. Las piezas quirdrgicas
obtenidas en e momento de la miectomia deberén ser estudiadas histopatol 6gicamente
mediante una evaluacion sistematica de endocardio, miocardio, intersticio y vasos
intramurales. Asi, en e contexto de la historia clinica, se puede confirmar el diagndstico
de MCH y descartar otras patologias que puedan presentar caracteristicas similares ala
MCH sarcomérica, como las enfermedades de almacenamiento o depdsitos
intracelulares o intercelulares. Los caracteres microscopicos e la MCH sarcomeérica
son: @) la hipertrofia 'y desorganizacion (disarray) de los miocitos b) la bizarria nuclear
y ¢) la fibrosis pericelular, en parches o difusa, en el septum interventricular o en la
pared libre del VI o en ambos (Doval & Cals., 2017).

Ablacién septal con alcohol

En centros con experiencia, la inyeccion selectiva de alcohol en una arteria

perforante septal (o, en algunos casos, otras ramas de la arteria coronaria descendente
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anterior izquierda) para crear una cicatriz septal localizada produce un resultado similar
ala cirugia en términos de reduccion de gradiente, mejoria sintomatica 'y capacidad de

gercicio.

Este méodo, fue introducido por Sigwart en 1995 en tres pacientes, consiste en
la introduccion de una guiay un balén a través de una rama perforante septal diana por
los que se administran 3 0 4 mL de acohol etilico a 95 %, con lo que se produce un
infarto controlado y la hipocinesia de esa zona y, en consecuencia, la disminucion del
gradiente en e tracto de sdlida del ventriculo izquierdo.11-15 Se ha sefidado que
después del procedimiento hay aumento en la distensibilidad ventricular por reduccion
en la asincronia regional de la zona hipertro?ada, la cual ocasiona un mejor llenado

diastdlico, disminucion del tamafio auricular y aumento en la fraccién del expulsion

La principal complicacion no fatal es el BAV en un 7-20% de los pacientes; la
mortalidad debida al procedimiento es similar a la de la miectomia sola. Debido a la
variabilidad del riego sanguineo septal, es esencial realizar una ecocardiografia
miocéardica de contraste antes de la inyeccién de alcohol. Si el agente de contraste no se
puede localizar exclusvamente en e septo basal y adyacente a punto de contacto
septomitral, se debe abandonar el procedimiento.

No estd recomendada la inyeccion de grandes volumenes de alcohol en ramas
septales multiples —con el objeto de reducir €l gradiente en e laboratorio de
hemodindmica—, ya que se asocia a un ato riesgo de complicaciones y episodios
arritmicos (Perry & Cols., 2015).

Se han descrito métodos alternativos en series pequefias de pacientes, como las
técnicas no acohdlicas de embolizacion septal (espirales, particulas espumosas de
alcohol polivinilico, cianoacrilato) y la ablacién endocavitaria directa (radiofrecuencia,
crioterapia). Estos métodos aternativos no se han comparado directamente con otros
tratamientos de reduccion septal y no hay datos disponibles sobre sus resultados ni su

seguridad alargo plazo (Perry & Cols., 2015).
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5. Descripcion del caso

Paciente femenina (OLG), de 46 afios, sexo femenino, de ocupacién ama de casa
y residente en la Ciudad Auténoma de Buenos Aires (Argentina). Con antecedentes de
miocardiopatia hipertréfica, hernioplastia inguinal, apendicectomia e histerectomia (por

Utero fibromatoso). Ademas, se constata hipotiroidismo subclinico sin tratamiento.

Motivo de consulta: Paciente que ingresa para realizarse embolizacion septal

programada. Se encuentra hemodinamicamente compensada.

Examen fisico: Paciente orientada en tiempo y espacio, ingresa por sus propios
medios en compafia de familiar. Signos vitales; pulso 67 latidos por minuto, TA 137/80
mmHg, Temperatura 36°C, 20 Respiraciones por minuto. Cabeza, fascies y boca
normales, mucosas himedas. NO presenta lesiones cutaneas, ni edema ni nodulos a la
palpacion. Fuerza muscular y movilidad conservadas. Cuello simétrico, sin nédulos ni
anomalias tiroideas. Buena mecénica ventilatoria, torax simétrico, expansible, sin dolor,
sonoro a la percusién, murmullo vesicular conservado. Ruidos cardiacos normales.
Pulsos carotideos, humeral, radial, femoral, popliteo, tibial posterior y pedio, derechos e
izquierdos conservados. Abdomen plano, depresible, indoloro a la papacion y

auscultacion. Pufio percusion lumbar negativa.
Sstema nervioso central; [Gcido, consciente, Sin Signos meningeos.

Cardiovascular; asintomética. Sin angor, ni palpitaciones. No presenta signos de

fallo de bomba. Sin CIV por eco. R1y R2 presentes. Soplo sistdlico eyectivo.
Sstema respiratorio;eupneica. Buena entrada de aire bilateral. Sin rales.
Examenes complementarios

Electrocardiograma: Ritmo sinusal; FC: 64 latidos por minutos. Funcién
sistdlica del ventriculo izquierdo conservada. Posterior a la intervencién, d halazgo
electrocardiogréfico principal, esel blogue completo de rama derecha (BCRD).

Ecocardiograma Modo M y Bidimensional : Ventriculo izquierdo con cavidad

chica, hipertrofia severa a predominio septal. Funcion sistolica conservada. Akinesia del
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septum basal. Ventriculo derecho de diametro y funcion normal. Auriculas izquierda y
derecha de tamafio normal. Vavula adrtica tricispide, normal. Vavula mitral
mixomatosa, sin insuficiencia. Vavula tricispide y pulmonar de caracteristicas
ecocardiograficas normales. Derrame pericardico posterior leve. Gradiente a nivel del
tracto de salida del V1 9 mmHg. No varia con maniobra del Valsava (Véase Imagen
VIII).

Como conclusion, € estudio indicd miocardiopatia hipertréfica y no se detectod

gradiente intraventricular significativo.

Laboratorios: Gb 7700, Hto 38%, Hb 12.3, Plaquetas 180.000, Gluc 97, Urea
34, Creatinina 0.8 mg, lonograma 142/4.8/109 (Na, K, Cl).

Como tratamiento, se realiza Embolizacién septa programada dado €
diagnostico de Miocardiopatia Hipertréfica. Se indica ranitidina 300 mg/dia, Atenolol
12.5 mg cada 12 horas, y Enaapril 2.5 mg cada 12 horas.

Procedimiento

Bajo pre-medicacion profiléactica con difenhidramina y cefalotina, se rediza

antisepsia quirdrgica de ambas regiones femorales con yodopovidona.

Se aplica a nivel local lidocaina a 2% sin epinefring, como anestésico. Se
efectlia puncion en ambas arterias femorales colocandose introductor valvulado 6FR,
bajo proteccion de cuerda J 0.035”.

Se coloca introductor valvulado 7 FR en vena femoral izquierda, a través del
cual se coloca cable del marcapasos transitorio en ventriculo derecho guiado por

radioscopia. Se constata adecuados umbrales y funcionamiento.

Se progresan a través de introductor femoral arterial derecho catéter guia 6FR
preformados hasta € cayado adrtico y se rediza angiografia selectiva de arterias

coronariaizquierda.

Por € introductor femoral arterial izquierdo se coloca sobre cuerda, catéter

diagnostico Pig-Tail 5FR, el mismo se ubica en cavidad de ventriculo izquierdo.
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Se redliza medicion simultanea de presiones basal entre la cavidad de ventriculo

izquierdo y raiz de aorta. Siendo € gradiente pico-pico 60 mmHg.

Se procede a colocar alambre guia Floppy 0.014” en primer ramo septal, sobre la

misma se avanza catéter balén Overthe Wire 2.0 mm x 9 mm.

Se realiza test con oclusion de primer ramo septal, observandose a los 3 minutos
descenso del gradiente pico-pico a4 mmHg.

Se procede una vez comprobada la posicién adecuada y oclusion de primer
ramo septal a la administracion de alcohol absoluto 2 ml con jeringa de insulina de
manera lenta.

Una vez terminado € procedimiento, se realiza inyeccion de contraste yodado a
través del primer ramo septal. Se retira catéteres guia 'y Pig-Tail con sus respectivos

introductores.

El procedimiento se redliza segin informe sin complicaciones y de manera
exitosa y e paciente es enviado a unidad coronaria con marcapasos transitorio

funcionando Stand by.

Posterior alaintervencién y después de su internacion, se da de ata ala paciente
asintomatica, clinica y hemodindmicamente estable. Se le otorga el alta médica y

seguimiento por consultorio de cardiologia (Véase Imagen 1X).
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Imagen I11. Ecocar diograma base.

FuCus

-l
-

INTERVAL EEEE HMB

B ——

Historia clinica.

21



Imagen | V. ----previo a la embolizacién septal.

Fuente: Historiaclinica.

Imagen V. Test al minuto de la embolizacién septal.
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Fuente: Historiaclinica
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Imagen VI. Test alostres minutos de la embolizacién septal.

Fuente: Historiaclinica

Imagen VII. Test alostresminutos de la embolizacion septal con induccion de
taquicardia.

Fuente: Historiaclinica
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Imagen VIII. Ecografia Post-Ablaciéon.

Fuente: Historiaclinica.
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Imagen 1X. Epicrisis.
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6. Conclusion y Discusion

A pesar de que la miocardiopatia hipertrofica congtituye una enfermedad
relativamente infrecuente, la prevalencia obtenida mediante estudios epidemiol6gicos
en muchos casos no reflgja la prevalencia observada en la préctica clinica, ya que
muchos pacientes permanecen sin diagndstico. Es necesario resaltar que ro identificar a
estos pacientes supone un riesgo indebido de muerte stbita, por lo cua los médicos
deben estar capacitados para reconocer sus sintomas'y realizar un diagnéstico oportuno,
y findmente, pero no menos importante, reconocer € agoritmo de tratamiento para dar

solucion alos problemas de los pacientes.

Después de dos décadas desde su introduccion, la ablacion septal con alcohol es
una opcion terapéutica prometedora en los pacientes sintomaticos con MCH resistente
al tratamiento médico. Sin embargo, es necesario contar con personal capacitado e
instituciones comprometidas con el mejoramiento de su infraestructuray la capacitacion

de sus trabgjadores para redlizar este tipo de procedimientos con seguridad.

Los efectos morfolégicos, hemodindmicos y clinicos de esta técnica han sido
bien descritos: disminucion del grosor septal, elevacion del tracto de salida ventricular
izquierdo, reduccion del movimiento sistolico anterior de la vavula mitral, disminucion
de la obstruccion del tracto de salida ventricular izquierdo, de lainsu?ciencia mitral, del
tamafio de la auricula izquierda, de la presion telediastdlica ventricular izquierda, de la
presion de la arteria pulmonar y de los sintomas, asi como aumento de la capacidad

funcional.

El control ecocardiogrd?co durante el procedimiento permite optimizar la
visualizacion de la zona septal en la que se realiza la ablacion, con la disminucion de las
complicaciones derivadas del procedimiento y la optimizacion de los resultados
hemodindmicos inmediatos y a medio plazo. Sin embargo, la posible aparicion de
complicaciones y los tiempos de seguimiento todavia limitados exigen una cuidadosa

seleccién de los pacientes.

En e caso analizado en e presente trabg o, se muestra un paciente a quien se le

realizd e procedimiento de manera exitosa, mostrando la seguridad del mismo, asi
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como € control de los sintomas y € mejoramiento de la funcion cardiaca posterior al

procedimiento.
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