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completaron estudios con radiografia de torax, electrocardiograma
y ecocardiograma. Se confirm6 el diagndstico mediante una
angiografia por tomografia computarizada (angio-TC) para
delimitar bien el curso de las fistulas, las dimensiones y el
namero en cada caso (tabla). Se decidi6é que era factible el cierre
por via percutinea, y el procedimiento se llevd a cabo con
dispositivos de cierre vascular, sin ninguna complicacion
(figura). En 2 casos se utilizo anestesia general por la edad de
los pacientes.

Para el cierre de las fistulas por via percutanea (video 1 del
material suplementario), se usaron introductores femorales de 4 a
7 Fr para la vena y la arteria femorales. Con una guia hidrofila a
través de un catéter guia, se cruzo6 la fistula desde el TCI hacia la
vena cava inferior y se exteriorizé por el lado venoso. Por el lado
venoso (via retrograda), a través de un catéter guia multiproposito
en el primer caso y sistema de entrega Amplazer en el segundo, se
implanté un dispositivo Amplatzer Vascular Plug acorde con el
tamafio de la fistula (tabla). En el tercer caso, por el lado arterial
(via anterdgrada) a través de un catéter guia JR de 5 Fr, se avanzé y
se implantd el dispositivo (tabla).

En las angio-TC realizadas al final de cada procedimiento, se
evidenci6 un adecuado posicionamiento de los dispositivos con un
flujo residual minimo hacia las fistulas y flujos conservados hacia el
TCI (video 2 del material suplementario).

Los pacientes recibieron doble terapia antiagregante oral sin
dosis de carga con 81 mg de acido acetilsalicilico y 75 mg de
clopidegrel durante 6 meses, y después solo acido acetilsalicilico
para disminuir el riesgo de trombosis del dispositivo que pudiera
afectar al TCI y las cavidades derechas. Las angio-TC posteriores
mostraron la ausencia de flujo de las fistulas coronarias hacia las
auriculas, con adecuado posicionamiento de los dispositivos.

La mayoria de los pacientes con esta afeccion estan asintoma-
ticos, algunos tienen disnea, arritmias o edema de extremidades
inferiores consecuencia de la sobrecarga de volumen debida al
shunt de izquierda a derecha, isquemia secundaria a robo
coronario, rotura o trombosis de la fistula y endocarditis infecciosa
por flujo turbulento. El diagnéstico puede realizarse mediante una
ecocardiografia, pero para determinar mejor las caracteristicas de
la fistula, es recomendable una angio-TC que ayude a plantear
mejor la estrategia de tratamiento, sea percutanea o quirtrgica.

Las guias recomiendan cerrarlas si producen sintomas inde-
pendientemente del tamafio” y especialmente cuando son grandes,
arbitrariamente clasificadas asi cuando el segmento de la fistula es
3 0 mas veces el diametro de la arteria coronaria normal’.

Se recomienda el cierre por via percutanea cuando las fistulas
no sean midltiples, no tengan una tortuosidad excesiva y no
requieran intervencion quirtrgica cardiaca de otro tipo. General-
mente el cierre es exitoso mediante varios tipos de dispositivos®.
En cuanto a de la técnica, se propone implantar el dispositivo tan
distalmente como sea posible para evitar isquemia por la posible
oclusién del vaso de origen o una de sus ramas®. En nuestro caso se
decidi6 utilizar los dispositivos de cierre vascular porque
presentan ventajas como el facil implante, una amplia gama de

tamafios y la posibilidad de reposicionar el dispositivo en manera
segura durante y después de la colocacion.

Este procedimiento se puede llevar a cabo por via anterégrada o
retrograda. En los casos presentados, se utilizaron ambas vias por
la factibilidad anatomica de los pacientes, y se calcul6 el tamafio
del dispositivo segiin la angiotomografia coronaria y la angiografia
realizada durante el procedimiento.

Esta serie de casos demuestra que actualmente es posible el
cierre con éxito de fistulas de gran tamafio y cierta complejidad por
via percutanea.

MATERIAL SUPLEMENTARIO

Se puede consultar material suplementario a este articulo
en su version electronica disponible en: http://dx.doi.org/
10.1016/j.recesp.2016.08.023.
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Implante percutaneo de valvula adrtica en pacientes
con protesis mitral previa
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Transcatheter Aortic Valve Implantation in Patients
With Previous Mitral Prostheses
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El implante percutaneo de valvula adrtica (TAVI) es una opcion
consolidada con un ntimero de indicaciones creciente. La cirugia

cardiaca previa incrementa el riesgo estimado, por lo que es cada
vez mas comn el implante de TAVI en este subgrupo de pacientes.
Una situacion que reviste especial interés es la de los pacientes
portadores de protesis mitral previa (PMP). La posible interaccion
entre el TAVI y la PMP hace que esta intervencion resulte
técnicamente mas compleja, por lo que la experiencia acumulada
hasta la fecha tiene gran relevancia desde el punto de vista de la
practica clinica. El objetivo de esta revision sistematica es
comunicar toda la evidencia publicada hasta este momento sobre
el implante de TAVI en pacientes con PMP. Se realizd una
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exhaustiva bisqueda bibliografica mediante PubMed, EMBASE y
Cochrane Library: se usan los términos “transcatheter”, “percuta-
neous”, “aortic valve intervention” y/o “replacement” y “previous
mitral intervention”, “surgery”, “replacement” y/o “prostheses”.
A continuacion se realiz6 un analisis descriptivo sobre el total de
pacientes (n=97) y otro univariable para determinar los predic-
tores de complicaciones entre los pacientes de los que se
reportaron datos individuales (n =57).

Se encontré un total de 97 pacientes en 24 publicaciones
(tabla del material suplementario), entre 2008' y 2016, entre las
que destaca la serie de Barbanti et al.%. Las principales caracte-
risticas de la poblacion total fueron una media de edad de
75,5 + 9,6 (31-93) afios y un 80,4% de mujeres. Un 34% presentaba
disfuncion ventricular grave y el 95% estaban en clase funcional III-IV
de la New York Heart Association. El riesgo quirdrgico medio segin la
puntuacion de la Society of Thoracic Surgeons (STS) fue de
16,6% + 13,8% (intervalo, 3,3-75%), con el 72,4% de alto riesgo y el
27,6% de riesgo intermedio. La media de tiempo entre la intervencion
mitral y el TAVI fue 14,5 + 5,6 (2-28) aflos. El 80,4% tenia protesis
mecanica; el 17,5%, biologica y el 2,1% Ginicamente anillo protésico. El
abordaje fue transfemoral en 57 pacientes (58,8%), transapical en 33,
transaortico en 4 y transaxilar en 3. En el 94,9% se realiz6 previamente
valvuloplastia, y en un 81,6% de ellos se utiliz6 para determinar el
riesgo de interaccion con la PMP mediante guia ecocardiografica
transesofagica. Los dispositivos empleados fueron: CoreValve (Med-
tronic; Minnesotta, Estados Unidos) en 50 pacientes, Edwards SAPIEN
(Edwards Lifesciences; Irvine, California, Estados Unidos) en 44 y
ACURATE TA (Symetis SA; Ecublens, Suiza), Engager (Medtronic,

Minnesotta, Estados Unidos) y JenaValve (JenaValve Technology GmbH,;
Alemania) en 1 paciente cada una.

Se produjeron complicaciones intrahospitalarias en el 19,8% de
los pacientes, el 11,3% con hemorragia mayor, e interaccion con la
PMP en un 7,2% de los pacientes. En 1 caso esto obligd a traccionar
la valvula a la aorta ascendente por deterioro hemodinamico
rapido, en otro caso se produjo insuficiencia adrtica grave por
interaccion con la PMP, que se pudo resolver mediante posdila-
tacion secuencial, y en un tercer caso fue necesaria la cirugia
abierta programada. Otras complicaciones fueron necesidad de
marcapasos (1%), endocarditis (1%) e ictus durante el procedi-
miento (1%). Se determinaron entre los pacientes con datos
individuales (n =57) los predictores de estas complicaciones (se
excluye la necesidad de marcapasos definitivo, aparentemente
infrarreportada). Los principales factores asociados aparecen
resumidos en la tabla. Un 50% de las complicaciones se
relacionaron con la interaccién con la PMP (p < 0,001) y esto
condicioné una menor tasa de éxito del procedimiento segin los
criterios de la Valve Academic Research Consortium (VARC-2) (el
50 frente al 100%; p < 0,001). Todos los casos de interaccion
ocurrieron con las protesis de tipo autoexpandible (p =0,053 al
compararlo con el resto de protesis percutaneas), mientras que el
tipo de protesis mitral no presenté asociacion estadistica con dicha
interaccion; sin embargo, 5 de las 6 complicaciones se dieron en
pacientes con protesis mecanicas (el 80% en las bidisco y el 20% en
las demas; p =0,638).

Por lo tanto, la interaccion de un TAVI con una PMP es poco
frecuente (un ~3% de los casos), y ocurre fundamentalmente

Tabla
Caracteristicas basales de los pacientes con protesis mitral previa sometidos a implante de TAVI, segin complicaciones intrahospitalarias
Variables Poblacion total (n=57) Sin complicaciones (n=51) Con complicaciones (n=6) p
Sexo (mujer) 49/56 (86) 44/50 (88) 5/6 (83,3) 0,569
Edad (afios) 75+10 75+9 71+£17 0,376
FEVI (%) 50 [30-60] 50 [30-60] 55 [30-60] 0,723
NYHA HI-IV/IV 46/46 (100) 40/40 (100) 6/6 (100) 0,999
STS score (%) 11 [7,5-26,5] 10 [6,9-29,2] 17,1 [11,0-23,0] 0217
Tipo de protesis
Mecdnica 48/57 (84,2) 43/51 (84,3) 5/6 (83,3) 0,999
Bidisco 24/37 (64,8) 20/32 (62,5) 4/5 (80) 0,638
No bidisco? 13/37 (35,2) 12/32 (37.5) 1/5 (20)
Abordaje
Transfemoral 28/57 (49,1) 25/51 (49) 3/6 (50)
Transapical 2757 (47,4) 25/51 (49) 2/6 (33.3) 0,315
otro® 2/57 (3,5) 1/51 (2) 1/6 (16.7)
Valvuloplastia adrtica previa 37/39 (94,9) 35/37 (94,7) 2/2 (100) 0,999
Tipo de TAVI
CoreValve 22/57 (38,6) 18/51 (35,3) 4/6 (66,7) 0,192
otro® 35/57 (61,4) 33/51 (64,7) 2/6 (33,3)
Anestesia general 35/43 (81,4) 32/39 (82,1) 3/4 (75) 0,999
Guiado por ETE 40/49 (81,6) 37/45 (82,2) 3/4 (75) 0,569
Exito (VARC-2) 54/57 (94,7) 51/51 (100) 3/6 (50) 0,001
Interaccion con PMP 3/57 (5,3) 0 3/6 (50) 0,001

ETE: ecocardiograma transesofagico; FEVI: fraccion de eyeccion del ventriculo izquierdo; NYHA: clase funcional de la New York Heart Association; PMP: protesis mitral previa;
TAVI: implante percutineo de valvula adrtica; VARC: Valve Academic Research Consortium.

Las variables cuantitativas se representan como media + desviacién estandar (comparacién con prueba de la t de Student) o mediana [intervalo intercuartilico] en caso de
distribucién no normal (comparacion con la prueba de la U de Mann-Whitney). Las variables cualitativas —representadas como n/N (%)— se compararon mediante la prueba de la x?

o el test exacto de Fisher.
2 Monodisco (10), ball-cage (2), reportada como no bidisco (1).
b Transaértica (1), transubclavia (1).
¢ Edwards Sapien XT (32), Acurate (1), Enganger (1), Jena Valve (1).
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con protesis de tipo mecanico, quizad con mas incidencia si esta
es bidisco. Otro factor que condicion6 mayor interacciéon fue
el empleo de protesis autoexpandible con mayor extension en el
tracto de salida del ventriculo izquierdo, lo cual probablemente
deba inclinar a un uso preferente de dispositivos expandibles con
balén en ausencia de otros condicionantes. La experiencia con
nuevos dispositivos que presentan mecanismos de liberacion
alternativos o incluso recapturables atin es escasa para extraer
conclusiones, por lo que su empleo debera ser extremadamente
cauteloso en este contexto. Hasta la fecha, el uso de protesis
expandibles con balon parece ser el que ha presentado mejor
resultado en pacientes con PMP.

Pese a la relativamente infrecuente interacciéon de los TAVI con
la PMP, este problema supuso el 50% de las complicaciones
intrahospitalarias (si se excluyen los trastornos de la conduccion)
y, a su vez, un descenso significativo en la tasa de éxito
atendiendo a los criterios VARC-2, aun cuando en general esta
complicacion pudo resolverse de manera satisfactoria durante la
intervencion.

Sin duda, existe un sesgo de publicacion y por tanto son
necesarias series mayores e idealmente analisis aleatorizados para
evaluar la mejor alternativa en este grupo de pacientes técnica-
mente complejos. En cualquier caso, una buena planificacion
mediante pruebas de imagen que incluyan tomografia compu-
tarizada para estimar la distancia proétesis-anillo a6rtico (> 3 mm
sila via es transapical y 7 mm si es transfemoral)* y ecocardiografia
transesofagica durante la intervenciéon puede ayudar a evitar tan
temida complicacion independientemente del tipo de TAVI
empleado.

MATERIAL SUPLEMENTARIO

Se puede consultar material suplementario a este articulo
en su version electronica disponible en: http://dx.doi.org/
10.1016/j.recesp.2016.09.015.
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La miocardiopatia hipertréfica (MCH) se diagnostica por la
presencia de una hipertrofia ventricular > 15 mm en ausencia de
otras condiciones de sobrecarga que puedan originarla o, en el caso
de un familiar de un paciente con MCH, cuando presenta un grosor
> 13 mm. A la histologia, la desorganizacion miofibrilar es
caracteristica de la enfermedad. Sin embargo, se han descrito casos
de MCH asociados a muerte sibita (MS), en los que solo se ha
identificado esa desorganizacion o la presencia de mutaciones en el
gen TNNT2!. Se presenta a una familia con varias muertes sibitas,
para cuyo diagnostico ha sido clave el estudio anatomopatoldgico y
genético.

El caso indice es una mujer de 28 afios, sin antecedentes
personales patologicos, que sufrid6 MS al entrar en su coche. La
autopsia mostré un corazéon de 295 g de peso, con un tabique
interventricular de 13 mm. En el analisis microscopico se aprecio
hipertrofia microscopica de fibras y focos aislados de desorden
fibrilar (figura B). Entre los antecedentes familiares, destacan
4 hermanas de la madre de la paciente que fallecieron por MS a los
17,18 y 30 afios (figura A). La madre de la paciente tenia 55 afios, un
ecocardiograma normal y electrocardiograma (ECG) con alteracio-
nes de la repolarizacion en la cara inferolateral. El caso indice tenia

3 hermanasy 1 hermano de diferentes padres. Una de las hermanas,
de 30 afos, tenia un ecocardiograma y una cardiorresonancia
magnética (CRM) totalmente normales, pero el ECG mostraba
descenso del segmento ST en las caras inferior y lateral. Se realizd
ecocardiografia de estrés y coronariografia, que no evidenciaron
alteraciones. Las otras 2 hermanas presentaban ecocardiogramas y
ECG normales. En el hermano se observa ligera hipertrofia del
ventriculo izquierdo, con un septo interventricular de 16 mm, y el
ECG era similar a los de la hermana viva y la madre (tabla).

Ante la sospecha de MCH familiar con expresion ligera y alta
incidencia de MS, se decidi6 realizar un estudio genético en una
muestra de sangre congelada de la paciente fallecida. Se utiliz6 un
panel que estudia mediante next generation sequencing varios
genes relacionados con miocardiopatias y canalopatias, por la
posibilidad de que hubiese alguna canalopatia subyacente no
diagnosticada en las pacientes fallecidas. Se identific6 la mutacion
Arg94Leu en troponina T (TNNT2). Esta mutaciéon se describid
inicialmente en una familia britanica con alta prevalencia de MS
precoz (< 45 afios) y diagnostico compatible con MCH. Estos
pacientes no tenian antecedentes de enfermedad, por lo que la MS
fue la primera manifestacion clinica. Los hallazgos de la necropsia
consistieron en la ausencia de hipertrofia macroscépica, aunque el
andlisis histolégico mostro fibrosis difusa y desorganizacion de
miocitos. De hecho, este trabajo fue uno de los primeros en
establecer que las mutaciones en TNNT2 podian asociarse a MS aun
en ausencia de hipertrofia manifiesta®>. Se han descrito otras 2
mutaciones que afectan al mismo residuo (Arg94Cys, Arg94His),
por lo que este parece ser un punto proclive a las mutaciones. Esto
indicaria que cualquier cambio en la secuencia de aminoacidos en
este punto seria mal tolerado. La informacion clinica disponible
sobre los portadores de dichas mutaciones coincide, por ejemplo,
con lo observado en la mutacién Arg92GIn de varias familias
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