
con prótesis de tipo mecánico, quizá con más incidencia si esta

es bidisco. Otro factor que condicionó mayor interacción fue

el empleo de prótesis autoexpandible con mayor extensión en el

tracto de salida del ventrı́culo izquierdo, lo cual probablemente

deba inclinar a un uso preferente de dispositivos expandibles con

balón en ausencia de otros condicionantes. La experiencia con

nuevos dispositivos que presentan mecanismos de liberación

alternativos o incluso recapturables aún es escasa para extraer

conclusiones, por lo que su empleo deberá ser extremadamente

cauteloso en este contexto. Hasta la fecha, el uso de prótesis

expandibles con balón parece ser el que ha presentado mejor

resultado en pacientes con PMP.

Pese a la relativamente infrecuente interacción de los TAVI con

la PMP, este problema supuso el 50% de las complicaciones

intrahospitalarias (si se excluyen los trastornos de la conducción)

y, a su vez, un descenso significativo en la tasa de éxito

atendiendo a los criterios VARC-2, aun cuando en general esta

complicación pudo resolverse de manera satisfactoria durante la

intervención.

Sin duda, existe un sesgo de publicación y por tanto son

necesarias series mayores e idealmente análisis aleatorizados para

evaluar la mejor alternativa en este grupo de pacientes técnica-

mente complejos. En cualquier caso, una buena planificación

mediante pruebas de imagen que incluyan tomografı́a compu-

tarizada para estimar la distancia prótesis-anillo aórtico (� 3 mm

si la vı́a es transapical y 7 mm si es transfemoral)3 y ecocardiografı́a

transesofágica durante la intervención puede ayudar a evitar tan

temida complicación independientemente del tipo de TAVI

empleado.

MATERIAL SUPLEMENTARIO

Se puede consultar material suplementario a este artı́culo

en su versión electrónica disponible en: http://dx.doi.org/

10.1016/j.recesp.2016.09.015.

Ignacio J. Amat-Santos*, Carlos Cortés, Javier Castrodeza,

Javier Tobar, Paol Rojas y José A. San Román
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Miocardiopatı́a hipertrófica sin hipertrofia
ventricular: utilidad del estudio
anatomopatológico y genético en la prevención
de la muerte súbita

Hypertrophic Cardiomyopathy Without Ventricular

Hypertrophy: Usefulness of Genetic and Pathological Study

in Preventing Sudden Death

Sr. Editor:

La miocardiopatı́a hipertrófica (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 histologı́a, la desorganización miofibrilar es

caracterı́stica de la enfermedad. Sin embargo, se han descrito casos

de MCH asociados a muerte súbita (MS), en los que solo se ha

identificado esa desorganización o la presencia de mutaciones en el

gen TNNT21. Se presenta a una familia con varias muertes súbitas,

para cuyo diagnóstico ha sido clave el estudio anatomopatológico y

genético.

El caso ı́ndice es una mujer de 28 años, sin antecedentes

personales patológicos, que sufrió MS al entrar en su coche. La

autopsia mostró un corazón de 295 g de peso, con un tabique

interventricular de 13 mm. En el análisis microscópico se apreció

hipertrofia microscópica 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 años (figura A). La madre de la paciente tenı́a 55 años, un

ecocardiograma normal y electrocardiograma (ECG) con alteracio-

nes de la repolarización en la cara inferolateral. El caso ı́ndice tenı́a

3 hermanas y 1 hermano de diferentes padres. Una de las hermanas,

de 30 años, tenı́a un ecocardiograma y una cardiorresonancia

magnética (CRM) totalmente normales, pero el ECG mostraba

descenso del segmento ST en las caras inferior y lateral. Se realizó

ecocardiografı́a de estrés y coronariografı́a, que no evidenciaron

alteraciones. Las otras 2 hermanas presentaban ecocardiogramas y

ECG normales. En el hermano se observa ligera hipertrofia del

ventrı́culo 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 expresión ligera y alta

incidencia de MS, se decidió realizar un estudio genético en una

muestra de sangre congelada de la paciente fallecida. Se utilizó un

panel que estudia mediante next generation sequencing varios

genes relacionados con miocardiopatı́as y canalopatı́as, por la

posibilidad de que hubiese alguna canalopatı́a subyacente no

diagnosticada en las pacientes fallecidas. Se identificó la mutación

Arg94Leu en troponina T (TNNT2). Esta mutación se describió

inicialmente en una familia británica con alta prevalencia de MS

precoz (< 45 años) y diagnóstico compatible con MCH. Estos

pacientes no tenı́an antecedentes de enfermedad, por lo que la MS

fue la primera manifestación clı́nica. Los hallazgos de la necropsia

consistieron en la ausencia de hipertrofia macroscópica, aunque el

análisis histológico mostró fibrosis difusa y desorganización de

miocitos. De hecho, este trabajo fue uno de los primeros en

establecer que las mutaciones en TNNT2 podı́an asociarse a MS aun

en ausencia de hipertrofia manifiesta2,3. 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

indicarı́a que cualquier cambio en la secuencia de aminoácidos en

este punto serı́a mal tolerado. La información clı́nica disponible

sobre los portadores de dichas mutaciones coincide, por ejemplo,

con lo observado en la mutación Arg92Gln de varias familias
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Figura. A: árbol genealógico de la familia (cuadrado: varón; cı́rculo: mujer; cuadrado o cı́rculo con relleno: varón o mujer afectado/a fenotı́picamente;

cuadrado o cı́rculo sin relleno: varón o mujer sano/a; lı́nea diagonal: fallecido; lı́neas diagonales paralelas: divorcio). B: imágenes del estudio histológico de

los distintos cortes realizados al tabique y al ventrı́culo izquierdo de la paciente ı́ndice (IV:8); revela la presencia de un miocardio congestivo, integrado por

miocitos hipertróficos que se disponen de forma ordenada (panel izquierdo). Se aprecian algunas áreas de pequeño tamaño en la pared libre ventricular

izquierda donde dichas fibras se disponen de manera desordenada, alineándose oblicuamente y configurando remolinos (disarray) (panel derecho). a: años;

MS: muerte súbita.

Tabla

Caracterı́sticas clı́nicas de los portadores de la mutación Arg94Leu en TNNT2

Paciente Sexo Edad

(años)

Mutación Arg94Leu

en TNNT2

Grosor máximo (mm)

(eco o CRM)

Tamaño

AI

TVNS en

Holter

ECG Fibrosis

en CRM

Eventos Tratamiento

IV:8 (ı́ndice) M 28 + 13 – – – MS –

III:3 M 55 + 11 38 No + No No Propranolol

IV:2 M 30 + 10 32 No + No No DAI, propranolol

IV:5 V 34 + 16 46 No + Sı́ No DAI, propranolol

V:1 V 15 + 7 28 No – NR No Propranolol

V:2 M 13 + 6 20 No – NR No Propranolol

V:5 M 7 + 5 19 NR – NR No No

AI: aurı́cula izquierda; CRM: cardiorresonancia magnética; DAI: desfibrilador automático implantable; eco: ecocardiograma; ECG: electrocardiograma con alteraciones de la

repolarización en cara inferolateral; M: mujer; NR: no realizada; TVNS: taquicardia ventricular no sostenida; V: varón.

Cartas cientı́ficas / Rev Esp Cardiol. 2017;70(7):595–608 605



mallorquinas, recientemente publicado4. Algunos trabajos que han

evaluado estudios microscópicos en portadores de mutaciones en

troponina T, indican que estas causan menos hipertrofia y fibrosis

que otras mutaciones sarcoméricas, pero más desorden. Este puede

ser el sustrato que explique el elevado riesgo arrı́tmico5.

El estudio genético del resto de la familia mostró que la madre,

una hermana (y sus 2 hijos) y el hermano (y una de sus hijas) eran

portadores de la mutación identificada. Aunque las últimas guı́as

no recomiendan inicialmente el implante de desfibrilador auto-

mático implantable únicamente por la presencia de una mutación

determinada, por preferencia de los pacientes (que no tenı́an

ningún factor de riesgo, salvo la MS familiar) (tabla), se implantó

como prevención primaria desfibrilador a sus 2 hermanos de 33 y

35 años. A los demás portadores, todos menores de 16 años excepto

la madre del caso ı́ndice (55 años), se les hace un seguimiento

estrecho en consulta.

En conclusión, los antecedentes familiares, el estudio anato-

mopatológico y el estudio genético son clave en el estudio de

la MS6. Los datos aportados por la familia presentada indican que la

MCH debida a la mutación Arg94Leu en TNNT2 puede presentarse

sin hipertrofia macroscópica, con alteraciones en ECG y desorden

en el estudio histológico. El riesgo de MS en portadores es alto, por

lo que debe realizarse una estricta estratificación del riesgo.
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Exposición de las cardiólogas intervencionistas
a radiaciones ionizantes durante el embarazo.

?

Realmente representa un riesgo para el feto?

Radiation Exposure to the Pregnant Interventional Cardiologist.

Does It Really Pose a Risk to the Fetus?

Sr. Editor:

La preocupación por los riesgos que la exposición a radiaciones

ionizantes durante el embarazo conlleva para el feto es uno de los

motivos de que algunas cardiólogas desestimen formarse como

cardiólogas intervencionistas. Para aquellas que ya lo son, el

embarazo supone una interrupción de 1 año (embarazo y baja

maternal) en su trayectoria profesional en intervencionismo, lo

cual hace que retrasen la decisión de quedarse embarazadas. En

esta carta se describe el riesgo espontáneo de malformación/cáncer

en la descendencia, su incremento por la exposición a radiación y

los lı́mites de dosis recomendados para las trabajadoras gestantes

expuestas a radiaciones ionizantes. La información en la literatura

sobre trabajadoras embarazadas expuestas a radiaciones ionizan-

tes es escasa. Se presentan los datos de 5 cardiólogas intervencio-

nistas de nuestro paı́s que mantuvieron la actividad profesional en

sala durante sus gestaciones.

La exposición del feto a la radiación puede conllevar 2 tipos de

efectos adversos: determinı́sticos (no probabilı́sticos) y estocásti-

cos (probabilı́sticos). Los primeros aparecen a partir de una dosis

umbral y son: retraso del crecimiento intrauterino, aborto, retraso

mental, cociente intelectual bajo y malformaciones congénitas.

Para los segundos no existe dosis umbral, aunque la probabilidad

de aparición se incrementa con la dosis recibida. El más importante

es cáncer en la infancia1. La probabilidad espontánea de que un

recién nacido sufra una malformación congénita o cáncer en la

infancia es del 4,07% (tabla 1)1. Se estima que la exposición a 1 mSv

durante el embarazo incrementarı́a ese riesgo en un 0,008%, lo que

supondrı́a un riesgo del 4,078%, y que exposiciones > 10 mSv lo

incrementarı́an en un 0,1%1. Tanto en la etapa preimplantacional

como en la organogénesis o el periodo fetal, se sabe, por estudios en

animales de experimentación, que dosis < 100 mSv no producirán

efectos en el embrión/feto2. Pero

?

de qué niveles de dosis estamos

hablando en cardiologı́a intervencionista?

?

Cuál es la dosis que

recibirı́a el feto de una gestante que trabaja en la sala de

hemodinámica? Es difı́cil encontrar información en la literatura,

aunque parecen ser dosis extremadamente bajas. En la Clı́nica

Mayo (Rochester, Estados Unidos) se determinó la radiación

recibida por 68 trabajadoras (de cualquier profesión) que llevaron

un dosı́metro de abdomen durante el embarazo. De ellas, 56

(82,4%), incluidas 2 cardiólogas intervencionistas, tuvieron niveles

de radiación indetectables en el dosı́metro de abdomen bajo el

delantal de plomo1. Para poner en contexto estos niveles de

radiación, conviene saber que la radiación de fondo o cósmica

supone una dosis media de 0,75-1 mSv durante una gestación, y

más importante, no hay diferencias en incidencia de malforma-

ciones congénitas/abortos entre embarazadas expuestas a dosis

� 50 mSV y embarazadas expuestas a radiación de fondo

(< 1 mSv). Las dosis fetales que se han relacionado con aparición

de malformaciones/cáncer en infancia han sido > 100-150 mSv1,2.

Cartas cientı́ficas / Rev Esp Cardiol. 2017;70(7):595–608606

mailto:fsegurav@hotmail.com
mailto:fsegurav@secardiologia.es
http://refhub.elsevier.com/S0300-8932(16)30441-9/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S0300-8932(16)30441-9/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S0300-8932(16)30441-9/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S0300-8932(16)30441-9/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S0300-8932(16)30441-9/sbref0040
http://refhub.elsevier.com/S0300-8932(16)30441-9/sbref0040
http://refhub.elsevier.com/S0300-8932(16)30441-9/sbref0040
http://refhub.elsevier.com/S0300-8932(16)30441-9/sbref0045
http://refhub.elsevier.com/S0300-8932(16)30441-9/sbref0045
http://refhub.elsevier.com/S0300-8932(16)30441-9/sbref0045
http://refhub.elsevier.com/S0300-8932(16)30441-9/sbref0050
http://refhub.elsevier.com/S0300-8932(16)30441-9/sbref0050
http://refhub.elsevier.com/S0300-8932(16)30441-9/sbref0050
http://refhub.elsevier.com/S0300-8932(16)30441-9/sbref0055
http://refhub.elsevier.com/S0300-8932(16)30441-9/sbref0055
http://refhub.elsevier.com/S0300-8932(16)30441-9/sbref0055
http://refhub.elsevier.com/S0300-8932(16)30441-9/sbref0060
http://refhub.elsevier.com/S0300-8932(16)30441-9/sbref0060
http://refhub.elsevier.com/S0300-8932(16)30441-9/sbref0060
http://refhub.elsevier.com/S0300-8932(16)30441-9/sbref0060
http://dx.doi.org/10.1016/j.recesp.2016.08.026
http://crossmark.crossref.org/dialog/?doi=10.1016/j.recesp.2016.08.026&domain=pdf
http://crossmark.crossref.org/dialog/?doi=10.1016/j.recesp.2016.08.026&domain=pdf

	Miocardiopatía hipertrófica sin hipertrofia ventricular: utilidad del estudio anatomopatológico y genético en la prevenció...
	Bibliografía

	Infarto con elevación del ST en pacientes con origen anómalo de coronaria derecha en el seno de Valsalva izquierdo y trayecto interarterial
	CONFLICTO DE INTERESES
	Bibliografía

	Ablación endoepicárdica de taquicardia ventricular con un nuevo navegador no fluoroscópico de alta densidad
	MATERIAL SUPLEMENTARIO
	Bibliografía

	Cierre percutáneo de fístulas complejas de tronco coronario izquierdo a aurícula derecha. Informe de 3™casos
	MATERIAL SUPLEMENTARIO
	Bibliografía

	Implante percutáneo de válvula aórtica en pacientes con prótesis mitral previa
	MATERIAL SUPLEMENTARIO
	Bibliografía

	Miocardiopatía hipertrófica sin hipertrofia ventricular: utilidad del estudio anatomopatológico y genético en la prevención de la muerte súbita
	Bibliografía

	Exposición de las cardiólogas intervencionistas a radiaciones ionizantes durante el embarazo. ¿Realmente representa un riesgo para el feto?
	Agradecimientos
	MATERIAL SUPLEMENTARIO
	Bibliografía


