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Obstruccion medioventricular en miocardiopatia hipertrofica: un vacio de senal

Mid-ventricular obstruction in hypertrophic cardiomyopathy: a signal void
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Figura 1.

Un vardn de 49 afios de edad fue remitido a la unidad de miocardiopatias a causa de alteraciones en el electrocardiograma. El paciente
estaba asintomatico y negaba tener antecedentes familiares de miocardiopatia o de muerte stbita cardiaca. El electrocardiograma (figura 1A)
mostré unos criterios de voltaje correspondientes a una hipertrofia ventricular izquierda y una inversion de la onda T profunda difusa.

La ecocardiografia (videos 1y 2 del material adicional) revel6 la presencia de una hipertrofia ventricular izquierda grave, que afectaba
predominantemente a los segmentos medios; unos musculos papilares hipertrofiados, con un desplazamiento apical, que causaban un
estrechamiento medioventricular y una obliteracion sistélica (figura 1B); y un vértice ventricular izquierdo aneurismatico (figura 1B, punta
de flecha blanca). La evaluaciéon Doppler mostr6 una obstruccion dindmica medioventricular (turbulencia o aliasing de colores, figura 1C); el
Doppler de onda continua (figura 1D) registr6 un gradiente de presion de 30 mmHg, con un patrén de «vacio de sefial», compuesto por picos
telesistolico (asterisco) y protodiastélico (punto) que persistian tras una provocacion de Valsalva.

La resonancia magnética cardiaca mostr6 un aneurisma apical [AA] (figura 1E, punta de flecha blanca), sin trombos intracardiacos, un
amplio realce tardio de gadolinio transmural en los segmentos hipertrofiados y una cubierta apical (figura 1F, punta de flecha). Se confirmo6
la miocardiopatia hipertrofica (MCH) sarcomérica con una variante patogénica en el gen MYBPC3: p.Arg820GIn (c.2459G> 1).

Los aneurismas apicales, que son una expresion fenotipica no resuelta en < 5% de los pacientes con MCH, se asocian a un aumento de la
mortalidad. Se aprecia el «vacio de sefial Doppler»’: un patron que refleja un cese brusco del flujo por el ventriculo obliterado, que hace que
el registro del gradiente sea imposible; seguido de un flujo protodiastdlico paradojico, que corresponde a la liberacion del volumen
previamente atrapado. Esto puede explicar los efectos adversos producidos por la obstruccion medioventricular (incluso en ausencia de
velocidades altas registrables en la ecocardiografia), lo cual puede estar ligado al desarrollo del AA. Dado que el AA tiene consecuencias
prondsticas en la MCH, la deteccion de este signo es de capital importancia para el estudio de diagndstico por imagen multimodalidad.

El paciente dio su consentimiento para esta publicacion.
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