COMUNICACIONES BREVES

El «sindrome» de obstruccion medioventricular
con aneurisma apical en la miocardiopatia
hipertréfica: presentacion de un caso

Esteban Gonzalez Torrecilla, Juan Fernandez-Yafiez, Eulogio Garcia, Esther Pérez David,

Miguel A. Garcia Fernandez y Juan L. Delcan

Departamento de Cardiologia. Hospital General Universitario Gregorio Marainén. Madrid.

miocardiopatia hipertréfica/ infarto de miocardio/ aneurisma cardiaco/ ecocardiografia doppler color

Presentamos el caso de una paciente de 81 ainos
de edad con miocardiopatia hipertréfica y obstruc-
cion medioventricular con aneurisma apical par-
cialmente discinético. La clinica de presentacion
fue un infarto agudo de miocardio lateral con epi-
sodios de taquicardia ventricular sostenida y uni-
forme y una auscultaciéon cardiaca anodina. El estu-
dio de perfusiéon isotépico en reposo sugirié6 un
infarto antiguo apical en ausencia de lesiones coro-
narias. En el ECG se observé una elevaciéon per-
sistente del segmento ST en derivaciones anteroa-
picales sin desarrollo de onda Q al alta. El caso es
un raro ejemplo, en una anciana previamente asin-
tomatica, de un sindrome diferenciado en el amplio
espectro clinico de la miocardiopatia hipertroéfica.

THE «SYNDROME» OF MIDVENTRICULAR
OBSTRUCTION WITH APICAL ANEURYSM
IN HYPERTROPHIC CARDIOMYOPATHY:
A CASE REPORT

We report an 81-year-old woman with hypertro-
phic cardiomyopathy, midventricular obstruction
and associated apical aneurysm partially dyskine-
tic. At admission she showed a lateral acute myo-
cardial infarction with sustained episodes of uni-
form ventricular tachycardia and subtle cardiac
physical findings. Old apical infarction was sugges-
ted by resting thallium defects in the absence of
obstructive coronary disease. The ECG revealed
persistent ST elevation in the anteroapical leads
without Q waves at discharge. This case report re-
presents a rare example, in a previously asympto-
matic elderly woman, of a distinct syndrome within
the wide clinical spectrum of hypertrophic car-
diomyopathy.

(Rev Esp Cardiol997; 50: 586-589)

INTRODUCCION

cha asociacion no es casual y su relacion fisiopatolo-
gica resulta de interés a pesar de que sigue siendo

Es bien conocido el amplio espectro anatomoclinicoconfusa en la actualidati’™.

de la miocardiopatia hipertréfica (MCH). Aunque en

Presentamos el caso de una paciente de 81 afios, sin

esta entidad es frecuente la existencia de obstruccidhistoria cardiol6gica previa, que se presenta con un in-
intraventricular subadrtica y en relacion con el movi- farto sin onda Q y taquicardias ventriculares sosteni-
miento sistélico anterior de la valvula mitral, la pre- das a partir de lo cual se diagnostica una MCH con
sencia de obstruccion medioventricular es una rara vatina distribucion atipica de los segmentos hipertrofi-
riante a tener en cueAfaMas excepcional aln es la cos. Se demostrd la existencia de obstruccion medio-
presentacion conjunta en un paciente con MCH de urventricular asociada a un aneurisma apical discinético.
evidente aneurisma apical con obstruccién sistdlica
. ; e s - )
medioventricular significativa>"¢ Aunque rara, di CASO CLINICO

Paciente de 81 afios de edad, sin antecedentes car-
dioldgicos de interés ni factores de riesgo cardiovas-
cular. Referia haber presentado molestias precordiales
mal definidas y de duracién imprecisa en los dos dias
previos. Tres horas antes de su ingreso en urgencias
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Fig. 2. Registro de presiones, determinandose el gradiente intra-
ventricular entre el aneurisma apical y la camara ventricular ba-
sal mediante la retirada escalonada del catéter (catéter multipro-
poésito Cordis 7F) desde el apex hasta la raiz de la aorta.
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Fig. 1. A: ventriculografia en diastole (proyeccion oblicua ante- P
rior derecha) en la que se observa la prominencia de los segmern=—""\
tos hipertroficos medioventriculares con una evidente deformidad i
apical de aspecto sacular; B: en sistole se observa el acentuad
estrechamiento medioventricular con el aneurisma sacular apical
parcialmente discinético que contrasta con la hipercontractilidad
de los segmentos basales.

it

presenta un nuevo dolor precordial opresivo y prolon
gado seguido de un episodio sincopal no presenciadq ' |
Recuperd espontaneamente la conciencia siendo tra{; | |
ladada a urgencias donde se documentan dos epis{’ =
dios de taquicardia ventricular monomorfica sostenida A Ve | ,
a 180 lat/min con eje superior derecho y patrén de a2 REARSRANASH BI N I
blogueo de rama -dereCha; e! prime_zfo rev,irtié_J espontéIi:ig. 3. Izqda.: electrocardiograma de la paciente en ritmo sinusal
neamente, requmendo cardlov,erspn_ EIE_(,:tnca _el Seén el que se observan las alteraciones que mantuvo constantes a lo
gundo (100 J). La enferma pas6 a fibrilacion auricular,argo de todo el ingreso (véase texto); dcha.: taquicardia ventricu-
presentando elevacion del ST en derivaciones inferiotar sostenida y uniforme de la paciente préxima a los 180 lat/min
res que fue mas acentuada en las derivaciones precdR-R: 340 ms), con una anchura del QRS de 160 ms, patron de
diales de V4 a V6. La exploracion fisica fue anodinaP!oqueo de rama derechay eje a ~160°.

sin claros soplos ni extratonos y con ligeros crepitan-

tes en ambas bases pulmonares. Con el diagndstico de

infarto agudo de miocardio se indicod revasculariza-trechamiento sistélico medioventriculdig( 1). La re-

cion mediante angioplastia coronaria directa. En la co-tirada del catéter desde el 4pex hasta la raiz de aorta
ronariografia se detectaron unos troncos epicardicoen varias ocasiones demostrd la presencia de un gra-
sin lesiones fijas significativas con imagenndiéking diente de presién medioventricular de aproximada-
en ramas secundarias. La ventriculografia izquierdamente 50 mmHdfig. 2).

objetivé la presencia de un aneurisma apical ligera- En la seriacién enzimatica se detecté un pico a las
mente discinético, mientras que los segmentos mad2 h del inicio del dolor de 3.389 U/l de CPK y 419
basales presentaban una clara hipertrofia y una acend/l de su fraccion MB. Se observé un paso esponta-
tuada hipercontractilidad que producia un evidente esheo a ritmo sinusal a las 4 h del ingreso, manteniéndo-
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culares que volvian a adelgazarse en la cavidad aneu-
rismatica apical. Se detect6 por Doppler continuo una
aceleracion telesistdlica del flujo de expulsién ventri-
cular sin gradiente significativo que se seguia de un
gradiente protodiastolico entre la porcion aneurismati-
ca apical y la cavidad basal del ventriculo izquierdo
gue alcanzaba los 2,2 m/s. También pudo observarse
la presencia de un flujo protosistdlico paraddjico de
llenado ventricular de breve duracidiy (4).

Se realizé un estudio con pirofosfato de tecnecio-
99m al cuarto dia del ingreso que demostrd hipercap-
tacion del trazador en la cara lateral del ventriculo iz-
quierdo compatible con infarto agudo de miocardio
actual en esa localizacion. Posteriormente se realizo
un estudio de perfusién con tecnecio-99m-tetrofosmin
con técnica SPECT que demostré un defecto de perfu-
sion fijo apical severo, compatible con un infarto api-
cal antiguo, y adelgazamiento de la cara lateral en
comparacién con el resto de paredes miocardicas. En
la monitorizacion de 24 h con técnica Holter se obser-
varon dos episodios de taquicardia ventricular mono-
mérfica no sostenida, asi como extrasistolia ventricu-
lar de la misma morfologia y densidad significativa.
La evolucién clinica de la paciente a lo largo del in-
greso fue asintomatica, siendo dada de alta con 400
mg/dia de amiodarona.

DISCUSION

En 1984 Gordon et al comunican su experiencia en
tres pacientes con MCH y obstruccién medioventricu-
lar asociada a la presencia de un aneurisma apical en
ausencia de lesiones coronarias fija®s tres presen-
taban una auscultacién cardiaca anodina y unas altera-
ciones electrocardiograficas muy similares a las ob-
Fig. 4. A. Izqda.: plano de 4 camaras apical en el que se observaS€rvadas en nuestro caso. El perfil anatomoclinico de
por Doppler color la aceleracién del flujo sistdlico que indica el esta comunicacion inicial coincide en todo con las ca-
lugar del 'ﬁ (_’bs”“ctc'é?“ (tf[«le_chaz); ddChﬁl‘-i en ‘?L”ysmo_ P'Iafr“O se Otl)'racteristicas fundamentales de nuestro caso. Una cui-
serva e ujo protodiasiolico desdae la cavidad apica acla e F A AR - _
tracto de salida coincidente con el llenado ventricular precoz de dadosa revision de Ia,bIbIIOQraﬂa} nos ha ”eva.do ade
auricula a ventriculo izquierdo (flecha negra). Imagen en modo t€ctar 11 casos, extraidos de series mas amr?“as, en los
M-color (B) y el correspondiente registro espectral por Doppler que una MCH con obstruccion medioventricular se
continuo (C) en el que se observa la aceleracion telesistélica delagsociaba a un evidente aneurisma apicéal A falta

flujo de eyeccion (S) seguida del gradiente protodiastélico para- ya nos criterios diagnésticos muy precisos, existe
dgjico (D), simultdneo en su mitad terminal con el flujo mitral en '

direccion opuesta (E). El flujo de llenado anémalo protosistdlico una gran variacion ?n la aparle_nc!a ang,'eraf'Ca de es-
viene sefialado con un asterisco; A: flujo de llenado telediastolicotos enfermos descritos en la bibliografia, con un pro-

auricular. bable abuso del concepto de obstruccion medioventri-
cular en pacientes con una verdadera obliteracion
cavitaria en los que una pequefa acumulacién de con-
se las mismas alteraciones electrocardiogréficas a ldraste angiografico persiste a nivel apical sin una clara
largo del mismo hasta el alta, sin desarrollo de onda Qdeformidad diastdlica en esa localiza¢iosimis-
(fig. 3). El ecocardiograma, realizado varias horasmo, este patron anatémico deberia distinguirse de
después del ingreso y bajo tratamiento intenso con beetros en los que una vigorosa contraccién ventricular
tabloqueantes, corroboré los hallazgos de la ventricuda lugar a la aproximacion telesistélica de unos mus-
lografia, observandose el contacto sistélico del septcculos papilares prominentes.
con la pared lateral y ausencia de movimiento anterior La presencia del flujo diastélico paraddjico desde la
sistélico de la valvula mitral. Se observd un engrosa-cavidad apical hacia la camara ventricular basal es un
miento progresivo hacia el apex de las paredes ventrifendmeno bien conocido en pacientes con MCH api-
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cal y en casos de obstruccion medioventri€utar en pacientes con estas caracteristic&n la enferma
Este flujo paradéjico seria debido a la coexistencia dese podria observar la evolucién final de una MCH api-
la obliteracion mediocavitaria y las anomalias de lacal en la que, de forma progresiva y silente, se desa-
motilidad segmentaria apical con una relajacién pre-rrollase una formacién aneurismatica apical evidente
coz de este Ultimo segmento. Asimismo, el breve lle-con obstruccién medioventricular secundaria en virtud
nado ventricular paradéjico durante la fase de contracde los mecanismos fisiopatoldgicos citados. La ausen-
cién isovolumétrica podria explicarse por una succiéncia de hipertrofia en los segmentos ventriculares mas
de flujo hacia la camara aneurismatica apical, talbasales y la experiencia de otros casos comunicados

como ha sido descrito por Barbier €t &ste hecho
abundaria en el caracter funcionalmente excluido de
dicha cavidad apical en gran parte del ciclo cardiaco.
Por otra parte, una mayor incidencia de taquicardias

en la bibliografia® podrian apoyar esta evolucion.

ventriculares es un rasgo caracteristico de estos P&356.10GRAFIA

ciente§’%'2 Se debe tener en cuenta que la presencia

de taquicardias ventriculares monomorficas sostenidasi.

es excepcional tanto en el seno de un infarto agudo,
gue protagoniza el inicio clinico de la paciente, como
en la poblacién general de pacientes con MCH. Su
desarrollo en este caso habria que explicarlo en el

contexto anatémico de base en el que se presents.

el episodio agudo. Por otra parte, los signos electro-
cardiograficos especificos de elevacion persistente del

segmento ST en precordiales en ausencia de ondas Q.

patolégicas nos proporcionan claves diagnésticas al
sugerir la presencia de un aneurisma apital
Dentro del amplio espectro de la MCH, la denomina-

acufada por el grupo de Wigle, quienes han propuesto
posibles mecanismos patogénicos que asociarian la

obstruccién medioventricular con la presencia de un in- 6

farto apical con clara deformidad diastélica mas o me-

nos discinética de este segmento. Estos mecanismos

siguen siendo confusos en la actualidad, fundamen-
talmente en cuanto a la secuencia temporal causa-efec-
to. En efecto, un infarto apical o una fibrosis isquémica
progresiva de un apex inicialmente hipertréfico podrian g
generar una obstruccion por la contraccién hiperdina-
mica de segmentos inmediatos proximales engrosa-

dog5810 o bien, el estrés sistélico mantenido en la ca-

mara apical por una obstruccion mediocavitaria inicial
unido a la isquemia multifactorial de la MCH podria

dar lugar a una necrosis apical mas o menos progrestto.

va>*1% Finalmente, resulta plausible que ambas secuen-
cias se unan conformando un circulo vicioso.

No tenemos informacion previa en la bibliografia ;;

gue describa algun caso de estas caracteristicas que
mantenga una evolucién asintomatica hasta tan avan-
zada edad en la que un episodio isquémico coinciden-

te —un infarto lateral sin onda Q- delata el sustrato?

anatomico descrito. Por la misma razén, la paciente
no refleja el perfil de riesgo sugerido por otros autores
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