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enfermedad cardiaca sin precisar desde los 40 afios y fallecid
stibitamente a los 65 afios. Estudiados 7 de 8 hermanos, se hallaron
2 homocigotos, todos sin sintomas; el electrocardiograma y el
ecocardiograma fueron normales en todos, excepto en una de las
hermanas con la mutacion en homocigosis y electrocardiograma
normal, sindrome del tlnel carpiano bilateral, ecocardiograma con
hipertrofia moderada (septo de 14 mm) y gammagrafia con
captacion en ventriculo izquierdo similar a la del hueso. Entre los
sobrinos se encontraron 8 portadores asintomaticos, con electro-
cardiograma y ecocardiograma sin alteraciones.

Con el diagnoéstico de amiloidosis cardiaca hereditaria por
mutacion en el gen de la transtiretina, se derivo al paciente a un
centro de referencia para trasplante hepatico y cardiaco, que se
realizaron con éxito.

Las mutaciones en la transtiretina constituyen la causa mas
frecuente de amiloidosis, y originan neuropatia y con frecuencia
afeccion cardiaca. Se conocen maltiples mutaciones que generan
diferentes fenotipos'.

La mutacion encontrada (Val122lle) produce amiloidosis
cardiaca en mayores de 60 afios con fenotipo similar a transtiretina
wild type, asociada ocasionalmente con sindrome del tinel
carpiano. Entre un 3 y un 4% de los individuos de raza negra en
Estados Unidos son portadores heterocigotos de esta mutacién?,
que es rara en poblacion blanca. Pese a que se ha considerado una
mutacion bastante indolente, con cardiomiopatia a edad tardia,
varios estudios la relacionan con mayor morbimortalidad respecto
a la forma salvaje>. Si se considera la presentacién en homocigosis,
este riesgo aumenta y aparece insuficiencia cardiaca mas precoz y
grave®,

Nuestro paciente manifestd un fenotipo grave, con rapida
progresion a insuficiencia cardiaca, clase funcional II/IV de la New
York Heart Association, disfuncién ventricular izquierda e impor-
tante elevacion de la fraccion N-terminal del propéptido natriu-
rético cerebral.

El estudio genético no solo fue de utilidad en el diagnostico de
amiloidosis hereditaria, sino que ayud6 a comprender la rapida
evolucion, al encontrarse en homocigosis.

Se han desarrollado nuevos tratamientos con el objetivo de
detener o retrasar el depoésito amiloideo por transtiretina que
actian a diferentes niveles’. Algunos ya han mostrado su
efectividad en ensayos clinicos aleatorizados y han sido aprobados
por las agencias reguladoras. Algunos de estos farmacos ya
aprobados act@ian inhibiendo la expresion hepatica de transtiretina
mediante Aacido ribonucleico de interferencia (patisiran) o
mediante oligonucle6tidos antisentido (inotersén). Otros farmacos
act@an estabilizando la molécula de transtiretina e impidiendo su
disociacion y depdsito. A este grupo pertenece tafamidis, del que se
ha demostrado reduccion en la mortalidad y disminuciéon de

ingresos de causa cardiovascular®. Existen otros estabilizadores en
desarrollo. Por Gltimo, se espera que sea posible eliminar depositos
de amiloide mediante anticuerpos dirigidos contra la transtiretina
o mediante moléculas como la doxiciclina. Actualmente estan en
marcha varios ensayos que evaldan estos compuestos®.

El cribado genético permiti6 identificar a 15 portadores que
requieren seguimiento estrecho y se podran beneficiar de los
nuevos tratamientos precozmente, para frenar el desarrollo de la
enfermedad y mejorar el prondstico.

En nuestro caso un diagnoéstico temprano habria permitido
iniciar el tratamiento farmacologico eficaz y evitar la fase terminal
que condujo al trasplante. Afortunadamente los portadores
identificados, en especial la hermana con la enfermedad en fase
precoz, se beneficiaran de los tratamientos disponibles.
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Reparacion percutanea de comunicacion interauricular N

tipo seno venoso superior y drenaje venoso pulmonar e
anomalo parcial con técnica de doble stent en chimenea

Transcatheter Repair of Superior Sinus Venosus Atrial Septal
Defect With Partial Anomalous Pulmonary Venous Drainage
With the Chimney Double Stent Technique

Sr. Editor:

La comunicacién interauricular tipo seno venoso superior (CIA-
SVS) es un defecto infrecuente del tabique interauricular que se
suele acompaiiar de drenaje venoso pulmonar anémalo parcial
(DVPAP) de las venas pulmonares lobulares superiores derechas en
la vena cava superior (VCS). El tratamiento es la correccion

quirdrgica mediante el cierre del defecto con parche y reconexion
de las venas pulmonares a la auricula izquierda (Al). Reciente-
mente se ha descrito el cierre percutaneo mediante la interposicion
de stent recubierto en la VCS'. Se presenta el primer caso de cierre
percutaneo comunicado en nuestro pais mediante una técnica
modificada de doble stent en chimenea.

Se presenta el caso de un paciente de 58 afos con obesidad
morbida que referia disnea de esfuerzo progresiva. El ecocardio-
grama mostro sobrecarga de volumen en cavidades derechas. La
resonancia magnética cardiaca y la tomografia computarizada (TC)
confirmaron el diagnoéstico de CIA-SVS con DVPAP con
Qp:Qs=2,1:1 y presion pulmonar normal (figura 1A-C), ademas
de una VCS izquierda persistente. Debido a la comorbilidad, se
decidi6 realizar el cierre percutineo. Se imprimié un modelo
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Figura 1. Multimodalidad en la planificacion. A y B: tomografia computarizada cardiaca; las flechas muestran las venas lobulares superior y media derechas
drenando a nivel de la VCS; el asterisco representa la CIA-SVS. C: resonancia magnética cardiaca en la que se aprecia el DVPAP (flecha) y la CIA. D-F: modelo
tridimensional; se observan los introductores a través de las venas pulmonares anémalas y el stent acampanado desde la cara auricular sellando el defecto y el otro
stent desde la VCS; el asterisco representa la CIA-SVS. G y H: imagen radiolégica del modelo 3 D que muestra los stents y los introductores; el asterisco representa el
sitio de la CIA. 1 y J: angiografia desde la VCS en la que se aprecian las venas pulmonares anémalas (flechas) y la CIA-SVS (asterisco). CIA-SVS: comunicacion

interauricular tipo seno venoso superior; DVPAP: drenaje venoso pulmonar andémalo parcial; VCS: vena cava superior.

tridimensional cardiaco con las imagenes de la TC con el software
ITK snap. La geometria final se export6 como un archivo .stl al
programa Meshmixer (Autodesk Inc.; Estados Unidos) para su
modelado. Se afladi6 una capa externa de 0,8 mm y se proceso
mediante el programa Cura (Ultimaker BV; Paises Bajos), para
enviarlo a una impresora tridimensional (BQ Witbox; Espafia). Se
fabrico mediante tecnologia Fused Deposition Modelling con
filamento de poliuretano®™,

El procedimiento se simuld in vitro mediante el implante de
2 stents solapados en la VCS acampanando el stent proximal hasta
certificar el sellado de la CIA-SVS en el techo de la auricula derecha

(AD), ademas de la insercion de 2 introductores desde las venas
pulmonares anémalas atravesando la CIA hasta la Al y compro-
bando mediante radioscopia que habia espacio suficiente entre los
stents y la pared de la VCS para permitir redirigir el flujo del DVPAP
a la Al (figuras 1D-H).

Mediante accesos venosos femoral y yugular derechos y
arterial izquierdo, se inicio el procedimiento realizando un asa
venovenosa entre la vena yugular interna y la vena femoral para
facilitar el implante y el acampanado de los stents. Se introdujo
retrogradamente un catéter Glidecath (Terumo, Europa)de 4 Fra
través del acceso arterial hasta situarlo en el DVPAP para

Figura 2. Procedimiento percutaneo. A: implante del stent mas distal en la VCS. B: maniobra de acampanar con balon el stent proximal manteniendo otro balén
inflado en la zona de solapamiento de los stents para evitar su migracién. C: angiografia desde la VCS que muestra el sellado completo de la CIA-SVS. D: inyeccion
desde el catéter retrogrado en el DVPAP que demuestra la permeabilidad de las venas pulmonares anémalas drenando en la Al E-H: iméagenes de la tomografia
computarizada que muestran los stents, la reconduccion del flujo del DVPAP entre la VCS y los stents y su paso por la CIA-SVS anatoémica (asterisco) hasta la Al Al:
auricula izquierda; CIA-SVS: comunicacion interauricular tipo seno venoso superior; DVPAP: drenaje venoso pulmonar anémalo parcial; VCS: vena cava superior.
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comprobar su permeabilidad durante el procedimiento. Se
realiz6 angiografia basal para ver el DVPAP y la CIA-SVS
(figura 11-J y video 1 del material adicional). A través de una
vaina de 16 Fr por la vena femoral derecha, se implanté un stent
recubierto BeGraft (Bentley; Alemania) de 18 x 48 mmenlaVCS
(figura 2A) y posteriormente se solapd otro stent BeGraft de
24 x 48 mm. Con un balén Z-MED (Numed; Estados Unidos) de
30 mm, se posdilaté el stent proximal anivel dela AD alavez que
se inflaba un baléon ATLAS de 18 mm (Bard; Estados Unidos)
introducido desde la VCS a nivel del solapamiento de los stents
para evitar la migracion del stent proximal a la AD durante la
maniobra de acampanado (figura 2B). Finalmente se comprobé
eladecuado flujoy laausencia de gradiente entre el DVPAP y la Al
(figura 2C-D). Antes del alta, la TC mostré la permeabilidad de los
stents desde la VCS ala AD y la reconduccion del flujo del DVPAP
entre la pared delaVCSy los stents, atravesando la CIA anatémica
hasta la Al (figura 2E-H y video 2 y video 3 del material
adicional).

En primer lugar, se resefia que la planificaciéon con el modelo
tridimensional permitié reproducir exactamente lo ocurrido
durante el procedimiento real con los mismos stents, por lo que
se evitd el test con bal6on inflado en la VCS que se recomienda para
comprobar la ausencia de oclusién del DVPAP?>. En segundo lugar,
es crucial para el sellado completo de la CIA acampanar el stent
proximal en el techo de la AD y estudiar con precision el
acortamiento y el didmetro maximo que debe alcanzar el stent.
Tercero, para evitar la migracion del stent durante la maniobra de
acampanado, es importante su fijaciéon con otro baléon. En cuarto
lugar, en caso de oclusion del DVPAP, el catéter se puede
intercambiar por una guia de alto soporte e inflar un balén
retrogradamente.

Teniendo en cuenta estos aspectos técnicos y de planificacion, y
a falta de mas experiencia, creemos que el cierre de la CIA-SVS
podria ser factible y seguro en pacientes con contraindicacion y/o
alto riesgo quirargico.
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Stent profilactico en chimenea en el tronco coronario R

durante implante percutaneo de valvula aortica. {Una G
opcion adecuada?

Pre-emptive Left Main Stenting During Transcatheter Aortic
Valve Implantation. A Viable Option?

Sr. Editor:

La disfuncién de protesis implantadas mediante cirugia es
una de las situaciones clinicas en que el implante percutaneo
de una nueva protesis (procedimiento conocido como valve-in-
valve) ha demostrado buenos resultados'. Una de las mayores
preocupaciones en estos casos es el riesgo de oclusion
coronaria, cuya incidencia estd en torno al 2,3-3,5%'2. El
desarrollo de oclusion coronaria se relaciona con el desplaza-
miento de los velos de la bioprétesis disfuncionante hacia los
ostium coronarios tras la expansion de la valvula percutanea?.
Esta complicacion, que puede ocurrir de inmediato o dias
después del procedimiento (en el registro VIVID, el 36,1% de las
oclusiones se produjo de forma diferida), se asocia con una

elevada mortalidad?®>. Existen comunicaciones de implante de
stent en chimenea en casos de oclusiéon coronaria durante la
liberacién de la prétesis*°. Sin embargo, no hay publicaciones
sobre el implante profilactico de stent en chimenea en este tipo
de procedimientos para evitar una oclusion diferida, por lo que
se presenta un caso con la descripcion paso a paso de esta
técnica.

Un paciente varén de 79 afios, que en 2003 sufrié un infarto
inferior con rotura de musculo papilar, fue intervenido quirtrgi-
camente con implante de una protesis mecanica Sorin Bicarbon de
27 mm e injerto de vena safena a descendente anterior. En 2010 se
implanto una proétesis biol6gica Mitroflow de 21 mm por estenosis
aortica degenerativa grave.

En septiembre de 2018 el paciente ingres6 por insuficiencia
cardiaca secundaria a disfuncién de la bioprétesis adrtica, con
insuficiencia adrtica grave intraprotésica. El ecocardiograma
mostré ademas una disfuncion del ventriculo izquierdo grave,
con necrosis inferoposterior, y una prétesis mecanica mitral
normofuncionante. El paciente no presentaba datos clinicos,
analiticos, ecocardiograficos o microbioldgicos de endocarditis
infecciosa, que qued6 descartada tras una tomografia computa-
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