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Tratamiento de la obstruccion del tracto de salida en la
miocardiopatia hipertrofica mediante reparacion
mitral: emiectomia sin miectomia»

Mitral Repair as a Treatment of Outflow Tract Obstruction in
Hypertrophic Cardiomyopathy: “Myectomy Without Myectomy”

Sr. Editor:

La miocardiopatia hipertrofica es la miocardiopatia mas
frecuente, con una prevalencia del 0,2% de la poblacién adulta.
Su diagnostico se basa en la deteccion de un aumento del grosor
miocardico > 15 mm no explicable por condiciones de carga
anémalas’.

La obstruccion dinamica del tracto de salida de ventriculo
izquierdo (OTSVI), definida por un pico del gradiente Doppler
> 30 mmHg, es una condicién frecuente que se encuentra a la
presentacion en un tercio de los pacientes y es provocable en otro

tercio. Este fendmeno se produce por la acciéon combinada de la
hipertrofia septal y el movimiento sistolico anterior (MSA) de
la valvula mitral, la cual suele presentar alteraciones morfologicas.
La OTSVI supone un aumento de morbimortalidad, ya que esta
ligado a la aparicién de insuficiencia cardiaca, angina, sincopes y
muerte siibita'?.

Para los pacientes con obstruccidon significativa y sintomas
limitantes pese a medidas farmacoldgicas, el tratamiento invasivo,
quirdrgico o mediante ablacion septal con alcohol es la opcion
terapéutica de eleccién. El abordaje quirdrgico clasico es la
miectomia transadrtica o técnica de Morrow, cuyos resultados
en cuanto a resolucion de gradiente y mejoria sintomatica estan
ampliamente contrastados. Sin embargo, no es una técnica exenta
de complicaciones; las principales son el bloqueo auriculoven-
tricular, los defectos septales ventriculares y la aparicion de
insuficiencia aértica®.

Recientemente, han surgido nuevas técnicas quirGrgicas que
combinan la miectomia con intervencionismo sobre la mitral.
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Figura 1. A: ecocardiografia transesofagica antes de la cirugia; Doppler color del tracto de salida que indica obstruccion; la flecha indica la insuficiencia mitral.
B: ecocardiografia transesofagica tras la cirugia; Doppler color del tracto de salida que muestra la resolucion de la insuficiencia mitral y la obstruccién.
C: ecocardiografia de ejercicio antes de la cirugia; Doppler continuo del tracto de salida que demuestra un gradiente significativo. D: ecocardiografia de ejercicio tras
la cirugia; Doppler continuo del tracto de salida que muestra la resolucion del gradiente.
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Figura 2. A y B: ecocardiografia transesofagica; la flecha indica el velo posterior elongado, con desplazamiento anterior sistélico. C: vision quirirgica; la linea
discontinua indica la reseccion semilunar del velo posterior y las flechas, la sutura de bordes. D: resultado quirirgico; reduccion de la superficie del velo posterior.

Dulguerov et al.> describieron buenos resultados mediante una
intervencion combinada que incluia miectomia transadrtica y
transmitral, elongamiento del velo anterior mitral mediante
parche de pericardio, reseccion parcial de velo posterior mitral y
anuloplastia. Otros grupos como el de Ferrazzi et al.* publicaron
que la realizacion de miectomias poco profundas y resecciéon de
cuerdas tendinosas secundarias en pacientes con OTSVI e
hipertrofia ligera se asocia con mejoria clinica y de los parametros
hemodinamicos. Sin embargo, equipos como el de la Clinica Mayo
propugnaban como mejor técnica practicar exclusivamente
miectomia transadrtica, ya que en sus series la presencia de
MSA, gradiente obstructivo residual o insuficiencia mitral signi-
ficativa se restringia al 1,7% de los pacientes con una miectomia
adecuada”.

Se presenta el caso de un paciente de 56 afios con diagnostico de
miocardiopatia hipertroéfica obstructiva, con mutacién identificada
en el gen TNNT2 (p.Asn271lle). Esta mutacién se ha publicado e
identificado en mas de 15 familias de nuestro centro, y se ha
demostrado cosegregacion®.

La resonancia cardiaca mostro hipertrofia en los segmentos
basal anterior y anteroseptal (grosor maximo, 17 mm), sin realce
tardio. En la ecocardiografia de estrés se observo un gradiente de
OTSVI con el ejercicio (pas6 de 17 a 120 mmHg) con MSA e
insuficiencia mitral moderada (figura 1Ay C). Se inici6 tratamiento
con bloqueadores beta, y el paciente permanecié estable (clase
funcional I de la New York Heart Association). En la evolucion, el
enfermo comenz6 con disnea de moderados esfuerzos y dolor
toracico compatible con angina sin detectarse lesiones en la
coronariografia. En la ecocardiografia basal se observé OTSVI con la
maniobra de Valsalva (pasaba de 15 a 50 mmHg), con insuficiencia
mitral moderada causada por MSA del velo posterior mitral, que

estaba marcadamente elongado (figura 2A y B y video 1 del
material suplementario).

Se agregd disopiramida al bisoprolol pero, pese a las dosis
maximas toleradas, el paciente permanecia sintomatico, por lo que
se decidid una intervencion invasiva. Ante la ausencia de
hipertrofia septal grave y dado que el principal mecanismo de la
obstruccién parecia el MSA del velo posterior, se opté por el intento
de reparacién mitral, sin miectomia.

La intervencion se realiz6 mediante reseccion semilunar
longitudinal del velo posterior, sutura de los margenes de la
reseccion y anuloplastia mediante anillo de 32 mm (figura 2Cy D).
Esta técnica se emplea habitualmente en las reparaciones mitrales
en pacientes con enfermedad de la valvula mitral aislada. La
ecocardiografia transesofagica perioperatoria y la ecocardiografia
transtoracica realizada inmediatamente después de la cirugia no
demostraron MSA ni OTSVI basal o provocable (figura 1B y video
2 del material suplementario).

Tras la reparacion, se suspendi6 la disopiramida y el paciente
experimento una evolucion positiva y recupero la clase funcional [
de la New York Heart Association. En la ecocardiografia de ejercicio
al afio tras la cirugia, no se observaron MSA ni OTSVI (figura 1D).

En resumen, en pacientes con miocardiopatia hipertrofica con
poca hipertrofia y en la que se observa una clara alteracion del
aparato valvular, una reparacion mitral puede resolver la OTSVI y
evitar los riesgos inherentes a una miectomia.
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MATERIAL SUPLEMENTARIO

Se puede consultar material suplementario a este articulo
en su version electrénica disponible en https://doi.org/10.
1016/j.recesp.2018.01.023.
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Enfermedad relacionada con IgG4 que se presenta como F
parada cardiaca S

IgG4-related Disease Presenting as Cardiac Arrest

Sr. Editor:

La enfermedad relacionada con la inmunoglobulina (Ig) G4 (ER-
IgG4) es un proceso fibroinflamatorio, descrito por primera vez en
2003, que con frecuencia afecta a maltiples 6rganos, entre los
cuales son habituales el pancreas, los pulmones o el retroperito-
neo!. No obstante, las manifestaciones cardiacas son poco
habituales y solo se han comunicado algunos casos>.

Se presenta el caso de un varén de 47 afios previamente sano al
que, tras ser reanimado de una parada cardiaca extrahospitalaria,
se deriv a urgencias en ritmo desfibrilable. El electrocardiograma
que se le realizd una vez reanudada la circulacién espontanea
mostraba un bloqueo auriculoventricular de alto grado con ritmo
de escape variable.

Al ingreso el paciente estaba despierto y asintomatico y, tras
excluir alteraciones ecocardiograficas importantes, se le implanto
un marcapasos transvenoso temporal. Una angiografia coronaria
mostro una arteriopatia coronaria no significativa. Inicialmente se
dejo el marcapasos en una frecuencia baja para permitir el ritmo
intrinseco, pero el paciente sufri6 una taquicardia ventricular
en torsade de pointes, que se cardiovirti6 de inmediato. Se aument6
la frecuencia del marcapasos y se resolvieron las arritmias,
de manera que la parada inicial se interpret6 como dependiente
de bradicardia.

Una exploracion ecocardiografica minuciosa, complementada
con imagenes transesofagicas, mostré6 una masa nodular que se
extendia desde la raiz aortica hacia el septo interauricular, sin
obstruccion o disfuncién valvular; la masa no presentaba
opacificacion al introducir contraste (figura 1A y B). El marcapasos
temporal contraindicaba la exploracién con resonancia magnética,
por lo que se llevd a cabo una tomografia computarizada, que

mostro una masa de 36 x 37 mm de densidad similar a la del septo
interventricular (figura 1C y D).

Tras debatirlo en el equipo cardiaco, el objetivo fue diferenciar
si se trataba de una neoplasia maligna o un proceso benigno para
fundamentar la eleccion de cuidados paliativos o un enfoque
curativo. Se realizd6 una biopsia percutinea guiada mediante
ecografia, que revel6 solo un infiltrado inflamatorio inespecifico.
A falta de pruebas de neoplasia maligna, la cirugia cardiaca revelo
una masa tumoral inextirpable situada en el centro del corazon,
estrechamente relacionada con las valvulas aoértica, mitral y
tricaspide. Se recogié una muestra quirdrgica (figura 2A), con
exploracion intraoperatoria mediante seccion congelada, que
indicaba la existencia de una neoplasia benigna del tejido
conjuntivo; se implant6 un marcapasos definitivo y la intervencion
finalizo.

El paciente recibié el alta sin ningin otro acontecimiento
intercurrente y permanecio6 asintomatico. La exploracion histopa-
tologica de la muestra quirirgica mostré un estroma fibrotico con
células fusiformes y patrén estoriforme, asi como atipia no
significativa; también se observé flebitis obliterante. Esta lesion
difusa era notable, dada la presencia de un proceso inflamatorio
cronico y exuberante con numerosas células plasmaticas y
leucocitos polimorfonucleares; la inmunohistoquimica puso de
relieve el predominio de células plasmaticas productoras de IgG4
(274 por campo de gran aumento; figura 2By C). Esto dio lugar a la
posterior evaluacién inmunoldgica que confirmé el aumento de la
concentracion sérica de IgG4 (202 mg/dl).

Se estableci6 un diagnéstico de ER-IgG4 con afeccion cardiacay
se obtuvo una tomografia por emision de positrones que confirmé
la presencia de masa intracardiaca hipermetabdlica; no se hallaron
lesiones tumorales extracardiacas metabdlicamente activas
(figura 2D). El paciente empez6 un tratamiento con prednisona,
sin que se observaran sintomas adicionales y con normalizacion de
la concentracion sérica de IgG4, pero el seguimiento al cabo de
1 afio mostraba ausencia de respuesta significativa. Se prob6 con
rituximab como tratamiento de segunda linea, aunque no se
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