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Paciente de 45 afos del sexo masculino, con diagnéstico
de cardiomiopatia hipertréfica septal asimétrica, habiendo
sido sometido a implante de cardiodesfibrilador en el pasado.
A pesar del tratamiento clinico optimizado, evolucioné con
progresivo deterioro clinico suscitando tratamiento invasivo.
Entre tanto, no habia gradiente importante en la via de salida
del ventriculo izquierdo (VSVI) al ecocardiograma de reposo
y el test provocativo con dobutamina fue inconclusivo por no
alcanzar la frecuencia cardiaca preconizada. La evaluacién
intraoperatoria con ecocardiograma transesofagico en uso
de isoproterenol fue fundamental en el diagnéstico de
obstrucciéon de la VSVI. La miectomia septal fue realizada con
éxito y el paciente presenté buena evolucién postoperatoria.

Introduccion

Resultado de un desarreglo de las fibras miocardicas, la
cardiomiopatia hipertréfica (CMH) posee diversos grados de
acometimiento clinico, en la dependencia de caracteristicas
anatémicas y genéticas'.

La mayorfa de los pacientes responde adecuadamente al
tratamiento clinico, especialmente aquellos sin obstruccion de
la via de salida del ventriculo izquierdo (VSVI). La presencia
de sintomas refractarios al tratamiento clinico, en la presencia
de gradiente importante (=50 mmHg) en reposo o con tests
provocativos, identifica el grupo que necesita tratamiento
quirdrgico o ablacién septal alcohélica'>.

El objetivo de este trabajo es relatar el caso de paciente
portador de CMH, refractario al tratamiento clinico y sin
obstrucciéon importante de la VSVI al ecocardiograma de
reposo y durante el estrés. Mientras tanto, cuando fue
sometido a evaluacién intraoperatoria, poco convencional
para medir el gradiente de la VSVI, el uso del test provocativo
con isoproterenol probé ser Gtil, asi como la medida de
pardmetros del ecocardiograma transesofagico intraoperatorio
para el planeamiento quirdrgico.
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Relato del caso

Paciente de 45 anos del sexo masculino, en control en
otro servicio por diagnéstico de CMH septal asimétrica,
procuré la institucién con empeoramiento de los sintomas
de insuficiencia cardiaca para clase funcional Il de la New
York Heart Association (NYHA) en los tltimos seis meses, a
despecho de optimizacién del tratamiento clinico (atenolol
100 mg/dia + verapamil 480 mg/dia + amiodarona 200
mg/dia), asociado a episodios sucesivos de presincope a los
minimos esfuerzos.

El diagnéstico habia sido establecido hacia 10 afios en
consecuencia de insuficiencia cardiaca (ICC) y sincope a los
esfuerzos. El ecocardiograma de la época revel6 hipertrofia
septal asimétrica (espesor del septo de 20 milimetros y de la
pared posterior de 9 milimetros), sin embargo sin gradiente
en la VSVI. El tratamiento clinico con betabloqueante y
bloqueador de canal de calcio fue eficaz por tres afos. Fue
entonces sometido a implante de cardiodesfibrilador como
prevencion primaria de muerte sibita a consecuencia de
historia familiar y sincope recurrente.

Los episodios de sincope, entre tanto, persistieron, a pesar
de no haber correlacién con ninguna arritmia cardfaca a la
interrogacion del cardiodesfibrilador implantable.

Al procurar nuestra institucion, presentaba limitacién
funcional importante y empeoramiento significativa de la
calidad de vida, en clase funcional Il de la NYHA y con
episodios sucesivos de presincope desencadenados a los
minimos esfuerzos. El ecocardiograma mostré aumento
del espesor del septo en relacién al examen anterior (23
milimetros), gradiente en la VSVI en reposo de 8 mmHg,
fraccion de eyeccion de 64% con disfuncion diastdlica grado
I'y valvula mitral competente.

El ecocardiograma de estrés con dobutamina fue
considerado inconclusivo por alcanzar solamente 69% de
la frecuencia cardiaca preconizada. El gradiente maximo en
la VSVI con 40 microgramos/Kg/minuto de dobutamina fue
de 46 mmHg. En este momento, presenté disnea intensa y
senales clasicos de bajo débito cerebral.

La indicacién quirdrgica fue justificada por la exuberancia
de los sintomas y espesor septal aumentado, aun en la
ausencia de documentacion de gradiente importante en la
VSVI. Enseguida después de la induccién anestésica, fue
realizado el ecocardiograma transesofagico con infusién de
isoproterenol a 20 microgramos/Kg/min, manteniendo la
presion arterial media encima de 90 mmHg. Hubo incremento
de la frecuencia cardiaca, que pasé de 80 a 120 latidos
por minuto. Delante de esas circunstancias, fue posible la
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Figura 1 - Imagen de la VSVI por el ecocardiograma transesofagico a nivel de eséfago medio con 120c de angulacion del transductor. Medidas del espesor del septo
y distancia del mayor didmetro al anillo adrtico antes (A) y después de la miectomia septal (B).

Figura 2 - Imagen de la V/SVI con Doppler color por el ecocardiograma transesofagico a nivel de eséfago medio con 1200 de angulacion del transductor y test provocativo
con isoproterenol. Presencia de flujo turbulento (gradiente elevado) en la VSVI e insuficiencia mitral significativa antes de la miectomia (A), con desaparicién del flujo

turbulento en VSVI y ausencia de insuficiencia mitral después de la reseccion (B).

documentacién de gradiente en la VSVI de 100 mmHg y
aparicién de insuficiencia mitral importante por movimiento
sistélico anterior. Medidas fueron determinadas en el sentido
de planeamiento de la reseccion septal (Fig. 1A): lugar de
mayor espesor del septo interventricular y su relacién con el
anillo aértico, ademds de la distancia del espesor del septo
en direccion a la punta del ventriculo izquierdo.

Fue realizada la miectomia septal extendida con reseccion
amplia en cuna entre los trigonos fibrosos del corazén,
respetando las medidas previamente establecidas por el
ecocardiograma en relacién a la profundidad de reseccién
del septo, distancia del anillo adrtico y extensién hacia
dentro de la cavidad ventricular. Después de la salida de
circulacién extracorpérea, fue realizada nueva evaluacion
ecocardiografica (Fig. 1B), que mostr6 reduccion del espesor
del septo interventricular para 16 milimetros, sin gradiente
en el reposo y con gradiente de 21 mmHg después de la

infusién de isoproterenol, sin insuficiencia mitral (Fig. 2).
La recuperacién post-operatoria transcurrié sin problemas,
recibiendo alta hospitalaria en 10 dias.

En el seguimiento de 18 meses, se encuentra en clase
funcional | de la NYHA, sin sincope o arritmia, en uso actual
de inhibidor de angiotensina I, bloqueador de canal de calcio
y amiodarona.

Discusion

El presente caso ilustra la siguiente peculiaridad: paciente
con diagnéstico de CMH septal asimétrica, cuadro clinico
exuberante de ICC y sincope de repeticion, refractario a
tratamiento clinico, sin embargo sin demostracién evidente
de obstruccién de la VSVI.

La CMH puede presentar curso clinico bastante variable.
Mientras que algunos pacientes pueden manifestar sintomas
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de ICC, eventos embdlicos y muerte stbita, otros permanecen
estables o asintomaticos a lo largo de los afos, con mas de
25% de los portadores presentando longevidad igual a la de
la poblacién normal. Es posible que su curso varfe de acuerdo
con su substrato genético'.

A pesar de descripta inicialmente como enfermedad
predominantemente no obstructiva, entre los pacientes que
procuran tratamiento especializado, la forma obstructiva fue
demostrada como maés prevalente, en los cuales sintomas de
ICC se justifican por obstruccion al flujo inducido por esfuerzo*.
En pacientes muy sintomaticos, como en ese caso, aun en
ausencia de gradiente significativo en reposo se vuelve obligatoria
la investigacion de obstruccion dinamica que justifique tales
sintomas. Maniobras provocativas como Valsalva, ejercicio
fisico, o infusion de dobutamina pueden ser utilizadas. En casos
seleccionados, en caso de que aun persistan dudas, la utilidad
del isoproterenol en elucidar gradientes latentes en pacientes
con CMH fue descripta®®. En serie reciente, 14 de los 25
pacientes con CMH vy sintomas de ICC clase funcional ll/IV no
considerados inicialmente para tratamiento invasivo, en vista
de ausencia de gradiente significativo, presentaron gradiente
=50 mmHg durante cateterismo cardiaca después del uso del
isoproterenol. El aumento medio del gradiente con la infusién
de la droga fue de 5041 mmHg en relacion al valor basal. Al
ser sometidos a miectomia septal o ablacién septal por alcohol,
93% de esos portadores de gradiente inducible experimentaron
importante alivio de los sintomas de ICC®. Ese artificio fue
utilizado en ese caso, una vez que, a despecho de los sintomas
exuberantes, el gradiente de VSVI se presentaba limitrofe (46
mmHg) después de ecocardiograma de estrés con dobutamina.
Elisoproterenol acttia al nivel de los receptores betabloqueantes
adrenérgicos causando aumento de la frecuencia cardiaca,
inotropismo positivo y vasodilataciéon. Aumento de la velocidad
del flujo causada por la droga, en la presencia de hipertrofia
septal, puede llevar la desplazamiento anterior del aparato
valvular mitral a consecuencia de efecto Venturi. Ese fenémeno
es responsable no solamente por la obstruccion subadrtica,
pero también por la aparicion concomitante de insuficiencia
mitral, en vista de incompleta aposicion de las cispides®*. El
test provocativo con isoproterenol no presenté complicaciones
en mayores casuisticas’.
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Miectomfa septal fue indicada por ser considerada
gold standard de referencia en los pacientes con sintomas
refractarios a terapia medicamentosa y forma obstructiva
de CMH, sospecha esa confirmada después de test con
isoproterenol. El resultado quirtrgico fue excelente, pues
aboli¢ el gradiente en la VSVI durante el reposo y mantuvo
el septo interventricular en 16 milimetros, corroborando
la completa reseccion septal. El seguimiento de 18 meses
muestra el paciente asintomdtico, con mejora expresiva
de la calidad de vida. Ese hallazgo estd apoyado por vasta
experiencia de la técnica en centros de referencia’®.

En esa enfermedad, el agregado del planeamiento
quirdrgico por el ecocardiograma intraoperatorio desempef6
papel crucial®'®. Ademas de evaluar el gradiente de VSVI
después de test provocativo y el mecanismo de la insuficiencia
mitral, auxili6 en la estimativa del grado y de la extension de la
reseccion septal. Fue posible también evaluar el grado de alivio
de la obstruccion al flujo de VSVI después de la intervencién
y analizar la eventual necesidad de reseccién adicional, pues
la recurrencia de sintomas en el postoperatorio normalmente
es reflejo de reseccién incompleta.

La CMH es una enfermedad con fisiopatologia compleja
y aun no fue totalmente elucidada. llustramos un caso con
sintomas exuberantes de ICC, en el que una maniobra
provocativa con isoproterenol puede identificar paciente con
obstrucciéon dindmica, el cual se beneficié de tratamiento
quirdrgico de reduccion septal.
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