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Insuficiencia tricuspidea @Cmsm
funcional y miocardiopatia

hipertrofica apical. Estrategia

diagnéstica y terapéutica a

propésito de un caso clinico

Functional tricuspid regurgitation and apical
hypertrophic cardiomyopathy. Diagnostic and
therapeutic strategy regarding a clinical case

Mujer de 71 afos con antecedentes de fibrilacion auricu-
lar permanente y miocardiopatia hipertrofica apical (MCH-A)
que acude al servicio de emergencias por disnea en reposo y
edemas en miembros inferiores. Presentaba cifras de pre-
sion arterial de 88/45mmHg, con frecuencia cardiaca de
160 lpm, saturacion periférica de oxigeno basal del 90%,
ingurgitacion yugular severa y estertores crepitantes en
ambas bases pulmonares. Ademas, tenia edemas hasta el
tercio proximal de ambas piernas y hepatomegalia de 3 cm.
En el electrocardiograma se observo fibrilacion auricular con
respuesta ventricular rapida, signos de hipertrofia ventricu-
lar izquierda y ondas T negativas simétricas difusas (fig. 1A).
Se realizé dimero-D negativo y radiografia de torax en la que
se observo cardiomegalia a expensas de cavidades derechas
y redistribucion vascular (fig. 1B) Se realizd ecocardio-
grama transtoracico que mostrd un ventriculo izquierdo con
volumen diastélico reducido (36 ml/m?), hipertrofia severa
apical con grosor de 26 mm sin gradiente dinamico, fraccion
de eyeccion de ventriculo izquierdo conservada, disfuncion
diastodlica severa con tiempo de deceleracion de 80ms vy
cociente E/E’ de 16, insuficiencia mitral degenerativa grado
m, dilatacion biauricular severa, ventriculo derecho dila-
tado con funcion sistdlica deprimida ligeramente (S’ de
10cm/s y TAPSE de 15mm), valvula tricuspidea sin afec-
tacion organica significativa con insuficiencia severa central
por déficit de coaptacion de velos y dilatacion del anillo
tricuspideo (44 mm) (figs. 1Cy D). Ingresé en planta de hos-
pitalizacion y se instauro tratamiento con dosis bajas de
betabloqueante, furosemida y espironolactona. Durante los
siguientes dias se consiguio el control de la respuesta ven-
tricular de la frecuencia cardiaca con dosis progresivamente
crecientes de bisoprolol, ademas de resolver los signos con-
gestivos, si bien la funcion renal sufrié deterioro significativo
(creatinina pico de 2,8 mg/dl) con resolucion progresiva
posterior tras la disminucion de la dosis de diurético. Una
vez lograda la estabilidad clinica y hemodinamica se rea-
liz6 resonancia magnética cardiaca observando MCH-A sin
hipertrofia del ventriculo derecho con grado moderado
de fibrosis mesocardica en el area hipertrofiada, confir-
mando la insuficiencia tricuspidea (IT) de grado severo
e insuficiencia mitral moderada (fig. 2). Ademas, se rea-
liz6 cateterismo cardiaco que mostré arterias coronarias
sin lesiones, gasto cardiaco de 1,81/m, presidon de auri-
cula derecha de 2 mmHg, presiones de ventriculo derecho:
sistdlica 28 mmHg, diastolica 2 mmHg; presiones de arte-
ria pulmonar: sistolica 28 mmHg, diastolica 7 mmHg, media
14mmHg; presioén capilar pulmonar 9 mmHg, resistencias
vasculares pulmonares 2,7 unidades Wood, y presiones
de ventriculo izquierdo: sistdlica 91 mmHg y diastdlica
53 mmHg. También se objetivd una tendencia a igualacion

de presiones diastolicas entre ambos ventriculos con morfo-
logia en dip-plateu (fig. 1E) y, aunque no fue completamente
concluyente por la deplecion de volemia, sugiri6 fisiologia
restrictiva.

Aunque la MCH-A condicionase una fisiologia restrictiva
no observamos hipertension pulmonar significativa por lo
que esta no era el mecanismo fundamental que causaba
la IT. La dilatacion del anillo con relaciéon a un remode-
lado auricular por fibrilacion auricular y disfuncion diastélica
parecia la etiologia principal de esta valvulopatia. Tras
valoracién en sesion médico-quirtrgica, y dada la clinica
de insuficiencia cardiaca derecha, la severidad de la IT
con repercusion sobre el ventriculo derecho y la disfun-
cion diastolica severa con bajo gasto cardiaco se decidid
realizar anuloplastia tricuspidea, recambio valvular mitral
por protesis mitral y practicar ademas miectomia apical. Se
realizo la cirugia con buena evolucion en el postoperatorio
inmediato.

En el caso presentado, la conjuncion de la MCH-A y la
IT severa hizo que el manejo clinico de la paciente fuera
dificil ya que las herramientas del tratamiento médico
para ambas enfermedades son «antagoénicas». Por un lado,
el tratamiento deplectivo es la herramienta clave en la
insuficiencia congestiva derecha debido a la IT, si bien en la
miocardiopatia hipertrofica (MCH) el uso de diurético ha de
ser cuidadoso ya que puede comprometer el gasto cardiaco
y provocar gradiente dinamico. Por otro lado, el empleo de
digoxina puede estar indicado en el caso de IT severa con
fibrilacion auricular rapida y disfuncién ventricular derecha
pero no es un farmaco adecuado en paciente con esta
miocardiopatia. La titulacion progresiva de beta-
bloqueantes debido a las cifras de presion arterial y el
manejo cuidadoso de los diuréticos hicieron posible alcan-
zar la estabilidad clinica y hemodinamica previa a la cirugia
cardiaca. Otros antiarritmicos, como la amiodarona, pueden
ser (tiles en estos casos como tratamiento cronotrépico
negativo.

La MCH-A es una forma relativamente infrecuente de
miocardiopatia hipertrdfica (2-3% de los pacientes), a excep-
cion de Japdn, donde fue descrita, llegando al 20% de
enfermos con esta miocardiopatia’?. Caracterizada por la
presencia de hipertrofia predominante a nivel del apex car-
diaco, la edad media de presentacion clinica es la cuarta
década de la vida y su curso clinico es benigno comparado
con las otras formas de MCH con una mortalidad anual del
0,1%>. La MCH-A se transmite con herencia autosdmica domi-
nante y hay pocas mutaciones especificas que provocan esta
forma de MCH, siendo la mayoria de las veces producida por
mutaciones sarcoméricas que pueden provocar otras formas
de MCH junto con factores modificadores (hemodinamicos,
locales, etc.)*. La caracteristica diagnostica mas tipica es la
presencia de ondas T negativas profundas en derivaciones
precordiales del electrocardiograma. La comorbilidad mas
comun en estos pacientes es la fibrilacion auricular, como en
nuestro caso. Ademas, se pueden observar alteraciones de la
contractilidad o formacion de aneurismas®. El tratamiento
médico es similar al del resto de fenotipos de miocardiopa-
tia hipertrdfica, pero a diferencia de las formas no apicales,
los pacientes con MCH-A requieren menos frecuentemente
un implante de desfibrilador en prevencion primaria y no se
benefician del tratamiento invasivo para la obstruccion dina-
mica en el tracto de salida al no estar presente en ellos.
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Figura 1

A) Electrocardiograma de la paciente en urgencias que muestra fibrilacion auricular con respuesta ventricular rapida,

signos de MCH-A con ondas T negativas difusas. B) Radiografia de térax con cardiomegalia a expensas de cavidades derechas y
redistribucion vascular. C) Ventana apical modificada donde se visualiza una insuficiencia tricuspidea severa y déficit de coaptacion
de los velos tricuspideos. D) Imagen en ventana apical cuatro camaras en las que se aprecia hipertrofia apical severa e insuficiencia
tricuspidea severa. E) Registro del cateterismo derecho en el cual se objetiva el fendmeno de igualacion de presiones de ambos

ventriculos.

Sin embargo, la miectomia apical, llevada a cabo en cen-
tros especializados para aumentar la cavidad ventricular y
el volumen latido, es una alternativa terapéutica en pacien-
tes con MCH-A, de bajo gasto cardiaco y disfuncion diastélica
severa. En las diferentes series publicadas la supervivencia
a largo plazo es superior al 80%>°.

Se ha descrito que el 40% de los pacientes con MCH pre-
sentan IT siendo esta un predictor de sindrome cardiorrenal
en ellos, tal como sucedi6 en nuestro caso’. La IT funcional,

es decir, sin afectacion organica de la valvula, habitual-
mente es debida a hipertension pulmonar y/o cardiopatia
izquierda. En una serie de pacientes con IT funcional severa
y dilatacion de anillo, el 9% no presentaba ninguna de estas
condiciones y de ellos, en la mayoria la causa de la dilata-
cion del anillo tricuspideo fue la fibrilacion auricular®. Como
se ha puesto de manifiesto en varios trabajos, el remodelado
auricular provocado por la fibrilacion auricular puede pro-
vocar la dilatacion del anillo tricuspideo y originar la IT°.
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Figura 2

Imagenes de 2 y 4 camaras de cardio-resonancia magnética en la cual se observa una hipertrofia severa apical del

ventriculo izquierdo, grosor parietal del ventriculo derecho respetado y dilatacion severa de ambas auriculas.

La caracterizacion adecuada del mecanismo de la IT y la
exclusion de hipertension pulmonar significativa son funda-
mentales a la hora de plantear la estrategia terapéutica en
pacientes con cardiopatia izquierda para garantizar buen
resultado de la anuloplastia. La presencia de IT severa se
asocia a mal pronostico con independencia de la cardio-
patia subyacente y de la presion arterial pulmonar, y esto
puede cambiar con el tratamiento quirtrgico de la misma
realizando una adecuada seleccion'®.
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