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Caso clinico

Miocardiopatia Hipertrofica Obstructiva
Medioventricular

Fernando Pivatto Jr.}, Marcio Mossmann®, Ana Maria Krepsky*, Alexandre do Canto Zago?

RESUMEN

La miocardiopatia hipertréfica obstructiva medioventricular es una
variante rara (1%) de la miocardiopatia hipertréfica obstructiva. En
este caso clinico presentamos una paciente remitida para la
realizacién de un cateterismo cardiaco electivo por angina y disnea de
esfuerzo moderado, sin obstruccion coronaria significativa y con
ventriculografia izquierda, mostrando una miocardiopatia hipertréfica
obstructiva medioventricular con un gradiente de presion
intraventricular de 130 mmHg.

DESCRIPTORES: Miocardiopatia hipertréfica. Cateterismo cardiaco.
Obstruccién del flujo ventricular izquierdo.

miocardiopatia hipertréfica obstructiva medioventricular,
descrita por primera vez por Falicov et al.’, en 1976, es un tipo
araro (1%) de la miocardiopatia hipertréfica obstructiva.’ En
esta variante hay una hipertrofia medioventricular significativa
asociada con un estrechamiento medioventricular, que confiere al
ventriculo izquierdo un aspecto de haltera,® con la generacién de un
gradiente de presion entre las camaras apical y basal, y obstruccion
del tracto de salida.”

CASO CLINICO

Paciente de sexo femenino, 80 afios, derivada para un
cateterismo cardiaco electivo debido a angina y disnea resultantes de
esfuerzos moderados. En el examen fisico, presentaba soplo sistélico
medio, sin otros hallazgos significativos. El electrocardiograma mostré
criterios de hipertrofia ventricular izquierda y alteraciones secundarias
de la repolarizacién ventricular (Figura 1). La
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ABSTRACT

Mid-Ventricular Hypertrophic Obstructive
Cardiomyopathy

Mid-ventricular hypertrophic obstructive cardiomyopathy is a rare
variant form (1%) of hypertrophic obstructive cardiomyopathy. In this
case report we present a patient referred for elective cardiac
catheterization due to angina and dyspnea on moderate exertion, with
no significant coronary obstruction and left ventriculography indicating
the presence of mid-ventricular  hypertrophic  obstructive
cardiomyopathy with an intraventricular pressure gradient of 130
mmHg.

DESCRIPTORS: Cardiomyopathy, hypertrophic. Cardiac cathe-
terization. Ventricular outflow obstruction, left.

angiografia coronaria no mostré estenosis coronarias significativas; sin
embargo, la ventriculografia izquierda en proyeccién oblicua anterior
derecha (30°) mostr6 cardiomiopatia hipertréfica obstructiva
medioventricular (Figura 2), y se calcul6, después del andlisis de las
presiones intracavitarias, un gradiente de 130 mmHg (Figura 3).

DISCUSION

La miocardiopatia hipertréfica obstructiva medioventricular es un
fenotipo distinto de la miocardiopatia hipertréfica obstructiva, asociada
con un pronéstico desfavorable. Efthimiadis et al.*, en un estudio que
comparé las caracteristicas clinicas y la historia natural de los
pacientes con miocardiopatia hipertréfica con y sin obstruccién
medioventricular, observaron que la presencia de ésta era un predictor
fuerte e independiente de muerte stbita, asi como un determinante de
la progresion para una miocardiopatia hipertréfica obstructiva en fase
final y para la muerte
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Figura 1. Electrocardiograma con criterios de voltaje para hipertrofia ventricular izquierda, alteraciones secundarias de la repolarizacion ventricular e inversion profunda de las ondas

T.

Figura 2. Ventriculografia izquierda mostrando hipertrofia medioventricular severa, con obstruccién medioventricular casi completa y dilatacién apical durante la diastole (A) y la
sistole (B); hallazgos que se observan mejor en la figura 2C.

relacionada con insuficiencia cardiaca. Se observaron
aneurismas apicales en aproximadamente 25% de los
pacientes con miocardiopatia hipertrofica  obstructiva
medioventricular, siendo casi exclusivos de este grupo, y su
presencia fue un marcador de una evolucién clinica peor.

La dilatacion apical puede ocurrir en casos de
estrechamiento grave y la progresion para un climax burned
out, con formacion de aneurisma apical en aproximadamente
el 10% de los pacientes.® La patogénesis de la necrosis
miocardica permanece desconocida. Se ha sugerido que el
aneurisma apical puede ser secundario a la pos carga




182 Pivatto Jr. et al.
Miocardiopatia hipertréfica medioventricular

Rev Bras Cardiol Invasiva.
2014;22(2):180-2

Figura 3. Presiones del ventriculo izquierdo (centro) en las camaras apical (derecha) y basal (izquierda), con el gradiente de presién de 130 mmHg.

y al aumento de la presion apical como resultado de la
obstruccién medioventricular vista en el proceso degenerativo
de la miocardiopatia hipertréfica. Otras posibles causas de la
formacién de aneurismas son la enfermedad de los pequefios
vasos con disminucion de la reserva de flujo coronario, el
estrechamiento coronario debido al aumento de estrés de la
pared en el segmento del miocardio hipertrofiado, la
disminucion de la presion de perfusion coronaria debida a la
obstruccién medioventricular, el espasmo coronario y la
disminucién de la relacién capilar/fibra miocardica.®

Si no se trata, la miocardiopatia hipertréfica obstructiva
medioventricular puede causar arritmias ventriculares fatales
y muerte subita. Los betabloqueantes son la primera eleccién
para el tratamiento de la miocardiopatia hipertréfica
obstructiva, pero el tratamiento de la miocardiopatia
obstructiva hipertréfica medioventricular sigue siendo incierto.
Marcapasos de doble camara® y ablacién miocardica
percutanea”® se han propuesto como tratamientos no
quirargicos, pero los beneficios a largo plazo y la seguridad
de estas opciones terapéuticas requieren mas estudios.® El
tratamiento quirdrgico de la miocardiopatia hipertréfica
obstructiva medioventricular estd poco descrito en la
literatura, sobre todo en forma de informes de casos.’
Kunkala et al.’, en un estudio reciente que incluyé a 56
pacientes, describieron los resultados del abordaje
transapical, sefialando que esto permite un excelente
abordaje para la miectomia, asi como para el alivio del
gradiente intraventricular y de los sintomas asociados y no
existen complicaciones relacionadas con la incisién apical con
supervivencia a los 5 afios, similar a la esperada en la
poblacién general (95% frente a 97%).
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