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Miocardiopatia hipertrofica @.:msmk
obstructiva y anemia: causa
y consecuencia

Hypertrophic obstructive cardiomyopathy and
anemia: Cause and effect

Introduccion

La miocardiopatia hipertrofica (MCH) es la miocardiopatia
hereditaria mas frecuente. Esta causada por mutaciones en
los genes que codifican las proteinas sarcoméricas, y se
caracteriza por una hipertrofia asimétrica del septo inter-
ventricular, y distintos grados de obstruccion dinamica del
tracto de salida del ventriculo izquierdo (OTSVI) por el movi-
miento sistolico anterior (SAM) de la valva anterior mitral’.

Su diagnostico se basa en la deteccion de un aumento del
grosor de la pared del ventriculo izquierdo (VI) mediante
cualquier modalidad de imagen; incluyendo también el feno-
tipo de la enfermedad, la presencia de fibrosis miocardica,
las anomalias morfoldgicas del aparato de la valvula mitral,
la funcion anémala de la microcirculacion coronaria y las
anomalias electrocardiogréficas’.

La identificacion de la OTSVI es importante en el
manejo de los sintomas, y en la evaluacion del riesgo
de muerte sUbita cardiaca. Se sabe que existen causas
reversibles que pueden aumentar el gradiente dinamico:
farmacos vasodilatadores, disminucion de la precarga, ejer-
cicio vigoroso, anemia..., por lo que se deben evitar
dichas causas. El tratamiento farmacolégico de eleccion
es el uso de betabloqueantes’?. Presentamos el caso de
un paciente con MCH obstructiva severa y anemia poco
habitual.

Figura 1

Ecocardiograma transtoracico (ETT) y transesofagico (ETE): A) Plano paraesternal eje largo se objetiva un vi con hiper-

trofia severa (punta de flecha) y diametro disminuido, con velo mitral anterior algo engrosado (flecha). B) Plano paraesternal eje
largo en sistole, con vi con colapso medioapical por la hipertrofia severa y con flujo turbulento tanto a nivel mitral como en el tracto
de salida del vi (punta de flecha). C) ETE en proyeccion 4 camaras donde destaca la hipertrofia ventricular (punta de flecha) con
valvula mitral engrosada con prolapso y mala coaptacion del velo posterior (flecha). D) ETE en plano 3 camaras, con insuficiencia
mitral severa (punta de flecha) y obstruccion dinamica en el tracto de salida (flecha).
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Figura 2

Resonancia magnética nuclear cardiaca: A) Corte axial potenciado en T2, donde se pone de manifiesto la importante

hipertrofia ventricular (punta de flecha). B) Corte sagital con realce tardio donde se objetiva la hipertrofia y zonas de captacion
parcheada intramiocardica difusa de predomino septal, lateral e inferior medio basal sugestivas de fibrosis (flecha).

Caso clinico

Varon de 48 afios con MCH y anemia no estudiada en tra-
tamiento domiciliario con hierro oral, que acude a nuestro
hospital por dolor toracico y disnea. En la exploracion fisica
destacaba un murmullo vesicular conservado con crepi-
tantes bibasales, unos ruidos cardiacos ritmicos con soplo
holosistélico en foco mitral iv/vi que aumenta con maniobras
de Valsalva, leve ictericia conjuntival, abdomen sin viscero-
megalias y episodios paroxisticos de orina de aspecto colu-
rico. En la ecocardiografia transtoracica (ETT) (fig. 1Ay B)
destacd hipertrofia concéntrica severa del VI, con espe-
sor maximo del septo de 30 mm, que generaba OTSVI con
gradiente dinamico basal de 150 mmHg, y SAM que origi-
naba insuficiencia mitral severa con jet excéntrico. En la
analitica, al ingreso, destacaba una anemia normocitica
ligera (Hb 11g/dl, VCM 84fl). Durante su estancia hospi-
talaria requirio del uso de betabloqueantes intravenosos
para su manejo. Asimismo, se amplio estudio analitico,
destacando una hemoglobina 10.5g/dl, VCM 82.8fl, reticu-
locitos 2.8%, haptoglobina <8 mg/ml, LDH 2,309 U/, hierro
48.7 ng/dl y bilirrubina total 2.5mg/dl. Test de Coombs
directo e indirecto negativo. Se realiz6 una sangre oculta
en heces que result6 negativa. Ecografia abdominal dentro
de los limites normales. Para completar el estudio se rea-
liz6 una ecocardiografia transesofagica (ETE) (fig. 1B y C)
en la que se observd un vi hiperdinamico, con hipertrofia
concéntrica severa, un ventriculo derecho con hipertrofia
de su pared libre (8mm) y funcion sistolica conservada,
la auricula izquierda estaba dilatada de forma moderada
con tendon paralelo al septo interauricular, obteniéndose un
gradiente subadrtico dinamico basal severo (115 mmHg). La
valvula mitral estaba engrosada, con velo anterior grande,
con una longitud de 34mm y con un SAM que causaba
prolapso y mala coaptacion del velo posterior con una insu-
ficiencia mitral severa. Se realizd RMN cardiaca (fig. 2A y
B) compatible con miocardiopatia hipertréfica de predo-
mino septal y anterior con grosor maximo de 33mm. Se

demostré una captacion patologica parcheada intramiocar-
dica difusa de predominio septal, inferior y lateral medio
basal sugestiva de fibrosis. Se realiz6 cateterismo, que des-
cartd la presencia de enfermedad coronaria con un arbol
coronario sin lesiones. Durante su estancia hospitalaria se
realizo registro Holter sin alteraciones destacables del ritmo
y/o conduccion. Destacd en la evolucion empeoramiento
clinico; coincidiendo con disminucion de las cifras de hemo-
globina (9 g/dl), por lo que se decidié transfusion sanguinea
y, dada la magnitud de la OTSVI a pesar de dosis maximas de
metoprolol, traslado al servicio de cirugia cardiaca para rea-
lizacion de miomectomia septal y reparacion valvular mitral,
no pudiéndose llevar a cabo esta, por lo que se realizd susti-
tucion valvular mitral por protesis mecanica mitral St Jude
27 mm con buena evolucion posterior.

La analitica de control, al mes de la intervencion qui-
rdrgica, mostré una tendencia a la normalizacion de los
parametros compatibles con anemia hemolitica: hemoglo-
bina 14.5g/dl, VCM 82.81l, reticulocitos 1%, haptoglobina
11.5mg/ml, LDH 372 U/1, hierro 84.9 png/dly bilirrubina nor-
mal. El ecocardiograma de control mostré hipertrofia vi,
buena funcion ventricular sin gradiente dinamico en reposo
ni tras Valsalva y con protesis mecanica mitral normofuncio-
nante (gradiente medio de 3.5 mmHg).

Discusion

La anemia hemolitica se ha descrito en el contexto de
protesis adrticas mecanicas y en estenosis valvular aortica
(sindrome de Heyde)®, pero raramente en asociacion con
MCH. De hecho, la anemia se considera un factor a tener
en cuenta en el empeoramiento clinico de los pacientes
con MCH obstructiva, por aumento del gradiente dinamico;
siendo la hemolisis mecanica una causa rara de anemia en
estos pacientes. Se sabe que la hemdlisis de los globulos
rojos, en condiciones normales, se produce cuando estos
se someten a un estrés en torno a 3,000 dinas/cm?, incre-
mentandose en gran medida por encima de dicho nivel. La
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OTSVI proporciona un aumento en la tension y, por lo tanto,
cizallamiento en los glébulos rojos, pudiéndose desarrollar
a partir de gradientes de presion mayores a 50 mmHg (estrés
4,000 dinas/cm?, superandose el limite de la membrana
de resistencia a la traccion de los eritrocitos)*. Asi, en
algunos pacientes la OTSVI que aparece en la MCH puede
conducir a anemia hemolitica por la hemolisis mecanica que
sufren los eritrocitos al exponerse al flujo turbulento
que se genera, pudiendo actuar ademas como precipitante
de los cuadros de descompensacion (por ser la anemia persé
causa de aumento de gradiente dinamico)’; generandose
un circulo vicioso: OTSVI-anemia hemolitica-insuficiencia
cardiaca.

Conclusion

Con este caso queremos resefar que es fundamental filiar la
causa, si estuviese presente, de la anemia en un paciente
con MCH, puesto que nos puede ayudar a la hora de plantear
las posibilidades terapéuticas (miectomia septal)’; evitan-
dose asi caer en el circulo vicioso antes comentado. Es cierto
que en la analitica de control todavia hay parametros que no
se han normalizado, pero es evidente que tras la cirugia el
paciente presenta mejoria del sindrome anémico y tenden-
cia a una normalizacion de dichos valores, por lo que consi-
deramos la OTSVI como la causa fundamental de la anemia.
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Conexiéon anémala parcial de
venas pulmonares, un reto
diagnostico en cardiologia
pediatrica

@ CrossMark

Partial anomalous pulmonary venous
connection in children, a challenging diagnose
in pediatric cardiology

La conexion anémala parcial de venas pulmonares (CAPVP),
acostumbra a suponer un reto diagndstico en pediatria,
pues la mayoria de pacientes se encuentran asintomaticos.
Esta entidad suele ir asociada a comunicacion interauricu-
lar, ya sea tipo ostium secundum o seno venoso'—*. Cuando
se presenta de manera aislada, una dilatacion de cavida-
des derechas detectada en una ecocardiografia puede ser la
Unica pista diagnostica.

Breve exposicion de 2 casos

El primer caso se trata de una paciente adolescente afecta
de una comunicacion interauricular tipo ostium secundum

que se cerré quirGrgicamente a los 5 anos de vida. Sin otros
antecedentes a destacar. En el seguimiento ecocardiografico
posterior, a partir del tercer afio poscirugia se evidencio una
dilatacion progresiva de cavidades derechas. El diametro
telediastdlico del ventriculo derecho alcanzo 2.7 cm en eje
paraesternal largo (valor Z-score de +3.7), con una estima-
cion de Qp/Qs de 1.7. La paciente se hallaba asintomatica,
y no se auscultaba soplo cardiaco a la exploracion fisica.
Al no lograrse identificar las venas pulmonares izquierdas,
se sospechd de una CAPVP, y se pidi6 una angiotomografia
computarizada (angio-TC) cardiaca, que confirmé el diag-
nostico. La vena pulmonar superior izquierda se observé que
drenaba a la vena innominada a través de una vena vertical,
mientras que la vena pulmonar inferior izquierda drenaba a
un seno coronario dilatado (fig. 1), tratandose pues de una
CAPVP izquierda mixta (intracardiaca y supracardiaca). La
paciente fue re-intervenida electivamente a los 14 anos de
edad.

El segundo caso se trata de una nifa de 3 afos que fue
remitida a la consulta externa de cardiologia pediatrica para
valoracion de soplo sistélico. Como antecedentes destaca-
ban una bronconeumonia y varios episodios de bronquitis
cada invierno. La ecocardiografia revelo un ventriculo dere-
cho dilatado, con un diametro telediastolico de 2.2cm en
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