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Obstruccion en la via de salida del ventriculo derecho
en la miocardiopatia hipertrofica obstructiva. Informe
de un caso y revision de la literatura
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Resumen

La miocardiopatia hipertréfica obstructiva (MHO)
es un trastorno con un amplio espectro de alte-
raciones morfologicas funcionales y genéticas.
La obstruccién de la via de salida del ventriculo
derecho (VD) es un trastorno insospechado la
mayoria de las veces, razén por lo que pasa
inadvertida y rara vez referida en la literatura
cardiologica. Su presentacion clinica puede in-
cluir principalmente sintomas de hipertension
venosa sistémica que acompana a las manifes-
taciones propias de la miocardiopatia hipertré-
fica. Las manifestaciones de aparente hipertro-
fia ventricular derecha en el electrocardiogra-
ma (ECG) probablemente son debidos al
enorme vector septal que activa el septum con
un gran espesor. La confirmacion clinica de la
obstruccion de la camara de salida del VD pro-
ducida por una gran hipertrofia septal asimétri-
ca se demuestra facilmente con ecocardiogra-
fia bidimensional y Doppler.

Summary

OBSTRUCTION OF THE RIGHT VENTRICULAR OUTFLOW
TRACT ON THE OBSTRUCTIVE HYPERTROPHIC
CARDIOMYOPATHY. CASE REPORT AND LITERATURE REVIEW

OHC is a disorder with a broad spectrum of mor-
phological, functional and genetics abnormali-
ties. The Obstruction on the Right Ventricular
Outflow (OHCRYV) is not expected most of the
time, that's way it is not usually detected and
rarely mentioned in the cardiological literature.
Its clinical presentation may include basically
systemic venous hypertension symptoms that
come with the hypertrophic cardyomiopathy
manifestations. The manifestations of an appa-
rent Right Ventricular Hypertrophic (RVH) in the
ECG are probably due to the huge septal vector
that activates the septum with a major thickness.
The clinical confirmation of the obstruction on
the OHCRYV produced by a considerable asym-
metric septal hypertrophic is easily shown with
bidimensional an Doppler echocardiography.
(Arch Cardiol Mex 2008; 78: 87-94)
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Introduccion

a miocardiopatia hipertréfica obstructiva

(MHO) es un trastorno complejo caracte-

rizado por un amplio espectro de altera-
ciones morfoldgicas, funcionales y genéticas!?
con mutaciones en las cadenas pesadas de la
pB-miosina y de las uniones proteicas con la mio-
sina.’ Es una de las causas mds comunes de muer-
te subita en jévenes con una mortalidad estima-
da del 6%* y con una prevalencia alrededor de
0.2% (1:500 personas de la poblacién general).®
La miocardiopatia hipertréfica (MH) muestra una
marcada heterogeneidad genética. El fenotipo
estd determinado en gran medida por el defecto
genético, por lo que las morfologias cardiacas
ocurren mds comunmente en pacientes con cier-
tas mutaciones.’ La expresion fenotipica de este
trastorno es variable e incluye hipertrofia septal
asimétrica con o sin gradiente en la via de salida
del ventriculo izquierdo que puede acompaiar-
se de obstruccién de la cdmara de salida ventri-
cular derecha, con una frecuencia hasta ahora
desconocida porque el diagnéstico usualmente
no se busca de manera intencionada. La obs-
trucciéon dindmica del ventriculo izquierdo y
mecanica del ventriculo derecho, s6lo podran
demostrarse con maniobras provocadoras para
la primera y mediante técnica Doppler para la
segunda.
La incidencia de la obstruccién ventricular de-
recha en la hipertrofia septal asimétrica varia
entre el 15y el 92%.%8 Se considera estar pre-
sente si la velocidad maxima (Vmax) es mayor a
2.0 m/seg por Doppler continuo y gradiente
medio > de 16 mm Hg, aunque en otros estudios
la consideran presente si se observa un gradien-
te = a7 mm Hg. Los gradientes de presion sisto-
lica en la cavidad ventricular derecha se han
demostrado a diferentes niveles pero predomi-
nantemente se ha descrito a nivel del dpex.>*
Los pacientes con obstruccion ventricular de-
recha pueden tener sintomas més aparentes que
los que no la tienen,” es posible que en aque-
llos pacientes en los que manifiesten signos
electrocardiograficos sugestivos de hipertrofia
ventricular derecha asociados o no a BRDHH
(como sucedid en este caso), el septum interven-
tricular (SIV) se encuentra excesivamente hiper-
trofico y por ello buscar intencionalmente la
obstruccion de la via de salida del ventriculo
derecho.
La ecocardiografia bidimensional es la modali-
dad de imagen estandar para la identificacion
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clinica de la obstruccién en la via de salida del
VD con o sin hipertrofia ventricular derecha y el
eco Doppler ha sido hasta la fecha una herra-
mienta Util en determinar el sitio exacto de obs-
truccion.

Las modalidades terapéuticas incluyen trata-
miento farmacolégico, quirtrgico,'” ablacién
con alcohol,'"12 tratamiento con estimulacién
con marcapasos'>!#y en algunos casos trasplante
cardfaco'>!% y dependerdn de acuerdo al sitio
de obstruccién a la presencia de sintomas espe-
cificos como en el sincope, arritmias, angina y
marcadores para muerte stbita.!”-22
Presentamos el caso una mujer con miocardio-
patia obstructiva medioventricular y basal del
VI ademas de obstruccién en la via de salida del
ventriculo derecho con presencia de sincope,
disnea progresiva y datos eléctricos que suge-
rian hipertrofia ventricular derecha, en la que
inicialmente no se sospechd la presencia de obs-
truccién ventricular derecha sino hasta después
de la ablacién septal cuando se le realiz6 un
ecocardiograma de control y en el que se docu-
ment6 un gradiente medio en la via de salida del
VD de 16 mm Hg.

Caso clinico

Este es el caso de una paciente del sexo femeni-
no de 28 afios de edad que inici6 su sintomato-
logfa a los 21 afios con fatiga y disnea progresi-
vas, ataque al estado general y mareos ocasiona-
les, posteriormente a los 25 afios de edad presentd
presincope con lipotimias recurrentes. A los 27
afios present6 episodios de angustia y palpita-
ciones rapidas regulares de hasta 10 horas de
duracién que disminuian con el reposo. La sin-
tomatologia se acentud una semana previa a su
ingreso con ortopnea y disnea paroxistica noc-
turna, edema ligero de miembros inferiores y
episodios presincopales, motivo por lo que in-
gresé para diagndstico y tratamiento hospitala-
rio. El examen clinico destacé un soplo sist6li-
co en foco accesorio adrtico II/IV y otro soplo
regurgitante mitral I/IV sin irradiaciones. No pre-
sent6 visceromegalias. Miembros inferiores con
ligero edema. La telerradiografia de térax mos-
tr6 cardiomegalia Grado I/IV. El electrocardio-
grama evidencio ritmo sinusal, AQRS +160. AT-
10°, rsR con TIDI de 80 msegs en aVR. Comple-
jos ventriculares R de V1 a V3 con TIDI de 80
msegs, qrS en V6 con TIDI de 45 mseg; rsR con
TIDI de 70 mseg en aVF. Onda T negativa en
aVFyde V1 a V4, +en V5, positiva y acumina-
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T

daen V6. El trazo sugiere HVD global con SS 'y
BRDHH de grado intermedio (Fig.1).

En el ecocardiograma bidimensional y Doppler
mostré miocardiopatia hipertréfica obstructi-
va del ventriculo izquierdo evaluada en eco-
cardiograma bidimensional en eje paraesternal
largo (Fig. 2a) y en eje paraesternal corto (Fig.
2b), con movimiento anterior sistélico de la
valva anterior de la mitral y gradiente en repo-
so a nivel de la via de salida del ventriculo
izquierdo (VI) de 25 mm Hg, y medio ventricu-
lar de 50 mm Hg que aumenté hasta 100 mm
Hg en latidos postextrasistélicos, motivo por
lo que se decidié realizar ablacién con alcohol
de 2 septales.

El ecocardiograma postablacién mostré gradien-
te residual en la via de salida del ventriculo iz-
quierdo de 5 mm Hg sin evidencia de movimien-
to anterior sistélico de la valvula mitral (Fig.3),
ademds de observar un mosaico por Doppler
color (Fig.4)y un gradiente medio de 16 mm Hg
en la via de salida del VD registrado por Do-
ppler pulsado (Fig.5), el cual no se registré a su
ingreso, ni en el estudio de cateterismo. Como
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Fig. 1. Electrocardiograma: El trazo sugiere HVD global con SS y BRDHH
de grado intermedio.
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complicacion postablacién presenté BAVC tran-
sitorio que se resolvi6 a las 72 horas del proce-
dimiento.

Discusion

La miocardiopatia hipertréfica (MH) es la causa
mas frecuente de enfermedad cardiaca transmi-
tida por herencia autosémica dominante.'3 Se
han identificado mutaciones de las cadenas pe-
sadas de la beta-miosina y los genes de la protei-
na C que ligan a la miosina las cuales compro-
meten a menos de la mitad de los genotipos de
los pacientes a la fecha, mientras que otros seis
genes de las sarcdmeras lo explican para un nd-
mero pequefio de casos como los de la troponi-
na I, troponina T, alfa, tropomiosina, cadenas
ligeras regulatorias cardiacas alfa-actina miosi-
na, cadenas ligeras de miosina esencial.>?? To-
das la mutaciones de la beta-miosina ocurren en
diferentes dominios funcionales de la cabeza o
de la unién cabeza-rod de la molécula. Por lo
tanto las mutaciones tienen diferentes efectos
sobre la funcién de la molécula motor.?*?> Re-
cientemente se han reconocido dos genes no
sarcoméricos causantes de la enfermedad con
hipertrofia ventricular izquierda cominmente
asociada con sindrome de WPW que simula mio-
cardiopatia hipertréfica obstructiva, la cual se
presenta por enfermedad infiltrativa de glucé-
geno en el miocardio.?? El tipo de mutacién tam-
bién determina la penetrancia de la enfermedad
y un prondstico més benigno.?®?” El fenotipo
cardiaco de la miocardiopatia hipertréfica pue-
de saltar de una o mas generaciones en estas
familias.?”?® Ciertos genes sarcoméricos, tales
como los de las cadenas pesadas de la beta-mio-
sina, cadenas ligera y alfa tropomiosina son ex-
presadas tanto en el muisculo cardiaco como en
el muisculo esquelético, por lo que la expresion
del gen en el musculo esquelético puede estar
asociado con miopatia especifica del misculo
esquelético.?’ En la miocardiopatia hipertréfica
causada por alteracidon de las cadenas pesadas
de la miosina también estd asociada a miopatia
esquelética especifica.

En sus inicios la miocardiopatia hipertréfica
habia sido caracterizada como una enfermedad
no obstructiva que en muchos o en la mayoria
de los casos se demostré la ausencia de obstruc-
cién en condiciones de reposo, por lo que se
crearon maniobras provocadoras o medicamen-
tos para demostrar un gradiente no significativo
en la via de salida del ventriculo izquierdo en
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Fig. 2. ay b. La magnitud y la extension de la hipertrofia se evalué en eje
paraesternal largo (a) y eje corto (b).

Fig. 3. Registro Modo M en el que no se observa movimiento anterior
sist6lico postablacion.
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pacientes sintomdticos con poca o sin eviden-
cia de obstruccién.®® La mayoria de los pacien-
tes afectados no son reconocidos clinicamente,
incluyendo muchos de alto riesgo para muerte
subita (MS) . El mecanismo de MS puede tam-
bién estar relacionado con el tipo de mutacidn.
Por ejemplo el presincope y el sincope y presu-
miblemente la muerte stbita estdn fuertemente
asociados con isquemia miocardica en pacien-
tes con mutacién de la beta miosina de
Arg403GIn.?® Muchos adolescentes y algunos
adultos albergan un defecto genético para MHO
que no necesariamente se expresa clinicamente.
Esto puede ser explicado también por cierta va-
riabilidad del gradiente medido diario en un
paciente determinado por cambios en la frecuen-
cia cardiaca, las condiciones de carga de volu-
men o por una mala angulacién entre el haz del
ultrasonido y la direccién del flujo sanguineo.!
Los hallazgos clinicos varian significativamen-
te aun en pacientes con mutaciones idénticas y
con caracteristicas fenotipicas que no involu-
cran directamente a la sarcémera.?”-?® El fenoti-
po clinico esté caracterizado por una inexplica-
ble hipertrofia ventricular y un innumerable pa-
trén de engrosamiento de la pared.’® Sin embargo
la distribucién de la hipertrofia ventricular iz-
quierda ha mostrado pobres resultados clinicos
sobre el pronéstico a diferencia de la magnitud
del grosor de la pared que si ha mostrado una
relacién directa en el riesgo de MS.!”-?° En la
poblacion joven, los factores de riesgo para MS
incluyen: historia familiar de muerte subita por
miocardiopatia hipertréfica, hipertrofia masiva,
sincope inexplicable, respuesta hipotensora al
ejercicio y taquicardia ventricular no sosteni-
da.3! La mayoria de las muertes stibitas en pa-
cientes con miocardiopatia hipertréfica son pro-
bablemente causadas por arritmias ventriculares.
En la miocardiopatia hipertréfica obstructiva del
ventriculo izquierdo la presentacién clinica es
diversa, desde la ausencia de sintomas hasta la
muerte stbita.>® Mucha gente con la enferme-
dad son asintomaticos y por lo tanto son sub-
diagnosticados. En la prictica clinica la medi-
cién del gradiente en la via de salida es utiliza-
do para evaluar la repercusion de la enfermedad
y la eficacia del tratamiento.>3?

La hipertrofia ventricular derecha obstructiva
asociada a una hipertrofia septal muy importan-
te compromete la crista supraventricular, la ban-
da moderada o trabecular pero en realidad la
hipertrofia puede presentarse a diferentes nive-
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Fig. 4. Por Doppler color se identifico el sitio de obstruccion, por un flujo
turbulento en la via de salida del VD.

150 g

Fig. 5. Por Doppler pulsado se identifico el sitio de obstruccion en la via de
salida del VD con gradiente medio de 16 mm Hg.

les: medioventricular, pared libre, el septum ven-
tricular anterior, en el septum del tracto de sali-
da o a nivel del musculo papilar septal de la
valvula tricispide,??, hecho que no fue demos-
trado en este caso. En la miocardiopatia hiper-
tréfica la participacion de la obstruccion ventri-
cular derecha estd asociada frecuentemente con
obstruccién ventricular izquierda. La hipertro-
fia ventricular derecha aislada es rara y general-
mente forma parte de otro tipo de patologias
como la enfermedad de Fabry o de otras cardio-
patias congénitas.3*3

En esta paciente es importante destacar que por
los hallazgos electrocardiograficos se podra sos-
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pechar una posible participacién del ventriculo
derecho, sin embargo a la luz de los hallazgos
ecocardiograficos, es posible sospechar que la
gran hipertrofia septal genera un primer vector
septal de gran magnitud y que ello explique las
R de gran voltaje y aumento en la duracién de la
deflexion intrinsecoide en las ondas R de las
precordiales derechas, sin empastamiento del
vértice de las mismas. Por otro lado, el estudio
ecocardiografico con sistema Doppler puso de
manifiesto la obstruccion en la via de salida del
ventriculo derecho. La obstruccién en la via de
salida del ventriculo derecho ni la hipertrofia
ventricular derecha concomitante no siempre
son sospechadas ni buscadas porque no se tiene
en mente esta posible asociacién, pero la ima-
gen electrocardiografica de la aparente domi-
nancia ventricular derecha podrian ser signos
que orientaran a la bisqueda intencionada con
el estudio ecocardiografico bidimensional y
Doppler. En esta paciente es importante hacer
alusioén a los hallazgos eléctricos ya que inicial-
mente se sospeché BIRDHH; sin embargo, lla-
mo la atencidn la falta de empastamiento en al-
guna de las ramas o el vértice del complejo QRS
como era de esperarse en el auténtico trastorno
de la conduccidén de la rama derecha del haz de
His. Pero, ala luz del ecocardiograma, los cam-
bios eléctricos mas bien se pueden explicar
por la gran hipertrofia septal encontrada. Por
lo que es importante, en los pacientes con mio-
cardiopatia hipertréfica el anélisis detallado
con el estudio Doppler de ambos ventriculos.33
En general este tipo de patologia, con o sin
obstruccidn, también se acompaiia frecuente-
mente de disfuncién diastdlica por lo que los
sintomas también pueden ser ocasionados por
esta alteracidn.

Las anormalidades de la perfusién con talio,
localizadas en las dreas hipertrofiadas, se ex-
plican por la isquemia condicionada por la
desproporcién entre la masa miocdrdica y la
red coronaria.!!

Hasta la fecha no se sabe con exactitud cudles
son las implicaciones clinicas o cudles serian
las maniobras terapéuticas en la obstruccién del
ventriculo derecho en el contexto de la miocar-
diopatia hipertréfica. Con la ablacién septal
percutdnea el objetivo es producir un infarto y
adelgazamiento de la porcion proximal del sep-
tum con lo que se reduce o desaparece la obs-
truccién dindmica del ventriculo izquierdo.!?
Existen otras formas de tratamiento que pueden
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ser consideradas como la estimulacion eléctri-
ca, la miotomia-miomectomia septal ventricu-
lar (operacién de Morrow).!021.22:36 En esta pa-
ciente se decidid realizar ablacién con alcohol
por el sitio de obstruccién ya que en el estudio
hemodindmico se observaron claramente la 1* y
2% septales.

La ecocardiografia ha llegado a ser una impor-
tante clave en la evaluacién de los pacientes con
miocardiopatia hipertréfica. El eco bidimensio-
nal en combinacién con el eco Doppler se utiliza
para obtener informacién no invasiva sobre las
caracteristicas morfoldgicas e informacién hemo-
dindmica. El diagndstico estd basado en la de-
mostracién de hipertrofia ventricular izquierda
no dilatada con grosores parietales > 13 mm en
adultos en ausencia de otra enfermedad cardiaca
o sistémica capaz de producir un grado de hiper-
trofia similar.’* El eco Doppler es ttil en determi-
nar el sitio exacto de obstruccion y en estimar los
gradientes de presién.>? También se ha llegado a
utilizar la ecocardiografia con contraste para la
correcta identificacion de la perforante septal, de
esta manera valorar la magnitud del infarto que
serd causado con este procedimiento.3”-3
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Conclusion

La miocardiopatia hipertréfica es diagnostica-
da por la presencia de hipertrofia asimétrica del
septum sin evidencia de otras causas para el au-
mento de la masa cardiaca y la sintomatologia
puede variar de acuerdo al ventriculo mayor-
mente afectado o puede estar ausente. El genoti-
po cominmente determina la penetrancia, seve-
ridad y distribucién de la hipertrofia ventricular
izquierda y el prondstico.

El hallazgo en este caso sugiere que, en todos
los pacientes con miocardiopatia hipertréfica,
se debe investigar la presencia de obstruccién
de la via de salida del ventriculo derecho, espe-
cialmente si el electrocardiograma muestra sig-
nos de hipertrofia ventricular derecha y con ello
es posible que esta alteracién pueda reconocer-
se con mas frecuencia e incluso valorar su mag-
nitud. Aunque también existen nuevas modali-
dades diagndsticas que pudieran dar informa-
cién de la anatomia ventricular como la resonacia
magnética, la cual adolece de la informacion
que ofrece el sistema Doppler para reconocer la
presencia y magnitud de la obstruccion al flujo
en la via de salida del ventriculo derecho.
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