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En la práctica clínica se designa como alta sensibilidad 
a la capacidad de cuantificar el valor de troponinas por 
debajo del valor de personas sanas10. Es posible que el 
uso de kit de alta sensibilidad sea el motivo por el cual 
hallamos incremento de troponina en todos los casos.

En estudios previos se ha correlacionado la eleva-
ción de troponinas con el tamaño de dispositivo implan-
tado o con el tamaño del defecto11-14. Otra experiencia 
ha correlacionado la elevación de troponinas con 
defectos complejos de tratar como aquellos defectos 
múltiples, con deficiencia de borde posterior o subro-
gantes de defectos complejos como prolongación del 
procedimiento15.

Tabla 2. Comparación de troponina T cardiaca de alta sensibilidad a las 6 horas de la culminación del procedimiento 
entre características anatómicas y del procedimiento presentes o ausentes en los 106 pacientes. Mediana y rango 
intercuartílico, en pg/ml

Variable n Presente n Ausente p

CIA única 85 67.2 (74.3) 21 82 (97.6) 0.32

Medición CIA con balón 31 75.7 (85.5) 75 67.2 (79.9) 0.32

Borde posterior fláccido 46 79.5 (89) 60 59.5 (77.7) 0.06

Sobredimensionamiento dispositivo 16 67.1 (77.6) 90 73.6 (76.2) 0.97

Borde aórtico deficiente 41 74.5 (98.6) 65 71.6 (70.6) 0.48

Deformación senos de Valsalva 15 117.3 (99.1) 91 67.6 (73.5) 0.03

Inestabilidad del dispositivo 9 119.3 (208.8) 97 69.8 (73.2) 0.13

Reposicionamiento de dispositivo 26 102.2 (104.5) 80 63.4 (63.7) < 0.01

CIA: comunicación interauricular.
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Figura 2. Gráfico de barras comparando mediana de hs-cTnT a las 6 horas del procedimiento entre variables 
categóricas. Necesidad de reposicionamiento del dispositivo 63.4 pg/ml vs. 102.2 pg/ml (p < 0.01) (izquierda). 
Deformación de senos de Valsalva 67.6 pg/ml vs. 117.3 pg/ml (p = 0.03) (centro). Borde posterior fláccido 59.5 pg/ml 
vs. 79.5 pg/ml (p = 0.06) (derecha). Test U de Mann-Whitney. 
hs-cTnT: troponina T cardiaca de alta sensibilidad.

Tabla 3. Correlación entre variables cuantitativas 
y valor de troponina T cardiaca de alta 
sensibilidad a las 6 horas de culminado el 
procedimiento

Variable r p

Edad –0.20 0.03

Peso –0.25 < 0.01

PMAP 0.15 0.11

Diámetro CIA 0.20 0.03

Diámetro cintura de dispositivo 0.17 0.07

Tiempo de fluoroscopia 0.34 < 0.001

CIA: comunicación interauricular; PMAP: presión media de arteria pulmonar.
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Actualmente es insuficientemente conocido el meca-
nismo por el cual se liberan troponinas por parte de las 
células musculares cardiacas en casos no relaciona-
dos con isquemia miocárdica o necrosis. Se ha des-
cripto que otros mecanismos pueden estar implicados, 
como la muerte celular programada o la liberación del 
pool citosólico de troponinas secundario a la alteración 
de la membrana celular por daño mecánico16,17. Hipo-
tetizamos que la elevación de troponinas en el contexto 
del cierre percutáneo de CIA podría ser secundario a 
un mecanismo similar a la alteración de la membrana. 
Otros procedimientos que involucran manipulación en 
las aurículas como la ablación debido a fibrilación auri-
cular provocan también lesión miocárdica demostrada 
por biomarcadores18.

En el mismo sentido, es posible que defectos más 
complejos, como aquellos con déficit de bordes, 
defectos de mayor diámetro o necesidad de implantar 

dispositivos más grandes, requieran mayor manipula-
ción y trauma por catéteres/dispositivos. De acuerdo 
con esta línea de razonamiento, Hlebowics et al. han 
sugerido que el trauma mecánico podría ser la expli-
cación de la elevación de troponinas en el tratamiento 
percutáneo de CIA13. Una elevación de troponina I se 
ha observado en procedimientos pediátricos interven-
cionistas, mientras que no se ha detectado esa misma 
elevación en casos puramente diagnósticos. La abla-
ción de arritmias mediante aplicación de radiofrecuen-
cia causa mayor elevación que otras intervenciones19.

La mayoría de las erosiones de estructuras miocár-
dicas en relación con la oclusión percutánea de CIA, 
ocurren en las primeras 72 horas posteriores al implante 
de dispositivos. Un tercio de estas erosiones pueden 
tener un final fatal y los hallazgos de autopsia o cirugía 
de emergencia revelan perforaciones posiblemente 
causadas durante el cateterismo4.

Tabla 4. Análisis multivariante. Modelo lineal generalizado mixto teniendo en cuenta la variable dependiente cambio 
de troponina entre basal y a las 6 horas de culminado el procedimiento y las variables independientes

Variable β IC95% p

Deformación senos de Valsalva 3.8 –24.5 a 32.1 0.79

Reposicionamiento de dispositivo –12.1 –36.3 a 11.9 0.32

Borde posterior fláccido –11.6 –32.1 a 8.8 0.26

Peso –0.7 –1.1 a –0.3 < 0.01

Diámetro CIA 2.8 0.8 a 4.9 < 0.01

Tiempo de fluoroscopia 2.7 0.6 a 4.7 < 0.01

CIA: comunicación interauricular; IC95%: intervalo de confianza del 95%.
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Figura 3. Gráfico de dispersión correlacionando valor de hs-cTnT y variables continuas. Correlación entre peso y 
hs-cTnT (r: –0.25; p < 0.01) (izquierda). Correlación entre diámetro de CIA y hs-cTnT (r: 0.20; p = 0.03) (centro). 
Correlación entre tiempo de fluoroscopia y hs-cTnT (r: 0.34; p < 0.001) (derecha). Test de correlación de Pearson. 
CIA: comunicación interauricular; hs-cTnT: troponina T cardiaca de alta sensibilidad.
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Luego de la publicación del estudio pivote de Amin 
et al.4 se recomendó tener especial precaución en el 
caso de oclusión de defectos con déficit de borde aór-
tico o aquellos dispositivos con cintura mayor a 1.5 
veces con respecto al defecto basal, recomendando un 
seguimiento estricto en estos casos. A  pesar de que 
en general la presencia de erosiones se ha observado 
en pacientes con déficit de borde aórtico, los opera-
dores no involucran al déficit de este borde como 
principal causa de la erosión20. El déficit de borde 
aórtico no se encuentra asociado a mayores eventos 
adversos cuando se compara con pacientes con bor-
des suficientes21. En línea con estos hallazgos, nues-
tra experiencia no evidenció cambios en la troponina 
luego del procedimiento en aquellos pacientes con 
déficit de borde aórtico, borde posterior fláccido o dis-
positivo sobredimensionado.

El presente estudio tiene limitaciones. Se llevó a 
cabo en un único centro y podrían existir sesgos de 
selección o de referencia. Sin embargo se evaluaron 
de forma consecutiva todos los pacientes con diagnós-
tico de CIA y menos del 10% de los pacientes tamiza-
dos no fueron incluidos. Así mismo, no se puede 
determinar si la elevación de troponina se relaciona 
con eventos adversos serios a mediano o largo plazo 
ya que para contestar ese interrogante sería necesario 
incluir un número mayor de pacientes y hacer un segui-
miento más prolongado. Hasta el momento de la publi-
cación y con un seguimiento disímil entre los pacientes 
incluidos (1 a 30 meses) no se han reportado eventos 
adversos serios. El dispositivo más utilizado fue el Nit 
Occlud ASD-R (pfm Medical, Alemania) y la mayor 
experiencia publicada en la literatura con respecto al 
cierre percutáneo, así como con complicaciones, ha 
sido con otros dispositivos, aunque el diseño y mate-
riales componentes de los dispositivos utilizados son 
similares y no exentos de eventos adversos22. El equipo 
interviniente cuenta con experiencia previa en el uso 
del dispositivo, por lo que no creemos que se pueda 
relacionar el incremento de troponina con impericia en 
el implante de este23,24. La principal fortaleza del estu-
dio es el uso de troponina de alta sensibilidad, la cual 
se recomienda en la actualidad, con un protocolo 
estricto de medición en el seguimiento y escasa varia-
bilidad en el tiempo transcurrido entre la culminación 
del procedimiento y la medición de control. Existe evi-
dencia de una variabilidad circadiana en la liberación 
de troponina25, sin embargo en nuestra experiencia 
todos los casos de extracción basal fueron durante la 
mañana y los de control en horas nocturnas. Al no exis-
tir una definición clara de lesión miocárdica posterior 

al tratamiento percutáneo de CIA consideramos que el 
uso de un modelo lineal generalizado mixto es el 
método estadístico multivariante adecuado para eva-
luar la variación en la hs-cTnT.

Finalmente, consideramos que el rol de la medición 
de hs-cTnT no parece ser necesaria como parte del 
seguimiento de los pacientes, ya que hasta el momento 
no ha demostrado estar relacionada con eventos 
adversos serios y no sería costo-efectivo su utilización 
sistemática. Por otro lado, pensamos que podría ser 
útil como forma de estudiar casos más complejos que 
demandan mayor manipulación durante el procedi-
miento y/o presentan factores de riesgo de erosión en 
donde el resultado del biomarcador podría funcionar 
como método de alerta adicional para un seguimiento 
más estricto.

Conclusión

Luego de transcurridas 6 horas del cierre percutáneo 
de una CIA, existe invariablemente una elevación de la 
hs-cTnT. La medición con balón elastomérico del 
defecto, la presencia de déficit de borde aórtico y/o un 
borde posterior fláccido y el sobredimensionamiento 
del dispositivo no se relacionaron con un incremento 
mayor de niveles de hs-cTnT. El diámetro de la CIA y 
el tiempo de fluoroscopia, así como el peso del 
paciente, se relacionan con la variación en los niveles 
de hs-cTnT en el seguimiento.
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Abstract
Supravalvular aortic stenosis (SVAS) is a congenital malformation associated with Williams-Beuren syndrome. It is characterized 
by severe stenosis of the sinotubular junction. The smooth muscle layer is thickened due to an alteration of the Elastin gene. 
The treatment is surgical and there are several techniques to relieve obstruction which range from the single-patch technique 
to the replacement of all three aortic sinuses with three patches. However, the optimal technique is still unclear. The objective 
of this article is to carry out a bibliographic review of surgical techniques for SVAS and the description of the application of 
the Doty technique for a 4-year-old infant at the Roberto Gilbert Elizalde Hospital.

Keywords: Doty technique. Williams-Beuren syndrome. Supravalvular aortic stenosis.

Resumen
La estenosis aórtica supravalvular es una malformación congénita asociada al síndrome de Williams-Beuren. Se caracteriza 
por una severa estenosis en la unión sinotubular. La capa de músculo liso se engrosa debido a una alteración en el gen 
Elastina. El tratamiento es quirúrgico y existen varias técnicas para aliviar la obstrucción, que van desde la técnica de un 
solo parche hasta el reemplazo de los tres senos aórticos con tres parches. Sin embargo, la técnica óptima aún no está 
clara. El objetivo de este artículo es realizar una revisión bibliográfica de las técnicas quirúrgicas para estenosis valvular 
aórtica supravalvular y describir la aplicación de la técnica de Doty en una niña de 4 años en el Hospital Roberto Gilbert 
Elizalde. 

Palabras clave: Técnica de Doty. Síndrome de Williams-Beuren. Estenosis aórtica supravalvular.
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Introduction
Supravalvular aortic stenosis (SVAS) is a rare con-

genital malformation, associated with Williams–Beuren 
syndrome (WBS). It is caused by the alteration of the 
elastin gene on chromosome 7q11.23. It is transmitted 
in a dominant manner, with the majority of cases being 
sporadic1. The transmission of the disease from an 
affected parent is rare1-3.

SVAS is characterized by severe luminal narrowing 
of the sinotubular junction (STJ) and the ascending 
aorta, it is less frequently characterized with the aortic 
arch and descending aorta4,5.

Several techniques have been developed to repair 
SVAS, the first technique was introduced in 1966 by 
McGoon, who performed a single patch augmentation 
of the non-coronary sinus6. Doty et al. described an 
extended aortoplasty of the non-coronary sinus and the 
right coronary sinus using a trouser patch in 19777. In 
1988, Brom reported a technique for augmenting the 
three sinuses of Valsalva8.

To date, no surgical technique has demonstrated 
clear superiority. In our setting, as the national refer-
ence center for congenital heart disease, we aim to 
present a case of Doty surgery on a 4-year-old girl with 
symptomatic SVAS, along with a literature review on 
the current proposal for the surgical management of 
SVAS.

Description of the clinical case
The 4-year-old female child was referred to our hos-

pital from a Ministry of Health Hospital at the age of 
three. She presented with delayed psychomotor devel-
opment and irritability. She was diagnosed with WBS, 
Karyotype 46, XX. Physical examination revealed facial 
dysmorphia characterized by a broad forehead, short 
and wide nose, slight palpebral and epicanthal obliq-
uity, a small jaw, and prominent lips. A systolic murmur 
of intensity IV/VI with a rhomboid characteristic (cre-
scendo-decrescendo) and irradiation to the neck was 
observed in the aortic focus. The echocardiogram 
showed flow acceleration at the level of the aortic 
supravalvular junction.

Complementary studies included a chest X-ray that 
revealed excavation of the lung button (Fig. 1) with no 
other relevant findings. The electrocardiogram showed 
ST depression, left ventricular growth with a positive 
Sokolow-Lyon index, suggesting signs of systolic over-
load and myocardial ischemia. The two-dimensional 
transthoracic echocardiogram confirmed concentric left 

ventricular hypertrophy; normal mobility; preserved 
ejection fraction of 70%; tri-leaflet aortic valve without 
alterations; the presence of severe SVAS with a maxi-
mum gradient of 116  mmHg and a mean gradient of 
65  mmHg. The aortic annulus measured 10  mm 
(z-score-1.7); the sinuses of the Valsalva measured 
14mm (z-score  –1.3); and STJ measured 8  mm 
(z-score –3.6) (Fig. 2). These findings were confirmed 
with chest angiotomography (Fig.  3). Based on these 
findings, the diagnosis of SVAS was confirmed, and the 
decision was made to perform Doty’s procedure to 
resolve the stenosis. The girl is currently asymptomatic 
with regular cardiovascular follow-ups every 6 months.

Surgical technique
The surgery consisted of right atrial cannulation and 

aortic cannulation near the brachiocephalic trunk. Left 
cavity drainage was achieved through the right superior 
pulmonary vein, and the aorta was clamped. A single 
dose of Nido cardioplegia was administered antero-
gradely and directly into the coronary ostium. The aorta 
was sectioned at the point of maximum stenosis, 
addressing the non-coronary sinus to allow better 
exposure of the sinuses containing the coronary ostium. 
The non-coronary sinus was resected, and an incision 
was made 2-3  mm from the nadir of the sinus of 
Valsalva to the left of the ostium of the right coronary 

Figure 1. Posteroanterior chest radiograph with a normal 
cardiothoracic index and button excavation pulmonar.
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artery in the right coronary sinus. The left supracoro-
nary crest was resected due to intimal hyperplasia.

A pant-shaped polytetrafluoroethylene patch was 
used to create the neo-sinuses of Valsalva and increase 
the diameter of the ascending aorta (Fig. 4). The aortic 

clamping time was 75 min, and the extracorporeal cir-
culation time was 105 min, leading to a return to sinus 
rhythm. Transesophageal echocardiography performed 
during the surgery confirmed adequate aortic valve 
coaptation and the absence of a significant gradient at 
the level of the STJ.

In the immediate post-operative period, bleeding was 
greater than usual, necessitating re-intervention. The 
patient was discharged 15 days after surgery with car-
diological follow-up and is awaiting a new control chest 
angiotomography.

Discussion
SVAS is a rare and complex disease often associated 

with multiple cardiac anomalies and syndromes, typi-
cally linked to WBS, of which around 69% are diag-
nosed with SVAS. It has an early mortality rate of 4.2% 
and a late mortality rate of 0.6%9,10.

Following the proposed guidelines by Mongé et al.4, 
the criteria for surgery include a significant gradient in 

Figure 2. Two-dimensional transthoracic echocardiogram, A: parasternal long axis shows supravalvular aortic stenosis 
(red arrow), B: Doppler echocardiogram shows flow acceleration at the level of the STJ (black arrow) of 5.40 m/s.

ba

Figure 3. Chest angiotomography, orthogonal and long-axis 
plane of the aortic roof, demonstrating the typical 
hourglass image (red circle), with an annulus of 17  mm 
(z 0.38) and an STJ of 8.8mm (z-3.6).

Figure 4. Intraoperative image, A: aorta with hourglass image 
(thick lines). B: pantaloon-shaped patch, Doty technique.

ba
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the left ventricular outflow tract of 40-50 mmHg along 
with a significant narrowing of the STJ. Another criterion 
is a gradient of 30-40  mmHg at the level of the STJ 
plus significant left ventricular hypertrophy. Our patient 
met the latter criteria, with the maximum gradient being 
116 mmHg at the level of the STJ.

Due to its rarity, there exists a limited cohort of 
patients, resulting in many different surgical techniques 
evolving from 1966 to the present day for SVAS correc-
tion, this diversity of approaches complicates the deci-
sion-making process regarding the selection of an ideal 
surgical technique11,12.

Stamm et al.11 conducted a study involving 76 patients 
who underwent surgery utilizing the three described 
techniques over a span of 41 years. In most patients, 
they included the Doty technique. They concluded that 
the insertion of at least one inverted bifurcated patch 
in the right coronary and non-coronary sinuses is not 
technically demanding. It will likely lead to improve-
ments in long-term survival with lower reoperation 
rates.

In 2022, Ibarra et al.12 reported the follow-up of 
89 patients, among whom 31 underwent surgery with 
the single patch technique and 58 with the Doty tech-
nique. With a mean age at surgery was 2.5 years and 
a median follow-up of 5.8  years, they observed a 
greater change in the STJ with suitable diameters in 
patients treated with the Doty technique, along with 
greater freedom of reoperation in this group.

Meccanici et al.9, being the first meta-analysis 
reported in 2024, included 23 publications with a total 
of 1,472 patients. The mean age at the time of surgical 
repair was 4.7 ± 5.8  years, with 49.6% having WBS, 
and a mean follow-up of 6.2 years.

The single-patch technique was reported in 43.6%, 
followed by the Doty technique in 33.2% of cases. The 
higher number of patients with the single-patch tech-
nique is due to its longer period of usage, but in differ-
ent analyzed reports11-13, the Doty technique showed 
lower reoperation rates and higher survival.

For this reason, at our center, Doty Surgery is per-
formed as the technique of choice for SVAS.

The early complications reported with the Doty tech-
nique11 include severe arrhythmias, acute myocardial 
ischemia, and the need for ECMO. In our case, the 
main complication was post-surgical bleeding, requiring 
re-exploration. The porosity of the artificial patch used 
is likely the cause of the post-surgical event.

The post-operative transthoracic echocardiogram 
showed no significant gradients at the level of the STJ, 
being < 5 mmHg, with a lesion-free aortic valve.

The late complications reported by Meccanici, 
showed microsimulation-based event risks in the first 
30 post-operative years after congenital SVAS repair: 
the risk of myocardial infarction was 8.1% (95% Confi-
dence interval [CI]: 7.3-9.9). %), and the risk of reinter-
vention was 31.3% (95% CI: 29.6-33.4%).

To avoid one of the major complications of SVAS 
repair related to the coronary arteries, Lizhi et al.13 
modified the Doty Technique. This was applied to 
6 patients and compared to 64 patients who received 
the traditional Doty technique, yielding promising 
results. These require meticulous long-term follow-up 
to determine their place in the surgical armamentarium 
for SVAS.

Furthermore, the case we present is important 
because it involves a rare pathology and requires more 
publications to elucidate the ideal technique for SVAS. 
We have opted to use the surgical technique that has 
demonstrated better long-term survival. The successful 
application of the Doty technique in this specific case 
reinforces its role as an effective option in managing 
SVAS, especially considering the ease of performing 
the surgical technique, lower complication rates, and 
the low gradient at the STJ.

Conclusion

The reconstruction of the STJ and aorta is feasible 
with the Doty technique. However, it requires lifelong 
monitoring of the cardiovascular system to evaluate 
residual stenosis and coronary obstruction, utilizing 
serial echocardiograms and chest angiotomography.
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Caracterización clínica de los pacientes con bloqueo 
atrio-ventricular completo fetal
Clinical characterization of patients with complete fetal atrioventricular block

Fernando A. Muralles-Castillo
Servicio de Cardiología Pediátrica, Instituto Guatemalteco de Seguridad Social, Ciudad de Guatemala, Guatemala

Artículo de revisión

Resumen
El siguiente artículo busca describir la caracterización clínica de los pacientes con bloqueo atrio-ventricular completo congénito, 
para lo que se recabó información de diferentes fuentes, entre las cuales está la presentación de la patología y su repercusión 
en el feto. La base principal fue buscar una asociación entre el uso de los medicamentos y el pronóstico del bloqueo 
atrio-ventricular completo congénito. Dentro del tratamiento a utilizarse en los pacientes con bloqueo atrio-ventricular fetal se 
menciona el uso de esteroides, estimuladores betaadrenérgicos, plasma, etc., sin embargo su uso es controversial, ya que 
aún hay muchos estudios en los cuales no se define si se usa de forma aislada o bien en conjunto para mejorar el estado del 
paciente. Los esteroides son los medicamentos más empleados en esta patología y también los más estudiados, si bien su 
uso ha disminuido el desarrollo de hidrops, y evitar que un bloqueo atrio-ventricular de tipo II avance a uno completo también 
puede provocar que haya mayor pérdida de líquido amniótico, provocando oligohidramnios que pudiera provocar daño fetal. 
Debido a esto, la valoración del uso de los distintos medicamentos dependerá ante la condición clínica del paciente y se 
deberá abordar un manejo multidisciplinario en el periodo perinatal para mejorar el pronóstico del paciente y de la madre.

Palabras clave: Bloqueo atrio-ventricular completo. Fibroelastosis. Disfunción ventricular fetal. Esteroides. Fibrosis miocárdica.

Abstract
The following article seeks to describe the clinical characterization of patients with congenital complete atrioventricular block. 
Information was collected from different sources, among which is the presentation of the pathology and its impact on the fetus, 
and the main basis was look for an association between the use of medications and its prognosis. Within the treatment to be 
used in patients with fetal atrioventricular block, the use of steroids, beta-adrenergic stimulators, plasma, etc., is mentioned; 
however, their use is controversial, since there are still many studies in which it is not defined whether they are used in isolation 
or together to improve the patient’s condition. Steroids are the medications most used in this pathology and also the most studied, 
although their use has decreased the development of hydrops and preventing a type II atrioventricular block from progressing 
to a complete one, it can also cause greater loss of amniotic fluid, causing oligohydramnios that could cause fetal damage. Due 
to this, the assessment of the use of different medications will depend on the patient’s clinical condition and multidisciplinary 
management should be addressed in the perinatal period to improve the prognosis of the patient and the mother.

Keywords: Complete atrioventricular block. Fibroelastosis. Fetal ventricular dysfunction. Steroids. Myocardial fibrosis.
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Introducción
El uso de la ecografía prenatal ha sido de mucha 

utilidad para la ciencia y el bienestar de la salud mater-
no-infantil en las últimas décadas, se sabe que se 
pueden detectar muchas anomalías estructurales car-
diacas en el feto y así mismo se ha podido realizar un 
adecuado tamizaje sobre las alteraciones del ritmo 
cardiaco. La alteración más frecuente es la bradiarriat-
mia fetal, según el Colegio Americano de Obstetricia y 
Ginecología. Esta se define como una frecuencia car-
diaca fetal por debajo de 110 latidos por minuto y entre 
sus causas están el bloqueo atrio-ventricular completo 
(BAVC), bradicardia sinusal y bloqueo atriales con bige-
minismo o trigeminismo.

El BAVC sucede aproximadamente en una relación 
de 1 en 20,000 nacimientos, en estos pacientes se 
debe descartar que no exista alguna alteración estruc-
tural en la anatomía cardiaca, ya que en la transposi-
ción de grandes arterias y levoisomerismo puede ser 
la causa de esta patología. Sin embargo al descartarse 
estas posibles causas hay que investigar antecedentes 
maternos autoinmunes como la presencia de antígenos 
específicos, como en el síndrome de anti-La/Sjögren y 
anti-Ro, también se ha visto asociación en hijos de 
madres con hipotiroidismo.

La asociación con que la madre padezca enferme-
dad autoinmune es muy alta, ya que si bien la madre 
ha sido asintomática, al tener un hijo con esta condi-
ción se debe investigar el proceso autoinmune en ella, 
ya que el 75% de los casos padecen lupus eritematoso 
sistémico o síndrome de Sjögren1.

Los anticuerpos de estas enfermedades pueden 
pasar la barrera placentaria desde las 12 semanas de 
gestación, pueden afectar al miocardio fetal y al sis-
tema de conducción cardiaca, produciendo inflamación 
y fibrosis que resulta irreversible. Las claves en el 
diagnóstico prenatal son, entre otras, la dilatación ven-
tricular bilateral, una fracción de eyección del ventrículo 
izquierdo reducida, encontrar un endocardio hipereco-
génico alrededor de la válvula mitral y músculos papi-
lares, y una disfunción de las válvulas atrio-ventriculares. 
El BAVC puede desarrollarse a partir de la semana 17 
de gestación y es detectado generalmente entre las 
semanas 20 a 24, aunque un 20% se puede detectar 
en el tercer trimestre1-3.

Método
El método de recolección de datos para este estudio 

fue de tipo cualitativo observacional, el cual tuvo como 

resultado una descripción de la caracterización de los 
pacientes en estudios de metaanálisis.

Dentro de los documentos en los cuales se basó la 
revisión se abarcan apartados diferentes entre los cua-
les están la presentación de la enfermedad y su reper-
cusión en el feto, y la base principal fue buscar una 
asociación entre el uso de los medicamentos y el pro-
nóstico en el feto.

Objetivos
Objetivo general: definir la caracterización clínica de 

los pacientes con BAVC.
Objetivos secundarios:

-	Describir el origen del BAVC fetal.
-	Mencionar la relación que existe entre la condición 

clínica materna ante la presentación de síntomas en 
el feto.

-	Señalar el tratamiento médico actual que se utiliza y 
su relación con el pronóstico de los paciente con 
BAVC.

Patogenia
Las anomalías cardiacas estructurales predisponen 

al feto a desarrollar alteraciones de la conducción car-
diaca, dentro de las más frecuentes están los pacientes 
con levoisomerismo y la discordancia ventrículo-arte-
rial. La razón por la cual hay bradiarritmia en el levoi-
somerismo es que mientras por definición el nodo 
sinusal se encuentra en el atrio de morfología derecha, 
en este síndrome el nodo sinusal se encuentra hipo-
plásico o ausente. La presencia de levoisomerismo y 
BAVC es de muy mal pronóstico para el feto y se acom-
paña de hidrops, con mortalidad cercana al 100%. La 
discordancia ventrículo-arterial crea una mala alinea-
ción de las estructuras cardiacas normales, creando 
una disfunción en el sistema de conducción y predis-
poniendo al feto a un BAVC prenatal o posnatal4.

En contraste con las alteraciones congénitas cardia-
cas, la presencia de BAVC en un corazón normal ocu-
rre principalmente en alteraciones inmunitarias. Esto 
sucede por el paso de anticuerpos a través de la pla-
centa al feto en desarrollo; en fetos susceptibles los 
anticuerpos se añaden a las proteínas ribonucleótidas, 
las cuales están presentes en los cardiomiocitos del 
miocardio, principalmente la proteína 52 kD Ro/SSA 
(Ro52), 60 kD Ro/SSA (Ro60) y la 48 kD La/SSB 
(La48); este proceso inmunitario produce la inflamación 
del sistema de conducción cardiaco y el miocardio, lo que 
resulta en fibrosis progresiva e irreversible. Se estima 
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que el 2-3% de las madres con anticuerpos positivos 
para estas enfermedades tendrán bebés con BAVC, sin 
embargo el porcentaje aumenta al 17-20% cuando hay 
antecedentes de que un nuevo bebé pueda desarrollar 
la enfermedad si tuvo un hermano con BAVC4.

Otra causa puede ser el síndrome de QT largo, ya 
que hay casos en los cuales puede progresar a BAVC, 
debido a que la despolarización atrial sucede en el 
periodo refractario del ventrículo, por lo tanto el impulso 
atrial no genera una contracción ventricular. Sin 
embargo el diagnóstico por ecografía fetal es difícil, ya 
que al contrario con la medición del intervalo PR fetal, 
el intervalo QT no puede ser medido por este método4.

Fisiopatología
Se ha mencionado que la alteración anatómica en el 

corazón tornará al sistema de conducción susceptible 
para desarrollar alguna alteración, por ejemplo, al 
hablar acerca de la discordancia ventrículo arterial se 
plantea la idea que la mala alineación de las estructu-
ras cardiacas afecta al funcionamiento de dicho sis-
tema. Además en la doble discordancia (atrio-ventricular 
y ventrículo-arterial), el riesgo de desarrollar BAVC 
aumenta progresivamente con cada año que pase en 
la vida del paciente4.

El desarrollo del BAVC congénito cuando el corazón 
se encuentra estructuralmente normal se adquiere 
mediante el paso de anticuerpos a través de la pla-
centa por parte de la madre hacia el feto. Esto provoca 
la inflamación del tejido que forma parte del sistema 
de conducción, lo cual lleva a lesión y formación de 
cicatrices alrededor de toda esta área. Se ha visto la 
presencia de depósitos de anticuerpos, componentes 
del complemento, infiltrado de linfocitos, fibrosis y cal-
cificación en la periferia del sistema de conducción4.

Diagnóstico
El diagnóstico de la alteración del ritmo cardiaco fetal 

se puede hacer mediante el registro de la ecografía en 
modo M, haciendo una adquisición adecuada de la 
región que evaluar en la región cardiaca, la cual debe 
tener el registro del movimiento de las paredes auricu-
lar y ventricular en un mismo plano y partiendo de esto 
hacer una adecuada lectura del registro. Este método 
diagnóstico es el método de referencia para determinar 
si existe un BAVC durante la vida fetal.

También se puede usar la técnica de Doppler utili-
zando el modo de onda pulsada. En esta técnica se 
emplea la lectura del tiempo entre la sístole atrial y 

ventricular, conocido como el intervalo de la contrac-
ción atrio-ventricular fetal, y se correlaciona con el 
intervalo PR en la vida posnatal. Para una adecuada 
medición de este intervalo se coloca el cursor de la 
onda pulsada Doppler a través del flujo de entrada y 
de salida, para obtener la sístole atrial y la sístole ven-
tricular; por ejemplo, se puede emplear el flujo a través 
de la válvula mitral y el flujo a través del tracto de salida 
del ventrículo izquierdo. Otro sitio en donde hacer el 
registro sería medir el flujo en la vena pulmonar y la 
rama de la arteria pulmonar o también sería el flujo de 
la arteria aorta ascendente y la vena cava superior. 
A pesar de que este intervalo PR fetal puede cambiar 
durante toda la gestación, es muy similar al obtenido 
en estudios electrocardiográficos posnatales al 
evaluar el intervalo PR según estudios que se han 
dedicado a esto.

El diagnóstico del BAVC se puede hacer mediante 
estos dos métodos. El registro del bloqueo 
quedará demostrado al hacerse evidente la disociación 
atrio-ventricular en el modo M4.

Manifestaciones clínicas
Las manifestaciones clínicas en los pacientes que 

presenten alguna cardiopatía congénita y tengan alte-
ración del ritmo cardiaco dependerán del tipo de car-
diopatía y la gravedad de esta, ya que durante la vida 
fetal en la valoración de la ecografía obstétrica hay que 
enfatizar la búsqueda de hidrops fetal como signo de 
una posible insuficiencia cardiaca4.

Los pacientes que no tienen alguna cardiopatía 
estructural podrían presentar además del hidrops fetal 
una variación de la frecuencia cardiaca fetal, la presen-
cia de fibroelastosis endocárdica y en algunos casos 
la muerte fetal4,5.

Tratamiento
El tratamiento se basará principalmente en el manejo 

de la inflamación que produce el paso de los anticuer-
pos desde la placenta al feto en crecimiento. Principal-
mente se ha empleado el uso de esteroides, como la 
dexametasona para la prevención de la inflamación del 
miocardio y como un estimulador beta adrenérgico 
como estimulador para incrementar la frecuencia ven-
tricular; se menciona en metaanálisis que el uso de 
esta terapia combinada ha aumentado la frecuencia 
ventricular media fetal en 5 a 10 latidos por minuto. Sin 
embargo es de vital importancia conocer que el uso 
prolongado de esteroides puede afectar el riesgo de 
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parálisis cerebral fetal, así como en la madre aumenta 
el riesgo de diabetes mellitus, cambios de humor y 
aumento de infecciones. Sin embargo se ha demos-
trado en estudios recientes que el uso de esteroides 
no ha producido una disminución significativa del desa-
rrollo de hidrops fetal6.

En otros estudios se ha visto que el uso de esteroi-
des en comparación con el no uso en pacientes con 
BAVC fetal no ha supuesto un resultado significativo 
en la supervivencia del feto7.

El tratamiento que se ha implementado incluye uso 
de esteroides, estimulación betaadrenérgica con sal-
butamol de forma intravenosa, hidroxicloroquina e 
inmunoglobulinas intravenosas, lo cual buscaría rever-
tir un bloqueo atrio-ventricular de segundo grado a uno 
de primer grado y con esto estabilizar el feto hacia la 
progresión del BAVC, incluso se menciona en dichos 
estudios que de las semanas 12 a 24 puede emplearse 
el uso de inmunoglobulinas en dosis de 400 mg/kg día 
cada tres semanas y se recomienda utilizarse en el 
caso de tener el antecedente de un hijo previo que 
haya padecido BAVC8.

En cuanto al uso de dexametasona, se ha visto que 
pudiera reducir la carga de anticuerpos en la madre, 
sin embargo no protege directamente al miocardio del 
feto de la afección que producen los anticuerpos al 
sistema de conducción cardiaco. Lo que sí se ha visto 
asociado es la resolución del hidrops fetal al utilizarse 
dicho medicamento8,9.

Se ha demostrado que el uso de salbutamol incre-
menta la frecuencia cardiaca fetal y por lo tanto mejora 
la función ventricular en el feto entre un 15 a 50%. Sin 
embargo otros estudios mencionan que la estimulación 
betaadrenérgica del salbutamol ya no incrementa la 
frecuencia cardiaca del feto aun usando dicha droga, 
por lo que su uso no se recomienda10.

El uso de esteroides es controversial actualmente, 
ya que como se ha discutido se ha visto que no pro-
duce una mejora significativa. Sin embargo se ha visto 
que el uso asociado en conjunto con terapia betaadre-
nérgica pudiera ayudar a que el feto sobreviva y a que 
desaparezca el hidrops si estuviera presente. Además 
en el tratamiento del bloqueo atrio-ventricular de II 
grado evitaría que progresara a un BAVC. Así mismo 
se ha visto que en algunos casos el uso de esteroides 
pudiera provocar oligohidramnios y esto provocaría 
mayor riesgo de sufrimiento fetal10.

Algunos estudios describen el uso de marcapasos 
colocado de forma percutánea en el feto para mantener 
una adecuada frecuencia cardiaca, sin embargo se 
considera como un procedimiento de muy alto riesgo, 

por lo cual se mantiene como una alternativa poco 
implementada hasta el día de hoy10.

Pronóstico
El riesgo de muerte intrauterina es del 22% y la neo-

natal es del 11 al 16%, y aumentan significativamente 
debido al BAVC. Sin embargo los recién nacidos a 
término que sobreviven al periodo neonatal tienen un 
buen pronóstico, a diferencia de los que nacen prema-
turos debido a comorbilidades.

Hasta el 75% de los pacientes que nacen con BAVC 
requerirán marcapasos a los largo de su vida.

Discusión
El BAVC fetal se puede diagnosticar desde la semana 

16 de gestación. El método diagnóstico definitivo es la 
ecografía fetal, gracias a ella se puede determinar la 
asociación atrial y ventricular con el modo M y la medi-
ción por Doppler del intervalo PR mecánico fetal. Se 
sabe que la patogenia de esta enfermedad deriva por 
dos mecanismos, el primero es producido por alguna 
anomalía estructural cardiaca y debido a esto hay una 
alteración en el sistema de conducción; el segundo 
mecanismo sucede en corazones anatómicamente 
normales en donde hay paso de anticuerpos maternos 
SSA/Ro y SSB/La, dichos anticuerpos alteran el mio-
cardio fetal provocando inflamación, fibrosis y cicatri-
ces, lo cual llevará a una alteración del sistema 
de conducción, provocando finalmente una disociación 
aurículo-ventricular.

El conocimiento de la patogenia es importante, ya 
que en función de ella se implementará el tratamiento 
médico, el cual principalmente se ha discutido que es 
el uso de esteroides; sin embargo su uso es controver-
sial, aún hay muchos estudios en los cuáles no se 
define si se usa de forma aislada o bien en conjunto 
con estimulador betaadrenérgico como el salbutamol. 
Si bien el uso de esteroides ha disminuido el desarrollo 
de hidrops y evita que un bloqueo atrio-ventricular de 
tipo II avance a uno completo, también puede provocar 
que haya mayor pérdida de líquido amniótico, 
provocando oligohidramnios que pudiera provocar 
daño fetal.

Conclusiones
El BAVC fetal se puede diagnosticar cada vez más 

temprano al momento de una ecografía fetal, esta 
se puede hacer desde la semana 16 de gestación. Es 
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importante conocer la condición inmunitaria materna 
para un adecuado abordaje del paciente con BAVC, 
tanto si fuera la primera vez que tendrá un hijo con 
alteración del ritmo cardiaco como si es producto de 
un nacimiento posterior a un bebé con este diagnós-
tico. Si la causa es una alteración congénita cardiaca 
se deberá abordar tanto de forma prenatal como pos-
natal, siendo con mayor importancia este último.

Cuando se trata de una afección con corazón estruc-
turalmente normal siendo la causa el paso de anticuer-
pos maternos hacia el feto, el diagnóstico temprano es 
fundamental para el tratamiento; si bien el uso de este-
roides y salbutamol ha sido controversial, hay mayor 
beneficio en su uso terapéutico en lugar del no uso.

Por lo tanto el empleo de la terapia farmacológica 
según sea el caso del feto podría mejorar el grado de 
hidrops fetal y disminuir la probabilidad de que el blo-
queo atrio-ventricular avance de segundo grado a uno 
completo.
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ARTÍCULO DE REVISIÓN

Resumen
El prolapso valvular mitral arrítmico es una condición implicada en casos de muerte súbita cardiaca inexplicable que recien-
temente ha tomado importancia debido a los métodos diagnósticos actuales. Sin embargo, ya que la presencia de prolapso 
valvular mitral se ha considerado un hallazgo benigno, sus implicaciones arrítmicas han sido subestimadas. La importancia 
de la presente revisión es destacar parámetros clínicos y de gabinete que permitan identificar individuos con riesgo arrítmico 
mediante una estratificación apropiada, para así poder aplicar medidas terapéuticas oportunas y evitar desenlaces fatales.

Palabras clave: Prolapso valvular mitral arrítmico. Prolapso valvular mitral. Disyunción del anillo mitral. Muerte súbita 
cardiaca.

Abstract
The arrhythmic mitral valve prolapse is an entity involved in cases of unexplained sudden cardiac death, which has recently 
gained importance due to current diagnostic methods. However, since the presence of mitral valve prolapse has been con-
sidered a benign finding, its arrhythmic implications have been underestimated. The importance of the present review is to 
highlight clinical and office parameters that allow identifying individuals with arrhythmic risk through appropriate stratification, 
in order to apply timely therapeutic measures and avoid fatal outcomes.
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Introducción
El prolapso valvular mitral arrítmico (PVMA), defi-

nido por la presencia de prolapso valvular mitral 
(PVM) con o sin disyunción del anillo mitral (DAM) 
combinado con arritmias ventriculares (AV) frecuen-
tes (≥ 5% carga extrasistólica ventricular o complejas 
en ausencia de otra etiología)1 está presente en el 
10% de pacientes con PVM2, y las arritmias determi-
narán la toma de decisiones terapéuticas3. Debido a 
que el PVM se ignora previo a la muerte súbita car-
diaca (MSC), el evento raramente es monitorizado4. 
La presente revisión enfatizará los métodos diagnós-
ticos y la estratificación para dar el tratamiento 
apropiado.

Anatomía
El aparato valvular mitral posee dos valvas (ante-

rior y posterior), divididas en faldones según 
Carpentier y unidas por comisuras5, compuestas his-
tológicamente por tres capas mecánicamente dife-
rentes6 y unidas a los músculos papilares por cuerdas 
tendinosas7. El anillo mitral en diástole adquiere 
forma circular, formado por una región anterior rígida 
y otra posterior flexible8, esta última constituida por 
cuatro elementos unidos por un cordón fibroso dis-
continuo9. El anillo mitral reduce el estrés del cierre 
valvular mediante tres movimientos, disminuyendo la 
altura coaptante e incrementando el área valvular 
telesistólica10.

Epidemiología
El PVM, la valvulopatía más común (prevalencia del 

2-3%)11, presente principalmente en mujeres (1.2:1)12, 
es la principal indicación de cirugía mitral13. Las AV 
(presentes en el 43% de casos) son habitualmente 
benignas14, aunque un grupo poblacional tiene mayor 
riesgo de MSC (incidencia del 0.14-0.8% anual) sin 
anomalía estructural concomitante, el 1% con insufi-
ciencia mitral (IM) grave asintomática sin disfunción 
sistólica del ventrículo izquierdo (DSVI), el 3.1% con IM 
grave en clase funcional II con DSVI, el 4.9% con fibri-
lación auricular, el 7.8% por año en clase funcional 
III-IV y el 12.7% con una fracción de expulsión del 
ventrículo izquierdo (FEVI) < 50%15,16. El PVMA origina 
el 4-13% de las MSC inexplicables17,18 y el 6.6% en 
caso de fibrilación ventricular idiopática19. Afecta prin-
cipalmente a jóvenes (edad promedio: 30 años) y con 
antecedentes familiares20.

Prolapso valvular mitral
El PVM (desplazamiento telesistólico de uno o ambos 

velos > 2 mm por debajo del plano anular dentro de la 
aurícula izquierda en la vista paraesternal o apical de eje 
largo)21 es una condición progresiva22 manifestada en dos 
formas: la enfermedad de Barlow y la deficiencia fibroelás-
tica23. La enfermedad de Barlow implica un grosor bivalva 
≥ 3 mm, dilatación anular y cuerdas tendinosas resisten-
tes debido a una esponjosa rica en glucosaminoglucanos 
y calcificación in situ en pacientes de 40-60 años de 
edad24. La deficiencia fibroelástica (fenotipo más común) 
manifiesta adelgazamiento de un solo segmento prolap-
sado (habitualmente P2) y se asocia a una cuerda rota 
por déficit conectivo en individuos de edad avanzada24. 
En ambos fenotipos, el 78.4% tienen prolapso posterior, 
el 4.6% anterior y el 17% bivalvo25. Hereditariamente se 
presenta como enfermedad de Barlow, a diferencia de la 
forma esporádica (deficiencia fibroelástica), y ambos tipos 
son clasificados como primarios (mendeliano) o secunda-
rios (sindrómico)26. La asociación con variantes patogéni-
cas de genes relacionadas con miocardiopatías (titina 
[TTN] y filamina C [FLNC]) podría explicar la remodela-
ción desproporcionada del ventrículo izquierdo27, que 
ocurre en el 8-16% de los pacientes28, donde la IM actua-
ría como disparador29.

Disyunción del anillo mitral
La DAM (separación sistólica entre la unión de la 

pared auricular y la pared libre del ventrículo izquierdo 
≥ 2 mm en la proyección de eje largo)30, que tiene una 
prevalencia del 8.7-96%31,32, está asociada con PVM 
(22.9-54% de los pacientes)31,33. Es habitual en prolap-
sos bivalva34 con una incidencia del 20% con IM grave 
concomitante35, detectada en dos tercios de la circun-
ferencia del anillo mitral36 bajo P1-P2  (69.2%)34 y glo-
balmente bajo la valva posterior (98% de los casos)37 
intercalado con tejido sano36, clasificándose como tipo 0 
(ausente, 7.6%), tipo I (segmento ventricular basal hiper-
móvil sin DAM, 66.5%), tipo II (DAM < 5 mm, 25.4%) y 
tipo III (DAM ≥ 5 mm, 0.5%)38. La disyunción aplana y 
expande el anillo mitral sistólicamente, causando mayo-
res área anular diastólica (1646 ± 410 mm2), diámetro 
intercomisural (48 ± 7 mm)28 y diámetro anteroposterior 
(34-41 mm)34, predisponiendo a prolapso en ausencia 
de enfermedad intrínseca35 y causando dilatación, 
DSVI, hipertrofia miocárdica regional y fibrosis39, aso-
ciada con AV que es el mayor predictor (hazard ratio: 
1.90; p < 0.0001)40, con incidencia arrítmica del 33% a 
5 años y del 66% a 10 años tras el diagnóstico14.
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Fisiopatología
La DAM y el PVM desencadenan AV por estiramiento 

de los músculos papilares y de la base inferolateral del 
ventrículo izquierdo28 y por el contacto valvar diastólico, 
prolongando el período refractario funcional y desarro-
llando posdespolarizaciones precoces (hipótesis de 
Padua)41. Los mecanorreceptores prolongan y disper-
san el intervalo QT por activación miofibroblástica22 y 
la actividad simpática incrementada produce extrasís-
toles ventriculares debido a mecanismos homeostáticos 
del calcio intracelular, causando posdespolarizaciones 
tardías42. Las fibras de Purkinje en la base papilar crean 
una reentrada funcional originando fibrilación ventricular 
(FV) y MSC41. La tracción sistólica del músculo papilar 
provoca inflamación y fibrosis, estableciendo un sustrato 
(primer golpe) y requiriendo un segundo impacto (extrasís-
toles ventriculares) para sostener arritmias malignas41. 
Además, la inserción apical de los músculos papilares 
(57% de los casos) incrementa dicha fibrosis43. Las AV 
a menudo son polimórficas, originándose principal-
mente del músculo papilar posteromedial, y favorecen 
anisotropía con diversas morfologías electrocardiográ-
ficas44. También los agregados plaquetarios y los 
depósitos de fibrina en la zona disyuntiva provocan 
microémbolos coronarios como fuente adicional arrít-
mica45, junto con variantes genéticas patogénicas mio-
cárdicas arrítmicas (FLNC/lámina A [LMNA]) y de 
canales iónicos46,47.

Evidencia patológica en el prolapso 
valvular mitral arrítmico

La prevalencia de PVM en series de autopsias se 
estima en un 4-7%17 con afección bivalva en el 70% de 
los casos48. La MSC se manifiesta como FV y taquicar-
dia ventricular sostenida (TVS) en el 70% y el 30% de 
los casos, respectivamente16. La histopatología revela 
colágeno tipo 1 en los músculos papilares (100%), la 
pared inferior basal del ventrículo izquierdo (88%)18 y el 
tabique interventricular (24%)49, con afección subendo-
cárdica-intramural en el 85% de las muestras50, exis-
tiendo fibrosis perivascular51 y DAM en el 5% de los 
casos sin PVM48.

Manifestaciones clínicas
Se presentan palpitaciones, dolor torácico atípico y 

signos ortostáticos con o sin AV14. El síncope en ausen-
cia de AV, presente en el 2-3.6% de los casos52, existe 
en el 35% de las MSC20 y predice AV graves (odds ratio 

[OR]:6.96; intervalo de confianza del 95% [IC95%]: 
1.05-46.01; p = 0.044)53, siendo el 15% de los casos 
de MSC previamente asintomáticos20. Las AV ocurren 
en reposo (53%), al esfuerzo (29%) y en el sueño 
(12%)18,54. En la enfermedad de Barlow se ausculta un 
clic mesotelesistólico a nivel del ápex, con o sin soplo 
de IM, mientras que la deficiencia fibroelástica tiene 
frecuentemente un soplo holosistólico55.

Biomarcadores
Un valor elevado del factor de supresión soluble de 

la tumorogenicidad 2, producto del estrés biomecánico 
local, está asociado con FEVI reducida y fibrosis papi-
lar en comparación con sujetos controles (31.6 ± 
10.1 vs. 25.3 ± 9.2 ng/ml; p = 0.01), junto con niveles 
altos del factor de crecimiento transformante beta 156.

Electrocardiografía
Un intervalo QRS fragmentado es un marcador cica-

tricial miocárdico asociado con AV complejas57, pero 
no así su duración58. Las ondas T negativas o bifásicas 
en las derivaciones inferolaterales (65.3-80% de los 
casos con MSC)15,19 son marcadores de riesgo de MSC 
(p < 0.00001)40 y junto con la depresión del segmento 
ST duplican el riesgo de AV leves/moderadas e incre-
mentan ocho veces las formas graves14,15. Existe pro-
longación del intervalo QTc (450 ± 38 ms) y dispersión14,59, 
vinculado al grosor valvar mitral anterior y prolapso 
grave60. Las AV complejas (extrasístoles ventriculares 
multifocales, taquicardia ventricular no sostenida [TVNS] 
> 180 lpm y TVS/FV14) están presentes en > 80% de los 
casos de MSC15. La morfología de las extrasístoles ven-
triculares puede estimar su origen en el aparato mitral 
(sensibilidad y especificidad del 100%)61. El síndrome 
de QT largo puede coexistir, experimentándose más AV 
que si existe aislado (p = 0.009)62. Además, las máqui-
nas de inteligencia artificial capaces de detectar AV 
tienen un futuro prometedor63.

Evaluación ecocardiográfica
Los ecocardiogramas transtorácico y transesofágico 

evalúan detalladamente la VM, principalmente con la 
función en tercera dimensión64 y con técnicas nuevas 
(Fig. 1)65, definiendo cuatro fenotipos de PVM: deficien-
cia fibroelástica, deficiencia fibroelástica plus, forma 
frustrada y enfermedad de Barlow66. El grosor valvar 
(≥ 0.49 mm; p < 0.0001)67, el número de velos prolap-
sados (p < 0.001)68 y una mayor longitud valvar (valva 
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anterior 24.1 ± 4 mm, valva posterior 17 ± 4.1 mm) se 
asocian con MSC14,69. Al diagnosticar la DAM (preci-
sión del 88.7% para el ecocardiograma transtorácico y 
del 94.7% para el transesofágico)70 deberá excluirse al 
determinar la FEVI71, calculando su índice de disyun-
ción72. La DAM es un predictor de AV complejas 
(p = 0.002)73, con un valor > 4.8 mm asociado a fibrosis 
local74 y > 8.5 mm con TVNS (OR: 10; IC95%:1.2-78.1)75, 
y lo mismo que un anillo mitral dilatado (área 5.7 ± 1.3 cm2/m2; 
p = 0.02)69. La DSVI manifestará un strain radial y 
circunferencial reducido76, con valores longitudinales 

segmentarios supranormales (> 24%) en el tridente 
posterolateral e infranormales en segmentos opues-
tos77. La fibrosis regional provoca dispersión mecánica, 
manifestada como una relación de dispersión basal/
medial ≥ 122 ms asociada con AV independiente-
mente de la DSVI y de la gravedad de la IM, siendo 
mayor en pacientes portadores de desfibrilador auto-
mático implantable (DAI)69,78. Además, la contracción 
postsistólica de los segmentos posterolaterales medio/
basal del ventrículo izquierdo por la tracción del músculo 
papilar origina un movimiento discinético relativo («pie 
de bailarina»)79. La tracción del músculo papilar poste-
romedial desplaza la pared basal ventricular hacia el 
ápex a gran velocidad, dando una señal mesotelesistó-
lica por Doppler tisular pulsado ≥ 16  cm/s, conocida 
como pickelhaube, en el 20% de los pacientes19, rela-
cionada con AV (p < 0.08)69 y realce tardío con gadolinio 
en la resonancia magnética cardiaca80. Existe un incre-
mento del índice de trabajo miocárdico en el segmento 
lateral basal (≥ 2200 mmHg%) asociado con MSC 
(p < 0.001) coincidiendo con un strain longitudinal regio-
nal ≥ −25%81. La IM degenerativa suele ser meso/tele-
sistólica con un flujo excéntrico opuesto al segmento 
prolapsado, donde el método PISA (proximal isovelocity 
surface area) para cuantificarla en su variante en tercera 
dimensión es muy preciso82. Así, el 70% de los pacien-
tes con PVM tienen algún grado de IM (grave en el 
4-7%)83, presente en el 36.3% de aquellos con MSC15, 
presagiando AV (RR: 8.92)14, teniendo precaución al 
cuantificarse al considerar el volumen prolapsado (grave 
> 15  ml)84. Además, existe dilatación del área anular 
tricúspidea principalmente con la enfermedad de Barlow 
vinculada a insuficiencia tricuspídea residual tras una 
anuloplastia mitral85. Ante síndromes genéticos, hay que 
excluir dilatación aórtica asociada86.

Resonancia magnética cardiaca
La resonancia magnética cardiaca es el método de 

referencia en la evaluación volumétrica y funcional ven-
tricular87. La evaluación morfológica mediante imáge-
nes de precesión libre en estado estacionario equilibrado 
diagnostica el PVM con una sensibilidad y una especi-
ficidad del 100% para la valva posterior y con valores 
menores para la anterior88. Con ella, la DAM presenta 
dos morfologías: pseudo-DAM (yuxtaposición valvar 
posterior) y verdadera DAM89, con un 50% de pacien-
tes teniendo disyunción tricuspídea90. La hipertrofia 
basal inferolateral (índice > 1.5) coincide topográfica-
mente con fibrosis sustitutiva y se correlaciona con el 
grado de DAM y con valores de curling > 3.5 mm91, y 

Figura 1. Ecocardiografía mitral en tercera dimensión (3D). 
A: ecocardiograma transtorácico 3D en el que se aprecia 
la disyunción del anillo mitral a nivel de la pared 
inferolateral del ventrículo izquierdo. B: ecocardiograma 
transesofágico 3D en el que se visualiza un prolapso de 
festón P2. C: insuficiencia mitral identificada por Doppler 
color con efecto de transparencia en el ecocardiograma 
transesofágico 3D. D: ecocardiograma transesofágico 3D 
con técnica de transparencia en el que se aprecia flail en 
P2 (señalado). E: modelo cuantitativo de la válvula mitral 
y su anillo en 3D que muestra un prolapso de múltiples 
festones en ambas valvas (enfermedad de Barlow). F: a la 
izquierda, imagen de ecocardiograma transesofágico 3D 
en la que se aprecia un prolapso del festón P2 (señalado) 
con función de transparencia; a la derecha, enfermedad 
de Barlow con múltiples festones prolapsados con función 
true view (estrellas). Ao: aorta; PM: posteromedial;  
AL: anterolateral, A: anterior; P: posterior

dc

b

f

a
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la función feature tracking demuestra un patrón bimo-
dal asociado a fibrosis (p < 0.001)92. El realce tardío 
con gadolinio, presente en el 28-36.7% de los casos93,94, 
se asocia con AV y fibrosis histológica en el músculo 
papilar posteromedial (84-88%), la pared basal infero-
lateral (31.1-93%) y la pared basal inferior del ventrículo 
izquierdo (10.7%), exhibiendo patrones intramural 
(12.6%), parcheado (músculos papilares, 8.1%) o suben-
docárdico (0.8%)36,94. El 1.2-10% de la masa del ventrí-
culo izquierdo puede presentarlo18,93, asociado con 
dilatación ventricular y correlacionado con el grado de 
IM (13% leve, 28% moderada, 37% grave)93, presa-
giando corrección quirúrgica94. Ante una DAM > 5 mm 
(30% de los pacientes con PVM) existe mayor realce 
tardío con gadolinio y peor carga arrítmica (p = 0.002)95. 
Un valor reducido en el mapeo T1 poscontraste (334 ± 
52 ms) se correlaciona con dilatación ventricular y AV 
junto con tiempos T1 nativos globales elevados (1124.9 
± 97.5 ms) en la pared inferolateral basal/medial del 
ventrículo izquierdo, independientemente del grado de 
IM96,97. El volumen extracelular elevado (en el 87% de 
los pacientes con DAM y PVM, el 93% con realce tardío 
con gadolinio y el 81% con PVM y realce tardío con 
gadolinio ausente)98 se vincula a dilatación ventricular 
en pacientes asintomáticos con IM moderada/grave99. 
Existen valores anormales de T1, T2 y volumen extra-
celular en el 58%, el 25% y el 16%, respectivamente, 
de los pacientes con AV complejas100. Un volumen pro-
lapsado > 15 ml contribuye al remodelado cardiaco (16% 
de los casos)93 actuando como una tercera cámara101.

Tomografía computarizada
La tomografía computarizada (sensibilidad del 92.6% 

y especificidad del 97.1%) para detectar PVM es limi-
tada técnicamente por baja resolución temporal, radia-
ción y poca sensibilidad para observar faldones 
prolapsados individuales (68.5%)102.

Prueba de esfuerzo
La prueba de esfuerzo desenmascara la AV por esti-

mulación adrenérgica (grado de recomendación [R]: IC)1 
incluso durante la fase de recuperación25, prediciendo 
mortalidad por causa cardiovascular incluyendo pacien-
tes asintomáticos103.

Tomografía por emisión de positrones
A mayor cicatriz, los pacientes con AV complejas 

exhiben menor captación de 18F-fluorodesoxiglucosa 

detectada por tomografía con emisión de positrones/
resonancia magnética cardiaca, respecto a formas sim-
ples (70  vs. 85%) en las que solo existe inflamación 
(focal o focal más difusa)104.

Estratificación del riesgo arrítmico
Existen dos fenotipos de PVMA: la IM degenerativa 

y el PVM grave (DAM más enfermedad de Barlow)1. La 
estratificación multidimensional es necesaria (R: IC)1 

(Fig.  2). Los pacientes asintomáticos sin alteraciones 
estructurales ni electrocardiográficas requerirán un estu-
dio Holter y ecocardiograma periódicos (R: IIa), priori-
zando ante palpitaciones/síncope (R: IC)1. En caso de 
TV de alto riesgo se colocará un DAI incluso en pacien-
tes asintomáticos con o sin reparación mitral (R: IIa)1; 
si son de riesgo bajo o moderado, se colocará un gra-
bador de asa implantable para detectar AV graves, y 
también en aquellos con una o más características 
fenotípicas o síncope arrítmico sugestivo (R: IIa)1. Ante 
una MSC abortada se colocará un DAI (R: IA)105, y si las 
AV persisten se realizará ablación con catéter con o sin 
fármacos antiarrítmicos (R: IC)1. La evaluación periódica 
es indispensable ante extrasístoles ventriculares fre-
cuentes para identificar una miocardiopatía secundaria 
(R: IIa)105. La resonancia magnética cardiaca estará indi-
cada con al menos un aspecto fenotípico presente (R: 
IIa)1, síncope inexplicable, TVNS, MSC o AV sostenidas 
antes de colocar un DAI (R: IC)1. Si durante el estudio 
electrofisiológico, indicado ante un síncope sospechoso 
o un hallazgo anómalo no invasivo, se detecta TVS 
monomórfica, esta será específica105. Sin embargo, por 
medio de estimulación ventricular programada, incluso 
con MSC documentada, los hallazgos son limitados 
(TVS monomórfica 5%, TVNS 23%, FV 18% y no indu-
cibilidad 55%)20, por lo que no reemplaza al monitoreo 
electrocardiográfico106.

Tratamiento médico
Los fármacos antiarrítmicos se emplearán ante sin-

tomatología independientemente de la FEVI107. Los 
betabloqueantes reducen la contractilidad mitral y dis-
minuyen la actividad simpática, y junto con los bloquea-
dores de los canales de calcio reducen moderadamente 
la carga extrasistólica (R: IC)105, siendo más efectivos 
al combinarse con fármacos antiarrítmicos de clase IC 
ante patología estructural ausente (R: IIa/C)105,108. La 
amiodarona reduce mejor las AV, empleándose como 
tercera línea (R: IIIC)105, sin disminuir totalmente el riesgo 
de MSC18. Los pacientes con IM grave no candidatos a 
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cirugía ni a reparación percutánea deberán recibir tra-
tamiento farmacológico óptimo para la insuficiencia car-
diaca (R: IA)109. Ante una FEVI reducida y una carga de 
extrasístoles ventriculares ≥ 10%, donde la ablación es 
considerada de alto riesgo, no deseada o fallida, el uso 
de fármacos antiarrítmicos será apropiado (R: IIa/C)1,105.

Desfibrilador automático implantable
Los pacientes con un síncope arrítmico y TVS (R: IIa) 

o TVNS (R: IIb), o con AV persistentes tras ablación 
transoperatoria, se benefician del DAI1,3, así como en 
caso de IM con DSVI sin opciones correctivas y sin res-
puesta farmacológica (R: IA)109, otorgando terapias apro-
piadas a 42 meses en el 21.1% de los casos19, debiéndose 
mantener precaución al determinar sus algoritmos110.

Ablación con catéter
La ablación del foco arrítmico es factible indepen-

dientemente del fenotipo de PVM111. La ablación intra-
papilar (éxito inicial del 76% y a largo plazo del 75%; 

p = 0.001)112,113 es limitada por la mala estabilidad del 
catéter debido al movimiento enérgico de las cabezas 
papilares y la ubicación114. La ecocardiografía intracar-
diaca y otras técnicas intentan mejorar la interfaz caté-
ter-tejido para entregar mejor la energía ablativa 
(R: IIa)1, donde la ablación en la base papilar evita 
complicaciones115. La crioablación alcanza un éxito de 
casi el 100%111, y realizada durante la reparación mitral 
reduce la carga extrasistólica > 90% (R: IIa)1,116. Exis-
ten recurrencias provenientes de focos arrítmicos 
ausentes en el momento del procedimiento inicial, 
requiriéndose vigilancia a largo plazo117.

Tratamiento quirúrgico
Las indicaciones quirúrgicas son ampliamente cono-

cidas y la reparación mitral, recomendada (R: IB)118, dis-
minuye la frecuencia de AV posoperatorias (p = 0.005)14. 
El respeto estructural es efectivo sin importar el antece-
dente de DAM, y en la enfermedad de Barlow podrá 
requerirse resección valvar119. La degeneración mixoma-
tosa avanzada, la DAM, el prolapso multisegmentario, 

Figura  2. Algoritmo diagnóstico y terapéutico del paciente con prolapso valvular mitral o prolapso valvular mitral 
arrítmico. DAI: desfibrilador automático implantable; DAM: disyunción del anillo mitral; EV: extrasístoles ventriculares; 
FAA: fármacos antiarrítmicos; FEVI: fracción de expulsión del ventrículo izquierdo; ILR: implantable loop recorder 
(grabador de asa implantable); IM: insuficiencia mitral; MSC: muerte súbita cardiaca; RM: reparación mitral; RTG: realce 
tardío con gadolinio; TV: taquicardia ventricular.
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la calcificación anular grave y un elevado volumen pro-
lapsado predicen independientemente fracaso quirúr-
gico120. Sin embargo, los resultados tempranos y tardíos 
son excelentes, con pérdida del impacto disyuntivo arrít-
mico (éxito del 87%)73. La reducción de AV ocurre al 
mejorar la repolarización y disminuir el volumen del 
ventrículo izquierdo, en los 6 meses a 3 años posope-
ratorios121, aunque su sola presencia aún no es una 
indicación quirúrgica. Ante un riesgo quirúrgico prohi-
bitivo, estarían indicados abordajes percutáneos (R: 
IIb/B)118. Además, el Mitraclip® (Abbott Vascular, Cali-
fornia, USA) aplicado en la enfermedad de Barlow es 
capaz de disminuir la carga arrítmica ventricular122.

Actividad física

Los pacientes asintomáticos con PVM e IM leve pue-
den participar en deportes competitivos (R: IC), pero 
no pueden hacerlo aquellos con antecedentes perso-
nales de MSC, síncope arrítmico o AV complejas, entre 
otras características123,124, independientemente del tra-
tamiento recibido (R: IIIC)125, aun sin haberse determi-
nado una asociación clara entre la dosis moderada de 
ejercicio y la aparición de AV graves126. Si se requiere 
un DAI, se implantará en el lado contralateral respecto 
al brazo dominante, y se esperará 3 meses para prac-
ticar ejercicio124; en aquellos sin bradicardia, un DAI 
subcutáneo es una opción (R: IIa/B)105 sin sustituir la 
restricción deportiva123.

Conclusiones

El hallazgo de PVM, pese a considerarse una 
característica anatómica sin repercusiones relevan-
tes, ha sido implicado con MSC, y esto puede ser 
prevenido mediante el reconocimiento de un fenotipo 
particular. Con el máximo aprovechamiento de los 
estudios de gabinete cardiovascular será posible la 
estratificación del riesgo clínico-morfológico, y con 
ello aplicar todos los elementos terapéuticos y redu-
ciendo la morbimortalidad de la manera más eficaz 
posible.
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When hypoxemia does not respond to oxygen therapy:  
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Abstract
Platypnea-orthodeoxia syndrome (POS) is a rare clinical entity characterized by the onset of dyspnea and hypoxemia that 
normally manifests in the upright position, improving with recumbency. POS is generally caused by both anatomical and 
functional defects that lead to a right-to-left shunt. Herein, we present an illustrative case of POS in an elderly patient admit-
ted for severe hypoxemia, in which a massive right-to-left shunt through a patent foramen ovale facilitated by an anatomic 
disturbance was found. Percutaneous closure of the defect was performed, thus correcting the POS.

Keywords: Platypnea-orthodeoxia syndrome. Patent foramen ovale. Hypoxemia.

Resumen
El síndrome platipnea-ortodeoxia (SPO) es una entidad clínica rara caracterizada por el desarrollo de disnea e hipoxemia 
que normalmente se manifiestan en bipedestación, mejorando en decúbito. El SPO es causado por defectos anatómicos y 
funcionales, que causan un shunt derecho-izquierdo. Presentamos un caso de SPO en una paciente anciana que ingresó 
por hipoxemia grave, en quién se evidenció un shunt derecho-izquierdo masivo a través de un foramen ovale permanente 
(FOP) facilitado por una alteración anatómica. Se realizó un cierre percutáneo del FOP, corrigiendo así el SPO.

Palabras clave: Síndrome platipnea-ortodeoxia. Foramen oval permanente. Hipoxemia.
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Introduction
Platypnea-orthodeoxia syndrome (POS) is a rare clin-

ical entity characterized by the onset of dyspnea and 
hypoxemia that normally manifests in the upright position, 
improving with recumbency. POS is generally caused by 
both anatomical and functional defects that lead to a 
right-to-left shunt1, and is usually diagnosed by its clinical 
manifestation, but in some cases cardiac imaging can be 
essential to characterize it and decide management.

Case presentation
An 85-year-old woman with hypertension was admit-

ted for investigation of a dizziness episode. On exam-
ination, a remarkably low blood oxygen saturation of 
74% was detected when the patient was laying, decreas-
ing to 70% in the upright position, and not responding 
to oxygen therapy. The patient did not complain of short-
ness of breath but had a long-term diminished functional 
capacity. Blood analysis highlighted erythrocytosis 
(hemoglobin 16.9  g/dL, hematocrit 48.9%; being the 
normal parameters for the region 12-16 g/dL for hemo-
globin and 36-48% for hematocrit), and the arterial blood 
gas under a fraction of inspired oxygen (FiO2) of 21% 
showed respiratory alkalosis and hypoxemia (pH 7.49, 
HCO3-22 mmol/L, PO2  49  mmHg, PCO2  29  mmHg; 
being the normal parameters for the region and altitude 
80-100  mmHg for PO2 and 35-45  mmHg for PCO2). 
Computed tomography scan ruled out significant paren-
chymatous and vascular pulmonary disease.

Transthoracic echocardiography revealed right and 
left cavities within normal parameters, with an ascend-
ing aortic aneurism (AAA) of 50 mm, along with an atrial 
septal aneurysm (ASA) with spontaneous and perma-
nent shunt from right atrium (RA) to left atrium (LA), 
highly suggestive of patent foramen ovale (PFO). 
A  transesophageal echocardiography (TEE) was per-
formed, showing the ASA bulging into the LA and a big 
PFO with a massive shunt from RA to LA (Fig. 1A-C).

The Heart Team indicated percutaneous closure of the 
defect. Before the percutaneous closure, a right heart 
catheterization (RHC) was performed, showing a pulmo-
nary capillary wedge pressure of 12  mmHg, pulmonary 
artery pressure (PAP) of 23/13  mmHg (mean PAP of 
17 mmHg), right ventricle pressure (RVP) of 22/7 mmHg 
(mean RVP of 11  mmHg) and RA pressure (RAP) of 
9 mmHg. The arterial blood gas was determined, showing 
a PO2 of 157 mmHg, a SO2 of 99% under a FiO2 of 60%.

Under general anesthesia and TEE guidance PFO 
closure was performed with a dedicated occluder 

device of 33 mm (Occlutech Holding AG, Schaffhau-
sen, Switzerland) with optimal results (Fig. 1D). The 
RHC after the procedure did not show any significant 
differences from baseline. However, the arterial blood 
gas did show a significant increment in the PO2 rising 
to 207 mmHg just after the procedure and under the 
same conditions, as well as the blood oxygen satura-
tion, being of 98% under a FiO2 of 21% 2 h after the 
procedure.

The patient was followed up 15 weeks after the pro-
cedure and she had an improvement in her functional 
capacity, a blood oxygen saturation of 98% sitting 
down, and a correction of the adaptatory erythrocytosis 
(hemoglobin 13.6 g/dL and hematocrit 41.2%).

Discussion
POS is a clinical entity characterized by dyspnea and 

hypoxemia triggered by the upright position that improves 
in the supine position, although this postural variation is 
not essential for its diagnosis. The true prevalence of 
POS remains unknown1-3. The pathophysiology is based 
on a right-to-left shunt that requires both an anatomic 
and a functional defect: the first one allows the com-
munication between right and left circulation, while the 
second one facilitates the shunt through the anatomic 
defect. The anatomic defect can be an intracardiac shunt 
(PFO or other atrial septal defects), pulmonary arterio-
venous shunt, hepatopulmonary syndrome, and ventila-
tion-perfusion mismatching, being the PFO the more 
prevalent (80% cases of POS)4. The functional defects 
are divided into two groups depending on the mecha-
nism: the flow-related shunt (an abnormality that directs 
the blood flow through the anatomic defect, such as a 
prominent Eustachian valve, aortic dilation or aneurysm, 
ASA or cardiac surgeries) and pressure-related shunt 
(situations of high pressure in the RA that cause the 
reversal of the pressure gradient from right to left cav-
ities, such as constrictive pericarditis, right ventricular 
ischemia, pulmonary hypertension or chronic obstruc-
tive pulmonary disease)2,3,5,6.

Among patients with PFO who develop POS, an aortic 
abnormality can be identified in 25% of cases7. More-
over, it has been described that an AAA may compress 
the RA diverting blood flow from the inferior vena cava 
toward the PFO and, at the same time, increasing RAP8,9. 
Furthermore, an echocardiographic study showed that 
a dilatation of the aortic root may reduce the distance 
between the aortic root and the posterior atrial wall, 
leading to a shorter interatrial septum and a change of 
its axis, facilitating the opening of the PFO3,6.
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In our case, we could demonstrate a close link between 
both anatomic and functional defects, favoring the devel-
opment of a permanent shunt from the RA to LA. How-
ever, the patient did not show the classic desaturation 
pattern described for this entity. Instead, hypoxemia was 
permanent and in every body position, with slight differ-
ences from supine to upright position (< 4%). This could 
be explained by the presence of an ASA, which is often 
related to a massive and persistent right-to-left shunt that 
leads to permanent hypoxemia4.

The POS is usually diagnosed by its clinical manifes-
tation, but in the cases of an intracardiac shunt, cardiac 
imaging is essential to characterize the defect and decide 
management. It is suggested to perform a RHC before 
the closure to rule out markedly elevated pulmonary vas-
cular resistances and to assess the mismatch in oxygen 
saturation between the pulmonary vein and the aorta10.

The definitive treatment of POS due to intracardiac 
shunt is the percutaneous or surgical closure of the 
defect, being the first one, the preferred option given its 
high success rate and low associated complications2,4,11.

Conclusion
POS is a rare condition characterized by positional 

dyspnea and hypoxemia. In addition to a high index of 
clinical suspicion, the role of cardiac imaging is fundamen-
tal to the diagnosis. Advanced imaging techniques such 
as 3D echocardiography help in defining the anatomical 
features of the defect, as well as the spatial relationship 
of the different structures that may explain the patho-
physiology of POS. In addition, these techniques are 
fundamental in guiding the percutaneous structural 
interventions indicated in the correction of POS.

Figure  1. A: 2D transesophageal echocardiography (TEE) depicting the relationship between the ascending aortic 
aneurysm (AAA) and the patent foramen ovale (PFO). A significant atrial septal aneurysm and PFO bulging and opening 
toward the left atrium (LA) is seen (yellow arrow). It is worth noting the effect that exerts the AAA on the PFO, 
maintaining it open and favoring a permanent shunt from the right atrium (RA) to the LA. B: 3D-TEE showing the PFO 
aperture in the LA (white arrow). C: 3D-TEE TrueView image showing bubbles passing through the PFO from the RA to 
the LA (asterisk). D: 2D-TEE shows the correct closure of the defect with a dedicated occluder.
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Resumen
La búsqueda bibliográfica es una herramienta esencial para encontrar respuestas a interrogantes médicos, estimular el 
desarrollo de proyectos de investigación y enfocar adecuadamente su diseño. La organización de bases de datos bibliográ-
ficas de fuentes primarias de información es una necesidad imprescindible para el avance del conocimiento. En Internet es 
posible acceder gratuitamente a bases de datos creadas y mantenidas, en su mayoría, por centros de investigación, univer-
sidades y organizaciones de carácter público. La mayor parte de las revistas latinoamericanas son consideradas en bases 
de datos bibliográficos regionales, favoreciendo la exposición regional de los productos de investigación. Sin embargo, el 
gran desafío es la indexación en Medline, fundamentalmente por su impacto global. La calidad, relevancia científica e inno-
vación de los artículos publicados en una revista marca definitivamente su factor de impacto. El cuerpo editorial de las 
revistas intenta construir y ofrecer un producto científico de alta calidad, prestigiando a la sociedad científica que representa.

Palabras clave: Revistas latinoamericanas. Indexación. Factor de impacto. Editores.

Abstract
Bibliographic search is an essential tool to find answers to medical questions, stimulate the development of research projects 
and properly focus their design. The organization of bibliographic databases of primary sources of information is an essential 
need for the advancement of knowledge. On the Internet it is possible to access free of charge databases created and main-
tained, for the most part, by research centers, universities and public organizations. Most Latin American journals are consi-
dered in regional bibliographic databases, favoring the regional exposure of research products. However, the great challenge 
is indexing in Medline, mainly due to its global impact. The quality, scientific relevance and innovation of the articles published 
in a journal marks its impact factor. The editorial body of the journals tries to build and offer a high-quality scientific product, 
giving prestige to the scientific society it represents.
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La búsqueda bibliográfica es una herramienta esen-
cial para encontrar respuestas a interrogantes médi-
cos, estimular el desarrollo de proyectos de investigación 
y enfocar adecuadamente su diseño.

Las fuentes primarias de información las constituyen 
los artículos científicos, los libros, las revistas científi-
cas, los periódicos, los diarios, los documentos oficia-
les de instituciones públicas, los informes técnicos y 
de investigación de instituciones públicas o privadas, 
las patentes y las normas técnicas, entre otras. Anual-
mente se publican aproximadamente 2 millones de 
manuscritos en alrededor de 25,000 revistas científicas 
a nivel mundial. En este escenario, la organización de 
bases de datos bibliográficas de dichas fuentes prima-
rias de información es una necesidad imprescindible 
para el avance del conocimiento.

La indexación es un proceso que consiste en la 
representación del contenido de un documento o de 
una parte de este, mediante la selección de términos 
apropiados, expresados en un lenguaje de búsqueda 
informativa o natural, para facilitar su recuperación.

En Internet es posible acceder gratuitamente a bases 
de datos creadas y mantenidas, en su mayoría, por 
centros de investigación, universidades y organizacio-
nes de carácter público.

En Latinoamérica se cuenta con varias de estas 
bases de datos bibliográficos, entre ellas LILACS (Lite-
ratura Latinoamericana y del Caribe en Ciencias de la 
Salud), es el más importante y abarcativo índice de la 
literatura científica y técnica en Salud de América 
Latina y del Caribe. Permite filtrar los resultados para 
buscar solo los artículos completos. Fundada hace 
más de 39 años, incorpora 30 países, con aproxima-
damente 900 revistas, más de 1,000,000 registros y 
cerca de 700 millones de textos completos1.

BIREME, fundado en 1967, es el Centro Latinoame-
ricano y del Caribe de Información en Ciencias de la 
Salud, inicialmente denominado Biblioteca Regional de 
Medicina, de donde originó el acrónimo. Es un orga-
nismo internacional, parte de la OPS (Organización 
Panamericana de la Salud) y la OMS (Organización 
Mundial de la Salud), el Ministerio de la Salud y el 
Ministerio de Educación de Brasil, la Secretaría Esta-
dual de Salud de San Pablo y la Escuela Paulista de 
Medicina de la Universidad Federal de San Pablo, Bra-
sil. Su misión es la democratización del acceso a la 
información, conocimiento y evidencias científicas en 
Latinoamérica.

ScieLO (Scientific Electronic Library Online) es una 
hemeroteca virtual conformada por una red de colec-
ciones de revistas científicas en texto completo y de 

acceso abierto y gratuito, que incluye 15 países: Argen-
tina, Bolivia, Brasil, Chile, Colombia, Costa Rica, Cuba, 
España, México, Paraguay, Perú, Portugal, Sudáfrica, 
Uruguay y Venezuela. El proyecto SciELO surgió en 
1997, a partir de una iniciativa conjunta entre FAPESP 
(Fundación de Apoyo a la Investigación del Estado de 
São Paulo) y BIREME, por medio de la cual se desa-
rrolló una metodología común para la preparación, 
almacenamiento, diseminación y evaluación de la lite-
ratura científica en formato electrónico2.

Así mismo, se cuenta con Scopus, que fue creada 
en 2004 por Elsevier BV. Cubre aproximadamente 
18,000 títulos de más de 5,000 editores internaciona-
les, incluyendo la cobertura de 16,500 revistas revisa-
das por pares de las áreas de ciencias, tecnología, 
medicina y ciencias sociales, incluyendo artes y huma-
nidades. Es accesible en la web para los subscriptores. 
Scopus incorpora búsquedas de páginas web científi-
cas mediante Scirus, también de Elsevier, y bases de 
datos de patentes. La retrospectividad del procesa-
miento de los artículos y sus referencias (necesarias 
para los análisis de citación) se remonta al año 1996, 
aunque existe una gran cantidad de artículos fuentes 
(es decir, sin sus referencias) de fechas anteriores.

El programa Hinari (Health InterNetwork Access to 
Research Initiative), establecido por la OMS, junto con 
las principales editoriales, permite a los países de 
bajos y medianos ingresos acceder a una de las mayo-
res colecciones del mundo de literatura biomédica y 
salud. Hasta 20,000 revistas, 64,000 libros electrónicos 
y 110 fuentes de información se encuentran ahora dis-
ponibles a las instituciones de salud, en más de 125 
países, zonas y territorios, beneficiando a muchos 
miles de trabajadores e investigadores en salud, con-
tribuyendo así a una mejor salud mundial. Las listas de 
países incluidos se basan en cinco factores: Ingreso 
Nacional Bruto (INB) (cifras del Banco Mundial), INB 
per cápita (cifras del Banco Mundial), la lista de países 
menos adelantados de Naciones Unidas (PMA), Índice 
de Desarrollo Humano (IDH) del Programa de las 
Naciones Unidas para el Desarrollo y Esperanza de 
Vida Saludable de la OMS. Procesa el 95% de las 
fuentes que ingresan al Web of Science, el 100% de 
lo indizado por Medline, y prácticamente el total de las 
revistas publicadas por Biomed Central3.

La mayor parte de las revistas latinoamericanas son 
consideradas en estas bases de datos bibliográficos, 
favoreciendo la exposición regional de los productos 
de investigación. Sin embargo, el gran desafío es la 
indexación en Medline, fundamentalmente por su 
impacto global.
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Medline es una base de datos de referencias biblio-
gráficas, y corresponde a la versión electrónica de varios 
índices médicos impresos tales como el Index Medicus, 
el Index to Dental Literature y el International Nursing 
Index. Contiene referencias bibliográficas de artículos 
publicados en unas 4,800 revistas médicas desde 1966 
a la fecha. Actualmente reúne más de 16,000,000 de 
citas y está en marcha un proceso para la carga paula-
tina de citas anteriores a 1966. El 86% tiene como idioma 
de origen el inglés, lo que constituye un desafío para la 
indexación y factor de impacto de revistas originadas en 
países hispanoparlantes. El 76% de las citas posee resú-
menes escritos por los autores. Aproximadamente, entre 
1,500 y 3,500 referencias son ingresadas diariamente 
entre los martes y sábados de cada semana (600,000 al 
año aproximadamente). Contempla temas sobre investi-
gación, observaciones clínicas, análisis y discusión de 
salud pública, revisiones críticas, recopilaciones estadís-
ticas, evaluación de prácticas o procedimientos en salud, 
y reporte de casos, entre otros tipos de manuscritos.

Medline es un producto de la National Library of 
Medicine de EE.UU. Esta institución se fundó en 1836 
como Library of the Surgeon General’s Office. Su 
periodo de crecimiento importante comenzó en 1865, 
bajo la dirección de John Shaw Billings. Debido a su 
gran crecimiento, en 1876 se decidió cambiarle el nom-
bre a National Medical Library, nombre que a mediados 
del siglo xx fue adjudicado como National Library of 
Medicine. Las contribuciones más importantes de 
Billings fueron la creación de un catálogo indizado de 
la biblioteca y el Index Medicus, ambos iniciados en 
1879. El Index Medicus persiste aún hoy, y es una de 
las principales fuentes de indexación de la literatura 
médica previa a 19604.

Uno de los cambios más importante ocurrió en la 
década de 1960, cuando el Index Medicus fue modifi-
cado para que fuera publicado simultáneamente en 
formato impreso y en una base de datos computari-
zada. De esta manera, se creó un sistema de recupe-
ración y análisis de los datos del Index Medicus 
denominado MEDical Literature Analysis and Retrieval 
System (MEDLARS), convertidos a grandes cintas 
magnéticas, las cuales eran manipuladas por una com-
putadora. Las búsquedas eran muy lentas al comienzo, 
tomando cerca de dos horas y media para leer una 
cinta magnética con un millón de citas. A partir de 1971 
se inauguró el sistema de consulta del MEDLARS en 
línea, denominado Medline, que tiene por significado 
MEDlars online. A partir de 1997, Medline está dispo-
nible en forma gratuita en la web mediante una interfaz 
de búsqueda llamada PubMed.

La Biblioteca Nacional de Medicina de los EE.UU. 
evalúa la orientación y la calidad científica y editorial de 
las revistas para ser incluidas en sus bases bibliográfi-
cas, de ahí la relevancia del trabajo silencioso y minu-
cioso de los editores y revisores. Si bien se solicitan 
otros requisitos, sin lugar a duda este es el más rele-
vante, y es el que luego de la indexación marcará el 
factor de impacto de una revista, ya que como se comen-
tará más adelantes, por lo general los autores de manus-
critos citan revistas y publicaciones del más alto impacto. 
Las revistas pueden tener tanto un formato impreso 
como electrónico, y deben encontrarse adecuadamente 
registradas, con un número de ISSN (International Stan-
dard Serial Number), los editores deben documentar una 
experiencia no inferior a dos años, se deben haber publi-
cado en el último año al menos 40 trabajos científicos 
entre artículos de investigación original, revisiones, 
reportes de casos clínicos, etc., habiendo sido todos 
ellos sometidos a un estricto y riguroso proceso de revi-
sión por pares, y tanto el título como los resúmenes 
deben encontrarse en idioma inglés5.

La calidad, relevancia científica e innovación de los 
artículos publicados en una revista marca definitiva-
mente su factor de impacto, una medida de la impor-
tancia de esta, ya que indica el volumen de citas que 
recibe en el universo de las fuentes primarias de infor-
mación. De alguna manera, es una herramienta que 
compara el nivel académico de las revistas y establece 
la relevancia relativa entre todas las que pertenecen al 
mismo campo científico. Sostener e incrementar el fac-
tor de impacto de una revista exige un esfuerzo y dedi-
cación constante de los editores, ya que se determina 
anualmente, es decir, que puede variar año a año. El 
factor de impacto de una revista es el resultado de 
dividir el número de citas que han recibido sus artículos 
en los dos años anteriores entre el número de artículos 
publicados en dicha revista en esos dos años6.

Por lo general, los autores, que también tienen sus 
propios factores de impacto, como son los índices h10 
o h20, tratan de publicar en revistas con alto factor de 
impacto o que este se encuentre en crecimiento. Ello 
se debe a que los investigadores, tanto básicos como 
clínicos, también son evaluados por su desempeño, y 
las posibilidades de recibir becas y subsidios, los tan 
nombrados grants, dependen del factor de impacto 
personal y de las revistas en las que publican.

En definitiva, se trata de una carrera constante, y una 
presión sostenida para el cuerpo editorial, que intenta 
construir y ofrecer un producto científico de alta calidad, 
prestigiando a la sociedad científica que representa.
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Case presentation

The so-called honeycomb-like structure (HSL), also 
described as “lotus root-like appearance,”1 or “Swiss 
cheese pattern”; was first described by Terashima et al. 
in 2002 as a multi-channel structure in the left anterior 
descending (LAD) coronary artery lumen2. This entity 
can be found in all three main epicardial arteries, with-
out significant territorial dominance. In very rare cases, 
several honeycomb-like structures (HLSs) could be 
detected simultaneously in multiple coronary arteries1.

There is no unanimous accepted theory to explain 
the pathophysiologic mechanism behind; although 
recanalization of an in situ thrombus is the most men-
tioned suspected mechanisms in reported cases, 
researchers also consider recanalization of an embolic 
thrombus and coronary vasculitis or prothrombotic 
states such as seen in Kawasaki diseases or antiphos-
pholipid syndrome as potential mechanisms for HLS1,3.

Histopathology studies have confirmed the correla-
tion between findings in imaging studies and the com-
ponents of recanalized organized thrombi, such as 
proteoglycans-rich areas with or without neovascular-
ization matching with poor signal areas of darker tissue 
and areas that tend to appear brighter near the lumen 
of the multiple channels, correlating with higher content 
of smooth muscle cells and collagen, also signal-rich 

high backscattered thin septa with smooth inner bor-
ders, dividing the lumen into multiple small cavities that 
communicate among them4.

Clinical manifestations are consistently variable, from 
not symptomatic patients to signs and symptoms of 
ischemia events or atrial fibrillation and heart failure 
progression. Studies such as electrocardiographic, 
echocardiographic, and troponins or other biomarkers 
are also reported as variable, more consistent relation-
ships with the clinical manifestation than with the etiol-
ogy in HLS case-related circumstances.

The most suggestive finding of HLS is obtained when 
performing coronary angiography or angiotomography, 
where it is described in the literature as coronary haz-
iness or braid-like appearances lesions; more often 
than not, these lesions are presented without significant 
stenosis5. When found, the use of intravascular imaging 
tools that provide high-resolution intracoronary imaging 
becomes justified for properly diagnosed HLS, such as 
intravascular ultrasound (IVUS) or optical coherence 
tomography (OCT), which is in fact the preferred tool 
for the assessment of this entity, due to its capacity to 
demonstrate detailed structures because of its high 
spatial resolution (10-15 mm)6. Although it may be dif-
ficult for conventional 40-45MHz IVUS to depict HLS 
precisely, its reported in the literature that high-resolu-
tion IVUS with 60MHz has successfully depicted HLS5.

1405-9940 / © 2024 Instituto Nacional de Cardiología Ignacio Chávez. Published by Permanyer. This is an open access article under the CC BY-NC-ND 
license (http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/).
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Standardized treatment has not been reported yet, 
all preview cases priorice revascularization, obtaining 
favorable outcomes by performing angioplasty with dif-
ferent strategies. Drug-eluting stents (DES) are the 
most reported among the literature. As well, there are 
reports of bare-metal stent use, bioresorbable vascular 
scaffold, balloon angioplasty, stent graft, and even 
pharmacological management only for this entity´s 
treatment7-9.

Case report
A 68-years-old Mexican man with a long history of 

Type-2 diabetes mellitus and systemic arterial hyper-
tension was admitted with pulmonary focus sepsis 
due to severe acute respiratory syndrome coronavi-
rus 2 (SARS-COV-2) pneumonia, despite having 
received four SARS-COV-2 immunization doses. 
During the hospital stay the patient suffered general 
deterioration within 48 h of evolution, he developed 
respiratory insufficiency Type  1 requiring oxygen 
supplementation and progressing to invasive ventila-
tion, he also received thromboprophylaxis and anti-
biotic therapy due to overlapped pneumonic bacterial 
infection, later on he presented a hypertensive crisis. 
Laboratory findings showed C-reactive protein levels 
reported up to 47 mg/L, D-Dimer levels of 2.02 mg/L, 
and positive procalcitonin with an evident pneumonic 
CAT image.

Even though the infectious process remitted, respi-
ratory and hemodynamic deterioration persisted, pul-
monary rales were perceptible, and a chest X-ray 
showed pulmonary veno-capillary hypertension pat-
tern. Brain natriuretic peptide, went up to 6,035 mg/dL, 
and electrocardiographic assessment showed isch-
emic characteristic waves in V3-V4 leads. Due to 
these findings, a transthoracic echocardiogram was 
performed; congestive heart failure with anterior wall 
hypokinesis and reduced ejection fraction was evi-
denced. Troponin I levels were reported as 0.18 ng/mL, 
also creatine phosphokinase (CPK) levels were 51U/L 
and MB-Fraction CPK levels were 37 U/I, confirming 
ischemic heart disease proceeding to the need of 
interventional treatment.

Coronary angiography showed multivessel disease 
with subacute subocclusion of the mid-LAD coronary 
artery with distal thrombolysis in myocardial infarction 
flow Grade 2, left circumflex coronary artery with mul-
tiple irregularities but good distal flow and suspected 
organized chronic thrombus of the distal right coronary 
artery (RCA) with distal flow preserved.

OCT was obtained so that the patient underwent pri-
mary percutaneous transluminal coronary angioplasty 
for the culprit lesion in the RCA and LAD. OCT showed 
culprit lesions at distal LAD (Fig. 1), a DES (4 × 38 mm) 
was deployed in the proximal segment and another 
DES 3.5 × 18 mm in mid-segment, confirming through 
OCT adequate re-expansion.

Subsequently, OCT performed at RCA revealed a 
recanalized chronic thrombus compatible with HSL, 
successfully treated with a (3 × 48  mm) and a (4 × 
24  mm) DES. Follow-up angiography demonstrated 
appropriate re-expansion without complications. Medi-
cal treatment was prescribed with double antiaggregant 
therapy and a neprilysin inhibitor (sacubitril with valsar-
tan) for heart failure and also plaque stabilizer 
medication.

Discussion
The reorganized thrombus develops capillary neo-

vascularization and an overgrowth of elastic and colla-
gen fibers, resulting in a typically hard structure. The 
functional relevance of organized thrombus recanaliza-
tion continues to be unclear. Previous studies suggest 
that the development of vascular channels can be a 
process that takes weeks to months, making the role 
of recanalization in restoring blood flow potentially min-
imal, particularly in the early period following an infarc-
tion. Histopathological reports in literature, from both 
patient and cadaver analysis match the characteristics 
of recanalized organized thrombi supporting the iden-
tification of this specific structure. However, HLS in vivo 
reports are almost always observed in a recanalized 
stage, so potential etiologies, such as thrombi, proximal 
embolism, plaque erosion, and infection-related lesions, 
remain hypothetical and with indirect evidence. This 
particularly case might be considered as an example 
that recanalized atherosclerotic thrombus might be one 
of the causes of HLS3,5.

Significant hypercoagulability has been observed in 
patients with COVID-19, infection related to coagulop-
athy and endothelial dysfunction expressed by sus-
tained inflammatory response associated with vascular 
inflammation, as well as hyperinflammation, and 
chemokines release, leading to WBC recruitment and 
infiltration into the subendothelium10. These proinflam-
matory processes are associated with features found 
in pre-existing endothelial plaque rupture, meaning 
patients with COVID-19 are at increased risk for plaque 
disruption. The American Heart Association suggests 
that viral infection reduces the cohesion of 
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atherosclerotic plaque and encourages the progression 
of atherosclerosis and coronary heart disease10, these 
physiopathological process leads us to believe that 
among other cardiovascular risk factors in this partic-
ular patient, the infectious event played a key role to 
presenting with HLS lesion.

Although the functional significance recanalization of 
organized thrombi has been unclear, previous studies 

have reported that blood flow through recanalized 
channels is insufficient.

Angiographic diameter stenosis varies from 36% to 
100%. Irrespective of the degree of stenosis, all patients 
who underwent functional tests had inducible ischemia 
revealed4. Thus being of the most relevance detecting 
this type of lesions and provide adequate revascular-
ization therapy to improve functional and life 
expectations.

Figure 1. Coronary angiography. A: during the diagnostic catheterization showed a braid-like appearance in the right 
coronary artery (RCA) (yellow arrow) and narrowing in the left anterior descending (blue arrow). Optical coherence 
tomography. B: cross-sectional images in the RCA and L-mode image showing longitudinal morphology of the honeycomb-
like structure, multiple microchannels of different sizes communicating between them with smooth septa, and some of 
those converged toward the large central lumen.

b

a
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Table 1. Literature review summarize of honeycomb-like structure reports

Authors 
(year)

Sex/age 
(yo)

Risk factors 
history

Imaging 
modality

Injury 
localization

Appearance 
description

Etiology theory Treatment

Lin et al. 
(2018)1

M/54 Multi-vessel 
CAD & smoking 
habit 

OCT Mid RCA HLS In situ thrombusis 
secondary to 
coronary 
disection, plaque 
rupture or 
proximal coronary 
ectasia

Angioplasty

Haraki  
et al. 
(2016)3

M/59 Smoking habit IVUS/OCT Mid LAD HLS/ Lotus 
root-like 

appearance

Cardiogenic 
embolism 
(embolic 
thrombus)

Balloon 
angioplasty 
(Scoreflex™) DES 
(Everolimus 
– Xience alpine)

Kahata  
et al. 
(2020)5

M/55 DM2 HR-IVUS Distal RCA HLS Recanalized 
atherosclerotic 
thrombosis

Van 
Zandvoort-
Laurens 
et al. 
(2021)11

F/69 NSTEMI OFDI Mid RCA HLS NM

Suzuki et al. 
(2018)12

F/50 Cardiac arrest 
(14 years ago) 
and vasospastic 
angina

IVUS/OCT Proximal RCA HLS Mural thrombus 2 DES (everolimus 
synergy 3.0 × 28 
and 3.5 × 28 mm)

Toutouzas 
et al. 
(2012)6

M/41 NM OCT Proximal LAD HLS Plaque erosion or 
proximal embolism 
(embolic 
thrombus)

DES (everolimus 
– Promus Element 
Monorail 
2.75 × 20 mm)

Musashi  
et al. 
(2014)13

M/66 Chronic atrial 
fibrillation 

OCT RCA and LAD HLS Cardiogenic 
embolism 
(embolic 
thrombus)

DES (xience prime)

Koyama 
et al. 
(2014)14

F/61 NM OCT RCA HLS In situ thrombosis DES (everolimus 
2.5 × 15 mm)

Fujino  
et al. 
(2015)15

M/68 ATH & smoking 
habit 

FD-OCT Proximal LCx HLS In situ thrombosis Balloon 
angioplasty, DES 
(everolimus 3.0 × 
38 mm/2.5 × 
18  mm)

Gasior  
et al. 
(2021)16

F/59 COVID-19/
smoking habit 

OCT Mid RCA HLS In situ thrombosis 
(COVID 
hypercoagulability)

Angioplasty DES 
2.5 × 15 mm 
(xience)

Xu et al. 
(2019)17

16 
patients 
M 13% / 
54 ± 11

ATH, smoking 
habit, 
Hyperlipidemia, 
DM2, 

OCT / IVUS LAD (11), RCA 
(3), LCX (2). 
One patient 

had two 
lessions 

(proximal and 
mid RCA)

HLS NM Medication alone 
(1), DES (14), 
Stent graft (1) 

Ober  et al. 
(2020)18]

M/67 NM OCT Mid LAD HLS Plaque burden/In 
situ thrombus

Angioplasty 
bare-metal stent

Suzuki et al. 
(2020)9

M/51 Polycythemia 
Vera

OFDI Mid LAD HLS Organized in situ 
thrombus

Angiplasty DES 
(non-specified)

(Continues)
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Table 1. Literature review summarize of honeycomb-like structure reports (continued)

Authors 
(Year)

Sex/age 
(yo)

Risk factors 
history

Imaging 
modality

Injury 
localization

Appearance 
description

Etiology theory Treatment

Khoueiry  
et al. 
(2014)19

F/80 NM 3D OCT RCA HLS Organized 
thrombus 
predating acute 
presentation

Angioplasty 
non-specified stent

Watanabe  
et al. 
(2016)20

M/56 AHT/DM OCT Mid LAD HLS In situ thrombus Angioplasty 
paclitaxel-coated 
balloon (PCB)

Serra-Creus 
et al. 
(2022)21

M/27 HIV OCT/MRI Mid LAD / LCx HLS Apical in situ 
thrombus

Thrombectomy/
Angioplasty DES 
(non-specified)

Praveen  
et al. 
(2017)22

F/37 DM/AMI (2 
years)

OCT Mid-proximal 
RCA

HLS/ Swiss 
cheese 
pattern

In situ thrombus Angioplasty DES 
3.5 × 38 mm 
(paclitaxel)/ 
3 × 38 mm 
(placitaxel)

Kim-
Yongcheol 
et al. 
(2020)23

M/48 Smoking habit OCT Mid RCA HLS Protruding and 
laminar thrombus/
Heterogenous 
plaque 

Angioplasty  
DES 4 × 23 mm 
(everolimus)/ 
3.5 × 32 mm 
(novolimus)

Kimura  
et al. 
(2015)24

M/66 ATH/DM/
Dyslipidemia/
LVD IC

MPI/3D 
OCT/IVUS

Mid RCA/
Proximal LCx

HLS In situ white 
thrombus

Angioplasty DES 
3.5 × 28 mm 
(everolimus)

Silenzi  
et al. 
(2018)7

M/47 NM OCT Proximal-mid 
RCA

Swiss 
cheese 
pattern

Mural thrombus Angioplasty DES 
Biotronik Orsiro  
4 × 22 mm/ 4 × 18 
mm / 3.5 × 35 mm

Kang et al. 
(2012)4

6 
patients 

1.F/72 
2.M/63 
3.F/54 
4.F/63 
5.M/55 
6.M/73

1. AHT/
Hyperlipidemia 
2. Smoking/
AHT/
Hyperlipidemia 
3. NM 4. AHT 5. 
AHT/
Hyperlipidemia/
Smoking 6. DM

OCT/IVUS 4 RCA and 2 
LAD

Swiss 
cheese 
pattern

3 free-floating 
intraluminal 
thrombi and 3 in 
situ thrombus

Angioplasty DES 
(non-specified)/ 1 
thrombectomy  
+ mitral valve 
surgery

M: male; F: female; NM: not mentioned; AHT: arterial hypertension; DM: diabetes mellitus; AMI: acute myocardial infraction; MPI: myocardial perfusion imaging; 
MPI: myocardial perfusion imaging; LVD IC: left ventricule disfunction by ischemic cardiomyopathy; CAD: coronary artery disease; CAG: coronary angiography; OCT: optical 
coherence tomography; OFDI: optical frequency domain imaging, IVUS: intravascular ultrasound; HR-IVUS: high resolution intravascular sound - 60MHz; FD-OCT: frecuency 
domain optical coherence tomography; RCA: right coronary artery; HLS: honeycomb-like structure; LAD: left descending coronary artery; LCx: left circunflex coronary 
artery.

Conclusion

Since HSL still a rare finding, various origin and 
management hypothesis are presented; more informa-
tion and research are needed yet to standardize a 
diagnosis approach and treatment; the hypothetical 
association between an infectious process as relevant 
as COVID-19 and this manifestation presents us a 
unique case to analyze. Even though IVUS allows 
deeper visualization of the underling vessel structure, 
OCT, with high spatial resolution, is preferred as a 

powerful tool for depicting and diagnosing such a com-
plicated intracoronary structure5.

At present, there are few reported cases in the inter-
national literature; table  1 is presented as an attempt 
to provide simple and actualized information to encour-
age the active lookout for other similar cases not go 
undiagnosed.
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Tratamiento percutáneo de coartación aórtica y conducto 
arterioso en una paciente con anomalía de Ebstein
Percutaneous treatment of aortic coartation and ductus arteriosus in a patient with 
Ebstein’s anomaly

Monserrat Gomez-Gomez y José L. Colín-Ortiz*
Departamento de Cardiología Pediátrica, Instituto Nacional de Pediatría, Ciudad de México, México

Carta científica

Presentación del caso
La anomalía de Ebstein de la válvula tricúspide fue 

descrita por el médico prusiano Wilhelm Ebstein en 
1866 sobre piezas anatómicas y Tourniaire et al. repor-
taron en 1949 el diagnóstico clínico en pacientes 
«vivos»1. Se caracteriza anatómicamente por el adosa-
miento y desplazamiento de la valva septal y posterior 
de la válvula tricúspide hacia el ápex del ventrículo 
derecho, habitualmente origina insuficiencia tricúspi-
dea y en mayor o menor grado disminución de la parte 
funcional del ventrículo derecho; así, este ventrículo se 
divide en una porción atrializada no funcional y el resto 
de la cavidad en su parte funcional. El momento de la 
presentación clínica parece tener un alto índice de 
correlación con la sobrevida a largo plazo1-5.

Se presenta aproximadamente 1:200,000 recién 
nacidos vivos, representando menos del 1% de las 
cardiopatías congénitas. Su asociación con anomalías 
del corazón izquierdo es muy rara, se han descrito 
estenosis aórtica y coartación aórtica (CoAo), sin 
embargo la asociación de estas lesiones es poco cono-
cida y los reportes son aislados en la literatura1-7.

El objetivo de presentar este manuscrito es compartir 
el caso de una paciente en quien se logró la resolución 
vía percutánea de los defectos extracardiacos asocia-
dos a la patología congénita de la válvula tricúspide, 

ya que hasta el momento solo en un caso se ha repor-
tado una procedimiento intervencionista (angioplastia 
con balón) para la resolución de la CoAo en un recién 
nacido y al momento no hay casos reportados en la 
literatura de intervencionismo de la CoAo con stent 
desnudo y cierre simultáneo del conducto arterioso en 
pacientes con anomalía de Ebstein.

Paciente de sexo femenino de 7 años 11 meses de 
edad con clase funcional I, asintomática cardiovascu-
lar, sin otros antecedentes patológicos no cardiovascu-
lares de importancia. Exploración física: 28  kg, 
frecuencia cardiaca 82 x’, frecuencia respiratoria 28 x’, 
tensión arterial miembro torácico derecho 130/80 mmHg, 
miembro pélvico derecho 80/60 mmHg, saturación de 
oxígeno  93%. Campos pulmonares normales, ruidos 
cardiacos rítmicos, IIp normal, soplo sistólico II/IV 
paraesternal izquierdo alto con irradiación a la espalda, 
sin chasquido protosistólico, ritmo de cuatro tiempos, 
hígado normal, pulsos ausentes en miembros inferio-
res, no cianosis, no hipocratismo. Electrocardiograma: 
ritmo sinusal, frecuencia ventricular media 80 x’, eje de 
QRS + 10, PR corto y onda delta, QRS 100 ms (haz late-
ral derecho). Radiografía de tórax: situs solitus, sin cardio-
megalia, flujo pulmonar normal. Ecocardiograma: situs 
solitus, conexión atrio-ventricular y ventrículo-arterial con-
cordantes, sin comunicación interauricular ni foramen 
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oval permeable, porción atrializada del ventrículo dere-
cho del 40%, con insuficiencia tricuspídea leve, presión 
sistólica de la arteria pulmonar (PSAP) 30  mmHg 
(Fig.  1A y B); además como lesiones asociadas se 
encontraron CoAo yuxtaductal con gradiente máximo 
de 68  mmHg y persistencia del conducto arterioso 
(PCA) con extremo pulmonar de 2 mm con cortocircuito 
de izquierda a derecha. Cateterismo cardiaco: CoAo 
yuxtaductal con gradiente pico a pico de 40 mmHg con 
leve hipoplasia del istmo aórtico, PCA con extremo pul-
monar de 1.3 mm, PSAP de 24 mmHg, sitio de coartación 
con una luz de 4.1 mm, istmo aórtico 9.7 mm (Fig. 1C). 
Se canuló conducto arterioso por vía retrógrada, se 

realizó un asa arterio-venosa, se cerró el conducto 
arterioso por vía anterógrada con coil PDA 4 asas x 
5 mm (Cook®) y posteriormente se realizó aortoplastia 
con stent Palmaz 4014 (Johnson & Johnson®) montado 
en un catéter bibalón 6-12 x 40. Angiografía de control: 
stent en buena posición sin gradiente residual, sin 
zonas de disección y cierre del conducto arterioso 
(Fig.  2), no se presentaron complicaciones. Posterior 
al intervencionismo presentó preexcitación intermitente 
que desapareció a las 24 horas. Se egreso a las 36 
horas sin complicaciones. Seguimiento a 14 años: sin 
eventualidades en clase funcional 1 de la New York Heart 
Association (NYHA) y ecocardiograma transtorácico con 

Figura 2. A-C: angiografía en el arco aórtico. Se observa resolución completa de la coartación aórtica con un stent 
desnudo (Palmaz 4014) y cierre del conducto arterioso con un coil (flecha).

cba

Figura 1. A y B: ecocardiograma transtorácico, adosamiento y desplazamiento apical de la valva septal y posterior de 
la tricúspide, insuficiencia tricúspidea leve. C: angiografía en arco aórtico (proyección lateral izquierda), coartación 
aórtica yuxtaductal y persistencia del conducto arterioso muy pequeño.

cba
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gradiente residual máximo de 18  mmHg y medio de 
10 mmHg a nivel del istmo aórtico.

Las opciones de tratamiento quirúrgico para la ano-
malía de Ebstein incluyen la técnica de Danielson, la 
de Carpentier, de cono de DaSilva, anuloplastia con 
anillo o reemplazo de válvula tricúspide. El tratamiento 
de la CoAo fuera del periodo neonatal está determi-
nado por el tipo, su asociación o no a hipoplasia del 
arco aórtico y de otras lesiones asociadas principal-
mente el conducto arterioso, sin embargo se debe indi-
vidualizar en cada paciente2,3, pero actualmente el 
intervencionismo es sistemático en niños mayores, 
adolescentes y adultos, y cada vez toma mayor acep-
tación en lactantes y niños pequeños.

Mishra et al.2 reportaron dos casos (de 7 meses y 
de 4 años de edad) con doble discordancia con ano-
malía de Ebstein de la válvula tricúspide y CoAo, que 
fueron intervenidos quirúrgicamente para corrección de 
la obstrucción, además ambos ameritaron ablación de 
las vías accesorias por radiofrecuencia, ambos pacien-
tes con buenos resultados.

Ebaid et al.3 describen un caso de 14 años de edad 
con concordancia auriculoventricular y ventrículo-arterial 
con anomalía de Ebstein de la válvula tricúspide, CoAo 
y síndrome de Wolf-Parkinson-White a quien se le ofre-
ció tratamiento quirúrgico de la CoAo y de la válvula 
tricúspide, además de ablación con radiofrecuencia.

Attenhofer et al.4 reportan un caso con CoAo en un 
estudio de 106 pacientes con anomalía de Ebstein de 
la válvula tricúspide. Pero no describen su evolución ni 
su tratamiento.

Armengol Rofes et al.1 de igual forma describen un 
caso de CoAo en una serie de 35 pacientes con ano-
malía de Ebstein en un periodo de 24 años. En este 
estudio reportaron 10 intervenciones quirúrgicas en 
ocho pacientes; en cuatro casos se operó solo la vál-
vula tricúspide, en dos casos se operó la válvula tri-
cúspide y al mismo tiempo que las lesiones asociadas, 
y solo en dos pacientes se realizó intervención única-
mente de las lesiones asociadas. Sin embargo no se 
describe la evolución ni el tratamiento del paciente con 
CoAo.

Celermajer et al.5 realizaron un estudio retrospectivo, 
observacional de 20 años con doble discordancia 
(transposición congénitamente corregida de las gran-
des arterias) con anomalía de Ebstein de la válvula 
tricúspide; reportando solo 10 casos. De estos pacien-
tes, cinco fueron recién nacidos con insuficiencia grave 
de la válvula tricúspide; los cinco presentaron obstruc-
ción grave del corazón izquierdo (4 con CoAo y uno 
con atresia aórtica) y todos fallecieron: cuatro decesos 

fueron en los primeros días de vida y el único que tuvo 
cirugía correctiva de la CoAo (aortoplastia con parche 
de Dacron®) falleció siete meses después. Los otros 
cinco pacientes tuvieron anomalía de Ebstein leve y no 
presentaron obstrucción del corazón izquierdo. Los 
autores concluyen que los pacientes con insuficiencia 
grave de la válvula tricúspide (válvula atrio-ventricular 
sistémica) es frecuente encontrar obstrucción izquierda, 
a diferencia de cuando la insuficiencia de la válvula 
atrio-ventricular es leve (donde en ningún caso pre-
sentó obstrucción al corazón izquierdo).

La fisiología en la anomalía de Ebstein de la válvula 
tricúspide compromete el gasto pulmonar cuando se 
presenta mayor grado de insuficiencia tricuspídea, por 
tal motivo el gasto sistémico habitualmente no se ve 
afectado (excepto en los casos de discordancia 
atrio-ventricular). Esta última es una teoría que gene-
ralmente explica la rareza de las obstrucciones izquier-
das en la anomalía de Ebstein de la válvula tricúspide 
cuando existe concordancia o discordancia de la cone-
xión atrio-ventricular.

Así mismo, se reportó otro caso de anomalía de 
Ebstein asociada a CoAo en un adulto de 58 años que 
falleció por insuficiencia cardiaca y se realizó estudio 
post mortem confirmando las lesiones cardiacas con-
génitas asociadas6.

Akyol et al. reportan un recién nacido de 14 días de 
vida y 3.5  kg con anomalía de Ebstein de la válvula 
tricúspide leve y CoAo en choque cardiogénico en 
quien realizaron angioplastia con balón (medida del 
balón 10 mm) de la obstrucción con buenos resultados 
(gradiente: predilatación 55 mmHg-posdilatación de 
9  mmHg). Este es el único caso en la literatura con 
intervencionismo de la lesión obstructiva izquierda aso-
ciada a esta patología de la válvula tricúspide7.

Las lesiones obstructivas del corazón izquierdo son 
muy raras en los pacientes con anomalía de Ebstein 
de la válvula tricúspide. Se han reportado pocos casos 
en la literatura donde la lesión extracardiaca se ha 
resuelto por vía quirúrgica y solo en un caso se realizó 
angioplastia con balón. El intervencionismo de la CoAo 
con stent desnudo, así como de la PCA, es factible en 
pacientes pediátricos con anomalía de Ebstein con 
buenos resultados y se vislumbra un panorama de 
tratamiento híbrido en aquellos pacientes con este tipo 
de patología de la válvula tricúspide que ameriten 
corrección quirúrgica y de las lesiones asociadas fac-
tibles a resolución vía percutánea, siendo este un 
punto relevante en países en vías desarrollo, por las 
limitaciones socioeconómicas, de infraestructura y del 
personal de salud.
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CARTA CIENTÍFICA

Presentación del caso

Presentamos el caso de una familia con una historia 
de trastornos de la conducción cardiaca y miocardio-
patía asociada en la que se identificó una mutación no 
descrita en el gen TNNI3K.

El caso índice era un varón de 44 años, sin antece-
des de interés, que ingresó por un síncope de perfil 
cardiogénico. En el electrocardiograma (ECG) se observó 
un bloqueo de rama izquierda, por lo que se realizó un 
estudio electrofisiológico que mostró un trastorno de la 
conducción intrahisiano con un AH de 100 ms y un HV 
de 61 ms. Se decidió el implante de un marcapasos 
bicameral. Presentaba el ventrículo izquierdo no dilatado 
con función sistólica (fracción de eyección del ventrí-
culo izquierdo [FEVI]) levemente reducida (48%), que 
se interpretó como probablemente secundaria a la 
asincronía intraventricular. No se observaron valvulo-
patías funcionalmente relevantes ni datos de hiperten-
sión pulmonar significativa. El estudio etiológico se 
completó con una resonancia magnética (RM) cardiaca 
realizada a los 3 meses, que mostró un ventrículo 
izquierdo de dimensiones en el límite superior de la 
normalidad (volumen telediastólico 99 ml/m2) con FEVI 
del 43% y un foco de edema inferolateral con fibrosis 

subendocárdica del 60% en dicho segmento (Fig. 1A y B). 
Una tomografía computarizada coronaria descartó la 
presencia de estenosis significativas. Se inició tratamiento 
neurohormonal, a pesar de lo cual al año desarrolló dis-
función grave del ventrículo izquierdo, persistiendo asin-
tomático. En la interrogación del dispositivo, el porcentaje 
de estimulación era inferior al 10% y se objetivaron varias 
salvas de taquicardia ventricular no sostenida de hasta 
ocho complejos, por lo que ante la presencia de dis-
función ventricular grave y fibrosis se decidió realizar 
un up-grade a un desfribrilador automático implantable 
- terapia de resincronización cardíaca (DAI-TRC), con 
posterior recuperación completa de la FEVI.

En la evaluación inicial se elaboró un árbol familiar y 
se realizó un cribado en los familiares de primer grado 
(Fig. 2). Su madre había sido estudiada a los 60 años 
por síncopes de perfil cardiogénico con hallazgo de 
bloqueo de rama izquierda, objetivándose posterior-
mente en un estudio electrofisiológico un trastorno de 
la conducción infrahisiano y se le implantó un marcapa-
sos. Desde el punto de vista estructural presentaba un 
ventrículo izquierdo no dilatado con FEVI del 50% y en 
la RM realizada 2 años después del implante del mar-
capasos se observó una FEVI del 46% con acinesia 
limitada al segmento medio lateral, sin observarse 
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fibrosis. Por otro lado, su hermano había sido estudiado 
previamente por extrasistolia ventricular de baja densi-
dad sintomática con un bloqueo de rama derecha en el 
ECG. Estructuralmente presentaba un ventrículo 
izquierdo ligeramente dilatado con FEVI normal y un 
foco de fibrosis lineal intramiocárdica lateral basal en la 
RM (Fig. 1 C y D). El abuelo materno era portador tam-
bién de marcapasos desde los 52 años por un bloqueo 
auriculoventricular completo y había fallecido en la 
octava década de la vida por insuficiencia cardíaca.

Debido a la historia familiar, se pensó en una etiolo-
gía hereditaria y se realizó un estudio genético amplio 
(251 genes cardiovasculares asociados a miocardiopa-
tías y arritmias cardíacas). Se identificó la variante de 
significado incierto p.Asp588Glu en el gen TNNI3K en 
heterocigosis. Este es un gen candidato (de evidencia 

limitada) para el desarrollo de miocardiopatía dilatada 
y trastornos de la conducción cardiaca. Codifica la 
cinasa de interacción con TNNI3, una proteína formada 
por 835 aminoácidos, localizada en el cromosoma 1 
humano. En ratones ha demostrado desempeñar un 
papel importante en la diferenciación y la contractilidad 
cardíacas. Su sobreexpresión acelera la progresión de 
la miocardiopatía en ratones y aumenta la duración del 
intervalo PR1,2.

Son pocas las variantes causales descritas en 
este gen, siendo todas ellas de tipo missense, aun-
que los datos que las asocian al desarrollo de este 
fenotipo solapado de trastornos de la conducción, 
arritmias supraventriculares y miocardiopatía dila-
tada parecen robustos y concluyentes. Dos de estas 
variantes se localizan cercanas a la que se identificó 

d

c

b

a

Figura 1. A y B: resonancia magnética (RM) del caso índice, secuencias de realce tardío de gadolinio (RTG), eje corto 
y eje largo, que muestra fibrosis subendocárdica del 60% inferolateral. C y D: resonancia magnética de la madre del 
caso índice, secuencias de realce tardío de gadolinio, eje corto y eje largo, que muestra fibrosis lineal intramiocárdica 
lateral basal.
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en esta familia. La variante p.Gly526Asp se descri-
bió en 2014 en una gran familia con ocho portadores 
con un fenotipo solapado de arritmias supraventri-
culares, miocardiopatía dilatada y trastornos de la 
conducción, y tres no portadores no afectos (en 
edad infantil). Aunque no se describían resonancias 
cardiacas, se halló fibrosis intersticial en una biopsia 
endomiocárdica del caso índice3. La variante 
p.Thr539Ala fue descrita un año más tarde en cuatro 
miembros de una familia con trastornos de la con-
ducción auriculoventricular y episodios de taquicar-
dia ectópica de la unión4. Recientemente se han 

descrito otras dos variantes (p.Ile512Thr y p.His-
592Tyr) asociadas a miocardiopatía dilatada, trastor-
nos de la conducción, muerte súbita y arritmias 
supraventriculares. En este trabajo se realizaron 
estudios in vitro en los que se comprobaron niveles 
elevados de autofosforilación de TNNIK3, indicando 
una función de la cinasa aumentada, no presentes 
en los controles5.

Estas variantes, al igual que la identificada en 
nuestro paciente, se encuentran en el dominio 
cinasa (aminoácidos 463-723) de la enzima, que 
podría corresponder a un hot-spot. En 2019 se 

Figura 2. Árbol genealógico de cribado familiar.
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describió otra variante missense (p.Glu768Lys) en 
23 portadores de tres familias  multigeneracionales 
con un fenotipo de arritmias supraventriculares que 
se solapaban con miocardiopatía dilatada y trastor-
nos de la conducción, localizada muy cercana a 
este dominio6.

En nuestro caso se evaluó la cosegregación familiar 
de la variante, siendo su madre y su hermano mellizo 
portadores de la variante en TNNI3K. Se amplió el 
estudio de cosegregación con estudio de un primo 
materno, que resultó no portador, con ECG y estudio 
estructural normales. Con estos resultados, la variante 
fue recategorizada a posiblemente patogénica, según 
los criterios  del American College of Genetics and 
Genomics (ACMG) y las adaptaciones de ClinGen que 
aplican a este caso (PM2, PP3, PM1_sup, PP1_mod, 
PP4).

Presentamos, por tanto, la sexta variante missense 
en TNNI3K de la literatura científica, que cosegrega en 
una familia con un fenotipo solapado de miocardiopatía 
dilatada y trastornos de la conducción, describiendo 
por primera vez la presencia de realce tardío de gado-
linio como hallazgo asociado.
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We report a 26-year-old woman with an abrupt onset 
of dyspnea at rest, cough, and left-sided back pain 
consistent with pericarditis. Fever, night sweats, myal-
gia, and arthralgia had developed 1 week prior. Elec-
trocardiogram (ECG) showed low-voltage ventricular 
complexes and T waves. Transthoracic echocardio-
gram (TTE) revealed mediastinal mass (Fig. 1A) large 
pericardial effusion with hairy echogenic material 
extended from the visceral pericardium (Fig. 1B), res-
pirophasic variability of the mitral inflow and inferior 
vena cava plethora. Left ventricular ejection fraction 
(LVEF) was 52% and Global Longitudinal Strain (GLS) 
−15.6% (Fig.  1C). Chest computed tomography and 
cardiac magnetic resonance (Fig.  1D) revealed a 
mediastinal mass with central necrosis compromising 
the pericardium, right ventricle and vascular struc-
tures. An image-guided biopsy was performed, and 

pathologic analysis evidenced diffuse large B-cell lym-
phoma (DLBCL). Pericardiocentesis was not feasible 
due to the loculated nature of the fibrinoid pericarditis. 
The patient was discharged and referred to a high-spe-
cialty oncology hospital. Six months after discharge, 
cancer therapy-related cardiac dysfunction (CTRCD) 
was evidenced. TTE revealed remitted pericardial effu-
sion (Fig. 1E), left chamber dilation, LVEF 36%, and 
a GLS of −9.9% (Fig. 1F). DLBCL commonly presents 
as a rapidly growing mass with nodal enlargement and 
B symptoms; initial cardiac presentation is less com-
mon1. In patients with pericardial effusion, the likeli-
hood of finding a previously undiagnosed malignancy 
is low2. The resulting inflammatory process can cause 
fibrinous pericarditis2. Initial diagnostic evaluation of 
pericardial disease should include auscultation, ECG, 
imaging, and routine blood tests2. To confirm 
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malignant etiology, pericardial fluid analysis and 
biopsy are essential2. Cardiac complications of malig-
nancy can be related to cardiotoxicity (CTRCD), mass 
effect, or infiltration2.

Data availability

The supplementary material for this article will only 

be available upon request to the corresponding author.
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Figure  1. At the time of diagnosis. Transthoracic echocardiography (TTE) in the parasternal long axis view showing 
intracardiac mass and loculated pericardial effusion (A, B). Global longitudinal strain was –15.6% (C). Cardiac magnetic 
resonance imaging evidencing mass (D). Follow-up after chemotherapy. TTE in the parasternal long axis view showing 
effusion and mass resolution (E). GLS was –9.9% (F).
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Mujer de 83 años que ingresó por un infarto de mio-
cardio sin elevación del segmento ST. La angiografía 
coronaria reveló lesiones severas, anguladas y calcifi-
cadas en la arteria coronaria derecha (Fig. 1A y B). Se 
realizaron predilataciones con balones no distensibles 
y de corte mediante un extensor de catéter guía, 
seguido del implante de un stent liberador de sirolimus, 
lo que ocasionó una disección coronaria distal (Fig. 1C). 

Durante su tratamiento, la guía de angioplastia y el 
nuevo stent fueron retirados accidentalmente. Tras 
recolocar el material y aparentemente implantar el 
stent, la disección persistió y el dispositivo no pudo ser 
localizado mediante angiografía coronaria (Fig. 1C).

El ultrasonido intravascular localizó el stent despren-
dido, parcialmente aplastado y no expandido, distal al 
stent implantado previamente, con pérdida de su 
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Figura 1. A y B: imágenes de la angiografía coronaria inicial que muestran lesiones calcificadas en tándem de la arteria 
coronaria derecha desde el ostium hasta el segmento medio, con un segmento angulado a este nivel. C: resultado 
angiográfico tras la implantación del primer stent liberador de fármaco (SLF) de 3.5 × 35 mm, con persistencia de la 
disección distal (flecha) tras la presumible implantación del segundo stent (dilatación inadvertida solo con el balón de 
liberación del stent [BLS]).
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Figura 2. A: imágenes de angiografía coronaria y ultrasonido intravascular que muestran la disección coronaria distal 
(asteriscos), la presencia de calcificación circunferencial de la arteria coronaria derecha (triángulos) y una imagen 
ecogénica elíptica dentro de la luz coronaria correspondiente al stent desprendido y no expandido (flechas amarillas), 
confirmada por la imagen de Stent Boost (SB) (flecha blanca). B: imágenes de angiografía coronaria y ultrasonido 
intravascular tras aplastar el stent desprendido (flechas blancas), y resultado del tratamiento exitoso de la disección 
coronaria con un stent liberador de everolimus de 3.0 × 18 mm.

b

a
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posición con la guía de angioplastia, destacando ade-
más calcificación y disección distal de la arteria coro-
naria derecha (Fig. 2A). Las imágenes de Stent Boost 
(Philips Medical Systems, Eindhoven, Países Bajos) en 
una proyección alternativa confirmaron la ubicación del 
stent desprendido, inicialmente difícil de visualizar por 
la superposición con la calcificación y la disección 
coronaria (Fig. 2A). Los intentos de extracción fracasa-
ron, por lo que se optó por aplastarlo contra la pared 
vascular con balones no distensibles, seguido del 
implante de un stent liberador de everolimus (Fig. 2B). 
La evolución de la paciente fue normal.

La embolización del stent es una complicación infre-
cuente, en general asociada a calcificación y tortuosi-
dad coronaria1,2. El ultrasonido intravascular y el Stent 
Boost pueden ser útiles en el tratamiento de esta com-
plicación1-3. Cuando no es posible retirar el stent des-
prendido, como en nuestro caso, puede considerarse 
su aplastamiento1,2.
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We present the case of a 25-year-old female with 
hypertrophic obstructive cardiomyopathy (HOCM) who 
was successfully treated with endocardial radiofrequency 
ablation of septal hypertrophy (ERASH), achieving an 
excellent clinical outcome over 4  years. Hypertrophic 
cardiomyopathy is an inherited cardiac disease with a 
variable clinical course influenced by genetic mutations, 
familial patterns, and the severity of hypertrophy1. Clini-
cal manifestations are dyspnea, heart failure, atrial fibril-
lation, and sudden cardiac death due to ventricular 
arrhythmias2. The left ventricular outflow tract (LVOT) 
obstruction is a significant cause of symptoms, mainly 
with gradients ≥ 50 mmHg3. ERASH is a novel proce-
dure that offers advantages over septal alcohol ablation 
or surgical myectomy, such as independence of the cor-
onary tree, targeted ablation at the obstruction site, less 
bloody technique since it does not cause an acute myo-
cardial infarction or open heart surgery, and fewer com-
plication rates4. Recent findings support the efficacy of 
ERASH in relieving symptoms by reducing LVOT 
obstruction gradient causing dysregulation of local con-
traction through radiofrequency (RF) ablation, docu-
mented by effective ablation points (index ablation) and 
hyperechoic image in the intracardiac echocardiogram, 
which represents the effectiveness of the acute lesion 
that furthermore become a fibrotic tissue.

A 21-year-old female who was diagnosed at 10 years 
old with HOCM underwent ERASH treatment. The clin-
ical examination revealed a systolic 3/6 murmur in the 
third left intercostal space and signs of left ventricular 
hypertrophy on the electrocardiogram. Transthoracic 
echocardiography showed an ejection fraction (EF) of 

1405-9940 / © 2024 Instituto Nacional de Cardiología Ignacio Chávez. Published by Permanyer. This is an open access article under the CC BY-NC-ND 
license (http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/).

Figure  1. 3D guided anatomical map of the left ventricle 
and radiofrequency ablation lesions (gray and red dots) 
His bundle in yellow dots. Anteroposterior view.
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61%, with LVOT peak gradients of 93 mmHg at rest and 
122  mmHg during the Valsalva maneuver. TTE also 
indicated severe posterior wall/septum thickness 
(17/30 mm), septal, anterior movement (SAM) with mod-
erate mitral regurgitation, and papillary muscle dis-
placement. Cardiac magnetic resonance imaging 
revealed an EF of 72% and significant late gadolinium 
enhancement in the basal inferoseptal, mid anterosep-
tal, mid inferoseptal, mid inferior, and apical inferior left 
ventricle (LV) segments, comprising 29% of the myo-
cardial mass, which is why a dual-chamber Medtronic 
ICD implanted for primary prevention. The patient 
underwent an ERASH procedure guided by intracardiac 
echocardiography (ICE) and 3-D electroanatomic map-
ping – the ERASH procedure performed under general 
anesthesia – ICE used for real-time visualization and 
guidance. Access to the LV septum was retrograde. 
Electroanatomic mapping (CARTO, Biosense Webster) 
was integrated with ICE to accurately localize the abla-
tion targets and tag his bundle to prevent further inju-
ries (Fig. 1). Ablation was performed using an irrigated 
RF catheter (Thermo-cool, Biosense Webster). Each 
session was done at 50 W for 30 s, with a force of 
10-40 g/lesion. Ablation targeted the obstructive part of 
the septum to reduce the LVOT gradient. Initial LV 
hemodynamics revealed 125/20 mmHg, with an LVOT 

gradient of 100  mmHg preoperatively. The patient’s 
final gradient was 76 mmHg at the end of the RF abla-
tions. A surgical exploration needed to be done once 
the procedure finished due to persistent pericardial 
effusion. Surgical findings showed a right ventricular 
lesson, likely associated with the ICE catheter and not 
for the RF points since this procedure was done in a 
different localization than the perforation showed. No 
perforation of the LV was observed during the surgical 
revision.

After the procedure, the patient continued standard 
medication. In 2022, TTE showed an EF of 71%, an 
LVOT gradient of 9 mmHg, and mild SAM; in 2023, EF 
was 60%, an LVOT gradient of 7 mmHg, without SAM, 
and a wall/septum thickness of 9/25 mm on TTE, which 
indicates that the benefit and effectiveness of the pro-
cedure improved months later independently of the sep-
tum size (Fig. 2).

HOCM has three invasive treatment methods: (a) 
Surgical septal myectomy (SM), (b) alcohol septal abla-
tion (ASA), and (c) ERASH. SM is considered the gold 
standard for treating LVOT obstruction but may not be 
feasible in some countries, particularly Latin America, 
because it needs to be realized in specialized centers; 
otherwise, it can have a high mortality rate5. ASA, 
involving ethanol injection into the septal perforator 

cba

Figure 2. A: echocardiographic measurements of septal thickness and left ventricular outflow tract gradients performed 
under resting conditions before endocardial radiofrequency ablation of septal hypertrophy (ERASH) B: at 21  days of 
follow-up C: and 4 years post-ERASH.
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artery, causes a basal septal myocardial infarction. 
However, ASA requires suitable septal arterial anatomy 
and has higher reoperation rates6.

ERASH, first reported by Lawrence T et al in 2011, 
emerged as an alternative treatment for HOCM6. RF 
ablation causes local hypokinesis (rather than 
reduced septal thickness), which reduces the LVOT 
gradient. Using a 3D electroanatomic mapping sys-
tem (CARTO) has the advantage that the ablation is 
directed at the point of interest where the maximum 
obstruction is5,6. The patient was not a candidate for 
SM in this case due to our center’s high mortality rate 
and lack of surgical experience. Furthermore, ASA 
was unsuitable due to her septal arterial anatomy, 
which did not provide an appropriate target for etha-
nol injection due to the absence of septal arteries. 
These factors justified the choice of ERASH, offering 
a less risky alternative.

Studies have shown significant symptom improve-
ment and sustained LVOT gradient reduction at a 
6-month follow-up with ERASH7. Our patient’s LVOT 
gradient was substantially reduced from 126  mmHg 
pre-procedure to 7 mmHg at a 4-year follow-up, with a 
resolution of SAM and symptoms.

Conclusion
The ERASH procedure is an alternative to septal 

reduction therapies in HOCM patients. Prospective tri-
als with extended follow-up periods must establish their 
safety and efficacy. The reduction in LVOT gradient and 
improvement in clinical symptoms in this patient high-
lights ERASH as a novel therapeutic option.
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