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tract (LVOT). Thickness of aortic valve leaflets and no signs
of stenosis or aortic valve regurgitation were confirmed.

Membrane subaortic stenosis is a congenital abnormality
often discovered in young adults. Usually, patient remains
asymptomatic until third or fourth decade, explaining
late diagnosis. An asymmetric ventricular septal hyper-
trophy is usually associated and results in pressure overload
secondary to subaortic membrane narrowing located on
LVOT.

Clinical manifestations are largely variable, from asymp-
tomatic cases to symptoms such as dyspnea, syncopes,
or angor.”? Arrythmias related to ventricular hypertrophy
or nonspecific intraventricular conduction delays are not
uncommon.? Diagnosis of congenital cardiopathies was ini-
tially based on clinical evaluation and echocardiography
finding. The importance of color-coded Doppler and use of
2-dimensional echocardiography was initially described to
enable diagnosis, treatment planning, spatial relationships
and follow-up anatomy.*> However, with the widespread use
of new imaging techniques, diagnosis has radically improved
in terms of accuracy and quality of preoperative images. In
addition to transesophageal echocardiography widely used,®
the magnetic resonance allows a functional diagnosis mainly
related to anatomy and flow conditions.” However its use has
not been generalized at present due to its low accessibility
and high cost. Surgical treatment is decided according to cli-
nical symptoms and flow acceleration or gradients through
the subaortic membrane. When patients are symptomatic
or maximum trans-aortic gradient is over 50 mmHg, they
are derived to surgery. Recurrence is possible. It happens in
complex cardiac defects, incomplete resection of subaortic
membrane or deficient septal hypertrophy relief. Surgical
treatment includes entire subaortic membrane resection
and wide septal myectomy in order to improve residual gra-
dients through LVOT and prevent recurrence of subaortic
stenosis.®”’

We presented a case of a medium-age woman diagno-
sed with a subaortic membrane and a tunnel-like septal
hypertrophy. We highlight the importance to discard this
possibility especially in young adults with typical symptoms
or signs of aortic stenosis and idiopathic left ventricular
hypertrophy.
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Miocardiopatia arritmogénica del
ventriculo derecho con afectacion del
ventriculo izquierdo y trombos
endocavitarios: diagnéstico mediante
cardiorresonancia magnética

Arrhythmogenic right ventricular
cardiomyopathy with left ventricular
involvement and intracavitary thrombus:
Diagnosis with cardiac magnetic resonance

Sr. Editor:

La miocardiopatia arritmogénica del ventriculo dere-
cho (MAVD) es una enfermedad hereditaria autosomica

dominante que afecta con mayor frecuencia a varones y
puede causar muerte subita en sujetos jovenes'?. Sus mani-
festaciones clinicas son variables en funcion de la severidad
y patron de afectacion del miocardio. A pesar de que el
ventriculo derecho es el ventriculo clasicamente afectado
en esta enfermedad, la afectacion del ventriculo izquierdo
esta siendo cada vez mas reconocida. Esto se debe en gran
parte al incremento en el empleo de técnicas de imagen,
como la cardiorresonancia magnética (CRM), de gran utili-
dad clinica para caracterizar el miocardio y diagnosticar sus
enfermedades.

Se presenta el caso de un hombre de 47 anos, fuma-
dor, hipertenso, sin antecedentes familiares de cardiopatia
isquémica, que acudio al Servicio de Urgencias de otro hos-
pital por palpitaciones y disnea. Como Unico antecedente
familiar referia que un tio habia fallecido de muerte subita
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Figura 1

Secuencias cine SSFP. A, B. Plano 4 camaras. C, D. Plano eje corto. Imagenes diastolicas (A, C). Imagenes sistolicas (B,

D). El estudio demostro un ventriculo izquierdo (V1) de tamano normal con disfuncion sistolica moderada. Notese el abombamiento
diastolico del segmento inferolateral medio (punta de flecha). La pared lateral del ventriculo izquierdo, de morfologia irregular, se
encontraba infiltrada por tejido adiposo (flechas). El ventriculo derecho (VD) estaba severamente dilatado y presentaba pequefas

saculaciones/aneurismas (flechas huecas).

a los 40 anos. El electrocardiograma mostré taquicardia
ventricular monomorfica con una frecuencia de 200 lati-
dos/minuto que revirtié espontaneamente. Se le realizé un
ecocardiograma transtoracico que demostro un ventriculo
izquierdo no dilatado con fraccion de expulsion (FE) del
35% e hipocinesia inferolateral. El paciente acudié a nues-
tro centro para la realizacion de una coronariografia con
objeto de descartar enfermedad coronaria. El tronco princi-
pal izquierdo y las arterias coronarias descendente anterior,
derecha y circunfleja resultaron normales, sin estenosis
significativas. La ventriculografia confirmé la disfuncién ven-
tricular izquierda mostrando una FE del 35-40% y acinesia
apical. La presion telediastolica del ventriculo izquierdo era
de 28 mmHg y no se detecto insuficiencia mitral significativa
ni gradiente. Ante estos hallazgos de ventriculo izquierdo
no dilatado con FE moderadamente deprimida y ausencia
de enfermedad coronaria se realizo una CRM con objeto de
caracterizar el ventriculo izquierdo y descartar miocardio-
patia, cicatriz o fibrosis.

El estudio de CRM se llevd a cabo con un protocolo
convencional que incluia secuencias anatomicas del toérax,
secuencias cine eco de gradiente steady-state free pre-
cession (SSFP) en los planos 4 camaras, eje corto y tracto
de salida del ventriculo izquierdo, perfusion en reposo y
secuencias de realce precoz y realce tardio tras la admi-
nistracion intravenosa de contraste paramagnético’. La
CRM puso de manifiesto un ventriculo izquierdo de tamano

normal con disfuncion sistolica moderada (FE = 35%), acine-
sia del segmento inferior medio y discinesia y abombamiento
diastolico del segmento inferolateral medio. Los groso-
res miocardicos eran normales excepto en el segmento
inferolateral medio, que se encontraba muy adelgazado
(6 mm). La pared lateral del ventriculo izquierdo mostraba
una morfologia irregular y se encontraba infiltrada por
tejido adiposo (fig. 1). El ventriculo derecho estaba dilatado
(volumen telediastdlico ajustado por superficie corporal de
147 ml/m?, volumen telesistdlico ajustado por superficie
corporal de 111ml/m?) y presentaba una funcidn sistd-
lica severamente deprimida (FE=25%). Morfologicamente
habia areas de adelgazamiento de la pared. El analisis
de la contractilidad segmentaria de este ventriculo mos-
tré movimiento disincronia del septum, disincronia de la
contraccion ventricular, segmentos acinéticos y disciné-
ticos y formacion de pequenas saculaciones/aneurismas
(fig. 1). Durante la perfusion en reposo se observaron trom-
bos endocavitarios en los apices de ambos ventriculos.
En fases tardias se objetivd realce de las caras ante-
rior e inferior del ventriculo derecho y de los segmentos
inferior medio, inferolateral medio y apex del ventriculo
izquierdo, con una distribucién predominantemente sube-
picardica (fig. 2). Ante estos hallazgos, el estudio de CRM
se consideré compatible con miocardiopatia arritmogé-
nica del ventriculo derecho con afectaciéon del ventriculo
izquierdo.



CARTAS CIENTIFICAS

Figura 2 Secuencias cine SSFP (A, C, E, G) y secuencias de
realce tardio (B, D, F, H) en los planos 4 camaras (A, B) y eje
corto (C, D, E, F, G, H). El estudio en fases tardias puso de
manifiesto realce de gadolinio en las caras anterior e inferior
del ventriculo derecho y en los segmentos inferior medio, infe-
rolateral medio y apex del ventriculo izquierdo, de distribucion
predominantemente subepicardica (puntas de flecha). Notense
los trombos intracavitarios en el apex de ambos ventriculos
(flechas abiertas en G y H).

El paciente fue transferido a la Unidad de Arritmias, en
donde tras valorar parametros clinicos, electrofisioldgicos y
de imagen se le implant6 un desfibrilador bicameral como
medida de prevencion secundaria. El procedimiento trans-
currié sin complicaciones.

La MAVD o displasia arritmogénica del ventriculo derecho
es una enfermedad del muUsculo cardiaco de dificil diagnoés-
tico, con una prevalencia aproximada de 1:5,000 sujetos
en la poblacién general adulta’. Su origen es genético
con expresion variable y penetrancia incompleta. Histolo-
gicamente se caracteriza por la sustitucion progresiva del

tejido miocardico ventricular por tejido adiposo o fibroso,
hecho que habitualmente ocurre en los estadios finales de
la enfermedad?. En la mayoria de los casos la MAVD afecta
al ventriculo derecho. En ocasiones, la enfermedad puede
progresar y afectar al ventriculo izquierdo, generalmente a
su cara inferolateral, como en el caso que se presenta, con
una prevalencia de hasta el 76%*. Estudios recientes propo-
nen 3 tipos de patrones de expresion de la enfermedad’:
el clasico, manifestado como enfermedad aislada del ven-
triculo derecho o afectacion del ventriculo izquierdo junto
a disfuncion significativa del ventriculo derecho; dominan-
cia izquierda, con manifestaciones precoces y evidentes del
ventriculo izquierdo y afectacion derecha poco significativa;
y biventricular, caracterizada por una afectacion similar de
ambos ventriculos.

Clasicamente el diagndstico de MAVD se ha basado en la
historia familiar, cambios electrocardiograficos, la presencia
de arritmias, criterios de morfologia y funcion ventricular
y cambios histoldgicos del miocardio?. Los avances en téc-
nicas de imagen y el reconocimiento de distintos patrones
de la enfermedad han replanteado los criterios necesa-
rios para su diagnostico®. En particular, técnicas de imagen
como la CRM se han convertido en uno de los pilares mas
importantes para el mismo’. En casos de MAVD, los estudios
de CRM pueden mostrar areas hipo o discinéticas y pequenas
dilataciones saculares o aneurismaticas en la pared libre, el
apexy los tractos de entrada y salida del ventriculo derecho.
Ademas, las secuencias anatomicas permiten caracterizar el
miocardio y determinar si existe infiltracion grasa o fibrosis
del mismo. Estas 2 Gltimas caracteristicas, tradicionalmente
consideradas diagnosticas de la enfermedad, hoy en dia se
encuentran en entredicho, dado que la infiltracion grasa del
miocardio también se puede observar en sujetos normales®
y la deteccion de fibrosis con secuencias de realce tardio en
el ventriculo derecho® presenta limitaciones importantes.

Actualmente, los hallazgos morfologicos y funcionales
de CRM que se consideran criterios mayores de MAVD
son®: acinesia o discinesia regional del ventriculo derecho
o desincronia de la contraccion del ventriculo derecho y
volumen telediastoélico del ventriculo derecho ajustado por
superficie corporal>110ml/m? (en varones)/> 100 ml/m?
(en mujeres) o FE del ventriculo derecho <40%. Los cri-
terios menores por CRM son la presencia de acinesia o
discinesia regional del ventriculo derecho o desincronia
de la contraccion del ventriculo derecho y volumen tele-
diastolico del ventriculo derecho ajustado por superficie
corporal > 100 pero <110ml/m? (en varones)/>90 pero
<100 ml/m? (en mujeres) o FE del ventriculo derecho > 40%
pero < 45%.

El caso que se presenta es una forma atipica de MAVD.
Por un lado, aunque en este paciente predomina la disfun-
cion del ventriculo derecho, existe afectacion concomitante
del ventriculo izquierdo. Ademas, el paciente presentaba
trombos endocavitarios en ambos ventriculos.

La afectacion del ventriculo izquierdo en la MAVD
se ha considerado como una manifestacion de enferme-
dad avanzada, de mal pronéstico. Un trabajo ha descrito
que la sustitucion fibrograsa del miocardio del ventriculo
izquierdo demostrada histolégicamente se asocia de manera
independiente a un incremento de arritmias e insuficien-
cia cardiaca®. Asi, varios estudios indican que la afectacion
del ventriculo izquierdo se asocia a mayor riesgo de
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palpitaciones, episodios sincopales, arritmias potencial-
mente letales e insuficiencia cardiaca que la afectacion
aislada del ventriculo derecho*'°. Por ultimo, aunque la
dilatacion severa del ventriculo derecho y las alteracio-
nes de la contractilidad caracteristicas de la MAVD pueden
predisponer a la formacion de trombos endocavitarios, no
existen muchos trabajos que subrayen este hallazgo''. Se ha
descrito que la frecuencia de complicaciones tromboemboli-
cas en la MAVD es significativamente menor que en pacientes
con insuficiencia cardiaca izquierda'. No obstante, es nece-
sario conocer si existe o no trombosis endocavitaria dado que
la misma potencialmente puede provocar tromboembolismo
pulmonar severo u obstruir el tracto de salida del ventriculo
derecho y causar insuficiencia cardiaca. En este sentido, tal
y como se muestra en el caso que se presenta, la CRM es una
técnica que permite detectar la presencia y localizacion de
los trombos con gran fiabilidad.

Como conclusion, en este caso se demuestra que en
pacientes con MAVD la enfermedad no solo afecta al ventri-
culo derecho, sino que también puede afectar al ventriculo
izquierdo. Ademas, las cavidades afectadas se deben estu-
diar con detenimiento dado que, aunque no es frecuente,
pueden existir trombos que incrementen la morbilidad de
estos pacientes. En este caso, el conocimiento de la trombo-
sis endocavitaria fue tomada en cuenta al colocar los cables
del desfibrilador para evitar complicaciones. Por ultimo,
este caso subraya la utilidad de la CRM en el diagndstico
de las miocardiopatias. La realizacion de esta exploracion
cambio por completo el diagndstico y manejo clinico del
paciente al demostrar una entidad potencialmente letal,
como es la MAVD, no sospechada anteriormente con los estu-
dios realizados.
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Bloqueo auriculoventricular completo
en paciente con tromboembolia pulmonar

Complete heart block in patient
with pulmonary embolism

La tromboembolia pulmonar (TEP) es una entidad
clinica de pronostico heterogéneo, frecuentemente

infradiagnosticada, que puede acarrear incluso la muerte'~>.
La obstruccion de la arteria pulmonar o sus ramas provoca
de forma inmediata una sobrecarga de presion del ventri-
culo derecho con distensién y disfuncién asociadas®. Por
ello, hasta en un 25% de los casos se describe la aparicion
de un bloqueo de rama derecha del haz de His (BRDHH)
transitorio en el ECG’, hecho que, por otro lado, se ha visto
relacionado con la severidad de la TEP?.
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