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suficiencia tricuspídea
ncional y miocardiopatía
pertrófica apical. Estrategia
agnóstica y terapéutica a
opósito de un caso clínico

nctional tricuspid regurgitation and apical
pertrophic cardiomyopathy. Diagnostic and
erapeutic strategy regarding a clinical case

jer  de  71  años  con  antecedentes  de  fibrilación  auricu-
 permanente  y  miocardiopatía  hipertrófica  apical  (MCH-A)
e  acude  al  servicio  de  emergencias  por  disnea  en  reposo  y

de  presiones  diastólicas  entre  ambos  ventrículos  con  morfo-
logía  en  dip-plateu  (fig.  1E)  y,  aunque  no  fue  completamente
concluyente  por  la  depleción  de  volemia,  sugirió  fisiología
restrictiva.

Aunque  la  MCH-A  condicionase  una  fisiología  restrictiva
no  observamos  hipertensión  pulmonar  significativa  por  lo
que  esta  no  era  el  mecanismo  fundamental  que  causaba
la  IT.  La  dilatación  del  anillo  con  relación  a  un  remode-
lado  auricular  por  fibrilación  auricular  y  disfunción  diastólica
parecía  la  etiología  principal  de  esta  valvulopatía.  Tras
valoración  en  sesión  médico-quirúrgica,  y  dada  la  clínica
de  insuficiencia  cardiaca  derecha,  la  severidad  de  la  IT
con  repercusión  sobre  el  ventrículo  derecho  y  la  disfun-
ción  diastólica  severa  con  bajo  gasto  cardiaco  se  decidió
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y  p
emas  en  miembros  inferiores.  Presentaba  cifras  de  pre-
n  arterial  de  88/45  mmHg,  con  frecuencia  cardiaca  de
0  lpm,  saturación  periférica  de  oxígeno  basal  del  90%,
urgitación  yugular  severa  y  estertores  crepitantes  en
bas  bases  pulmonares.  Además,  tenía  edemas  hasta  el
cio  proximal  de  ambas  piernas  y  hepatomegalia  de  3  cm.

 el  electrocardiograma  se  observó  fibrilación  auricular  con
puesta  ventricular  rápida,  signos  de  hipertrofia  ventricu-

 izquierda  y  ondas  T  negativas  simétricas  difusas  (fig.  1A).
 realizó  dímero-D  negativo  y  radiografía  de  tórax  en  la  que
observó  cardiomegalia  a  expensas  de  cavidades  derechas
redistribución  vascular  (fig.  1B)  Se  realizó  ecocardio-

ma  transtorácico  que  mostró  un  ventrículo  izquierdo  con

lumen  diastólico  reducido  (36  ml/m2),  hipertrofia  severa
ical  con  grosor  de  26  mm  sin  gradiente  dinámico,  fracción

 eyección  de  ventrículo  izquierdo  conservada,  disfunción
stólica  severa  con  tiempo  de  deceleración  de  80  ms  y

ciente  E/E’  de  16,  insuficiencia  mitral  degenerativa  grado
 dilatación  biauricular  severa,  ventrículo  derecho  dila-
o  con  función  sistólica  deprimida  ligeramente  (S’  de

 cm/s  y  TAPSE  de  15  mm),  válvula  tricuspídea  sin  afec-
ión  orgánica  significativa  con  insuficiencia  severa  central

r  déficit  de  coaptación  de  velos  y  dilatación  del  anillo
cuspídeo  (44  mm)  (figs.  1C  y  D).  Ingresó  en  planta  de  hos-
alización  y  se  instauró  tratamiento  con  dosis  bajas  de
tabloqueante,  furosemida  y  espironolactona.  Durante  los
uientes  días  se  consiguió  el  control  de  la  respuesta  ven-
cular  de  la  frecuencia  cardiaca  con  dosis  progresivamente
cientes  de  bisoprolol,  además  de  resolver  los  signos  con-

stivos,  si  bien  la  función  renal  sufrió  deterioro  significativo
eatinina  pico  de  2,8  mg/dl)  con  resolución  progresiva
sterior  tras  la  disminución  de  la  dosis  de  diurético.  Una
z  lograda  la  estabilidad  clínica  y  hemodinámica  se  rea-
ó  resonancia  magnética  cardiaca  observando  MCH-A  sin
ertrofia  del  ventrículo  derecho  con  grado  moderado

 fibrosis  mesocárdica  en  el  área  hipertrofiada,  confir-
ndo  la  insuficiencia  tricuspídea  (IT)  de  grado  severo

insuficiencia  mitral  moderada  (fig.  2).  Además,  se  rea-
ó  cateterismo  cardiaco  que  mostró  arterias  coronarias

 lesiones,  gasto  cardiaco  de  1,8  l/m,  presión  de  aurí-
la  derecha  de  2  mmHg,  presiones  de  ventrículo  derecho:
tólica  28  mmHg,  diastólica  2  mmHg;  presiones  de  arte-

 pulmonar:  sistólica  28  mmHg,  diastólica  7  mmHg,  media
 mmHg;  presión  capilar  pulmonar  9  mmHg,  resistencias
sculares  pulmonares  2,7  unidades  Wood,  y  presiones

 ventrículo  izquierdo:  sistólica  91  mmHg  y  diastólica
 mmHg.  También  se  objetivó  una  tendencia  a  igualación
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lizar  anuloplastia  tricuspídea,  recambio  valvular  mitral
r  prótesis  mitral  y  practicar  además  miectomía  apical.  Se
lizó  la  cirugía  con  buena  evolución  en  el  postoperatorio
ediato.

En  el  caso  presentado,  la  conjunción  de  la  MCH-A  y  la
severa  hizo  que  el  manejo  clínico  de  la  paciente  fuera
ícil  ya  que  las  herramientas  del  tratamiento  médico
ra  ambas  enfermedades  son  «antagónicas». Por  un  lado,
tratamiento  deplectivo  es  la  herramienta  clave  en  la
uficiencia  congestiva  derecha  debido  a  la  IT,  si  bien  en  la
ocardiopatía  hipertrófica  (MCH)  el  uso  de  diurético  ha  de
r  cuidadoso  ya  que  puede  comprometer  el  gasto  cardiaco
rovocar  gradiente  dinámico.  Por  otro  lado,  el  empleo  de

oxina  puede  estar  indicado  en  el  caso  de  IT  severa  con
rilación  auricular  rápida  y  disfunción  ventricular  derecha
ro  no  es  un  fármaco  adecuado  en  paciente  con  esta
ocardiopatía.  La  titulación  progresiva  de  beta-
queantes  debido  a  las  cifras  de  presión  arterial  y  el
nejo  cuidadoso  de  los  diuréticos  hicieron  posible  alcan-

r  la  estabilidad  clínica  y  hemodinámica  previa  a  la  cirugía
rdiaca.  Otros  antiarrítmicos,  como  la  amiodarona,  pueden
r  útiles  en  estos  casos  como  tratamiento  cronotrópico
gativo.
La  MCH-A  es  una  forma  relativamente  infrecuente  de
ocardiopatía  hipertrófica  (2-3%  de  los  pacientes),  a  excep-
n  de  Japón,  donde  fue  descrita,  llegando  al  20%  de
fermos  con  esta  miocardiopatía1,2.  Caracterizada  por  la
sencia  de  hipertrofia  predominante  a  nivel  del  ápex  car-
co,  la  edad  media  de  presentación  clínica  es  la  cuarta
cada  de  la  vida  y  su  curso  clínico  es  benigno  comparado
n  las  otras  formas  de  MCH  con  una  mortalidad  anual  del
%3. La  MCH-A  se  transmite  con  herencia  autosómica  domi-

nte  y  hay  pocas  mutaciones  específicas  que  provocan  esta
ma  de  MCH,  siendo  la  mayoría  de  las  veces  producida  por
taciones  sarcoméricas  que  pueden  provocar  otras  formas

 MCH  junto  con  factores  modificadores  (hemodinámicos,
ales,  etc.)4.  La  característica  diagnóstica  más  típica  es  la
sencia  de  ondas  T  negativas  profundas  en  derivaciones
cordiales  del  electrocardiograma.  La  comorbilidad  más

mún  en  estos  pacientes  es  la  fibrilación  auricular,  como  en
estro  caso.  Además,  se  pueden  observar  alteraciones  de  la
ntractilidad  o  formación  de  aneurismas3.  El  tratamiento
dico  es  similar  al  del  resto  de  fenotipos  de  miocardiopa-

 hipertrófica,  pero  a diferencia  de  las  formas  no  apicales,
 pacientes  con  MCH-A  requieren  menos  frecuentemente

 implante  de  desfibrilador  en  prevención  primaria  y  no  se
nefician  del  tratamiento  invasivo  para  la  obstrucción  diná-
ca  en  el  tracto  de  salida  al  no  estar  presente  en  ellos.
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Figura  1  A)  Electrocardiograma  de  la  paciente  en  urgencia
signos de  MCH-A  con  ondas  T  negativas  difusas.  B)  Radiogra
redistribución vascular.  C)  Ventana  apical  modificada  donde  s
de los  velos  tricuspídeos.  D)  Imagen  en  ventana  apical  cuatro  

tricuspídea severa.  E)  Registro  del  cateterismo  derecho  en  e
ventrículos.

Sin  embargo,  la  miectomía  apical,  llevada  a  cabo  en  cen
tros  especializados  para  aumentar  la  cavidad  ventricular
el  volumen  latido,  es  una  alternativa  terapéutica  en  pacien
tes  con  MCH-A,  de  bajo  gasto  cardiaco  y  disfunción  diastólic
severa.  En  las  diferentes  series  publicadas  la  supervivenc
a  largo  plazo  es  superior  al  80%5,6.
Se  ha  descrito  que  el  40%  de  los  pacientes  con  MCH  pre-
sentan  IT  siendo  esta  un  predictor  de  síndrome  cardiorrenal
en  ellos,  tal  como  sucedió  en  nuestro  caso7.  La  IT  funcional,
e  muestra  fibrilación  auricular  con  respuesta  ventricular  rápid
e  tórax  con  cardiomegalia  a  expensas  de  cavidades  derechas
aliza  una  insuficiencia  tricuspídea  severa  y  déficit  de  coaptació
ras  en  las  que  se  aprecia  hipertrofia  apical  severa  e  insuficienc
l  se  objetiva  el  fenómeno  de  igualación  de  presiones  de  amb

es  decir,  sin  afectación  orgánica  de  la  válvula,  habitua
mente  es  debida  a  hipertensión  pulmonar  y/o  cardiopat
izquierda.  En  una  serie  de  pacientes  con  IT  funcional  sever
y  dilatación  de  anillo,  el  9%  no  presentaba  ninguna  de  esta
condiciones  y  de  ellos,  en  la  mayoría  la  causa  de  la  dilat
ción  del  anillo  tricuspídeo  fue  la  fibrilación  auricular8.  Com

se  ha  puesto  de  manifiesto  en  varios  trabajos,  el  remodelado
auricular  provocado  por  la  fibrilación  auricular  puede  pro-
vocar  la  dilatación  del  anillo  tricuspídeo  y  originar  la  IT9.
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ura  2  Imágenes  de  2  y  4  cámaras  de  cardio-resonancia  magnética  en  la  cual  se  observa  una  hipertrofia  severa  apical  del
ntrículo izquierdo,  grosor  parietal  del  ventrículo  derecho  respetado  y  dilatación  severa  de  ambas  aurículas.

 caracterización  adecuada  del  mecanismo  de  la  IT  y  la
clusión  de  hipertensión  pulmonar  significativa  son  funda-
ntales  a  la  hora  de  plantear  la  estrategia  terapéutica  en

cientes  con  cardiopatía  izquierda  para  garantizar  buen
ultado  de  la  anuloplastia.  La  presencia  de  IT  severa  se
cia  a  mal  pronóstico  con  independencia  de  la  cardio-

tía  subyacente  y  de  la  presión  arterial  pulmonar,  y  esto
ede  cambiar  con  el  tratamiento  quirúrgico  de  la  misma
lizando  una  adecuada  selección10.
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