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RESUMEN

La miocardiopatia hipertréfica obstructiva es una enfermedad heterogénea
caracterizada por hipertrofia del ventriculo izquierdo, lo que puede llevar a
obstruccion del tracto de salida y causar muerte subita. Se desconoce su
prevalencia actual en Colombia, probablemente porque es subdiagnosticada. Se
han documentado casos esporadicos en la poblacién gestante, lo que convierte su
manejo en un desafio clinico en este grupo poblacional. Se reporta el caso de una
paciente gestante con miocardiopatia hipertréfica septal asimétrica con
obstruccién del tracto de salida del ventriculo izquierdo, que cursé con taquicardia
ventricular no sostenida documentada por el monitor Holter electrocardiografico, se
realiz6 el implante de cardiodesfibrilador como prevencién primaria de muerte
subita. Después la paciente culmind su gestacion sin complicaciones maternas o
fetales.

Palabras clave: gestacion; miocardiopatia hipertrofica obstructiva; taquicardia
ventricular no sostenida; desfibrilador automatico implantable.

ABSTRACT
Hypertrophic obstructive cardiomyopathy is a heterogeneous disease characterized
by left ventricular hypertrophy, which can lead to outflow tract obstruction and
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cause sudden death. Its current prevalence in Colombia is unknown, probably
because it is underdiagnosed. Sporadic cases have been documented in the
pregnant population, which makes its management a clinical challenge in this
population group. We report the case of a pregnant patient with asymmetric septal
hypertrophic cardiomyopathy with left ventricular outflow tract obstruction, which
showed with nonsustained ventricular tachycardia documented by the
electrocardiographic Holter monitor. A cardioverter-defibrillator implant was
performed as primary prevention of sudden death. The patient then completed her
pregnancy without maternal or fetal complications.

Keywords: pregnancy; hypertrophic obstructive cardiomyopathy; nonsustained
ventricular tachycardia; implantable cardioverter-defibrillator.
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Introduccién

La miocardiopatia hipertréfica obstructiva (MHO) es la enfermedad cardiaca
genética mas frecuente, se caracteriza por hipertrofia del ventriculo izquierdo, en
ausencia de otra enfermedad cardiaca o sistémica capaz de generar hipertrofia.
Tiene una prevalencia estimada de 0,2 % en la poblacién general y menos del 0,1 %
en mujeres en edad fértil." Aproximadamente el 70 % de los pacientes desarrollan
una obstrucciéon dinamica del tracto de salida del ventriculo izquierdo.®
Generalmente, los pacientes con esta entidad pueden experimentar un curso
benigno y estable sin necesidad de intervenciones importantes;® sin embargo, la
enfermedad se asocia con un mayor riesgo de arritmias, insuficiencia cardiaca y
muerte stbita."

En el embarazo existen cambios fisiolégicos que pueden incrementar el riesgo de
complicaciones cardiovasculares en pacientes con miocardiopatia hipertréfica, y
aunque se ha documentado que la mayoria de las mujeres gestantes con la
enfermedad, toleran bien el embarazo, éste representa un desafio entre las
diferentes especialidades implicadas, tanto para cardiélogos como para
ginecologos,™ especialmente por la baja frecuencia de casos reportados y ensayos
clinicos que evaluen la terapia en este grupo poblacional.

En Colombia, no se han registrado estudios que determinen la prevalencia de esta
enfermedad en la poblacion gestante. En el presente articulo se describe el caso de
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una paciente gestante con miocardiopatia hipertrofica septal asimétrica con
obstruccidn del tracto de salida del ventriculo izquierdo, que presenté taquicardia
ventricular no sostenida documentada por Holter electrocardiografico.

Presentacién de caso

Se presentd una paciente de 35 aflos con embarazo de 22 semanas al momento del
ingreso, quien fue referida de consulta externa con reporte de ecocardiograma
transesofagico que evidencio MHO e insuficiencia mitral severa. En el interrogatorio
manifestd un cuadro clinico de aproximadamente 5 afios de evolucidn consistente
en palpitaciones intermitentes de comienzo y terminacion abrupta, que
incrementaron su frecuencia en el ultimo mes previo al ingreso, acompanado de
disnea de moderados esfuerzos, sin otra sintomatologia adicional.

Al examen fisico, se evidencié soplo holosistélico en apice y borde paraesternal
izquierdo, de grado V/VI, que incrementé con maniobras de Valsalva. Se confirmé
diagndstico de miocardiopatia hipertréfica septal asimétrica con ecocardiograma
transesofagico institucional y adicionalmente se evidencioé obstruccion del tracto de
salida del ventriculo izquierdo, fraccion de eyecciéon (FE) conservada del 58 %,
disfuncion diastélica moderada e insuficiencia mitral leve a moderada expresada en
movimiento anterior sistélico de la valvula mitral con dilatacién severa de auricula
izquierda con un strainlongitudinal de 15,1 % (fig.1y 2).

Fig.1- Ecocardiograma transesofagico. Evidencia de hipertrofia septal.
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Fig.2- Strainlongitudinal.

Se realizé Holter electrocardiografico que reportd ritmo sinusal con extrasistoles
supraventriculares aisladas, en pares y rachas, y taquicardia ventricular no
sostenida (fig.3).

Fig. 3- Holter electrocardiografico de 24 h. Taquicardia ventricular no sostenida.

Se inicié6 manejo con beta bloqueador cardioselectivo a la dosis maxima tolerada
por la paciente, y ante la persistencia de las palpitaciones y debido al hallazgo de la
taquicardia ventricular no sostenida, se decidié implantar de desfibrilador
automatico como prevencion primaria de muerte subita.

Posteriormente al egreso, mantener seguimiento ambulatorio mensual por parte de
cardiologia y perinatologia, completando la gestacion sin complicaciones maternas
o fetales. En el marco de analisis evolutivo del caso, ambulatoriamente durante la
consulta externa institucional se recibio reporte de estudio genético con hallazgo de
variante de significado incierto en el gen MYH7 asociada con distintos fenotipos de
cardiopatia con patron de herencia autosémica dominante.
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Discusion
La miocardiopatia hipertréfica, es un trastorno genético con herencia de patrén
mendeliano autosémico dominante, de penetrancia variable, en el cual se han
identificado mas de mil mutaciones de genes que codifican proteinas del
sarcomero cardiaco involucradas en la funcién contractil, aunque en un gran
nuimero de pacientes no se encuentran alteraciones genéticas que expliquen su
desarrollo.®) Hasta 2 de cada 3 casos de MHO se atribuyen a variantes en los
genes que codifican proteinas del sarcémero cardiaco, siendo las mutaciones del
gen MYH7, las que se asocian con mayor frecuencia al desarrollo de la
enfermedad.®
La enfermedad tiene una progresion variable, alrededor de la mitad de los pacientes
experimentan un curso clinico estable con poca o ninguna sintomatologia.® Sin
embargo, es frecuente la obstruccion del tracto de salida del ventriculo izquierdo,
como ocurre en el caso; la cual puede ser persistente, latente o labil, y generalmente
se asocia con FE ventricular izquierda aumentada y volumen sistélico reducido, lo
que podria estar relacionado con insuficiencia de la valvula mitral.(”
Debido a que la fraccion de eyeccion del ventriculo izquierdo puede permanecer
normal, independientemente de la disfuncién sistélica significativa, se considera
una mala estimacion de la funciéon miocardica en estos pacientes; no siendo asi el
strain longitudinal debido que es menos afectado por factores geométricos de
confusion y evalua la funcion miocardica tanto de forma segmentaria como global.
Por lo que el strain longitudinal global se ha informado como un marcador
prondstico en pacientes con miocardiopatia hipertréfica obstructiva.
El tratamiento a corto plazo con metoprolol en pacientes con MHO reduce el grado
de obstrucciéon del tracto de salida del ventriculo izquierdo y mejora la funcién
miocardica en condiciones de reposo.® También optimiza el strain longitudinal
segmentario y global del ventriculo izquierdo durante el ejercicio, por lo que se logra
determinar que favorece la funcién ventricular sistélica.®
La mayoria de las pacientes con miocardiopatia hipertréfica toleraran bien el
embarazo, ya que el aumento de volumen y el subsiguiente agrandamiento de la
cavidad del ventriculo izquierdo pueden reducir la obstruccion del tracto de salida
del ventriculo izquierdo. Sin embargo, por aumento del gasto cardiaco durante el
embarazo, las pacientes pueden presentar un aumento en la sintomatologia,® que
podrian generar senales de alarma en los médicos tratantes.
La terapia médica con beta bloqueador a la dosis maxima tolerada es el enfoque
terapéutico de primera linea. Cuando los sintomas persisten a pesar de la terapia
médica optima, se puede recurrir a otras opciones de manejo. Se describié un
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reporte de un caso de falla a terapia médica en una paciente gestante con MHO
sintomatica, que cursaba con un gradiente significativo del tracto de salida del
ventriculo izquierdo, por lo que se opté por la opcion de ablacion septal con alcohol
para mejorar el gradiente y la sintomatologia de la paciente, sin embargo, no es una
practica de rutina en la que se tenga gran experiencia.®

Se ha demostrado que tener una clase funcional de la New York Heart Association >
2 y signos de insuficiencia cardiaca antes del embarazo se asocian con el
incremento del riesgo de aparicion de eventos adversos cardiovasculares
mayores.®

En el caso de esta paciente, a pesar de que presentd un deterioro leve de su clase
funcional durante el embarazo, no cursé con datos de insuficiencia cardiaca aguda.
Sin embargo, el hallazgo mas significativo fue la documentacién a través de Holter
electrocardiografico de episodios de taquicardia ventricular no sostenida durante el
seguimiento, considerandose entonces como un factor de riesgo de muerte subita.
La muerte subita es la complicacién mas temida de la miocardiopatia hipertréfica
obstructiva, y afecta con mayor frecuencia a personas jovenes. Existen ciertos
factores de riesgo asociados a muerte subita, se han dividido en la literatura en
criterios mayores y menores.

Los criterios mayores incluyen, un paro cardiaco previo o arritmia ventricular
persistente, muerte subita en familiares de primer grado menores de 50 anos,
sincope reciente que se sospecha que es originado por arritmias, hipertrofia
ventricular extrema expresada en un espesor de cualquier parte de la pared del
ventriculo izquierdo = 30 mm y aneurisma apical del ventriculo izquierdo de
cualquier tamafio.?

Dentro de los criterios menores, tenemos la fibrilacién auricular, la obstruccién del
tracto de salida en reposo, la edad joven, el estudio genético con mutaciones de alto
riesgo, la evidencia de fibrosis miocardica, la ablaciéon con alcohol previa y la
fraccion de eyeccion del ventriculo izquierdo < 50 %.!" Se puede considerar
implante de desfibrilador a pacientes adultos que tengan uno o mas factores de
riesgo principales de muerte subita como recomendacion clase 2A.1?

La estratificacion del riesgo de muerte subita a 5 anos en esta paciente fue de 8,8 %,
con un factor de riesgo mayor y dos menores, lo que motivé a implantar un
desfibrilador como prevenciéon primaria de muerte subita cardiaca sostenida,
ademas del manejo médico con beta bloqueador.

A pesar de tener dilatacion de auricula izquierda, no se evidencié fibrilacion
auricular, por lo que no ameritd terapia anticoagulante para la prevencion de
eventos cardioembdlicos. Al cumplir las 37 semanas de gestacion, se realizo
cesarea electiva sin complicaciones anestésicas, hemodinamicas ni obstétricas.
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En la mayoria de los casos de mujeres gestantes con MHO, se recomienda el parto
vaginal como primera opcién para finalizar el embarazo,"'” debido a que se trata de
evitar efectos hemodinamicos relacionados con la anestesia que pueden empeorar
el grado de obstruccidn del tracto de salida del ventriculo izquierdo, sin embargo, se
pudo observar que esta paciente no presenté complicaciones con la via del parto
elegida y fue dada de alta a las 24 h posteriores.

Se concluye que la miocardiopatia hipertréfica obstructiva es una enfermedad que
incrementa el riesgo de muerte subita en pacientes jovenes, pero su prondstico ha
mejorado con terapia Optima. A pesar de los cambios hemodindmicos del
embarazo, no hay un incremento sustancial del riesgo de muerte subita en las
pacientes gestantes, comparado con la poblacion general, sin embargo, debido a las
restricciones del manejo teniendo en cuenta el riesgo materno-fetal, el manejo en
este grupo poblacional es un reto.

Se considera importante tener un mejor registro de estos casos y plantear la
posibilidad de un estudio de prevalencia de la enfermedad en la poblacién
embarazada.
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