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Miocardiopatia hipertrofica del ventriculo derecho. Presentacion de
tres casos

Dra. Laura Camacho Reyes, Dra. Cruz Vazquez, Dr. Alfredo Bobadilla, Dr. Martin Garrido, Dr. Héctor Osnaya

RESUMEN

Se presentan tres nifios con el diagnéstico genérico de estenosis pulmonar. Los estudios clinicos, ecocardiograficos e histopatolégicos
permitieron concluir que su problema era una miocardiopatia hipertréfica, fundamentalmente del ventriculo derecho con participacion
menos pronunciada del ventriculo izquierdo. Dos de los pacientes fueron operados para corregir la estenosis pulmonar valvular y subvalvular;
ambos tuvieron buen resultado postoperatorio, pero uno de ellos fallecié subitamente meses después. El tercer caso dejo de asistir a
consulta. Se presentan los estudios de gabinete de los pacientes: cateterismo, radiografias de térax, ecocardiograma, electrocardiogra-
ma. Se revisa la literatura sobre el tema que menciona la relativa rareza de la miocardiopatia hipertréfica del ventriculo derecho.
Palabras clave: Miocardiopatia hipertrofica, estenosis valvular, subvalvular, ecocardiograma, electrocardiograma.

ABSTRACT

This paper referes to three children with the generic diagnosis of pulmonary stenosis. Their clinical, echocardiographic and histopathologic
studies substantiated the diagnosis of hypertrophic myocardiopathy of the right ventricle, with some involvement of the left ventricle. Two
of the patients were successfully operated for correction of valvular and subvalvular pulmonary stenosis; one of them died suddenly in his
home several months after his operation. The third patient was lost to follow-up. X rays, echocardiograms, electrocardiograms and
catheterization data are presented. The literature on the subject is reviewed, which indicates the relative rarity of right ventricular hypertrophic

cardiomyopathy.

Key words: Hypertrophic myocardiopathy, valvular, subvalvular stenosis, echocardiogram, electrocardiogram.

a miocardiopatia hipertréfica es un trastor-

no primario frecuentemente familiar ! con

expresion heterogénea hereditaria, de carac-

ter autosdémico dominante en el 50% de los
casos 2%, Es causada por mutaciones genéticas en la
codificacion de las proteinas del sarcomero; se han
hallado ocho genes en esta patologia.

Este trastorno se caracteriza por hipertrofia
miocérdica con aumento de la masa ventricular iz-
quierda. En algunos casos, el ventriculo derecho
también participa de este problema. Es infrecuente que
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sea el ventriculo derecho el nico o el primordialmente
afectado. En tal caso, el problema se expresa como
estenosis subpulmonar por hipertrofia de la pared li-
bre del ventriculo en lazona infundibular y de lacresta
supraventricular.

Este trabajo se refiere a tres casos de nifios con
miocardiopatia hipertrofica del ventriculo derecho; en
dos, la forma de presentacion fue la de una estenosis
pulmonar, pero el ventriculo izquierdo también pre-
sentd datos de miocardiopatia.

Uno de los casos no tuvo estenosis pulmonar ni
afectacion del ventriculo izquierdo; s6lo hipertrofia
del ventriculo derecho con restriccion de la funcion
diastolica.

El diagndstico se apoyd en el ecocardiograma en
los tres casos y en dos de ellos, en el estudio
hemodinamico y en los datos histopatologicos de la
biopsia del ventriculo derecho. La hipertrofia conco-
mitante del ventriculo izquierdo, sin alteracion
anatomica causal es otro hecho en apoyo del diagnos-
tico de miocardiopatia hipertrofica.
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PRESENTACION DE LOS CASOS

Caso 1

Nifia de 15 meses de edad; cuando se inicio su estu-
dio no tenia sintomas cardiovasculares sélo se le habia
escuchado un soplo cardiaco.

Examen Fisico. Aspecto normal; no habia cianosis.
Existia un soplo expulsivo en el foco pulmonar grado
4/6 que irradiaba al hueco supraesternal; el segundo
ruido pulmonar estaba apagado. Rx de térax.
Cardiomegalia moderada por crecimiento de la
auriculay ventriculo derechos; indice cardiotoracico
de 0.60; vascularidad pulmonar normal (Figura 1).
Electrocardiograma. Crecimiento de auricula derecha,
hipertrofia del ventriculo derecho (Figura 1).

Figura 1.

Figura 2.

Ecocardiograma. (Figura 2) No se observaron defec-
tos septales. Habia gran hipertrofia del ventriculo
derechoy reduccion acentuada de su via de salida por
hipertrofia de la cresta supraventricular. Se calculé un
gradiente de 90 mmHg entre el ventriculo derecho y
la arteria pulmonar. El ventriculo izquierdo tenia di-
mensionesy funciones diastélica y sistolica normales.
El cateterismo y el angiocardiograma no mostraron
cortocircuitos. La presion sistélica del ventriculo de-
recho fue de 114 mmHg; la del tronco de la arteria
pulmonar, de 14 mmHg. Habia una estenosis
subvalvular extensa que daba lugar a una tercera céa-
mara de ventriculo derecho (Figura 2); el ventriculo
izquierdo era normal. Se intervino quirdrgicamente;
se resecO una porcién de la cresta supraventricular
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hipertrofica y se hizo comisurotomia de la vélvula
pulmonar. El estudio histopatolégico de la biopsia
obtenida de la cresta supraventricular mostro hiper-
trofia miocardica. Un ecocardiograma posoperatorio
mostro hipertrofia ventricular derechay restriccion del
llenado, con un gradiente subvalvular pulmonar de
31 mmHg; acentuada hipertrofia septal, con movi-
miento sistolico anterior de la valvula mitral (SAM)
gue no causaba obstruccién a la salida del ventriculo
izquierdo, ni insuficiencia mitral (Figura 3 b). En un
nuevo cateterismo, la presién del VD fue de 34/0/4;
la del tronco de la arteria pulmonar, 27 mmHg; la del
ventriculo izquierdo, 90/0/6. Un angiocardiograma
mostroé hipertrofia del ventriculo derecho y datos de
miocardiopatia hipertrofica del ventriculo izquierdo
(Figura 3 a). El estudio histopatoldgico de una nueva
biopsia del miocardio, revelé datos compatibles con
miocardiopatia hipertréfica. No habia hipertrofia

Figura 3.

Figura 4.

muscular en la via de salida de ninguno de los
ventriculos. Una prueba de esfuerzo fue normal. Un
estudio Holter no mostré arritmias. La paciente ha
tenido buenaevolucién por cuatro afios; asintomatica.
Recibe betabloqueadores.

Caso 2

Nifio de tres meses de edad con sindrome de Noonan
e hipotiroidsmo congénito. Tenia disnea a la alimen-
tacion y cianosis con el llanto. Examen fisico. No habia
cianosis. Se ausculté un soplo sistdlico eyectivo en el
foco pulmonar, grado 4/6; el segundo ruido pulmonar
disminuido de intensidad. Rx de térax. Cardiomegalia
grado I, con crecimiento del ventriculo derecho (Fi-
gura4). Electrocardiograma. Hipertrofia del ventriculo
derecho por sobrecarga sistolica (Figura 4).
Ecocardiograma. Mostro hipertrofia de ambos
ventriculos, muy marcada la del ventriculo derecho.
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Figura 5.

La valvula pulmonar se vio engrosada, con disminu-
cién de la apertura; anillo pulmonar reducido. Existia
obstruccion subvalvular pulmonar causada por una
banda muscular, con un gradiente de 90 mmHg (Figu-
ras 5 ay 5 b). Cateterismo cardiaco. La presién del
ventriculo derecho fue 52/0/8; la de la arteria
pulmonar, 16/9/12; la del ventriculo izquierdo, 80/10/
20 (Figura 6). Un ventriculograma derecho mostro6 hi-
pertrofia del ventriculo derecho y del septum
interventricular. Se concluyd que existia estenosis
pulmonar acentuada y gran hipertrofia (Figura 7). Se
realizd comisurotomia valvular y se amplié el anillo
pulmonar con un parche de pericardio. Un ecocardio-
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Figura 6.

grama postoperatorio a los 15 dias mostré hipertrofia
marcada de ambos ventriculos (Figura 3). El gradiente
en la via de salida del ventriculo derecho fue de 45
mmHg; en la del ventriculo izquierdo no habia
gradiente. La biopsia del ventriculo derecho mostré
cambios degenerativos de las fibras miocardicas que
alternaban con zonas de atrofia focal y zonas de fibrosis,
como corresponde a una miocardiopatia hipertrofica.

El paciente recibié betabloqueadores. Fue dado de
alta. Nueve meses después fallecid subitamente en su
domicilio. La familia refiri6 que un dia antes estuvo
guejumbroso, en mal estado general y anoréxico. No
se realizo autopsia.

Figura 7.
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Caso 3

Nifio de 18 meses de edad con malformacién de
Arnold Chiari. Detencidn de peso y talla. Tenia ciano-
sis con el esfuerzo, diaforesis cefélica y fatiga a la
alimentacién. Examen fisico. Se observo cianosis con
el llanto; habia un soplo sistélico eyectivo en el foco
pulmonar grado 2/6; el segundo ruido en el mismo
foco era unico; el higado estaba crecido de 3 a 4 cm.
Los pulsos eran homdcrotos en las cuatro extremidades.
Rx de térax. Cardiomegalia grado Ill; vascularidad
pulmonar normal, crecimiento de auriculay ventriculo
derechos (Figura 8). Electrocardiograma. Ritmo
sinusal; eje de QRS a+120 grados;ondaR altade V1a
V3, con onda T negativa; datos de sobrecarga sistolica
del ventriculo derecho: (Figura 8). Ecocardiograma.
Auricula derecha dilatada y ventriculo derecho
hipertréfico con restriccion de llenado; por Doppler
color se aprecia mosaico en el VD (Figura 9) y por
Doppler pulsado, inversion de la relacion E/A. No
habia datos de obstruccion a la salida del ventriculo
derecho; la valvula pulmonar, el tronco y las ramas
eran normales. Se calcul6 la presién arterial pulmonar
en 20 mmHg. El paciente dejo de asistir a la consulta.

DISCUSION

La miocardiopatia hipertrofica (MCH) es una enfer-
medad primaria familiar con expresion variable. En
el 50% de los pacientes es de transmision hereditaria
genética autosdmica dominante y penetrancia varia-

Figura 8.

ble 2. En la gran mayoria de los casos se trata de un
problema del ventriculo izquierdo, que muestra hi-
pertrofia de su pared y del septum interventricular;
ambos producen una obstruccion en la via de salida,
0 a veces en la porcion apical del ventriculo. En la
obstruccidn participa un desalojamiento sistélico an-
terior de la valva anterior de la mitral * (SAM systolic
anterior motion).

Figura 9.
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Es menos frecuente que estén afectados ambos
ventriculos >° lo que se ha demostrado incluso en
necropsias 1% menos adn, que el ventriculo derecho
sea el més afectado ** o incluso el Gnico que muestre
esta patologia %4, La patologia del ventriculo dere-
cho también puede manifestarse a veces con dilatacion
acentuada *® o aneurismatica'® en la fase terminal. En
cualquiera de los ventriculos puede haber afectacion
de las arterias coronarias, que en piezas de autopsia
han mostrado hipertrofia de la capa media y reduc-
cién de la luz de los vasos “.

En los casos infrecuentes de afectacion aislada del
ventriculo derecho ™, la obstruccion a la via de salida
es causada por hipertrofia del septum interventricular
y de la cresta supraventricular, asi como por el des-
alojamiento anterior de la valvula trictspide“. Se han
descrito casos de afectacion del VD asociado a este-
nosis de la valvula pulmonar **” como ocurrid en dos
de nuestros casos. En otros, se ha encontrado ademas,
obstruccidn a la mitad del ventriculo ® como en nues-
tro primer caso.

En pacientes con sindrome de Noonan se ha des-
crito la asociacién con miocardiopatia hipertréfica en
los primeros cuatro afios de vida ** como el caso 2 de
este informe.

La edad de los pacientes con afectacion del
ventriculo derecho enla MCH varia considerablemen-
te, desde unos cuantos meses hasta la edad adulta*.
Morrow y cols. han visto que en el 15% de los pacien-
tes con MCH existe estenosis hipertrofica subadrtica.
Para algunos autores, *? cerca de la mitad de los pa-
cientes tiene obstruccion a la salida del ventriculo
derecho; para otros % esto ocurre en 15% de la MCH
del ventriculo izquierdo. Con frecuencia en los casos
de MCH, los problemas del ventriculo derecho pue-
den ser: hipertrofia de la pared, hipertrofia del septum
interventricular que hace protrusion en la cavidad de
dicho ventriculo %, disminucidn de la contractilidad y
disfuncién diastdlica 2. En estos casos s6lo se puede
apoyar el diagnostico de MCH del ventriculo dere-
cho con el estudio histopatoldgico, como se demostré
en los casos 1y 2 en quienes se realizo biopsia de
miocardio.

El diagndstico clinico se ha apoyado en la historia
clinicay en el examen fisico. La historia orienta a que
se trata de MCH por el hecho de que es un problema

familiar. En algunos casos los pacientes se han queja-
do de dolor precordial y han tenido datos de
insuficiencia cardiaca; han referido que un familiar ha
muerto subitamente 82, El examen fisico s6lo sugiere
gue existe estenosis pulmonar, aunque se trate de
MCH. La estenosis puede ser acentuada al grado de
limitar considerablemente la tolerancia a los esfuer-
zos fisicos, causar angina de pecho, # eventualmente
causar insuficiencia cardiaca'*#y en ocasiones, muer-
te subita.

El cateterismo corrobora la estenosis pulmonar y
cuantifica su magnitud; permite tomar la biopsia
miocardica; suele haber gradientes acentuados, con
presion ventricular derecha de nivel sistémico y baja
presion pulmonar (Cuadro 1). El angiocardiograma
da precisiones sobre la naturalezay el nivel de la este-
nosis; pues revela que el problema se encuentraen la
via de salida del ventriculo derecho en la que partici-
pa la hipertrofia de la cresta supraventricular?, lo que
en uno de nuestros pacientes dio lugar a una tercera
camara (caso 1).

Lo mas frecuente es que la patologia ventricular
derecha en estos casos se asocie a compromiso del
ventriculo izquierdo, en cuyo caso se acompafia de
estenosis subadrtica y estenosis infundibular del VD
510, No se pueden diagnosticar ambas con los datos
clinicos.

El ecocardiograma ha sido muy valioso para el diag-
ndstico de obstruccion en la via de salida del ventriculo
derecho y de la morfologia y extensién de dicha obs-
truccién, tal como sucedi6 en dos de los casos que se
presentan, en los que se visualizé la zona estrecha de
la cdmara de salida del ventriculo derecho; en uno de
ellos, se pudo observar ademés engrosamiento de la
valvula pulmonar. En el informe de un caso de MCH
¢ se trataba de un sindrome de Leopard con obstruc-
cion de la via de salida del VD en forma de reloj de
arena como en el caso de Von Doenhoff y cols. 2 cau-
sada por la protrusion del septum interventricular
dentro de la cavidad del ventriculo derecho.

El tratamiento de este problema ventricular dere-
cho ha sido abordado por diversos autores tanto en
forma médica como quirdrgica y en ocasiones con
ambos recursos como en dos de los casos de este in-
forme que fueron operados para resecar el tejido que
obstruia la via de salida del ventriculo derecho; con
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Cuadro 1.

Caso 1

Caso 2

Caso 3

Exploracion fisica Soplo sistolico eyectivo en foco
pulmonar 4/6, 2P

Clinica Asintoméatica
Rayos X Cardiomegalia Gl; AD, VD

dilatados, AP excavada

Electrocardiograma 1
Ecocardiograma

Hipertrofia VD, BRD

HVD, estenosis valvular y
subvalvular por trabécula
septomarginalis severa,
VI normal

Soplo sistolico eyectivo en foco
pulmonar 4/6, 2P

Fatiga a la alimentacion, cianosis

al llanto

Cardiomegalia GI, AD, VD dilatados,
trama vascular pulmonar normal

Hipertrofia VD

HVD, estenosis valvular y subvalvular
por trabécula septomarginalis severa,
hipertrofia de VI leve

Soplo sistélico eyectivo en
foco pulmonar 4/6, 2P
Fatiga a la alimentacion,
cianosis al esfuerzo
Cardiomegalia GllI, AD, VD
dilatados, trama vascular
pulmonar normal

Hipertrofia VD + VI

AD dilatada, VD hipertréfico,
funcién sistélica normal,
funcién diastolica anormal sin
obstruccion

Cateterismo Estenosis valvular y subvalvular  Estenosis valvular y subvalvular No
pulmonar, VI normal pulmonar, VI normal

Cirugia Reseccion de banda muscular, Ampliacién de anillo pulmonar, biopsia No
comisurotomia pulmonar

Eco POP Hipertrofia VD y septum IV, Hipertrofia importante de VD y VI, No
gradiente de VD 25 mmHg, insuficiencia pulmonar moderada,
insuficiencia pulmonar leve gradiente de VD 30 mmHg

Biopsia Datos compatibles con Cambios degenerativos de atrofia No
miocardiopatia focal y zonas de fibrosis

Tratamiento médico Propanolol Propanolol Furosemide

Evolucién Viva, asintomatica

Muerte subita a los 9 meses de operada No regreso a consulta externa

comisurotomia de la valvula pulmonar en uno y am-
pliacion del anillo valvular en otro. El resultado en
ambos fue favorable, pues disminuyé considerable-
mente la obstruccién, como se mostré en un segundo
cateterismo; también en los dos existia compromiso del
ventriculo izquierdo. Uno de estos pacientes fallecio su-
bitamente en su hogar nueve meses después de la cirugia.
Este desenlace no es excepcional; un caso de Matsunaga
y cols. % fue operado a los seis afios con reseccion del
musculo de la via de salida del ventriculo derecho con
buen resultado; otro, de estos mismos autores fallecio
subitamente nueve meses después de la operacion. Dos
casos descritos por Barr y cols. 7 fallecieron poco des-
pués de la cirugia. También se ha recurrido a la
comisurotomia de la valvula pulmonar *'.

Dos de nuestros pacientes (Cuadro 1) recibieron
betabloqueadores, por la propiedad que tienen de re-
ducir la contractilidad miocardica y en tal forma
reducir la obstruccidn de la cdmara de salida del VD
7 En otros trabajos se informa el problema de pacien-
tes con miocardiopatia hipertréfica del VD que
cayeron en insuficiencia cardiaca y mejoraron Unica-
mente con medicamentos anticongestivos: digital y

diuréticos, a pesar de lo cual fallecieron . También se
han empleado calcioantagonistas en casos selecciona-
dos 12, Debe sefialarse que en casos operados se han
seguido prescribiendo los betabloqueadores porque
disminuyen los requerimientos de oxigeno del
miocardio, reducen la contractilidad y la tension de la
pared miocardica asi como la frecuencia cardiaca®.
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