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ASOCIACION DE LAS ALTERACIONES DE LA VALVULA MITRAL CON
OBSTRUCCION DEL TRACTO DE SALIDA DEL VENTRICULO IZQUIERDO EN
PACIENTES CON MIOCARDIOPATIA HIPERTROFICA.

I. INTRODUCCION

La miocardiopatia hipertrofica es una patologia genética causada por mutaciones
en el sarcomero cardiaco, que resulta en una expresion fenotipica heterogénea con
respecto al engrosamiento del ventriculo izquierdo, asi como un curso clinico
diverso desde un paciente asintomatico hasta muerte subita. Una caracteristica
esencial es la obstruccion del tracto de salida del ventriculo izquierdo. Los estudios
de poblaciones de miocardiopatia hipertréfica basados en autopsias o después del
tratamiento quirdrgico con miomectomia han sugerido que el aparato de la valvula
mitral en algunos casos se han encontrado con alteraciones estructurales propias
de la valvula mitral, con lo que ha surgido la interrogante de si estas alteraciones
estructurales forman parte en la fisiopatologia de la obstruccion del tracto de salida
del ventriculo izquierdo.

Il. MARCO TEORICO
Miocardiopatia hipertrofica

La miocardiopatia hipertréfica es una patologia clinicamente heterogénea causada
por una variedad de mutaciones asociadas con la hipertrofia del ventriculo izquierdo
y rara vez del ventriculo derecho. (1) Presenta hipertrofia del ventriculo izquierdo
en ausencia de otra enfermedad cardiaca, sistémica o metabdlica que justifique la
hipertrofia y para la cual se identifica una variante de sarcémero causante de
enfermedad o la causa genética sigue sin resolverse.(2) Se establece el diagndstico
clinico de miocardiopatia hipertréfica en pacientes adultos mediante imagenes con
ecocardiografia 2D o resonancia magnética cardiovascular que muestran un grosor
maximo de la pared diastdlica final de 215 mm en cualquier parte del ventriculo
izquierdo. (3)

Ocurre en 1 de cada 500 adultos y se hereda como autosémica dominante, siendo
la enfermedad cardiaca genética mas comun (1). La distribucion es igual por sexo,
aunque las mujeres son menos comunmente diagnosticadas. (2)

La miocardiopatia hipertrofica es una causa importante de discapacidad y muerte
en pacientes de todas las edades, pero la muerte subita e inesperada en los jovenes
es quizas el componente mas devastador de su historia natural. (4)
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Su fisiopatologia es compleja y multifactorial, predominando uno o mas mecanismos
en cada paciente que conducen a los mismos sintomas. Estos mecanismos son:
disfuncion diastdlica, obstruccion del tracto de salida del ventriculo izquierdo,
insuficiencia mitral, isquemia miocardica y disfuncion autonémica. La importancia
de estos mecanismos puede variar con el tiempo y el estadio de la
enfermedad. Algunos pacientes, inicialmente pueden ser sintomaticos debido a la
obstruccion. (3)

La miocardiopatia hipertréfica, se relaciona con espectro de anomalias de las valvas
mitrales y no solo del musculo cardiaco, generando movimiento anterior sistolico
mitral, que provoca tanto la obstruccion del tracto de salida del ventriculo izquierdo
e insuficiencia mitral. (5)

Estructura de valvula mitral.

La valvula mitral no es un elemento aislado, sino un conjunto de estructuras llamado
complejo mitral, esta formado por el anillo, las valvas mitrales, cuerdas tendinosas
y musculos papilares. Cada una de estas estructuras juega un papel importante en
el mantenimiento de la funciéon de la valvula. (5)

Carpentier divide las valvas anterior y posterior en 3 segmentos, trazando dos lineas
desde la parte media del anillo hasta las hendiduras en los festones de la valva
posterior dividiendo en lateral-medio-medial: A1-A2- A3 en la valva anterior y P1-
P2- P3 en la valva posterior.(6)

Las dos valvas estan unidas en sus bases al anillo mitral, mientras que el borde y la
porcion media de las valvas estan unidas a los musculos papilares por medio de las
cuerdas tendinosas. Esto mantiene un flujo sanguineo unidireccional durante la
diastole y se cierra completamente durante la sistole para evitar el flujo retrogrado
del ventriculo a la auricula. (5)

Obstruccién del tracto de salida del ventriculo izquierdo en miocardiopatia
hipertroéfica.

La obstruccion del tracto de salida del ventriculo izquierdo en miocardiopatia
hipertréfica se ha atribuido principalmente al movimiento anterior sistolico de la valva
anterior de la mitral, que entra en contacto con el tabique interventricular durante
la sistole. Se ha demostrado también que la hipertrofia del ventriculo izquierdo es
un factor contribuyente pero no necesario para la obstruccion del tracto de salida
del ventriculo izquierdo.(7)
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Patel et al. demostré que los pacientes con hipertrofia subclinica o con muy poca
pueden presentar obstruccion, estrictamente en variantes fenotipicas que afectan la
longitud del velo mitral anterior, la insercion de las cuerdas tendinosas, la movilidad
o insercion del musculo papilar, y muy raramente por movimiento anterior sistélico
de la valva mitral posterior. Por lo que la obstruccion se puede generar sin hipertrofia
en presencia de anomalias estructurales de la valvula mitral.(5)

Se ha evidenciado que algunas mutaciones genéticas del sarcomero se asocian con
anormalidades primarias de la valvula mitral, especificamente exceso de longitud
de la valva anterior en relacion con el tamano de la cavidad del ventriculo izquierdo
y desplazamiento anterior de los musculos papilares; ambas caracteristicas
predisponen a movimiento anterior sistdlico de la valva anterior. Estas anomalias
parecen ser consecuencias fenotipicas tempranas de las mutaciones del
sarcomero, observadas en portadores de mutaciones con un grosor normal de la
pared del ventriculo izquierdo.(8)

Estudios epidemioldgicos y metaanalisis evidenciaron que en pacientes que se les
realizd6 miomectomia quirurgica, el 58 % requirieron reparacion de la valvula mitral
y en el 42 % se les hizo recambio valvular mitral y demostraron tanto mejoria clinica
como hemodinamica. (9)

Alteraciones estructurales de la valvula mitral y su mecanismo de generacion
de obstruccidn del tracto de salida del ventriculo izquierdo en miocardiopatia
hipertroéfica.

Movimiento anterior sistdlico.

El movimiento de la valva anterior hacia el septum interventricular y con menos
frecuencia, la valva posterior durante la sistole, el llamado fendmeno “SAM” es la
forma mas descrita de obstruccion del tracto de salida del ventriculo izquierdo. Su
mecanismo es el resultado de un fendbmeno de arrastre en el sentido de efecto de
empuje de la valva anterior debido a la hipertrofia, particularmente del
tabique. Ademas se ha descrito el efecto Venturi, que debido a la hipertrofia
aumenta la velocidad del flujo en el tracto de salida del ventriculo izquierdo, que es
necesario para tirar de la valva mitral. En conclusién, la combinacion del fenémeno
SAM vy la hipertrofia septal preexistente da lugar a una aceleracion del flujo y
posteriormente a obstruccion. (8)

Anomalias de las Valvas.
Entre las alteraciones de las valvas con mayor frecuencia se ha observado el
alargamiento de las mismas y se ha asociado en sujetos con mutaciones del
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sarcomero pero que aun no han desarrollado hipertrofia, lo que sugiere que el
alargamiento puede ser una expresion fenotipica primaria de la miocardiopatia
hipertréfica. (9)

La valva mitral anterior tiene un promedio de 34 mm en pacientes con
miocardiopatia hipertréfica, en comparacion con individuos sanos con un promedio
de 24 mm. Sherrid et al denominaron a esta anomalia “gorra de dormir” debido a
su morfologia en el momento de la coaptacion sistdlica. Las valvas mitrales
alargadas se extienden hacia el VI con una media de 26 mm por encima del anillo
frente a 13 mm en la poblacioén sana. (7)

El estudio de Maron et al, las longitudes de las valvas fueron mayores entre los
pacientes con miocardiopatia hipertrofica que en el grupo control. Ademas, se
demostré una asociacion con hipertrofia leve y valvas mitrales marcadamente
alargadas (=230 mm), en comparacion con pacientes con hipertrofia extrema. (5)

El estudio de Groarke et al demostraron que los portadores de la mutacion
del sarcomero de  miocardiopatia  hipertrofica  tienen  valvas  anteriores
desproporcionadamente alargadas en relacion con el tamafo de la cavidad del
ventriculo izquierdo.(7)

El alargamiento aislado de la valva modifica la coaptacion en sentido anterior,
causando movimiento anterior sistélico, contacto mitral-septal y obstruccion. Por lo
tanto, al tener estas alteraciones una adecuada técnica quirurgica es la denominada
estrategia de reseccidn-plicatura-liberacién, que endurece la porcion media de la
valva anterior mas miomectomia, corrigiendo la obstruccion y ha demostrado
mejoria clinica. (10)

Anomalias de los musculos papilares.

Las anomalias mas frecuentes de los musculos papilares se han evidenciado el
desplazamiento anterior y basilar de la base del musculo anterolateral, asi como
conexiones musculares anormales entre la cabeza del musculo y la pared
anterolateral. (8)

El desplazamiento anterior de los musculos papilares en el ventriculo izquierdo se
describié por primera vez en 1974. El desplazamiento anterior conduce a una
posicion anterior del plano de coaptacién de la valvula mitral, predisponiendo SAM.
Estudios de resonancia magnética nuclear de Kwon et al. han demostrado mayor
frecuencia de musculo papilar bifido y desplazamiento anterior del musculo papilar
anterolateral y en menor frecuencia se ha reportado mayor proximidad entre el
musculo papilar anterolateral y el tabique ventricular . (9)
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Otro hallazgo interesante basado en estudios de resonancia magnética ha sido la
insercion directa de una cabeza del PM anterolateral directamente en el medio de
la valva, sin cuerdas. Esta insercion directa puede dar lugar a una obstruccion por
aposicion del musculo papilar con el tabique. (7) En estudios se ha demostrado que
la morfologia anormal del musculo papilar se asocié con obstruccion dinamica del
tracto de salida del ventriculo izquierdo, independientemente del grosor del tabique
basal. (10)

La obstruccion del tracto de salida del ventriculo izquierdo se presenta debido al
desplazamiento anterior y basilar de la base del musculo papilar, contactando con
la pared septal influyendo en el tracto de salida generando la obstruccion. El
musculo papilar bifido e hipermévil aumenta la obstruccidén incluso sin una
hipertrofia septal basal significativa. (7)

El alivio de la fusion del musculo papilar y las uniones fibromusculares entre el
musculo pilar y el tabique ventricular, ademas de una miomectomia septal
extendida, mejora los sintomas y reduce el riesgo de reintervencion (10)

Anomalias de las cuerdas tendinosas.

Entre las alteraciones que se ha evidenciado en las cuerdas tediosas estan su
engrosamiento, insercion mas alla del margen libre y la zona rugosa de la valva
anterior. Estas modificaciones contribuyen a la fisiopatologia obstructiva dinamica,
levantando y tensando la valva anterior en sentido anteriormente hacia el tracto de
salida del ventriculo izquierdo. Su papel en la obstruccion, especialmente en el
tabique relativamente delgado, ha sido demostrado recientemente por Ferrazzi. (9)

La reseccion de cuerdas andmalas asociada con una miomectomia superficial ha
demostrado mejores resultados clinicos y hemodinamicos en comparacién con solo
miomectomia. El corte de cuerdas tendinosas secundarias no altera la funcion de
la valvula mitral. (10)

Otras alteraciones.

Se han evidenciado otras alteraciones en el aparato subvalvular como las
conexiones tendinosas accesorias, fijacion anémala de la mayor parte del haz de
cuerdas tendinosas en el cuerpo, insercion anémala de la base de las valvas
mitrales. La presencia de esta insercion especial en la valva anterior de la valvula
mitral se asocia a menudo a un movimiento sistélico de las cuerdas tendinosas hacia
delante. (9)




Las conexiones tendinosas accesorias del musculo papilar al tabique, generan un
desplazamiento hacia delante del musculo papilar dando gradiente sistdlico. (11)

Otro mecanismo de obstruccion descrito pero muy raro es por alteracion valva
posterior. Esta alteracion genera que la valva anterior coapte con la base del
musculo papilar lateral. El alargamiento de la valva posterior generaria aposicion
con el septum interventricular durante la_sistole y genera gradiente.(7)

Ill. JUSTIFICACION

La Miocardiopatia hipertrofica es una de las enfermedades cardiacas hereditarias
mas comunes, con gran heterogeneidad clinica. En su historia natural se destacan,
obstruccion del tracto de salida del ventriculo izquierdo, muerte subita y arritmias.
Un espectro de alteraciones estructurales de la valvula mitral se ha descrito,
generando obstruccién del tracto de salida del ventriculo izquierdo y sintomas como
disnea, angina, sincope lo que determina que la obstruccién del tracto de salida del
ventriculo izquierdo ademas de la hipertrofia septal y el movimiento sistolico anterior
de la valvula mitral ocurre debido a anomalias estructurales de la valvula mitral. Han
surgido nuevas técnicas quirdrgicas que combinan miomectomia con
intervencionismo sobre la valvula mitral demostrando mejoria clinica y parametros
hemodinamicos. El presente estudio tiene como objetivo demostrar que el
componente valvular mitral es esencial en la generacion de la obstruccion, siendo
importante determinar su mecanismo, para definir la mejor opcién de tratamiento
impactando en la mejoria de los sintomas y calidad de vida del paciente.

IV. HIPOTESIS

¢(Las de alteraciones estructurales de la valvula mitral en pacientes con
miocardiopatia hipertrofica se asocian a la generacion de gradiente obstructivo?

Hipotesis alterna: Las alteraciones de la valvula mitral se asocian a obstruccion
del tracto de salida del ventriculo izquierdo en pacientes con miocardiopatia
hipertréfica obstructiva.

Hipétesis nula: Las alteraciones de la valvula mitral no se asocian a obstruccion
del tracto de salida del ventriculo izquierdo en pacientes con miocardiopatia
hipertréfica obstructiva.


https://www-sciencedirect-com.pbidi.unam.mx:2443/topics/medicine-and-dentistry/systole

V. OBJETIVOS

Objetivo general: Identificar las alteraciones estructurales de la valvula mitral en
pacientes con miocardiopatia hipertréfica que generan obstruccion del tracto de
salida del ventriculo izquierdo.

Objetivos especificos:
» Describir las caracteristicas sociodemograficas de los pacientes.
* Evaluar los gradientes en estudio previamente realizados.

» Describir la prevalencia de las alteraciones en la longitud de las valvas de la
valvula mitral en pacientes con miocardiopatia hipertrofica

» Describir la prevalencia de alteraciones en morfologia y numero de los
musculos papilares en pacientes con miocardiopatia hipertréfica.

» Describir la prevalencia de alteraciones de las cuerdas tendinosas de la
valvula mitral en paciente con miocardiopatia hipertréfica.

» Describir la prevalencia de otras alteraciones de las valvas de la valvula mitral
paciente con miocardiopatia hipertréfica

» Asociar las alteraciones de la valvula mitral con gradiente obstructivo.

VI. MATERIALES Y METODOS

Disenino del estudio: estudio observacional, retrolectivo, analitico, estudio de
cohorte.

Poblacion y muestra: muestreo no probabilistico de casos consecutivos. La
poblacién se integré por pacientes de 18 anos que fueron estudiados en el Servicio
de consulta externa del Instituto Nacional de Cardiologia Ignacio Chavez con
diagndstico de miocardiopatia hipertréfica obstructiva del periodo 2015 al 2022. Se
identificaron a los pacientes con miocardiopatia hipertréfica obstructiva y se solicitd
ecocardiograma, posteriormente se identificaron alteraciones de la valvula mitral.
Se recabd informacidn respecto a caracteristicas demograficas, antecedentes de
importancia, informacion clinica relacionada a su presentacion, tratamiento
empleado, datos de imagen. La presencia de miocardiopatia hipertrofica y
alteraciones de la valvula mitral se identificaron por ecocardiograma.
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Criterios de inclusion:

-Pacientes de ambos sexos con diagnostico de miocardiopatia hipertrofica
obstructiva del Instituto Nacional de Cardiologia

-Edad de 18 a 80 arios.

-Pacientes con ecocardiograma.

Criterios de exclusion:

-Antecedente de insuficiencia cardiaca.
-Enfermedad valvular importante o prétesis valvular.
-Enfermedad cardiaca congénita.

-Antecedente de hipertension pulmonar.

-Mujeres embarazadas.

-Bloqueo AV de 2do y 3er grado.

Criterios de eliminacion:

- Pacientes quienes cumplan algun criterio de eliminacion o no se obtenga
informacion completa.

Analisis estadistico:

Los datos de parametros clinicos y de laboratorio se expresaran como mediana y
rangos intercuartilicos (RIC). Se utilizara la prueba de X2 para comparar las
caracteristicas clinicas. Se realizara la prueba de Mann-Whitney-U para
comparaciones de grupos y la prueba de Kruskal-Wallis para comparaciones de
grupos multiples. Dado que multiples alteraciones se pueden ver en los pacientes
con MCH dividiremos en 3 subgrupos: alteraciones de musculos papilares, Longitud
de las valvas y cuerdas tendinosas.

Ademas, se realizaran analisis de correlacion y regresion. Las correlaciones se
obtendran mediante una prueba de rango de Spearman en no paramétricas y
Pearson en paramétricas segun la prueba de Kolmogorov-Smirnoff. En los modelos
de regresion logistica se realizaran como variable dependiente a aquellas personas
con gradiente obstructivo de 30mmHg con los subgrupos previamente definidos
para obtener el Odds ratio. Posteriormente, se ajustara el modelo con aquellas
variables con p<0.1.

Se considera significativo un valor de p <0,05 en aquellas variables directas con
ajuste en caso necesario de Bonferroni. El analisis se realizara en SPSSv22 y SAS-
University-Edition®©.
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Variables:

Variable

Definiciéon conceptual

Definiciéon operacional

Escala
medicion

de

Miocardiopati Cardiopatia caracterizada por un | Lo encontrado segun | Cuantitativ | 0 = No
a hipertréfica | aumento del grosor de la pared del | ecocardiograma inicial. | a, nominal. | 1 = Si
ventriculo izquierdo > 0 = a 15mm, | Reportado en la base de
sin la presencia de sobrecarga de | datos de consulta externa del
volumen sanguineo o cualquier otra | Instituto Nacional de
cardiopatia que explique la | Cardiologia.
hipertrofia.
Edad Tiempo que una persona ha vivido, | Lo reportado en la base de | Cuantitativ | Aios
desde que nacio. datos de la consulta externa | a,
del Instituto Nacional de | discontinu
Cardiologia. a.
Sexo Condicién organica que diferencia | Lo reportado en la base de | Cualitativa, | 0 =
al macho de la hembra. datos de la consulta externa | nominal. Mascul
del Instituto Nacional de ,
Cardiologia. ino
1 =
Femen
ino
indice de | Medida que relaciona el peso y la | Lo reportado en la base de | Cuantitativ | Kg/m?
masa corporal | estatura y se puede utilizar para | datos de la consulta externa | a,
determinar si una persona tiene un | del Instituto Nacional de | continua.
peso saludable. Cardiologia.
Diabetes Conjunto de trastornos | Lo reportado en la base de | Cualitativa, | 0= No
mellitus metabdlicos, cuya caracteristica | datos de la unidad coronaria | nominal. 1=S5i
comun principal es la presencia de | del Instituto Nacional de
concentraciones  elevadas de  Cardiologia.
glucosa en la sangre.
Hipertensiéon | Enfermedad cronica caracterizada | Lo reportado en la base de | Cualitativa, | 0= No
arterial por un incremento continuo de las | datos de la consulta externa | nominal. 1=Si
sistémica cifras de la presidén sanguinea por | del Instituto Nacional de
arriba de los limites sobre los | Cardiologia.
cuales  aumenta el riesgo
cardiovascular.
Dislipidemia | Trastorno metabdlico caracterizado | Lo reportado en la base de | Cualitativa, | 0= No
por una concentracion anormal de | datos de la consulta externa A hominal.
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lipidos (colesterol, triglicéridos o
ambos) o una concentracién baja
de colesterol HDL.

del Instituto Nacional de
Cardiologia.

1 =Si

Se determina de acuerdo con | Clase Nota
Clase Cualitativa/Nominal la clasificacion de la New York | funcional médica
funcional Heart As’sociation en 4 grados | 4e gcuerdo | del
con  numero  romano de con la | expedi
acuerdo al grado de disnea: e
|: Enfermedad cardiaca, pero | clasificacio | ente
sin sintomas ni limitacion de la | " NYHA en | clinico.
actividad fisica. [, 1, 1o IV. | Obteni
[I: Comodo en reposo, pero do por
con sintomas leves de interro
insgf_iciencia . cgrdiaca con gatorio
actividad ordinaria .
[ll: Comodos en reposo, pero directo
con sintomas de insuficiencia
cardiaca con actividad menor
a la ordinaria.
IV: Incapaces de realizar
cualquier actividad fisica sin
comenzar con sintomas y
también los tienen en reposo.
Sincope Pérdida de la conciencia temporal, | Perdida completa de la Cualitativa, | 0= No
de aparicién repentina, con una | conciencia. nominal. 1=Si
recuperacion espontanea y
frecuentemente asociada a una
pérdida del tono postural.
Disnea Sensacion subjetiva de dificultad | Agitacion al realizar Cualitativa, | 0= No
respiratoria o falta de aire. actividades o al reposo. nominal. 1=Si
Palpitaciones @ Percepciéon involuntaria del latido | Percepcion involuntaria del Cualitativa, | 0= No
cardiaco. latido cardiaco. nominal. 1=Si
Lipotimia Estado transitorio de sensacion de | Sensacion de Cualitativa, | 0= No
desvanecimiento sin concretar la | desvanecimiento. nominal. 1=Si
pérdida del estado de la alerta.
Angina Dolor o malestar opresivo toracico, | Dolor o malestar opresivo Cualitativa, | 0= No
retroesternal que aparece con el | toracico, retroesternal que nominal. 1=Si

esfuerzo fisico y se alivia con el
cese de la actividad.

aparece con el esfuerzo
fisico y se alivia con el
de la actividad.

cese
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Longitud de la | Medicion en milimetros (mm) de la | Extension de la proyeccion Cualitativa, | 0=
valva anterior | valva anterior de la valvula mitral de tejido seroso y endotelio nominal. <25m
en diastole maxima en una vista de la porcién anterior del
eje largo paraesternal. Desde la anillo fibroso de la valvula m
punta de la valva hasta el anillo mitral en corte longitudinal. 1 _
aortico. >25m
m
Longitud de Medicion en milimetros (mm) de la | Extension de la proyeccion Cualitativa, | 0=
la valva valva posterior de la valvula mitral | de tejido seroso y endotelio nominal. <20m
posterior en diastole maxima en una vista de la porcién posterior del
eje largo paraesternal. Desde el anillo fibroso de la valvula m
punto de bisagra de hasta la mitral en corte longitudinal. 1 _
coaptacion de la valva. >20m
m
Presencia de | En diastole y eje corto, vista 2,3 o | Evidencia por ecocardiografia | Cualitativa, | 0= No
musculos 4 camaras. Numero de cabezas de | de musculos papilares nominal. 1=5i
papilares musculos papilares anterolaterales | accesorios.
accesorios y posteromediales.
Presencia de | Presencia de cuerda tendinosa Evidencia por ecocardiografia | Cualitativa, | 0= No
cuerdas accesoria. de cuerda tendinosa nominal. 1=Si
tendinosas accesoria.
accesoria
SAM A la presencia de movimiento A la presencia mediante Cualitativa, | 0= No
sistélico anterior asesoramiento visual de nominal. 1=Si
Si/No movimiento sistélico anterior
del cuerpo de la valva
anterior y/o de la cuerda
tendinosa de la valvula mitral
dentro del tracto de salida del
ventriculo izquierdo.
Gradiente Evaluado ecocardiografico ena | Gradiente >30 que indica Cualitativa, | 0= No
nivel del anillo valvular adrtico. obstruccion, reportado del nominal. 1=Si
tracto de salida de ventriculo
izquierdo en milimetros de
mercurio (mmHg)
Grosor de Cuantitativa continua Punto de mayor dimensioén Longitud
pared de en cualquier sitio del medida en
ventriculo ventriculo izquierdo al final de | mm.
izquierdo la diastole.
Grado de Cualitativa ordinal De acuerdo a parametros De 0=
insuficiencia estructurales cualitativos y acuerdo a | ligera
mitral * cuantitativos ligera, 1=mod
Ligera: Tamafo de vena moderada, | erada
contracta (<0.3cm), volumen | severa. 3=
regurgitante (<30 ml/latido), severa
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fraccidon de regurgitacion
(<30%) y area de orificio de
regurgitacion efectiva (<0.20
cm2).

Moderado: Tamarno de vena
contracta (0.3-0.69cm),
volumen regurgitante (30-44
a 45-59 ml/latido), fraccién de
regurgitacion (30-39 a
45.59%) y area de orificio de
regurgitacion efectiva (0.20-
0.29 a 0.30-0.39 cm2).
Severa: Tamafio de vena
contracta (=0.7cm), volumen
regurgitante (= 60 ml/latido),
fraccidon de regurgitacion (=50
%) y area de orificio de
regurgitaciéon efectiva (=0.40
cm2).

VIl. RESULTADOS

Se incluyeron 166 pacientes con un promedio de edad entre 55.22+17.6 afos, con
diagndstico de miocardiopatia hipertréfica. EI 51% eran del sexo masculino. La edad
promedio de diagnéstico de MCH es a los 47 afios con un rango entre 29 y 58 afos,
siendo mas temprano en la MCH obstructiva (51 anos vs 59 anos). Los factores de
riesgo cardiovascular como hipertension arterial sistémica, dislipidemia y diabetes
mellitus tipo 2 fueron similares en ambos grupos. El 31% de los pacientes
presentaba gradiente obstructivo (>30mmhg). El 12% era portador de DAI, siendo
mas frecuente en pacientes con obstruccion (17% vs 9%). En la tabla 1 se presentan

las caracteristicas sociodemograficas de ambos grupos.

Tabla 1. Caracteristicas sociodemograficas basales.

Variable

Edad (afos)

Total

55.22
(£17.6)

Miocardiopati ~ Miocardiopati
a hipertrofica a hipertrofica

obstructiva no
(n=53) obstructiva
(n=113)
50.9+18.9 57.2+15.9




Edad de diagndstico
Sexo masculino
Hipertension arterial

Diabetes Mellitus
tipo 2
Dislipidemia

DAI

47 (29, 58)
86 (51%)
62 (37%)
26 (15%)

38 (22%)
20 (12%)

51 (33.5, 65.5)
18 (34%)
17 (32%)

7 (13%)

8 (15%)
9 (17%)

59 (45, 70)
68 (60%)
45 (39%)
19 (16%)

30 (26%)
11 (9%)

0.07
0.002
0.33
0.55

0.1
0.18

*Comparacion entre grupos con y sin obstruccion del tracto de salida del ventriculo

izquierdo.

En las caracteristicas clinicas, el 24.1% de los pacientes estaban en NYHA =2 y no
fue diferente en ambos grupos (27% vs 21%; p=0.32). Los sintomas predominantes
fueron disnea y palpitaciones, siendo igual en ambos grupos, cabe destacar que
sincope se presentd con mayor frecuencia en pacientes con obstruccién (13% vs
5%), aunque no se observaron diferencias estadisticamente significativas. En la
tabla 2 se describen las caracteristicas clinicas.

Tabla 2. Caracteristicas clinicas.

Variable

NYHA:
- Clase |

- Clase ll

Clase IlI-IV
Sincope

Disnea
Palpitaciones
Angina

Lipotimia

Total

126 (75.9%)
36 (21.7%)

4 (2.4%)
13 (7.8%)
38 (22%)
20 (12%)
7 (4%)
6 (3%)

Miocardiopatia

hipertrofica
obstructiva
(n=53)

38 (71%)
13(24%)
2(3%)

7 (13%)

10 (18%)
7 (13%)
4 (7%)

4 (7%)

hipertréfica no

obstructiva
(n=113)

88(77%)
23(20%)
2(1%)

6 (5%)
28 (24%)
13 (11%)

3 (2%)

2 (1%)

Miocardiopatia Valor

de p*

0.32

0.11
0.39
0.75
0.21
0.08

De los pacientes con gradiente obstructivo, al 39% se le realizé tratamiento invasivo,
el 28% se tratd con ablacidén con alcohol y el 11% con miomectomia. En la tabla 3
se describen los tratamientos invasivos empleados.
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Tabla 3. Tratamientos invasivos empleados.

Variable Total Miocardiopatia
hipertrofica
obstructiva

(n=53)

Ablacion 15 (9%) 15 (28%)

Miomectomia 6 (3.6%) 6 (11%)

Entre las caracteristicas ecocardiograficas de la valvula mitral el 80% tenia
musculos papilares accesorios, el 50% cuerdas tendinosas accesorias. No se
evidencio asociacion entre la obstruccion y las caracteristicas morfolégicas de la
valvula mitral ni con el grosor de la pared ventricular. En la tabla 4 se detallan las
caracteristicas ecocardiograficas.

Tabla 4. Caracteristicas ecocardiograficas.

Variable Total Miocardiopatia Miocardiopatia Valor
hipertrofica hipertréfica no  de p*
obstructiva obstructiva

(n=53) (n=113)

Long Valva 26.5 (£5.6) 27.5+5.7 26+5.4 0.1

Anterior (mm)

Long Valva 17.28 (+4.6) 17.815.2 16.9+4.3 0.25

Posterior (mm)

Valva Anterior 0.28 (0.23, 0.28 (0.23, 0.38) 0.28 (0.23, 0.56

Grosor Medio 0.37) 0.36)

(mm)

Valva Anterior 0.23 (0.19, 0.23 (0.19,0.27) 0.22 (0.18, 0.96

Sr?sor base (mm) 0.17) 0.28)

alva anterior
P 0.36 (0.29, 0.39 (0.33,0.47) 0.35 (0.27, 0.07
G d
{/r#.l?ﬁ)o Lcusp' © 0.46) 0.45)
alva Posterior
Grosor Medio 0.30 (0.24, 0.32 (0.27, 0.36) 0.29 (0.22, 0.13
(mm) 0.36) 0.36)
Valva Posterior
GvrolsorPBase (mm) 0.33.:5)%.)23, 0.30 (0.24, 0.38) 0.3(;.:&%.)21, 0.47
alva Posterior
Grosor Cuspide 0.32 (0.25, 0.33 (0.27,0.41) 0.32 (0.25, 0.54
(mm) 0.41) 0.41)
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Desplazamiento
Anterior de
la implantacion del
anillo
Area de tension

Anillo en diastole

Anillo en sistole

Profundidad de
coaptacion
Distancia total de
eje corto
Distancia de
pared a valva
anterior
Numero de
cabezas del
musculo papilar
Gradiente Maximo

Musculos
Papilares

accesorios

(Anterolaterales y
posteromediales)

I Ipo de IVI. papilar

accesorio:
- Ausente
- Bifido

Supernumerario
Insercion
anomala en parte
media o base de
la valva

anterior
Presencia de
musculo

accesorio anterior
Presencia de
tendon

supernumerario o

accesorio
DDVI (mm)

DSVI (mm)

17 (13, 22)

1.13 (0.78,
1.4)

29.2 (25.7,
33.1)

23.6 (20, 27)
0.66 (+0.2)
44 (39, 49)

12 (7, 17)

3(2, 3)

8.7 (5.4, 30)

131 (80%)

38 (22.9)
81 (48.8)
24 (14.5%)

36 (21.7%)

84 (50.6%)

83 (50%)

40.6 (35.6, 45)
24.5(19.9, 29.1)

17 (12.2, 24)

1.05 (0.73, 1.39)
28 (24.2, 32.3)

21.7 (18.8, 26.3)
0.68+0.22
42 (38.5, 47)
10 (1.5, 13.2)

3(3,4)

54 (30.6, 83.5)

43 (82%)

14 (34%)
17 (41%)
10 (24%)

12 (22%)

32 (61%)

29 (54%)

39.2 (35, 41.8)
21.7 (16.9, 25.5)

17 (13.7,22) | 0.98

1.13(0.81,1.4) 0.35

29.7 (25.9, 0.09

33.9)

24 (20.8,27.6) 0.05

0.65+0.19 0.39

44 (39.2,49) | 0.23

13 (9, 18) 0.001

3 (2, 3) 0.23

6.8 (5, 10)  <0.00

5

88 (80%) 0.68
24(23%)

64 (62%) 0.99
14(13%)

24 (21%) 0.9

52 (47%) 0.09
54 (48%) 0.46
42 (36,45.9) | 0.02
25.8 (21.1,30)  0.001

En la tabla 5 se describe que la presencia de SAM fue diferente entre ambos grupos
(81% vs 6%, p<0.001), asi mismo, que hubo una mayor proporcion de insuficiencia
mitral moderada y severa en el grupo con hipertrofia obstructiva (p<0.001).
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Finalmente, la distancia entre el septum y la valva anterior fue menor en el grupo
con hipertrofia obstructiva (p=0.001).

Tabla 5. Descripcion de SAM, insuficiencia mitral y distancia de pared a valva
anterior.

Variable Total Miocardiopatia  Miocardiopatia Valor
hipertréfica hipertrofica no  de p*
obstructiva obstructiva

(n=53) (n=113)
SAM 50 (30.1%) 43 (81%) 7 (6%) <0.00
1

Insuficiencia

mitral:

- Ausente 56 (33%) 5 (9%) 51 (45%) | <0.00

- Leve 76 (46%) 26 (49%) 50 (44%) 1

- Moderada 24 (14%) 14 (26%) 10 (8%)

- Severa 9 (5%) 8 (15%) 1 (1%)

Distancia de 12 (7,17) 10 (1.5, 13.2) 13 (9, 18) 0.001

pared a valva .

Anterior

VIIl. DISCUSION

La expresion fenotipica de MCH se ha reportado en gran medida en términos de
hipertrofia del ventriculo izquierdo, sin embargo, una serie de caracteristicas
morfolégicas de MCH parecen no estar relacionados con mutaciones del sarcomero
causantes de los sintomas y de la obstruccion del tracto de salida del ventriculo
izquierdo, incluyendo aumento segmentario en el espesor de la pared del VI
confinado a s6lo una parte de la camara, y la insercion anémala de musculo papilar
anterolateral en la valvula mitral.

Estudios previos de valvulas mitrales extirpadas en la cirugia o autopsia en
subgrupos de MCH relativamente pequefios y seleccionados han sugerido que las
valvas de la valvula mitral pueden ser alargadas en algunos pacientes. Por lo tanto,
en la presente investigacion, hemos aprovechado la oportunidad para utilizar
imagenes por ecocardiograma, para identificar alteraciones en la morfologia de la
valvula mitral y su relacién con los sintomas y la obstruccién del tracto de salida del
ventriculo izquierdo.

En un estudio se vio que la longitud de la valva de la valvula mitral aumenté
significativamente en pacientes con MCH en comparacion con una poblacion de
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control emparejada por edad, sexo y tamafo corporal sin enfermedad
cardiovascular.

Para evidenciar si las anomalias estructurales de la valvula mitral son una
manifestacion fenotipica temprana de mutaciones en el sarcomero MCH, en un
estudio se examinaron parametros ecocardiograficos completos de la valvula mitral
en portadores de mutaciones subclinicas, se observd con mayor frecuencia
alteraciones entre los portadores de la mutacion en comparaciéon con los controles.
Estas anomalias no estan presentes solo en pacientes con MCH clinicamente
manifiesta, sino también en pacientes portadores de la mutacion con espesor de
pared normal del VI.

Como tal, este estudio proporciona apoyo adicional que las alteraciones
estructurales de la VM pueden preceder a la HVI como parte de la expresion
fenotipica temprana de la MCH con mutaciones del sarcomero. Ademas, estos
cambios tempranos pueden ser la base del aumento de la susceptibilidad al
desarrollo de obstruccidn dinamica del tracto de salida tan prevalente en MCH
clinicamente manifiesta.

La observacion de que las alteraciones morfologicas de la valvula mitral estan
asociadas con la obstruccidn del flujo de salida en algunos pacientes tiene
implicaciones para estrategias de manejo en esta enfermedad. La valva mitral
alargada crea 2 problemas potenciales. El punto de contacto creando un sitio de
obstruccion subadrtica y la VMA alargada tiene el potencial teérico de producir
contacto mitral-septal y obstruccion, incluso después de aparentemente reseccion
muscular septal adecuada.

Una serie de informes quirurgicos de MCH obstructiva gravemente sintomatica los
pacientes requieren el abordaje combinado de la miomectomia septal y reparacién
de la valvula mitral, con extensién a las valvas o reconstruccion de acortamiento o
plicatura. A este respecto, Van der Lee et al informo6 que el 90% de sus pacientes
operados durante un el periodo de 8 afos, que se les realiz6 miomectomia
evidenciaron alteraciones de las valvas mitral, por lo que es poco probable que la
miomectomia por si sola produzca resultados hemodinamicos 6ptimos.

En conjunto, estas observaciones histdricas y el presente los datos sugieren que la
evaluacion de la morfologia de la valva mitral puede tener un papel importante en la
planificacion estratégica preoperatoria identificar a aquellos pacientes con MCH en
los que las alteraciones morfologas de la valvula mitral puede afectar el tratamiento
quirurgico.
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IX. CONCLUSIONES

En pacientes con MCH la alteracion mas frecuente de la valvula mitral fue la
presencia de musculos papilares accesorios, seguida de cuerdas tendinosas
accesorias. En la elongacion de las valvas, la que mayor frecuente tiene esta
presentacion es la valva anterior. La presencia de SAM se asocia a obstruccién e
insuficiencia mitral. A pesar de no presentar asociacion las alteraciones
morfoldgicas de la valvula mitral con obstruccion, menor distancia entre el septum y
la valva anterior si se asocia a obstruccion.
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