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hipertrofica obstructiva refractaria y mala tolerancia a la
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El tratamiento optimo de los pacientes con
miocardiopatia hipertréfica obstructiva refracta-
ria al tratamiento médico convencional es motivo
de controversia. Algunos autores han demostra-
do la eficacia, en cuanto a mejoria sintomatica y
reduccion del gradiente dinamico, de la estimula-
cion secuencial auriculoventricular en este tipo
de pacientes. Se presenta el caso de una pacien-
te trasplantada renal, con miocardiopatia hiper-
trofica obstructiva con gradiente subaortico ele-
vado, que ingreso en la unidad coronaria por
insuficiencia cardiaca refractaria y deterioro de
la funciodn renal; preciso ultrafiltracion extracor-
porea que no toleraba de manera reiterada por
episodios graves de bajo gasto. Se comentan los
aspectos terapéuticos y se destaca la buena res-
puesta a la estimulacion con marcapasos bica-
meral. La utilidad de la estimulacion secuencial
en pacientes con miocardiopatia hipertrofica
obstructiva sometidos a ultrafiltracion por pre-
sentar sintomas congestivos refractarios al trata-
miento médico convencional no ha sido previa-
mente comunicada.
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DUAL-CHAMBER PACING IN A PATIENT WITH
REFRACTORY OBSTRUCTIVE HYPERTROPHIC
CARDIOMYOPATHY AND INTOLERANCE TO
EXTRACORPOREAL ULTRAFILTRATION

Optimal treatment for severely symptomatic
patients with obstructive hypertrophic cardiom-
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yopathy refractory to drug therapy is still under
controversy. Some authors have demonstrated
the utility of atrioventricular sequential pacing
in reducing the dynamic gradient and improving
the symptomatic status in these patients. We
present a patient with a renal transplantation
and an obstructive hypertrophic cardiomyo-
pathy with a high subaortic gradient who was
admitted to the Coronary Care Unit for refrac-
tory congestive heart failure and renal failure;
extracorporeal ultrafiltration was not tolerated
because of repetitive severe episodes of low
cardiac output. The therapeutical aspects are
reported, emphasizing the good response to
treatment with permanent dual-chamber pacing.
The utility of atrioventricular sequential pacing
in patients with obstructive hypertrophic car-
diomyopathy undergoing extracorporeal ultrafil-
tration because of congestive symptoms refrac-
tory to drug therapy has not been previously
reported.

KEY WORDS: obstructive hypertrophic cardiomyopathy, ultra-
filtration, sequential pacing.

INTRODUCCION

Los pacientes con sintomas refractarios al trata-
miento médico convencional constituyen aproxima-
damente el 5-10% de los pacientes con miocardio-
patia hipertréfica obstructiva'?. Tradicionalmente,
el tratamiento quirdrgico ha proporcionado una
mejoria sintomadtica significativa en este subgrupo
de pacientes®. Sin embargo, la miotomia-miectomia
no estd exenta de complicaciones y, por ello, en
pacientes con elevado riesgo quirdrgico se han pro-
puesto otras modalidades terapéuticas como la
ablacién quimica del septo y la estimulacién con
marcapasos®. Aunque es motivo de controversia’, la
estimulacion secuencial auriculoventricular (AV) ha
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demostrado ser eficaz en mejorar los sintomas y
disminuir el gradiente dindmico en estos pacientes®’

Presentamos el caso de una paciente con trasplan-
te renal normofuncionante, portadora de una MHO
con gradiente subadrtico elevado que ingresé en la
unidad coronaria por insuficiencia cardiaca refracta-
ria y deterioro de la funcidén renal, que precisé ul-
trafiltracién extracorpdrea. La disminucién de la
precarga ocasionada por la extraccidon hidrica oca-
sionaba episodios de bajo gasto que obligaban a sus-
pender reiteradamente la ultrafiltracién. La implan-
tacion de un marcapasos DDD-R determiné la
desapariciéon del gradiente subadrtico, y permitid
la tolerancia a la ultrafiltracién, con posterior desa-
paricién de la clinica de insuficiencia cardiaca y re-
cuperacion de la funcién renal.

CASO CLINICO

Se trata de una mujer de 58 afios, con anteceden-
tes de hiperlipemia controlada con dieta, obesidad
moérbida e insuficiencia renal crénica terminal por
glomerulonefritis extracapilar secundaria a purpura
de Schoenlein-Henoch, por lo que recibi6 transplan-
te renal en agosto de 1996, con buena evolucién
postransplante. En 1993 ingresé por insuficiencia
cardiaca en relacién con un episodio de fibrilacién
auricular con respuesta ventricular rdpida que revir-
tié a ritmo sinusal mediante choque eléctrico. En
este ingreso se realizé un ecocardiograma que de-
mostré la existencia de miocardiopatia hipertréfica
asimétrica (septo 21 mm/ pared posterior 14 mm)
con gradiente subadrtico mdximo de 40 mmHg.
Hasta 1998 se encontraba en clase I de la New York
Heart Association (NYHA) habiendo presentado va-
rios episodios de descompensacién en relacién con
crisis de fibrilacién auricular que revertian a ritmo si-
nusal eléctrica o farmacoldgicamente. Seguia trata-
miento con inmunosupresores (prednisona, ciclospo-
rina y micofenolato), sintrom, propranolol (120 mg
diarios) y amiodarona; esta dltima hubo de ser sus-
pendida por hipotiroidismo que precisé tratamiento
con L-tiroxina.

En noviembre de 1998 ingresa por deterioro de
clase funcional (IV NYHA), ortopnea, aumento del
perimetro abdominal, oliguria y edemas generaliza-
dos, con una ganancia ponderal de 10 kg en los ul-
timos 3 meses. En la exploracién fisica, la presién
arterial era de 130/70 mmHg, la presién venosa yu-
gular estaba elevada; se auscultaban crepitantes en
ambas bases pulmonares y un soplo sistélico 3/6 en
borde esternal izquierdo y foco adrtico, no irradiado
a cardtidas, que aumentaba con la maniobra de
Valsalva. El electrocardiograma evidenciaba ritmo
sinusal de 70 lat/min, criterios de voltaje de creci-
miento de auricula izquierda y de ventriculo izquier-
do, con alteraciones secundarias de la repolarizacién
(descenso del segmento ST de 1 mm con onda T ne-
gativa en I, aVL, V5 y V6). En la radiografia de t6-
rax se observaba cardiomegalia y redistribucién
vascular. La analitica en el ingreso presentaba anemia
cronica (hemoglobina 10,2 g/dl), creatinina 1,7 mg/dl
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(su valor era de 1,5 mg/dl de manera estable tras el
trasplante renal en 1996), con sedimento de orina
normal. Se realiz un ecocardiograma que puso de
manifiesto hipertrofia asimétrica del ventriculo iz-
quierdo, con fraccién de eyeccioén del 80% y un pa-
trén de relajacion alterado con una relacién E/A de
0,6. Se detect6 la existencia de un gradiente sub-
adrtico maximo de 87 mmHg (fig. 1a) que aumen-
ta hasta 111 mmHg con la maniobra de Valsalva.
Ademds, presentaba movimiento anterior sistélico
(SAM) de la valvula mitral e insuficiencia mitral
moderada. Durante los primeros dias de ingreso se
realizaron balances hidricos negativos con disminu-
cién de los edemas y pérdida de 4 kg de peso. Sin
embargo, la paciente presentd posteriormente un de-
terioro progresivo de la funcién renal hasta alcanzar
una cifra de creatinina de 3,4 mg/dl, con nueva ga-
nancia ponderal y oligoanuria, a pesar de intensifi-
car tratamiento diurético, motivando su ingreso en la
unidad coronaria y la necesidad de ultrafiltracién. El
balance hidrico negativo previsto para las sesiones
de ultrafiltracién era 2.000 ml. Cuando el volumen
extraido era entre 150 ml y 400 ml (no habia trans-
currido una hora desde el inicio de las sesiones) la
paciente presentaba reiteradamente cuadros de hipo-
tension (la presion arterial sistdlica cafa a 60-80
mmHg) y disnea, con desaturacién arterial (88-90%,
pulsioximetria), obligando a suspender las sesiones
de ultrafiltraciéon. La PVC disminufa entre 2 y 5
mmHg previamente a los cuadros de hipotension.

Fig. 1. Gradiente subadrtico valorado por ecocardiografia Dop-
pler. (a) Gradiente basal de 87 mmHg; (b) el gradiente disminu-
ye a 30 mmHg tras implantar marcapasos DDD-R.
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Estos episodios de bajo gasto, atribuidos al empeo-
ramiento de la obstruccién subadrtica por la dismi-
nucién de la precarga, respondian rdpidamente a la
administracion de expansores del plasma (entre 100
y 250 ml de Elohes®) y propranolol intravenoso (en-
tre 5 y 15 mg). Finalmente, ante la mala evolucién
de la paciente, la gran dificultad para el tratamien-
to de la volemia y la existencia de una miocardiopa-
tfa hipertréfica obstructiva refractaria al tratamiento
convencional, se decidié implantar un marcapasos
bicameral DDD-R, programdndose de manera empi-
rica un intervalo PR de 120 ms. Tras la estimulacién
secuencial AV se logra reducir el gradiente subadrti-
co a 30 mmHg (fig. 1b), con desaparicién del SAM
y la insuficiencia mitral, y se consigui6 una adecua-
da tolerancia de las sesiones de ultrafiltracion. Preci-
s6 ultrafiltracion durante 5 dias tras el implante del
marcapasos y toler6 extracciones de 2.000 ml (en 4
h) cada dia. La evolucién posterior de la paciente
fue satisfactoria, con recuperacién de su funcién re-
nal basal y desaparicién de los edemas.

Dos afios después de la implantacién del marca-
pasos, la paciente ha comenzado de nuevo las sesio-
nes de didlisis debido a insuficiencia renal por recha-
zo crénico del injerto. En la actualidad, se encuentra
en clase funcional II de la NYHA, en ritmo sinusal,
con estimulacién secuencial por el marcapasos. Se ha
realizado un ecocardiograma que muestra un gradien-
te subadrtico maximo de 25 mmHg, ausencia de
SAM e insuficiencia mitral.

DISCUSION

La MHO es una enfermedad que se caracteriza
por la existencia de un gradiente dindmico en el
tracto de salida del ventriculo izquierdo que varia en
funcién de los cambios en la precarga, la poscarga y
la contractilidad'?. La disminucién de la precarga
que ocurre en situaciones de depleccién de volumen
ocasiona disminucién de la cavidad ventricular iz-
quierda, produciendo un aumento de la obstruccién
y del gradiente subadrtico que determina la apari-
cién de hipotension®.

La ultrafiltracién extracorpdrea es un método no
farmacoldgico que permite la extraccién de liquido
plasmadtico en pacientes con oliguria y retencién hi-
drica refractaria al tratamiento médico convencio-
nal®. Alivia los sintomas congestivos y favorece la
respuesta al tratamiento diurético'®. Sin embargo,
la aplicacién de terapias de remplazo renal intermi-
tente en pacientes criticos con insuficiencia cardfaca
congestiva y fracaso renal se asocia con frecuencia a
inestabilidad hemodindmica e hipotension arterial
refractaria. En pacientes con MHO, como en el caso
que presentamos, la disminucién de la precarga que
ocurre con la ultrafiltracién ocasiona un aumento de
la obstruccién y del gradiente subadrtico que deter-
mina la apariciéon de hipotension, en ocasiones gra-
ve. Las técnicas periddicas de ultrafiltracién pueden
precipitar cuadros de inestabilidad hemodindmica
con mayor facilidad que las técnicas continuas. No
obstante, este caso ilustra como la mejoria hemodi-

namica asociada a la colocacién de un marcapasos
bicameral en pacientes con MHO permite una ade-
cuada tolerancia a las sesiones periddicas de ultrafil-
tracion.

Tradicionalmente el tratamiento de los pacientes
con MHO ha consistido en bloqueadores beta y an-
tagonistas del calcio, pese a lo cual el 5-10% de los
pacientes persiste en clase funcional III-1V, preci-
sando entonces tratamiento quirdrgico'?. La mioto-
mia-miectomia es eficaz en la mayoria de los pa-
cientes; sin embargo, tiene una mortalidad del 2-3%
en centros especializados, persistiendo en el 30% de
los pacientes con sintomas graves que en ocasiones
requieren reintervencion®. Por este motivo, en los tl-
timos afos ha habido un interés creciente en la utili-
zacioén de la estimulacién secuencial AV en estos
pacientes. A pesar de existir controversia en cuanto
a los resultados obtenidos con esta modalidad tera-
péutica’, la implantacién de un marcapasos bicame-
ral con programacién de un intervalo AV 6ptimo en
pacientes con sintomas refractarios al tratamiento
convencional es capaz de reducir el gradiente dind-
mico en mas del 50% y mejorar de manera signifi-
cativa la clase funcional en la mayoria de los pa-
cientes®’. Los mecanismos por los cuales disminuye
el gradiente no estdn del todo aclarados, y se han
atribuido al aumento del didmetro del tracto de sali-
da del ventriculo izquierdo debido a la alteracion de
la secuencia de activacién ventricular que produ-
ce la estimulacién del dpex del ventriculo derecho,
asi como a la disminucién de la velocidad de eyec-
cién inicial del ventriculo izquierdo’. Para conseguir
el mejor resultado hemodindmico es necesaria la se-
leccion del intervalo AV 6ptimo. Para ello la mayo-
ria de los grupos realizan un estudio hemodindmico
agudo, aunque en ocasiones, debido a la mala situa-
cion clinica de los pacientes como la del caso que
presentamos, se programa de manera empirica con
un intervalo en torno a los 120-125 ms®.

La utilidad de la estimulacién secuencial en pa-
cientes con MHO que son sometidos a ultrafiltra-
cioén por presentar sintomas congestivos refractarios
al tratamiento médico convencional no ha sido pre-
viamente comunicada. El caso que presentamos
ilustra la utilidad de esta modalidad terapéutica en
pacientes seleccionados en los que la cirugia conlle-
va una morbimortalidad elevada.
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