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Ruptura de cuerda tendinosa rel acionada con cardiomiopatia
hipertréfica apical. Reporte de un caso
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RESUMEN

L acardiomiopatia hipertréficaes unaenfermedad genéticacar-
diovascular caracterizada por hipertrofiaventricular izquierda, aso-
ciada a cdmaras ventriculares sin dilatacién, se le relaciona con
infarto miocérdico, fibrilacion auricular y evento vascular cerebral.
En algunos casos aislados serelacionaalainsuficienciamitral se-
cundariaarupturade cuerdatendinosaen cardiomiopatia hipertro-
fica obstructiva.
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Introduccién

L a cardiomiopatia hipertréficaes unaenfermedad gené-
ticamiocardica, con manifestaciones clinicas, hemodinami-
cas, anatémicas y morfolégicas heterogéneas.! La cardio-
miopatia hipertréfica apical es una de sus variantes y es
caracterizada por hipertrofiaprimarialocalizada en el dpex
del ventriculo izquierdo; y aunque se hareportado quetiene
un pronéstico benigno, un tercio de los pacientes pueden
desarrollar complicacionestales como infarto miocardico, fi-
brilacién auricular y evento vascular cerebral .2 Existen repor-
tes aislados que relacionan insuficienciamitral secundariaa
ruptura de cuerda tendinosa en cardiomiopatia hipertrofica
obstructiva,® hastael momento no existe reporte querelacio-

Chordal rupture associated with apical hypertrophic
cardiomyopathy. Case Report

SUMMARY
Hypertrophic cardiomyopathy is a genetic disease characteri-
zed by cardiovascular left ventricular hypertrophy associated with
ventricular chamberswithout dilatation, heisassociated with myo-
cardial infarction, atrial fibrillation and stroke. In some isolated
cases related to mitral regurgitation secondary to chordal rupture
in obstructive hypertrophic cardiomyopathy.

Key words: Hypertrophic cardiomyopathy, genetic disease,
mitral regurgitation, chordal.

nelarupturade cuerdatendinosacon lavariante apical dela
cardiomiopatiahipertrofica

Reporte de caso

Femenino de 58 afios de edad, sin antecedentes de im-
portancia para padecimiento actual, diagndstico reciente
defibrilacion auricular de respuestaventricular rapida bajo
tratamiento médico. Asintomética cardiovascular. Durante
valoracion prequirdrgica de causas no cardiacas con hallaz-
go incidental de insuficiencia mitral severa, por lo que se
complementaestudio. Durantevaloracioninicia alaexplora
cion fisicadestacaruidos cardiacos arritmicos, primer ruido
deintensidad variable, soplo holosistélico enfoco mitral (111/
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V1). Serealizaecocardiogramatranstoracico donde se obser-
vainsuficienciamitral severasecundario arupturade cuerda
tendinosa y datos sugestivos de hipertrofia focal apical
deventriculoizquierdo, sin presentar obstruccion al trac-
to de salida del mismo o movimiento sistdlico septal deval-
vaanterior demitral; por o que se decidereadlizar resonancia
magnéticanuclear enlacual se confirmainsuficienciamitral
grave con prolapso leve de valva posterior mitral, cardiopa-
tia hipertrofica variedad apical con hipertrofia asimétrica del
segmento anteroseptal basal sin obstruccién dindmicadel trac-
to de salidadel ventriculo izquierdo. Cavidades de pequefio
volumen y fibrosis discreta con distribucion en parches in-
tramural de predominio apical en segmentos hipertrofiados
(Figuras 1-4).

Cateterismo cardiaco sin lesiones angiograficamente sig-
nificativas, con puente muscular en tercio medio de descen-
dente anterior, ventriculografia con hipertrofia ventricular

apical, imagenen“Asdeespadas’, FEVI 70% einsuficiencia
mitral de moderada a severa, con hipertension pulmonar
moderada.

Se deciderealizar intervencion quirdrgica, en hipotermia
moderaday con protecci6n miocardicaanterégradafriacris-
taloide intracelular, ante los hallazgos descritos se decide
realizar cambio valvular mitral con proétesis mecanica; con
tiempo de isquemiade 53 miny de derivacién cardiopul mo-
nar de83min.

Posterior adecanul acién presenta deterioro hemaodinamico
querequiere masaje cardiaco directo, entradaaderivacién car-
diopulmonar de urgenciay asistencia hemodinamica. Segun-
da salida de derivacién cardiopulmonar sin otro incidente.

En el posquirdrgico inmediato presentapicosfebrilessin
poder documentar foco infeccioso, cubierta con triple es-
guema de antibi6tico con evolucion posterior sin incidentes
hasta su egreso adomicilio al 17 diade posquirdrgico.

Figura 1. Iméagenes fijas del ge corto a todo o largo del corazén con técnica de Steady State Free Precision (SSFP) en modo cine. El panel superior
muestra las imagenes telediastdlicas y € panel inferior muestra las imégenes telesistélicas. En las secuencias basales se observa el segmento anterior
basal hipertréfico, asi como los cuatro segmentos apicales. Los segmentos ventriculares medios son de grosores normales.

Figura 2. Imégenes fijas de los €jes largos del corazon con técnica de Steady State Free Precision (SSFP) en modo cine. El panel superior
muestra las imagenes telediastdlicas (D) y el panel inferior muestra las iméagenes telesistélicas (S). 2a. Eje largo de dos camaras. 2b y 2c. Ejes
largos de tres cdmaras seriados. 2d. Eje largo de cuatro camaras. 2e. Plano coronal a nivel del ventriculo izquierdo en su porcién mas lateral
izquierda y posterior. El segmento anterior basal y los cuatro segmentos apicales se observan hipertréficos; el resto de los segmentos de
grosores parietales normales. En la imagen 2b. D se observa una imagen sobre la comisura de la valva anterior mitral sugestiva de cuerda
tendinosa rota; sin embargo, esta alteracion se aprecia mejor en las imagenes en movimiento.
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Figura 3. Imégenes fijas del eje corto a todo lo largo del corazén con técnica de “spin echo” ponderadas en T1 sin contraste a nivel basal,
medio y apical. El panel superior muestra las imagenes telediastélicas y el panel inferior muestra las imégenes telesistdlicas. En las secuencias
basales se observa el segmento anterior basal hipertréfico, asi como los cuatro segmentos apicales. Los segmentos ventriculares medios son de
grosores normales. La intensidad de sefial es normal en el miocardio.

Figura 4. Imégenes fijas con técnica de inversién-recuperacion ponderadas en T1 de adquisicion tardia posterior a la administracion de
material de contraste paramagnético basado en gadolinio. El panel superior muestra el gje corto a todo lo largo del corazén y el panel inferior
muestra un blogque de cortes del eje largo de tres camaras. En las secuencias basales se observa el segmento anterior basal hipertréfico, asi como
los cuatro segmentos apicales. Los segmentos ventriculares medios son de grosores normales. Se observa discreto reforzamiento tardio en los
segmentos hipertréficos principalmente apicales, sugestivo de fibrosis miocardica.

A lafechacursasu 120 avo. diaposcirugia, en clasefun-  Discusion
cional I-11, enarritmiacompletapor fibrilacion auricular con

frecuenciaventricular mediade 80/minuto, con prétesisme- L acardiomiopatiahipertréfica es unaenfermedad genéti-
canicanormofuncionante tanto por clinica, como por ecocar- ~ cacardiovascular comun, ademas es una enfermedad global
diograma. con una presentacion de 0.2% en la poblacion en general .4
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Lavariante apical delacardiomiopatia hipertréficafue des-
critapor primeravez en 1976 por Sakamotoy cols.’ Estava-
riante es comun en Japon, representa 25% de los pacientes
japoneses con cardiomiopatia hipertréfica, sin embargo, en
los pacientes no asiaticos su incidencia no sobrepasa 2% de
los pacientes con cardiomiopatia hipertréfica, con reportes
esporadicos de los paises occidental es.?57

L a definicién actualmente aceptada de la cardiomiopatia
hipertrofica es la enfermedad caracterizada por hipertrofia
ventricular izquierdainexplicable, asociadaacamaras ventri-
cularessin dilataciony en laausenciade otra causa cardiaca
o sistémicaque puedaexplicar o producir lahipertrofiadada
en cada paciente.*

General mente tiene un comportamiento benigno, pero se
harelacionado con infarto miocérdico, fibrilacién auricular y
evento vascular cerebral, sin embargo, en los paises occi-
dentales tiene un comportamiento mas agresivo, presen-
tdndose como muerte stbita secundario a taquiarritmias
ventricularesimpredecibles, fallacardiaca progresivay fi-
brilacion auricular 247

Lacardiomiopatia hipertréficaapical se presentacon da-
tos caracteristicos en los estudios de gabinete. En €l electro-
cardiograma es comun encontrar T invertidas mayor a 1ImV
en cualquier derivacién, con R prominentes. Lacaracteristi-
caangiograficaeslaconfiguracion ventricular telediastélica
que semejad “Asde espadas’ .27 Aunque la ecocardiogra-
fiaeslaprimeramodalidad enimagen parapacientesen quie-
nes se sospecha cardiomiopatia hipertréfica, lavisualizacion
Optima del dpex puede ser dificil, por lo que la resonancia
magnéticanuclear se haencontrado superior en ladeteccion
de segmentos hi pertrofiados en laregion apical del ventricu-
loizquierdo.”

Lainsuficiencia mitral en la cardiomiopatia hipertréfica
obstructiva, en asociacion con el movimiento sistolico an-
terior de la valva mitral ha sido ampliamente reportado y
discutido;** sin embargo, su relacion secundaria a ruptura
de cuerda tendinosa ha sido publicada s6lo como casos
esporadicos, secundario a incremento desproporcionado a
tensién sobre el aparato tendinoso y no se ha descrito rela-
cionada con la variante apical.® Una de las caracteristicas

-
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morfol6gicas principalesen lavariante apical esel engrosa-
miento de los muscul os papilares, con obliteracion delaca
vidad apical por el miocardio engrosado, |0 que también po-
driaincrementar |atensién sobre el aparato tendinoso y con
esto laruptura de la cuerda tendinosa.®

Sehaincrementado lafrecuenciaen que se encuentraque
las anomalias de |os mUscul os papilares causan o contribu-
yen alaabstruccion dinamica, al aumento de la tension del
aparato tendinoso valvular, que no se asocia d movimiento
septal anterior sistdlico, lo que hace que & cambio valvular
mitral sereserve alos pacientes con enfermedad valvular pri-
maria que no son candidatos a su reparacion.?

Es por esto que la determinacion exacta de la causa de
insuficiencia mitral en pacientes con cardiomiopatia hiper-
tréfica es muy importante, sospechar la ruptura de cuerda
tendinosay confirmarlo con apoyo de gabinete puede facili-
tar ladeteccién tempranay dirigir el tratamiento de acuerdo
con los hallazgos transquirdrgcos.

Referencias

1. Minakata K, Dearani J, Nishimura R, Maron B, Danielson G.
Extended septal myectomy for hipertrophic obstructive cardiomyo-
pathy with anomalous mitral papillary muscles or chordae. J Thorac
Cardiovasc Surg 2004; 127(2): 481-9.

2. Nur M, Selcoki Y, Eryonucu B. Apical hypertrophic cardiom-
yopaty. Eur J Gen Med 2010; 7(2): 206-9.

3. Zhu W, Oh J, Kpoecky S, Shaff H, Tagjik J. Mitral regurgitation
due to ruptured chordae tendinae in patients with hypertrophic obs-
tructive cardiomyopathy. JACC 1992; 20(1): 242-7.

4. Gersh Bj, Maron BJ, Bonow Ro, Dearani Ja, Fifer MA, Link Ms,
Naidu SS, et al. 2011 ACCF/AHA guideline for the diagnosis and
treatment of hypertrophic cardiomyopathy: a report of the Ameri-
can College of Cardiology Foundation /American Heart Association
Task Force on Practice Guidelines. Circulation. 2011; 124: 2761-96.

5. Sekamoto T, Tei C, Murayama M, Ichiyasu h, Hada Y. Giant T
wave inversion as a manifestation of asymmetrical apical hypertro-
phy (AAH) of the left ventricle: echocardiographic and ultrasono-
cardiotomographic study. Jpn Heart J 1976; 17: 611-29.

6. Sakamoto T, Amano K, Hada Y, Tei C, Takenaka K, Haegawa
I, et al. Asymetric apical hypertrophy: ten years experience. Post-
graduate Med J 1986; 62: 567-70.

7. Moon J, Fisher N, McKenna W, Pennel D. Detection of apical
hypertrophic cardiomyopathy by cardiovascular magnetic resonance in
patients with nondiagnostic echocardiography. Heart 2004; 90: 645-9.

S

=(4 D

¥



