Paciente de 59 anos, portador de
Miocardiopatia Hipertréfica Septal

Obstructiva Severa - 2002

Dr. Domingo Luis Pozzer

Estimados amigos del Foro: Me gustaria conocer vuestra opinion con respecto al caso
que paso a presentarles:

Paciente de 59 afos, portador de Miocardiopatia Hipertrofica Septal Obstructiva Severa,
con antecedente familiares de esta entidad (padre fallecié subitamente a los 50 afios),
sintomatico por disnea CFlll y palpitaciones paroxisticas, medicado con Amiodarona y
Verapamilo desde hace varios afos, arritmia ventricular y supraventricular paroxistica.

Derivado por persistencia e intensificacion de los sintomas, ya que en los ultimos 15 dias
present6 un episodio prolongado de taquiarritma, de 2 horas de duracién (no registrada en
el ECG)..

El 07/03/02 se realiza estudio electrofisiolégico donde se constata bloqueo de rama
derecha, hemibloqueo anterior izquierdo, enfermedad del nddulo sinusal, bloqueo AV de
primer grado infrahisiano (HV de 72 ms).

Con estimulacién auricular se induce aleteo auricular con rotacion horaria sostenida que
se interrumpe espontadneamente. En la estimulacion ventricular programada con 3
extraestimulos se desencadena Flutter ventricular muy rapido que rapidamente degenera
en fibrilacion ventricular, por lo que se debio revertirlo eléctricamente, consiguiéndose la
reversion luego del segundo choque de 360 Joules.

ElI 07/03/02 se realiza Doppler cardiaco donde se constata miocardiopatia hipertréfica
septal obstructiva con gradiente maximo de 50 mmhg, septum interventricular de 29 mmy
Fraccion de eyeccion del ventriculo izquierdo de 50 %.

¢, Como estratificamos el riesgo?

¢ Le indicarian en estudio electrofisiolégico, o no fue necesario??
¢, Qué harian con el Flutter atrial de rotacion horaria?

¢ Le darian méas drogas? ¢ Ablacion con RF? ¢Nada?

¢ Qué hacemos para el manejo de la miocardiopatia hipertrofica asimétrica?
¢Marcapasos? ¢ Ablacion con alcohol? ¢Drogas? ¢ Cirugia?



¢, Como interpretamos la respuesta a la estimulacién ventricular programada??
JIndicarian un CDI??

Agradeceré sus comentarios, para poder discutir la mejor conducta para este paciente
Dr. Domingo Luis Pozzer

Corrientes - Argentina

OPINIONES DE COLEGAS

Estimado Domingo te envio mi escueta opinidon sobre cada una de tus interrogantes:
¢ Como estratificamos el riesgo?

Creo que ya lo tienes hecho. Si no entendi mal, tiene varios de los factores que se piensa
son de riesgo para muerte subita y/o terapia apropiada de DAI. En el tltimo NASPE hubo
una mesa sobre el tema que justamente concluy6 que la mejor estratificaciéon que
podemos hacer hoy en dia es la suma de factores. Estaria bien también hacerle estudio
genético.

- Antecedentes familiares de MS

- Hipertrofia mayor de 18 mm

- Sintomatico

- TV sostenida espontanea

- TV sotenida inducible

¢Le indicarian en estudio electrofisiolégico, o no fue necesario?

Si le indicaria para tener la inducibilidad como criterio de riesgo, ver si tiene una TV
ablacionable y ver si tiene otra taquicardia supraventricular ablacionable.

¢Que harian con el Flutter atrial de rotacion horaria?



Si hay documentacion de su ocurrencia espontanea lo intentaria ablacionar. Si no la hay
pienso que es discutible. En éste segundo caso si es un flutter tipico lo intentaria
ablacionar ya que es una chance de que tenga menos taquicardias supraventriculares,
incluyendo Fibrilacion Auricular.

¢Le darian mas drogas?

Pienso que el tratamiento es adecuado. El Gnico antiarritmico sobre el que conozco
informacion en éstos pacientes es la amiodarona y en un estudio de poco peso. Pienso
que hay que ir con cuidado con la medicacion ya que su FE ya est4d comprometida.

¢Qué hacemos para el manejo de la miocardiopatia hipertréfica asimétrica?

Ya que tiene indicacion por motivo arritmico esperaria a ver si mejor con la estimulacion
con el marcapaseo bicameral. La cirugia y la ablacién septal la pensaria luego si no
mejora.

¢Como interpretamos la respuesta a la estimulacién ventricular programada?

Una primera aproximacion y para optimizar la estimulacion la podemos tener con Eco. De
todas maneras sabemos que esto no necesariamente se acompafia de mejoria clinia.
Pienso que como la mayoria de las veces la respuesta clinica va ser la soberana.

éIndicarian un CDI?

Si. Puede argumentarse que la mortalidad de éstos pacientes de todas las maneras es
baja y quizas mas si ha tenido episodios de TV que ha tolerado bien. De todas manera y
con la falta de conocimiento que todavia tenemos sobre el tema, ponerle un DAI es una
opcidén molesta (por la terapia inapropiada) y cara, pero segura.

Saludos:
Alejandro Cuesta
Hospital de Clinicas

Montevideo



Prezado Dr Domingo Luis Pozzer: tenta Ihe responder a sua indagacao Andrés Ricardo
Pérez Riera de SP Brasil.

Realmente o caso do senhor é como dizemos por aqui um verdadeiro "abacaxi"
expressao idiomatica empregada pelo vulgo para indicar caso complicado).

Este paciente de 59a com historia familiar positiva para MS, MH-FO (FO: forma
obstrutiva), septo muito aumentado ( 29mm), gradiente de 50mm de Hg, resistente a
associacao de drogas (permanece em classe funcional Ill), com ECG de base que revela
BRD + BDAS+ suponho que PR longo ou bloqueio AV de primeiro grau oculto
infrahissiano (trifascicular) Esta suposi¢cdo minha deriva do dado de HV longo ao EEF. E
por fim doenca do seio (SSS) facil inducibilidade e surtos taquiaritmicos.

Vocé faz vérias perguntas:
1) como estratificar o risco?

O risco deste paciente j4 esta estratificado: possui elevada probabilidade de MS. ¢ Por
qué?.

Resposta: porque apresenta alguns dos parametros que a literatura descreve como
importantes:

a) historia familiar positiva de MS;

b) espessura septal muito aumentada: = ou > que 30mm (neste caso 29mm quase);
c¢) inducao de TV-S no estudo eletrofisioldgico;

d) Associagao com doenca do seio;

e) HV prolongado: blogueio trifascicular com bloqueio AV infrahissiano

f) Permanece em classe funcional Il mesmo medicado.

Vocé pergunta qual seria a conduta mais adequada para o tratamento da MH se a
administraria-mos mais drogas, alcoolizacao, cirugia ou marcapasso ou CDAI.

1) Drogas: Referente este item eu trocaria o verapamilo por betabloqueador

¢ Por qué?

Porque os bloqueadores séo as drogas de escolha nas formas obstrutivas.

Devem ser administrados nos pacientes sintomaticos ou com gradiente no pré-operatério
de cirugias nado cardiacas: reduzem o gradiente, melhoram o enchimento ventricular,
reduzem a frequencia cardiaca e controlam as taquiarritmias. O antagonistas dos canais
do célcio sédo de escolha nas formas néo obstrutivas. A SSS ("sick sinus syndrome"), pode

responder a multiplas causas entre elas a farmacoldgicas como secundaria aos
antagonistas do calcio e amidorona.



2) Alcoolizagdo ou ABLACAO SEPTAL PERCUTANEA pelo alcool absoluto na primeira
perfurante septal da DA: desta eu te posso falar com bastante propriedade dado que
nosso grupo pilotado pelo Dr Manuel Cano tem feito até hoje 13 casos com resultados
animadores. Esta é a maior experiéncia na América Latina. Ha uns 1000 casos no mundo
todo. Particularmente no teu paciente no me parece com indicacao para este
procedimento alternativo mesmo que em teoria tenha todos os requisitos para a
realizacdo do procedimento:

- Septo com espessura diastolica menor do que 18mm.

- Localizacao da hipertrofia fora da via de saida do ventriculo esquerdo (Ex. na regiao
médio-septal).

- Auséncia de gradiente significativo em repouso ou provocado: menor do que 50mm de
Hg.

- Presenca de disfuncgéo sistolica.

- Presenca de valvopatia mitral intrinseca.

- Responsivos as drogas.

- Classe funcional da NYHA menor do que 1l

A pesar que seu caso esta fora de todos estes postulados a presenca do BRD + BDAS +
HV longo me assinala que assim que injetemos o alcool na primeira perfurante se
produzira um Bloqueio AV permanente que exigira MP definitivo.

Nosso grupo néo considera motivo de exclusdo pacientes com BRD prévio como
recomenda a literatura (Fananapazir L, Mc Arevery D. Therapeutic Options in patients with
obstructive hypertrophic cardiomiopaty and severe drug-refractory symptoms. J Am Coll
Cardiol 1998;31(2):359-364) uma vez que ndo encontramos racionalidade para dita
contra-indicacdo, mesmo assim, nenhum de nossos pacientes apresentava este distlrbio
dromotropo prévio ao procedimento.

Referente a terceira opcéo:

3) cirugia: cardiomiectomia septal e miotomia trasvalvar aortica em seu caso no 100%
conduziria a Bloqueio AV total. Este procedimento em todos os casos leva a BRE
(blogueio completo de ramo esquerdo) e se o paciente ja tem BRD é logico pensar que
terd como resultado o blogueio AV total. Por tanto esta op¢cdo nem pensar no seu caso. O
procedimento consiste em realizar duas incisdes paralelas na superficie septal esquerda
no local exato onde se localiza o abalamento desde a regido imediatamente inferior ao
anel adrtico até o apice septal (miotomia), a seguir, procede-se a retirar o miocardio entre
ambos cortes (miectomia. Se retira um "bife" ) com cuidado de n&o lesar o sistema de
conducédo. A mortalidade nos grandes centros € de 2%.

Alguns autores acreditam que seja mais elevado: 5% a 10%. Em especial em locais como
onde o senhor mora (Corrientes) onde n&o acredito que existam cirugidées com muita
experiencia neste procedimento, a menos que tenha feito a mesma em outro centro
extrangeiro.



4) opgao marcapasso implante de marcapasso definitivo atrioventricular sequencial
bicameral ou dupla camara DDD (AD/VD)

O procedimento esta indicado em pacientes MH-FO, com gradiente significativo
refratarios ao tratamento farmacologico com sintomas incapacitantes graves e com
gradiente acima de 30mm de Hg e basal menor do que 100 mm de Hg. Quando o PR for
maior do que 160ms (Dias da Silva, M. A. Rev. Soc. Cardiol. Estado de Séo Paulo 4:532-
36, 2000). Parece ideal para seu caso.

Os cabos-eletrodos devem ser posicionados no apéndice atrial e na ponta do VD.

O método reduz o grau de obstrucdo e melhora os sintomas. O principal alvo
fisiopatolégico do marcapasso € a diminuicdo da obstrucdo dinamica do VE.

Acessoriamente observa-se reduc¢ao da disfuncéo valvar e contribui decisivamente na
manutenc¢ao do ritmo sinusal. Parece que o beneficio maior acontece em pacientes
maiores de 65 anos (12%). A melhora subjetiva e objetiva é tempo-dependente. Por outra
parte, o método tem a vantagem de ser reversivel permitindo a realizacdo posterior de
outro procedimento terapéutico perante eventual fracasso.

O método nao pode ser considerado de primeira escolha.

Longos periodos de MP acompanham-se de melhora subjetiva sem melhora objetiva e
vice-versa.

Beneficios:

a) Reducéo do gradiente sistélico.

b) Melhora as propriedades diastdlicas.

c) Involucéo da hipertrofia (Nishimura, R.A.; e col.; J. Am. Coll. Cardiol. 27:421-30, 1996).

d) Remodelamento da cavidade do VE ou efeito da memadria mecanica (Fananapazir, L.; e
cols.; Circulation, 90:2731-42, 1994).

a) Melhora do grupo funcional, tempo de exercicio e qualidade da vida.

O fundamento da a¢éo do DDD ¢ a ativacdo precoce da ponta fazendo com que esta
porcdo se despolarize antes do septo e relaxando assim a via de saida.

A programacdao ideal do tempo atrioventricular € aquela que diminua o gradiente da via de
saida do VE sem ocasionar aumento na pressao do atrio esquerdo.

Os trabalhos com valor de medicina baseado em evidéncias para analisar e eficacia do
procedimento devem ser:

1) randomizados.
2) duplo cego.
3) cruzados (crossover).

A literatura refere os seguintes que preenchem estes requisitos até o presente momento:



A) Kappenberger, L. et. al. Eur. Heart. J. 18:1249-56,1997.
Numero de pacientes: 83.
Seguimento: 1 ano.

Concluséo: benéfico para pacientes com sintomas refratarios e gradiente acima de 30mm
de Hg .

B) M-PATHY: Maron, B. et. al. Circulation, 99:2987-33,1999.
Numero de pacientes: 48.

Gradiente: maior do que 50mm de Hg. Dividiu em dos grupos um com DDI e outro com
AAl

Seguimento: 1 ano.

Concluséo: efeitos modestos. Nao pode ser primeira linha.

Apenas pacientes idosos acima de 65 anos se beneficiaram.

Importante: !!l!Neste trabalho 8 pacientes com AAI foram reprogramados para
DDI por piora sintomética.

Comentérios: O trabalho nédo faz referéncia a o tempo atrioventricular.

Tempos curtos menores de 80ms produzem maior reducéo do gradiente. Tempos de
120ms néo se observa diminui¢cdo do gradiente.

Intervalos PR de 160ms ou maiores permitem tempo atrioventricular curto.

C) Nishimura, R. et al. J. Am. Coll. Cardiol. 29: 435-41, 1997.

Numero de paciente estudados: 19.

Gradiente: superior a 30mm de Hg em repouso.

Divisao: dois grupos um com DDD ativo e outro AAl inativo. Submetidos a crossover.

Concluséo: reducao do gradiente significativo no grupo com DDD, melhora da qualidade
de vida e tempo de esforco.

D) estudo PIC. dois trabalhos: Linde, C. et al. Am. J. Cardiol. 83: 903-7, 1999 e Gadler, F.
et. al. Eur. Heart J. 20:1044-50, 1999.

NuUmero de pacientes: 80.

Seguimento: 1 ano completaram 75.

Concluséo: efeito placebo do DDI comparado com AAI e a condicdo basal.

Melhora significativa com o DDI quanto a capacidade funcional, reducao do gradiente.

Resumindo: mesmo discordantes quanto a resultados clinicos o gradiente diminui
significativamente com o DDI.

Mortalidade: 1% a 2%. Os resultados a longo prazo sao animadores.



Morbidade:

a) precoce necessidade de reprogramacao que aconteceria na metade dos casos.
b) aparecimento de fibrilacéo atrial. Nestes casos, esta indicado abla¢cédo do

feixe de His por radiofrequéncia.

c) perfuracao do VD.

d) infecao: em média 10%.

e) deslocamento de eletrodo: 12%.

Concluséo: O marcapasso DDI esté restrito a pacientes sintomaticos incapacitantes
graves refratarios a drogas, com gradiente maior do que 30mm de Hg em repouso ou
maior do que 55 mm de Hg no teste provocado e menor do que 100 mm de Hg. quando o
PR for maior do que 160ms o beneficio € tempo-dependente com a vantagem adicional
de ser um procedimento reversivel.

Por outra parte a cirugia de miectomia so sera reservada para servicos com muita
experiéncia e alcoolizacao septal deve ser considerado um procedimento ainda
experimental uma vez que até o presente momento foram realizados apenas 1000
procedimentos em todo o planeta sendo que em 20% ocasiona bloqueio completo
permanente com necessidade de implante de MP definitivo.

5) Opcéao CDI: O uso deste recurso neste tipo de pacientes tem se mostrado em séries
ainda reduzidas muito benéfico no que se refere a prevencao da MS arritmogénica
ventricular.

Estudo publicado recentemente assinala sua indicacdo absoluta associado a amiodarona
em pacientes recuperados de MS (Maron, B. J.; et. al. N. Engl. J. Med.342:365-73, 2000).
A droga diminui o niamero de choques que o aparelho deve fazer. Indicado nas seguintes
circunstancias: (Zhu, D. W.; et. al. Pacing Clin. Electrophysiol.21(1pt2):299-302, 1998).

a) sobreviventes de ataque cardiaco recuperados de MS.;

b) formas nado obstrutivas com sincope ou pre-sincope com TV-S induzivel pelo estudo
eletrofisiologico;

c) TV-S facilmente induzivel no estudo eletrofisiolégico (= ou < de dois estimulos
prematuros extras) mesmo sem comprometimento da consciéncia,

d) Jovem com sincope recorrente em presenca de isquemia miocardica.

esta opcao interesante porém a presenca de taquiarritmia supraventricualraes como este
paciente apresenta pode aumentar o riscos de descargas inapropriadas, Nao me parece
Ser o caso seu.

Para que todos leam paro por aqui se ndo nem meus parentes irdo a ler este mail.

Andrés R. Pérez Riera



Estimados Amigos.

Considero que el empleo de un marcpasos DDD podria no ser la mejor opcion en este
caso ya que segun comenta el Dr. Domingo Luis Prozzer el paciente presenta arritmias
auriculares que le llevan a caer en FA de manera subita y de hecho ha tenido que ser
cardiovertido en el modo de sincronizacidn para detener esta FA. Una de las
contraindicaciones del DDD es la FA, si esta no es posible detenerla por medios
farmacologicos, asi pues el DDD tendria que mantenerse con el interruptor de modo
encendido cambiando contantemente a modo VVIR o VVI simple, segun el fabricante y
tecnologia disponible. Esto limitaria las ventajas que puede ofrecer al DDD a los pacientes
de este tipo como lo indican las referencias expuestas por el Dr.Perez Riera.

El empleo de un CDI bien ajustado podria ayudar al paciente a resolver parte de su
problema de arritimas ventriculares y no obstante las Supraventriculares podria emplearse
un CDI/VVI lo que permitiria poder apoyar al paciente.

No obstante las arritimas supraventriculares, los sistemas CDI/VVI, Tipo Gem 2 o Gem de
Medtronic, por ejemplo, son capaces de diferenciar si la taquicardia observada en el
ventriculo es de origen Supra o ventricular y puede realizar una discriminacion de ambas
y asi evitar descargas erraticas. Esto lo hacen midiendo la duracion del complejo QRS,
complejos "angostos”, puede ajustarse la ventana de sensado, se detectan como un
actividad consecuente a una actividad auricular, complejos "anchos" se discriminan como
TV. El algoritmo de discrimacion es mas complejo que lo descrito pero en resumen trabaja
de esa manera.

Un nuevo dispositivo esta actualmente en el mercado para pacientes de este tipo y es el
Resincronizador Ventricular que siendo un marcapasos de tres camaras, permite
estimular ambos ventriculos y resincronizarlos, esto en base a la actividad auricular, por lo
gue el problema de la FA sigue siendo una limitante para la aplicacion de tecnologias
basadas en la actividad auricular.

Mi idea de resolver parte de la problematica de este paciente seria el atacar y controlar la
FA e implantar un Resincronizador Ventricular, ver estudio MIRACLE,

Espero que mi aportacién pueda servirles en algo.
Jorge G. Garcia Gutiérrez
Ingeniero Biomédico

Asesor en Estimulacién Cardiaca Artificial



Queridos amigos del foro:
Con relacion al paciente con Cardiomiopatia Hipertéfica Obstructiva.

Debe ser tratado por centros con experiencia en esta patologia ya que es muy grave y de
dificil manejo.

En S&o Paulo nosotros estamos con 16 pacientes tratados por alcoholizacion del primer
ramo septal con resultados excelentes.Fue publicado en la revista de intervencion de
Brasil en Noviembre del 2001.

Con relacion a este caso me gustaria saber algunos datos:
- Gradiente por eco y angiografia (ya que hizo estudio electrofissioldgico).
- Presencia de SAM y espessura del septo interventricular.

Espero vuestra respuesta

Dr Jorge Garcia Gutierres:

Me gustaria saber en cuantos pacientes Indicd6 marcapaso y acompafia su evolucién en
esta patologia?

Lo que realmente mejora la evolucion clinica y aumenta la sobrevida de estos pacientes
es la eliminacién o disminucién del gradiente en via de salida del ventriculo izquierdo.

Con relacion al marcapaso, su beneficio parece tener un "efecto placebo" ya que a largo
plazo no funciona.

Entre los pacientes tratados con alcoholizacién uno ya habia sido tratado con implante de
marcapaso y no tuvo mejora, solamente después de la reduccién del septo por ablacion
percutanea que los sintomas mejoraron y recientemente fue retirado el marcapaso.

Silvia Cano




Estimada Dra Silvia:

Quisiera saber donde y cuando se demostré que la reduccion del gradiente "mejora la
sobrevida" de los pacientes con MHO.

Estoy de acuerdo en que mejora los sintomas, pero nunca supe de lo otro. Le
agradeceria que me envie la informacion

Daniel Boccardo. MD.FACC

Estimado Dr. Daniel Boccardo:

Realmente no existe ningln estudio que muestre aumento de sobrevida en pacientes con
Cardiomiopatia Hipertrofica Obstructiva, frente a cualquier tratamiento clinico y o cirurgico
seguramente se debe a que en este tipo de patologia no es posible hacer estudios
randomizados ya que el nimero de pacientes tratados es pequefio. Sin embargo lo que le
puedo decir es que en todos los pacientes que tratamos con Alcoholizacién, hubo una
mejora clinica inegable. Para le dar 2 ejemplos . AV de 69 estaba invalido no conseguia
caminar 20 metros y después del tratamiento, no solo camina sino que se fue a vivir al
campo donde hace de todo. Segun la esposa representé una segunda chance de vida.
Esta historia se repite en todos los pacientes.

Volviendo a nuestro caso del foro, yo propongo lo siguiente: Primero diminuir el gradiente
en via de salida y en un segundo tiempo, si no hay mejora de la arritmia con
medicamentos , recien pensar en un implante de DI.

Dra Silvia Judith Fortunato de Cano

Estimada Doctora:

Gracias por contestar tan pronto y de una forma tan explicita. Tal como me lo imaginaba,
no hay ninguna forma de tratamiento que prolongue la vida en la MHO, excepto el ICD.
Seria inocente pensar que uno puede cambiar laninformacién genética con algun tipo de



medicamento o procedimiento, no le parece? Solo se puede mejorar la situacion clinica, y
no siempre 100%.

Le envio un calido saludo y hasta pronto

Dr Daniel Boccardo



