Joven de 18 anos cuyo ECG hace
sospechar la presencia de una

MCH o Enfermedad de Fabry -
2017

Dr. Guillermo Mazo

Hola Edgardo me gustaria mostrar un ECG de un joven de 18 afios
Para escuchar otras opiniones
Saludos

Guillermo Mazo






OPINIONES DE COLEGAS

Estimado Dr. Mazo,

No nos da ningun dato clinico. EI ECG muestra ritmo sinusal, bloqueo de rama derecha
con hemibloqueo anterior izquierdo. Las ondas g son profundas en ly en aVL. Esto
corresponde a hipertrofia septal. Ademas del BRD hay probablemente agrandamiento
derecho ya que las ondas T son negativas de V1 a V4.

Algunas posibles patologias responsables: CIV, ostium primum, miocardiopatia
hipertréfica, Chagas, etc.

Saludos,

Mario D. Gonzalez

Hola Dr
Es muy sugestivo de MCH apical
Por las T negativas profundas en precordiales.

Ademas presenta fuerzas anteriores prominentes compatible con BFMS.
sumado a BRD y BFAI.
¢, Qué dice el Eco o la RNM?



Un abrazo
Juan José Sirena

Buenas noches a todos los integrantes del foro.
El ECG muestra un ritmo sinusal con agrandamiento de Al.

El complejo QRS tiene una duracion de 160 mseg, con onda Q profunda en DIy aVL, por
lo cual se descarta un bloqueo del fasciculo medio izquierdo y sugieren hipertrofia septal;
el bucle rota en forma antihoraria con un eje de R en los 40°, por lo tanto no puedo
realizar diagndéstico de HBAI.

El asa termina en el cuadrante superior derecho en el plano frontal. En el plano horizontal
muestra una anteriorizacion del bucle con falta de onda S con una imagen de rR"en V1,
este hallazgo, en este caso, me hace sospechas HVD. El STT observado tanto en DI,
aVvL, V5 y V6 impresionan como de hipertrofia ventricular izquierda. Si fuese una
hipertrofia a predominio apical las ondas T serian mas profundas en las derivaciones
izquierdas.

Por lo descrito anteriormente yo pensaria en una hipertrofia ventricular izquierda
concéntrica con leve predominio septal, agrandamiento auricular e hipertrofia derecha. El
compromiso es biventricular por lo cual, podria tratarse de una miocardiopatia hipertréfica
pero tendria que descartar enfermedades de depdsito como por ejemplo Fabry.
Afectuosamente

Isabel Konopka



Paciente de 18 afios con miocardiopatia hipertrofica con enfermedad de Fabry, sin
embargo ¢ el electro parece mas de MCH que de Fabry?

Guillermo Mazo

Buenas noches, con todo respeto, Dr Guillermo Mazo le ruego vea mail , creo que del 15
de marzo pasado, donde el Dr Andrés Pérez Riera hace una excelente puesta al dia de
enfermedad de Fabry.

Si ya lo hizo, mil disculpas.
Atte
Dr Juan C. Manzzardo

http://cardiolatina.com/wp-content/uploads/2021/12/Fabry-disease.pdf



http://cardiolatina.com/wp-content/uploads/2021/12/Fabry-disease.pdf

Estimado Dr Mazo: yo con ese ECG como expuse anteriormente hubiese pensado en
Fabry; si ademas presenta disminucion de la enzima
alpha-galactosidase creo que no existen dudas en el diagndstico.

Es un paciente relativamente joven y a esta edad los ECG observados son similares a
este. Con los afos y ademas si se asocia a cardiopatia isquémica presentan otras
caracteristicas.

Afectuosamente

Isabel Kpnopka



Brillante, gracias por la explicacién, tampoco vi un HBAI. Para el Diagndstico si pensamos
en una HVI ¢ cuanto aporta una resonancia magnética cardiaca?

Gracias

Saludos cordiales
Dr Diego Benitez Zapata

Isabel,

El QRS en aVR es un poco mas positivo que negativo.

Por lo tanto el eje del QRS es un poco mas negativo de -60 grados y el diagnostico de
hemiblogueo izquierdo no debe ser descartado en mi opinion.

Saludos,

Mario D Gonzélez

Estimado Diego: La enfermedad de Fabry presenta hipertrofia, fibrosis y alteracion
funcional del VI.



La demostracion de realce tardio en la resonancia es un marcador de fibrosis y disfuncién
regional del VI. Por lo tanto para mi es muy importante para poder evaluar el estado
actual y la evolutividad de la enfermedad.

Estimado Mario: Adjunto una representacion vectorial de lo que me muestra el ECG, tanto
en el plano frontal como el horizontal. Con respecto al HBAI mis palabras fueron “yo no
puedo realizar el diagnostico de HBAI”, si lo tiene 0 no, no lo sé. No puedo justificar dicho
trastorno de conduccién por el simple hecho de que la derivacién aVR tenga una onda R
mayor que la onda Q, porque en este caso me la estaria dando tranquilamente la HVD +
el BRD.

Afectuosamente

Isabel Konopka

Plano frontal Plano horizontal




Informes de Eco y RNM




Valores

Velocidad Mitral E: 0,67 s
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