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Casuística 

Miocardiopatía Hipertrófica del Ventrículo 
Izquierdo con I mportante Participación del 
Septum Ventricular - Síndrome de Bernheim 

Dres.: HECTOR A. ROCHEGIANI y DANIEL S. TORTORA 
Hospital T, de Alvear. Servicio de Cardiología. 

RESUMEN 

Un paciente del sexo masculino, de 23 años 
de edad, en su evolución fue reuniendo las 
condiciones clínicas necesarias para llegar a' 
diagnóstico del sindrome que Bernheim des- 
c1'i.biera par e! año 1906. 

A la edad de 16 años se Ie habia hallado 
cardiopatía, sin precisar dklgnóstico. 

Permanece asintomático hasta los 23 años, 
en que comienza su enfermedad clínica con 
sígnos francos de insufícíencía cardíaca con- 
gestim derecha, sin haber presentado mani- 
festacíones predas de insllficiencía t;entríclllal' 
izc, uierda. 

Rea.'izados los estudios necesarios, se díag- 
nostica Estenosis Vakular Aórtica ser;era; pro- 
bablemente congénita. Esto nos l'et:ó a rerisar 
los diagnósticos diferenciales en aqllellas car- 
diopatias que eüülucíonan con importante 
hipertrofia del septum ínteTt)cntrícular. 

En algunos de los cgsos descript'J8 par 
Bernheim, se encontró como factor etiopato- 
génico la estenosis valt;ular aórtica. Pensamos 
que una importante hipertrofia de' septum 
pudiera obstruir II dificultar el llenado t;en- 
tricular derecho, dando así la semiolog'a )lTe- 
sentada por nuestro pacíente. Hubo episod1os 

de tromboembolismo pulmonar (como en cínco 
de Ios casos descriptos por Bernheim), que 82 
acompañaban de hipertensión pulmonar agll- 
da, precipitando el desen/ace; 10 que se com- 
probó con elestudio necrópsico. 

INTRODUCCION 

EI Prafesor Bernheim de Nancy describió 

en el año 1906 por primera vez una forma 
especial de asistolia ventricular derecha 
praducida por una hipertrófia del ventricu 

10 Izquierdo (VI). En 1910 describió el sin- 

drame que aún lIeva su nombre. Durante 
muchos años fue dejado en el olvido por 
los distintos autores hasta que nuevas 
aportes en el conocimiento de las miocar- 
diopatías han renovado el interés hacia 

esta entidad. 

Bernheim (1) en sus diez casos describe 

quela insuficiencia del ventrt,culo derecho 
(VD) es producida por estrechamiento de 

su capacidad, debido a la desviación del 

tabique interventricular, por una hipertra- 

fia excéntrica del VI, observando además 
dilatación del infundibulo y de la auricula 

derecha, Describió distintos grados de és- 

tasis venosa, desde los más leves hasta el 

edema generalizado. Cinco de sus casos 

presentaron embolias de pu;mõn por trom- 
bos desprendidos del VD. 

La base de sus diagnósticos era el co- 

mienzo de una insuficiencia ventricu'ar de- 

recha, sin pasar por un período previa de 

insuficiencia de VI. En casos descriptos 

per Mazzei (3), los divide en dos estadios; 

en el primero el infundibulo se dilata, per- 

mitiendo a la corriente sanguinea mante- 

nerse a pesar de ,I a interferencia del lIe- 

nado del VD. En el segundo la compensa- 
ción era inadecuada yaparecen signos de 

insuficienc,ia cardíaca congestiva, perma- 

neciendo la circulación pulmonar normal 

hasta las últimas etapas. East y Bain (4) 

coincidieron en éstas observ8C'iones. Las 
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lesiones encontradas por ellos eran, 0 bien 

hipertensión 0 bienestenosis aórtica (5). 

MATERIAL Y METODO 

Caso Clínico: Paciente de sexo masoulino 

de 23 años de edad, que comienza su sin- 

tomatología con signos de insuficiencia 

cardíaca congesNva derecha. Tratado me- 
jora en forma transitoria, presentando dos 

meses después un cuadro similar, 10 que 

dcterm;na su internación en nuestro Ser- 

vido de cardiología. Entre los anteceden- 

tes: a los 16 años fue internado por una 

neumopatía aguda, ha'lár:dosele una car- 

diopatía. Fumador de 20 cigarrillos diarios. 

Semiología: Cianosis de ,Iabios, edemas 

en miembros inferiores hasta muslo, Go- 

det +++, cuello cilíndrico con arterias 

permeables, latido supraesternal, frémito y 

soplo sistólico sobre carótidaderecha, in- 

gurgitaoión yugular hasta gonion, ref!,ujo 

abdóminoyugular posiNvo, torax simétrico, 

fre,cuencia respiratoria de 25 por minuto, 

algunos roncus y sibMancias en ámbos cam- 

pos pulmonares. Apar,atocirculatorio: La- 

tido de máximo impulso en 7? espacio inter- 

costal sobre línea axilar anterior, latidos dia- 

gonal y sagital, frémito sistólico en mesocar- 

dio, Dressler +. Auscultación: Ruidos (R): 

1? R. de menor intensidad en área mitral (AM) 

y área tricuspidea (AT). 2?R. aumentadq de 

intensidad en área pulmonar (AP). No se 

rusculta en área aórtica (AAo). 39 R. se 

ausr.ulta en AM. y AT. Soplos: En AM so- 

pia sistólico que aparentaba ser propagado 
de base, irradiado poco a axila y m6s hacia 
AT y focosde base. (Intensidad 3/6). 

En P.T soplo sistólico de características 
semejantes (lntensidad 4/6). propagado a 

facos de base y a punta. EN AAo. soplo 

sistólico eyectivo (Intensidad 3/6) irradia- 

do a cuello. Pulso radia'l: regular, igual, 

normotenso, poco amplio. Frecuencia: 100 

por minuto. Tensión arterial: Max 120 - Min 

80. Pulsas periféricos conservados. Abdo- 

men: Borde inferior de hígado a cuatro 

traveses. 
Estudios complementarios más importan- 

tes: Radialogía: Rx. Frontal. Fig. N91 Rx. 

GAD: Rechazo esofágico a expensas de 

auricula izquierda. VD contacta con parrilla 

Fig. N~ 1: Rx. Frontal: Pedículo vascular ancho a expensa de la dila. 
tación de la Ao. suprasigmoidea. Arco medio convexo. Agrandamiento 
del tractus de salida de VI y del diámetro transverso. Campos pulmo- 
nares con hillo prominente. Trama vascular periférica disminuída. 
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costal. Como puede observarse del estu- 
dio radiológico, exíste un agrandamiento 
cardíaco global, predominando el de VI. 

Fig. N~ 2: Taquicardia sinusal (Free. 107 por minuto). 
AP: +850 (pI. frontal) AQRS: +90 (pI. frontal) PR: 
AP: +85 (pI. frontal AKRS: +90' (pI. frontal) PR: 
0,22". Bloqueo A V de primer grado. Agrandamiento 
auricular izquierda eon sobreearga sistóliea. Trastor. 
nos de (a reporariz~ción ventricular. 

Estudio electrocardiográfico (ECG): Fig. 
No 2. [studio fonomecanocardiográfico 
(FCG): 19 R: disminuído de intensidad en 

AM. 29 R: desdoblado en forma paradojal, 

con componente Ao. disminuído de inten. 
sidad y componente P. aumentado. 3' R: se 
registra en AM y AT. 40 R: en AAo. Clics: 

no se registran. Fig. N' 3-4. Soplos: 5e re- 
gistra un soplo sistólico eyectivo con re- 
fuerzo mesotelesistólico, con foco de má- 
ximaintensidad en AAo y de menor inten- 
sidad en A. Erb. AP. AT. yAM. Pruebas 

farmacológicas: EI nitrito de amilo (NA), 
intensifica el sop'o en AM y en AAo. Ca- 
rótidograma: Incisura anacrótica con vibra. 
cicnes en su tercio superior. Período Pre- 

eyectivo: normal. Per. Expulsivo: muy pro. 
longado, 115 % (N: 90-110 %). . Apexcar- 
diograma: Morfología en meseta, onda "a" 
y onda de lIeno rápido, discreta, coincidiendo 

con el 39 R. Indice telediastólico: levemente 

aumentado, 32 %. (N: 10-30 %). Flebogra- 

ma yugu!ar: Gnda "a" aumentada en su 

amplitud. FCG: compatib'e con estenosis 
aórtica valvcular severa. Déficit de la con. 
tractibiJidad miocárdica. Aumento de pre- 
sión a nivel de aurícula derecha. 

Dado la extrema gravedad del paciente, 

no pudo realizarse estudio hemodinámico. 
A pesar del tratamiento, continúa en ins;u- 

Fig. No 3: FSG: Soplo sistólieo eyectivo. 3oR. eoineidiendo eon onda 
de lIeno rápido del apexeardiograma. 
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Fig. 4: FCC: AAo. Saplo slstólico eyectivo. Pulso carotideo de ascenso 
rente con incisura anacrótica. Per. Expulsivo prolongado. Ruido auricular. 

ficiencia cardíaca congestiva, presentando 

posteriormente síndrome fébril, disnea con 

expectoración hemoptóica, puntada de cos- 

tado, acentuándose los signos de insufj. 

ciencia ventricular'" derecha. EI cuadro del 

paciente se hace 'inestable, apreciándose 

una grave desmejoría del estado general. 
Se obtiene ECGque muestra acentuada 
desviación del eje elécttico a la derecha 
en piano frontal. (AQRS: +1300). 

Onda P de tipo pulmonarde mayor am- 
plitud en Vj (signo de distensiórÍ auricular 

derecha). Intensa rotación horaria en piano 

frontal y horizontal. Se comprueba una 

neumopatía aguda con zona de condensa- 

ción en lóbulo superior izquierdo, 10 que 

se il)terpreta' clírÏiéa y radiológicamente 

como embolia de pulmón. La evolución es 

desfavorable, presentando fibrilación ventri- 

cular. Se realizan varios choques eléctricos 

y el paciente sale con ritmo sinusal y ex- 

trasístoles ventriculares; presentando pos- 

teriormente taquicardia ventricular, segui- 
da de fibrilación ventricular y fallecimiento 
del paciente a pesar de las maniobras de 

resucitación realizadas. 

DISCUSION 

Como puede apreciarse a través de la 

anamnesis y de la signología, la cardiopatía 
diagnosticada a los 16 años, permaneció 

asintomática hastalos 23 años, en que co- 

mienza con signos de insuficiencia car- 
dfaca congestiva de,re-cha, sin manifesta- 
ciones previas significativas de insuficien- 
cia de VI. Hecho el diagnóstico de este- 
nosis valvular aórtica, se consideraron dis- 

tintas posibilidades que pudieran estar aso- 
ciadas a la misma, tales como: Comunica- 
ción interventricular con hipertensión pul- 

monaro Insuficiencia mitral con hiperten- 
sión pulmonar. Broncopatía crónica. Hiper- 
tensión p'J'monar obliterante. Estenosis 

valvular pulmonar. EI estudio semiológico 
nos permitía ya descartar, 0 bien una es- 
tenosis tricuspídea 0 una pericarditis 

constrictiva. 61 estudio del FCG confirmó 
el diagnóstico de estenosis valvular aórtica 

severa, comprobándose con las pruebas 
farmacológicas que los soplos tenfan su 

orígen en !a válvula Ao. estenosada. 
Se pensó entonces en aquellas enferme- 

dades hipertróficas del miocardio que afec- 
tando al VI pueden producir hipertrofia de 

la pared, incluyendo al tabique. Las esteno- 
sis aórticas supravalvulares, valvu'ares, -sub- 

valvulares, al oponer una resistencia a la 

eyección ventricular determinan una sobre- 

carga de presión, cuya consecuencia es la 

hipertrofia concéntrica, pudiendo en espe- 
cial la estenosis valvular aórticallegar a 

producir por hipertrofia del tabique el Sin- 

drome de Bernheim. 
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Fig. N' 5: Mmcada hip,ertrofia del tabi!1ue interventricular (t), hacien- 
do p!'otn.isión en 1<: cEv:~ad del VD. Orificia P.o. muy estrechado. 

Fig. N. 6: Tracción de valva mitral dejando ver las sigmoideas aórticas 
engrosadas, calcificadas y adheridas. 

EI aumento de las resistencias periféricas, 
tanto si se produce a nivel aórtico como 
en una coartación, como si ocurre a nivel 

arteriolar en una hipertensión sistémica, 
producen una hipertrofia progresiva de las 

fibras muscu:ares de tipo concéntrico con 

invasión de la cavidad ventricular, pudiendo 
también incluir al tabique. 

Una hipertrofia poco común, puede obser. 

varse, en la miocardiopatía obstructiva hi. 
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pertrófica dinámica, cuya caracteristlca he- 

modinámica más importante es un gradiente 
sistólico de pres'ión entre el tracto de sa- 
lida de VI yla aorta, que puede ser au- 
montado con el ejercicio, por drogas inotró- 
picas 0 después de un latido ectópico. La 

obstrucción es debida a la aposición del 

septum hipertrofiado can la valva anterior 
de la mitral en Ie sistole. Generalmenteestá 
elevada la presión telediastólica del VI de- 
bido a una pérdida de la distensibilidad del 

mÚ5culo, siendo el trastorno más importan- 

te laresistencia al lIenado del VI. EI VI 

tiene 'Una eyección rápida al comienzo de 
la 5;5tole que disminuye en!a mitad dela 
misma al aumentar el gradiente, para con- 

tinuar en forma más lenta al final de la 

sistole. Esto tiene su expresión en las ca- 
racteristicas del soplo sistólico eyectivo 

que es más intenso en la mesosístole. Lo 

mismo el registro del pulso carotideo mues- 
tra un aspecto digiti forme, con un ascenso 
rápido al principio de laeyección, una de- 
presión mesosistólica y un ascensolento 
telesistólico. EI pulso periférico es más bien 

saltón. En el caso que nos ocupa, el pulso 
periférico tardus, el pulso carotídeo con as- 
censo lento, can incisura anacrótica, sin 
depresión mesosistólica, Fig. W 3, 4, unidos 
a los e'ementos clinicos, alejaban la posi- 
bilidad diagnóstica de esta miocardiopatia, 
hacienda pensar más en el Sindrome de 
Bernheim. 

Estudio Anatomopatológico (realizado par 
el Dr. Olaudio Zukerberg): 

Corazón (Macroscopia): Pericardia sin a,1 

teraciones. Cardiomegalia a predominio de 

VI. Hipertrofa mai'cada a la pared de VI 

(espesor: 2,8 cm). VD (0,6 cm). Válvula 
tricúspide (circunferencia: 9,5 cm). Válvula 
mitral (7,5 cm). Sigmoideas pulmonares 
(5,8 cm). Espesor de tabique interventricu- 
lar (27 mm), con abombamiento importante 
hacia la cavidad de VD. Fig. N9 5 La vá,lvula 

aórtica está sumamente fibrosada, engrosa- 
da y calcificada, estando las hojuelas adhe- 

rides, hac'endo que el orificio sea milimé- 
trico (0,4 mm). Arterias coronarias y senos 
coronarios normales. Fig. N9 6. Corazón 
(Microscopia): Hipertrofia de fibras miocár- 

dicas, conservando su regularidad, sin frag- 
mentación, can cierta congestión capilar in- 

tersticial. Pulmones (Macroscopía): Pleura 

lisa, brill ante, transparente. Lóbulo superior 
Izquierdo condensado, congestivo, corres 
pondiente a extenso infarto hemorrágico re- 

ciente, con necrosis. Pulmones (Microsco. 
pia): Mostró el sector del infarto hemorrá- 
gico con áreas de necrosis y numerosas 
macrófagos con hemosiderina. 

CONCLUSONES 

En nuestro caso la estenosis valvular aór- 

tica severa ~ue la determinante de la hiper- 

trofja miocárdica concéntr'ica del VI, con 

participación importante del septum inter- 
ventricular y protrusión en la cavidad del 

VD, determinando la obstrucción a la en- 
trada de sangre con aumento de presión a 

nivel de la auricula derecha y éstasis ve 

nasa retrógrada generalizada. 
Como en los casas descriptos por Bern- 

heim (1) y otros autores (6 - 10), no habia 

obstrucción a nivel del tracto de salida de 

VD, hallándose el infundibulo libre. Es pro- 
bable que la falta de signos de insuficien- 
cia ventricular izquierda se viera favorecida 

por la disminución del volumen sistólico 
del VD. 

Hubo episodios de tromboembolismo pul-. 
monar como en 'cinco de los casos descrip- 
tos par Bernheim (1) que ensombrecieron 
la evolución al agregar hipertensión pulmonar 

aguda, precipitando el desenlace, 
Se comunica el presente estudio basán- 

donos en la poca frecuencia y escasa5 refe 

rencias bibliográficas existentes sobre este 
particular sindrome y considerando el gran 
interés clínicocardiológíco que dio motivo 
a diferentes y variadas interpretaciones diag- 

nósticas. 

SUMMARY 

HYÞERTROPHIC MIOCARDIOPATHY OF THE 
LEFT VENTRICLE WITH IMPORTANT PARTI. 
CIPATION OF THE INTERVENTRICULAR SEp. 

TUM. BERHEIM'S SYNDROME 

Profesor Bernheim from Nancy describes 

for the first time in 1908 a special form of 
16ft centrciu' ar asysto ia caused by a hyper- 
trophy of the i eft centlicle ( LV). In his 

ten cases he describes right t:entric!e (RV) 
failure without going through a previous LV. 
fai'ure, due to a hypertrophy of the LV. with 
an important de dation of the septum towards 
the RV. caGity and restriction of its filing 
with retrograde auricular and venous hyper- 
tension. He also obserced an enlargement oj 
the infundibulum and of the Rigth auricule 
(RA). 

The case we are dealing with refers to a 

patiwt of the masculine sex wh0 at 16 !fears 
of age was admitted for an acute Ime;tnJo- 
pathy discovering at the time a cardiopath:i. 
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untü the age of 23 he remains asymptomatic 
when he shows an increase of the abdominal 
diameter, lower oedemas and oliguria. The 
yemiologic examination evidenced: clear signs 

of right congestice heart failure. The circula- 
tory system: overall cardiac enlargement, signs 
of severe aortic valcula~ stenosis,. confirmed 
by a phonomechanocardiography studies. Elec- 
trocardiographyc study: Auricoloventricular 
b'ock of the first degree, right auricular and 
ventricular enlargement, left ventricular hiper- 
trophy with systolic overcharge, upset of the 
ventricular repolarization. Radiology: wide 
vascular pedicle by suprasygmoidic aorta en- 
largement, cont:ex middle are, overa'l cardiac 
enlargement. Pulmonary fields: prominent 
right hi'lium. 

During its evolution it presented pulm:mar 
emboli~l pictures. 

Not withstanding the treatment, the eGOlu- 
tion was unfavorable, showing ventricu'ar fi- 
brillation and death in spite of the resuscita- 
tion procedure performed. 

The anatonwpathologic study evidenced: 
HEART: Cardiomegaly mith LV. predOminan- 
ce with marked hypertrophy of the wall (2.8 
em. thickness), RV (0.6 em. thickness), pul- 
monary sigmoids (5.8 em. thickness), inter- 
ventricular septum (27 mm) with important 
convexity towards the RV cavity. Aortic valæ 
extremely fibrotic and calcified with mi'lime- 
tric orifice (0,4 mm). 

Coronary arteries and coronary sinus normal. 
LUNGS: Left upper lobe with wide hae- 

morrhagic infarct. 

In the present case the severe aortic val- 
vular stenosis was the determining cause of 

the concentric myocardiac hypertrophy of the 

LV. with important participation of the ven- 
tricular septum and protrusion in the cavity 
of the RV, determining the obstruction ot 
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the income of blood with increase of the 
pressure at the right auricle level and sprea- 
ded retrograde venous stasis. 

As in cases described by Bernheim and 
other authors, the infundibulum was free. 

It is probab'y that the lack of LV. failure 
signs was favored by the decrease of the systo- 
Uc volume of the RV. In as much as five cases 
of the cases described by Bernheim there were 
present episodes of pulmonary thromboembo- 
lism that darkened the euoluiion by adding 
acute pulnwnary hypertension. 

We communicate the present study on the 
basis of the little frequency and scarce bi- 
bliographic references existing on this parti- 
cular syndrome and considering the great cli- 
nical cardiologic interest that gave motive to 
different and wried diagnostic interpretations. 
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