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RESUMEN 

Se presentan sels casos en la edad pediá- 
trlca, portadores de mlocardlopat/a obstruc- 
Ova localízada entre las reglones de la punta 
y los tractos de entrada y de salída del ven- 
trículo IzquIerdo. Este t/po de cardlomíopatla 
obstruct/va se cree es una varlante de la 
forma más común subaórtlca (ESHI). Uno de 
los casos presentaba clínlcamente un Sln- 
drome de Turner pero con 15 % de cromat/na 
sexual posítíva y tenIa además una lígera 
obstrucclón en el Infundíbulo del ventrículo 
derecho. En otro paclente de 18 meses, del 
sexo femenlno, se conslder6 la et/ología 
fammar ya que tres hermanas tamblén falle- 
cíeron Igual que la paclente entre los 22 y 
28 meses de edad, probablemente por una 
arrltmla que en esta últíma se pudo detec- 
tar electrocardlográfícamente durante el lIan- 
to. En todOs los casos la díferencla de pre- 
sl6n IntraventrIcular, no excedíó los 25 mm 
de Hg. y estuvo sítuada entre la punta y el 
cuerpo del ventrículo IzquIerdo. Por dlcho 
motívo los "pull-back" realízados des de la 
aurícula Izqulerda a la aorta no mostraron 
díferenclas tensIon ales slst6lícas, Indlcando' 
que el tracto de entrada y de salída del 
ventrículo IzquIerdo no se encuentran afec- 
tados y que por 10 tanto no exlste estenosls 
suba6rtíca. Se dIsc ute el mecanismo postu- 
lado por algunos autores de que los gra- 
díentes de presl6n Intraventrlculares sean 
debldos a "atrapamlento u oblíterac/ón" de 
la punta pel cateter. La anglografía selectlva 
en el ventrículo IzquIerdo en el pIano ente- 
roposterlor es de crucIal Importanc/a para 
el dlagnóst/co de este slndrome. Slendo los 
fenómenos obstruct/vos no muy severos en 
los casos presentados se descarta el trata- 
míento qulrúrglco. EI pron6stíco dependerá 
más de la mlocardlopat/a mlsma que de la 
obstrucc/ón. 

Desde que Brock (1) reconociera en 
1957 la cardiomiopatía obstructiva diná- 
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mica del ventrículo izquierdo, numerosas 
publicaciones y controversias se suscita- 
ron acerca de este tema. Es así que aún 
no existe unánime acuerdo acerca de la 

denominación de dicha entidad por 10 

que se la reconoce con diferentes nom- 
bresi siendo el más conocido el de Es- 

tenosis Subaórtica Hipertrófica Idiopáti- 
ca (2) (ESHI), Esta terminología indica el 
carácter desconocido de la entidad, el 
factor dinámico y muscular de la misma y 
sobre todo su localización. En una exce- 
lente revisión de la historia natural de la 

enfermedad sobre 126 casos Frank y 
Braunwald confirman la existencia de 
una forma familiar y ofra esporádica 0 

adquirida (3). 

Uno de los problemas más discufidos 
que surgieron con el mayor conocimien- 
to hemodinámico de la enfermedad fue- 
ron los mecanismos que intervenían en 
la producción de las diferencias de pre- 
siom~s intraventriculares. Fue así que 
Hernández y colaboradores (4) y luego 
Criley ycolaboradores (5) pusieron en 
duda la exisfencia de obstrucción en la 

producción de dichas diferencias tensio- 
nales y la atribuyeron a una "oblifera- 
ción" 0 "afropamiento" 0 de la punta del 
catéter entre las trabéculas de un ven- 
trículo hipertrofiado. Ross y colaborado- 
res (6), en cambio, demosfraron la ocu- 
rrencia de una verdadera obstrucción di- 
námica producida por la hipertofia del 
músculo cadíaco en la región subaórtica, 
entre los tractos de entrada y de sal ida 
del ventrículo izquierdo. En el momento 
actual con la comprobación quirúrgica y 

resultados muchas veces exifosos en di- 
cha enfermedad (7, 8, 9) no quedan du- 
das de la existencia de un mecanisme 
obstructivo. No obstante Wigle y cola- 
boradores han confirm ado tanto en for- 
ma experimental (10) como en ciertos ca- 
sos cI í n icos ( 11) que el fenómeno de 
"obliteración" 0 "atrapamiento" también 
existe. 
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EI presente trabajo tiene por objeto 

demostrar la existencia de cardiomiopa- 
tías obstructivas lo:::alizadas en la punta 
del ventrículo izquierdo que constituyen 

una variedad más rara que aquellas de 
localización subaórtica y que ya.. fuera 
motivo de una comunicación en 1969 (Ro- 

dríguez Coronel y col., 12), habiendo si- 

do recientemente referida por Falicov y 

colaboradores (13). En los pacientes a 

presentar, todos en edad pediátrica, se 

trata de comprobar la. existen:::ia de un 
mecanismo obstructivo más bien que 
obliterativo. Dicha obstrucción apical 'a\ 

no interferir con la dinámica de los trac- 
tos de entrada y de salida del ventrículo 
izquierdo, va a imprimir algunas diferen- 
cias clínicas y hemodinámicas con la for- 
ma subaórtica y que tendrá implicancias 

terapéuticas y pronósticas. 

MATERIAL Y METOD OS 

Se utiliza la terminología que Wigle 
(11) usara en sus trabajos en la que se 
definen tres áreas en el ventrículo iz- 
quierdo a saber: a) tracto de entrada, b) 

trato de salida, c) apical. Se presentan 
seis padentes a los que se les realizó 
un detallado estudio clínico, radiológico, 
electrocardiográfico y vectocardiográfi- 
co; a cuatro de ellos se les hizo fonocar- 
diograma con registro de pulso carotídeo. 
antes y después de la inhalación de ni- 
trito de amilo. Todos los pacientes tienen 
cateterismo cardíaco izquierdo y dere- 
cho por técnicas convencionales con ca- 
teter de orificio terminal y cateter de 
orificios laterales. Se entró en ventrículo 
izquierdo en todos los casos por vía re- 
trógada; en cuatro de ellos se alcanzó 
la aurícula izquierda por la misma vía y 

en uno a través de un Foramen oval 
permeable. En cuatro pacientes se obtu- 
vieron presiones intraventriculares, en 
condiciones basales y con la inhalación 
de nitrito de amilo, en las diferentes re- 
giones del ventrículo izquierdo. De est a 

manera se pudieron registrar numerosos 
"pull-back" de la aurícula izquierda a la 

aorta a través de los tractos de entrada 
y de salida del ventrículo izquierdo y 
desde la región apical al tracto de salida 
y a la aorta. En cuatro enfermos se reali- 
zaron angiografías selectivas biplanas 
(frente y perfil) con cámara Odelca de 
70 mm a cinco placas por segundo inyec- 
tando una $0luci6n al 76 % de las sales 

s6dicas y metilglutamrnica del ácido dia- 
zetriyódico (Triyosom 76 %) en el ven- 
trículo izquierdo y derecho respectiva- 
mente. En los dos pacientes restantes se 
realizó cineangiografía de 35 mm. 

PRESENT ACION DE CASOS 

Caso 1: G. R., niña de 5 años de edad, 
asintomática a quien se Ie descubrió un 
soplo cardiaco a los cuatro meses de 
edad que se fue intensificando con el 

rempo. Examen físico: rasgos similares 
a los encontrados en el Sindrome de Tur- 
ner con retardo del desarrollo, cuello cor- 
to e hipertelorismo. EI estudio de ero- 
matina sexual fue 15 % positivo. Los 
pulsos periféricos eran amplios y no ha- 
bia retardo femoral. A la palpación pre- 
cordial presentaba frémito sistólico en 
el tercer y cuarto espacio intercostal iz- 

quierdo y el choque de la punta, de ca- 
rácter amp/io, en el quinto espacio in- 
tercostal ados centímetros por fuera de 
la línea medio clavicu/ar. A la ausculta- 
ción: el primer ruido era normal y el se- 
gundo ruido se desdoblaba normalmente 
con su componente pulmonar levemente 
disminuido; en la punta tenía un tercer 
ruido intenso. Soplo sistólico de eyecci6n 
de grade 3/6 de máxima intensidad en 
el tercer espacio intercostal izquierdo en 
la linea paraesternal. Soplo holosistólico 
en punta de grade 3/6 que se irradiaba 
a la axila y soplo mesodiastólico apical. 
No habia hepatoesplenomegalia ni ede- 
mas periféricos. La radiografía simple de 
tórax mostraba una cardiomegalia mode- 
rada (relación cardiotorácica del 56 %) 
con vascu/arización pulmonar normal. EI 

electrocardiograma (fig. 1A) presentaba 
ritmo sinusa/, agrandamiento biauricular, 
AQRS a - 1700, bloqueo incompleto de 
rama derecha y amp/ios complejos RS 

en derivaciones precordiales sugestivos 
de hipertrofia ventricular ,combinada. En 

el cateterismo (Tabla 1) se encontró un 
gradiente sistólico de 33 mm de Hg en 
la región infundibular del ventrículo de- 
recho, En condiciones basales no existían 
diferencias tensionales sistó/icas entre el 
tracto de entrada, tracto de salida del 
ventrículo izquierdo y la aorta; sin em- 
bargo, cuando el catéter se avanzaba a 

la región apical se podia registrar un gra- 
diente sistóli:::o de 25 mm de Hg a favor 
de ésta (Fig. 2). Después de /a inhalación 
del nitrito de amilo y al sobrevenir la 
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Fig. 1. - Descripción en el texto. 

taquicardia todas las presiones intraven- 
triculares sistólicas disminuyeron y prac- 
ticamente fueron las mismas entre la 
punta y el resto del ventrículo izquierdo. 
No obstante la configuración de la curva 
de presiones, a pesar de haber desapa- 
recido el gradiente sistólico, fue similar 
a la obtenida cuando dicho gradiente es- 
taba presente (Fig. 2) esto es, un retardo 
del período de ascenso tensional sistóli- 
co en la" punta y encambio un rápido 
ascenso en la región del tracto de salida. 
EI angiograma realizado en el ventrículo 
izquierdo muestra en el piano frontal 
(Fig. 3) una constricción localizada en la 

358 

~.( :.. 

región baja de la cámara que se mani- 
fiestð durante cada sístole. Dicha cons- 
tricción dinámica y muscular que se ha- 
ce menos evidente durante la diástole 
es como un anillo que Ie da al ventrículo 
izquierdo un aspecto de "rei oj de arena" 
con una región apical redondeada y de 
buen tamaño; en la misma angiografía 
se observa una insuficiencia mitral im- 
portante que opacifica la aurícula izquier- 
da dilatada. Se hace notar que la cons- 
tricción muscwlar no presenta relación 
anatómica con las vá/vu/as mitral 0 aór- 
tica, y deja libre los tractos de entrada 
y de salida del ventrículo, que configu- 



TABLA 

01F. 02 1001 CE * P R E S 1 0 N E S m m d 8 H 9 
CASaS A-V CAROIACO AD VO AP AI OROGAS VI VI VI AORTA 

Vol of, L/min/m2 entrada sa lida punta 

a:4 50/7 17/10 CONTROL 85 / 15~~* 85/15 110/15 85/55 m:68 
1 4.6 3.2 v:2 m: 12 

75/5 75/5 75/5 75/40 m:3 N. AMILO m:55 

a: 3 25/5 25/10 a: 10 CONTROL 100/7 100/7 100/52 m: 75 
2 4.9 3.2 m: 1 m: 14 c:3 

100/5 100/5 125/5 100/60 m:78 
v: 10 N. AMILO 

m:7 

a: 18 CONT~OL I 100/20 100/20 125/25 100/60 m: 80 

a:8 ,35/7 30/15 v:22 
N. AMILO 100/20 lDO/20 110/20 100/50 3 4.4 3.6 v:6 m:20 m: 15 

m:5 

a:6 a:9 CONTROL 108/5 108/5 108/55 m:70 
4 4.5 3.3 v:4 27/4 25/8 v: 12 

m:3 m: 14 m:8 

a: 12 
44/14 44/12 a:40 CONTROL 76/28 76/28 90/28 76/48 m:68 

5 8.8 1.7 \/:7 m: 31 v:28 
N. AMILO S i n c a m b i 0 s 

m:7 m:30 

15/3 15/5 a:5 CONTROL 75/5 75/5 90/5 75/33, m:60 
6 2.7 5,j m:2 m:7 v:9 

m:5 

* Consumo de <Jx':geno Ð.;Jum.:.d:1 segúr tablas. 

**' 8ó10 presión de fin ,qe diástcle. 

Fig. 2. - Descripción en el texto. 
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Fig. 3. - Angiograma del Caso 1. 

ran una cámara de buen tamaño. EI an- 
giograma realizado en el ventrkulo de- 
recho demostró la estenosis infundibu- 
lar muscular durante la sístole como así 
también las válvulas pulmonares discre- 
tament~ engrosadas. La paciente ha se- 
guido bajo control clínico durante 7 años 
encontrándose asintomática. 

Caso 2: N. R., pa:iente de 15 años øe 
edad de sexo masculino a quien se Ie 
descubrió un soplo cardíaco en la infan- 
cia. Había desarrollado una vida normal 
muy âctiva y sin problemas aún con la 

realizàción de esfuerzos violentos. Vein- 
te días antes de la consulta jugando un 
part:qo de fútbol, presentó un ataque 
s;ncopal con palidez" sudores fríos y do- 
lor precordial del que rápidamente se 
recuperó. Una semana después un eJec- 

1rocard:ograma demuestra inversión si- 
métrica de la onda ''1'' en v4, V5 y V6 
compatible con una isquemia de cara 
anterolateral. Dos semanas después se 
estudia en el Hospital de Niños presen- 
tando el examen físico 10 siguiente: en- 
fermo bien desarro/lado con pulsos pe- 
riféricos amplios, sin ingurgitación veno- 
sa yugular ni frémito en cuello, con pul- 
mones claros a la percusión y a la aus- 
cultación. La punta del corazón se palpa- 
ba en el quinto espacio intercostal iz- 
quierdo ligeramente por fuera de la li- 

nea medio clavicular y no tenía frémito 
precordial. A la aus:ultación, el primer 

ruido estaba ligeramente reforzado y el 
segundo era normal, no presentaba ter- 
cer 0 cuarto ruido. Soplo sistólico de 
eyección de grade 2/6 en el cuarto 
espacio intercostal izquierdo en la lí- 

nea medio clavicular, que prácticamen- 
te desaparecía cuando el paciente se 
sentaba ycambiaba de intensidad de un 
día para otro. A la inhalación de nitrito 
de amilo la respuesta del soplo era dife- 
rente ya que en ocasiones aumentaba y 
en otras oportunidades disminuía su in- 
tensidad. No tenía soplo distólico. La 

radiografía simple de tórax mostró una 
I'gera card iomega Ii a y el electrocardio- 
grama (Fig. lB) tenía ritmo sinusal con 
AQRS + 500, hipertrof:a ventricular iz- 
quierda y alteraciones isquémicas ante- 
rolaterales menos marcadas que en el 
trazado previo. Los resultados del cate- 
terismo cardíaco se muestran en Tabla 1. 
EI "pull-ba:k" des de la aurícula izquierda 
hasta la aorta no mostró diferencias ten- 
s:onales sistóPcas entre la cámara de 
entrada y de salida del ventrículo iz- 
quierdo. No se pudieron obtener presio- 
nes con "pull-back" de la punta del ven- 
trículo izqu'erdo en condiciones basales. 
Sin embargo después de la inhalación de 
nitrito de amilo el catéter pudo finalmen- 
te ser introducido en la región de la 

punta que tenía una presión de 25 mm 
de Hg más elevada. EI angiograma en 
ventrículo izquierdo mostró una constric- 
ción lo::alizada muscular y dinámica, evi- 
dente en cada sistole, entre la punta y el 
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Fig. 4. - Fonocardiografía del caso 3. De arriba abaio fonocardiograma en foco mitral, fonocardio.. 
grama en me50cardio, pulso carotíi.eo (en 105 cuadros izquíerdo y medio) y cardiogram a apexian.o 
(en el cuadro derecho), electrocardiograma. Se observa un saplo sistólico eyectiva que disminuye su 
intensidad con fa inhalación de nitrito de amílo (cuadra me.rio y dereclto). Nóte5e las típícas "ondas 
depercusión y de marea" del pulso calolídeo, (cuadros izquier<do y medio) y el; ascenso le"to con incÌsura 
alta el apexcardiograma {cuadro derecho). EI electrocardiogram a muestra la taquicardia producida 

por el nilrito de amilo (cuadros medio y derecho). 

cuerpo del ventrículo izquierdo. La masa 
muscular era más prominente en su po- 
sici6n superior y delimitaba una región 
b:locular apical de menor tamaño que 
en el caso anterior. Observado por un pe- 
ríodo de 6 años, el paciente está as in- 
tomático y presenta el mismo examen 
cardiovascular. 

Caso 3: C. P., 6 años de edad, sexo 
masculino. AI mes de edad se Ie ausculta 
un soplo cardíaco. Desarrollo normal y 
vida activa hasta hace 6 meses en que 
la madre notó que se cansaba con los 

juegos y el ejercicio. Examen fisico, buen 
estado general, pulsos amplios y de rá- 
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pido ascenso, auscultación pulmonar nor- 
mal. EI precordio pr~sentaba un ligero 
abovedamiento con débil frémito sistó- 
I ico en el cuarto espacio intercostal iz- 
quierdo en la línea medio clavicular. La 

punta se percibía en el sexto espacio 
intercostal izquierdo cerca de la línea ax i- 
lar anterior y dando la sensación de un 
doble choque. A la auscultación el pri- 
mer y segundo ruido eran normales, ha- 
bía un tercer ruido prominente en la pun- 
ta. Soplo holosistólico de grade 4/6 en 
punta con propagación a la axila y espal- 
da, soplo sistólico eyectivo de grade 3/6 
de máxima intensidad en el tercer y cuar- 
to espacio intercostal en línea medio cla- 
vicular, sapia mesodiastólico en la pun- 



Fig. 5. - Descripci6n 8n 81 texto. 

Fie. 6. - Descrpci6n 8n 81 texto. 

364 

Æ I'. ~ 

it'" 



r' 

ta. Oespués de la inhalación de nitrito 
de amilo, el soplo sistólico eyectivo, dis- 

minuía su intensidad (Fig. 4). No había 

hepatoesp/enomegalia. La teleradiogra- 
fía de tórax mostró un corazón modera- 
do a severamente agrandado con éòngesc 

tión hiliar pasiva. EI electro:ardiograma 
(Fig. 1 C) tenía un AQRS a - 1200 con 
rotac:ón antihoraria del asa en el piano 
frontal del vectocardiograma. Había com- 
plejos QS y QR en 02, 03 (Tabla 1). 
La presión de fin de diástole de ventrícu- 
10 izquierdo y las presiones de aurícula 
izquierda estaban elevadas, las presiones 
sistó/icas en la región de la punta eran 
25 mm de Hg más altas que en el resto 
del ventrículo y presentaban un ascenso 
sistólico retardado. EI "pull-back" reali- 
zado desde la aurícula izquierda hasta la 

aorta a través del tracto de entrada y de 
salida del ventrículo izquierdo no mostró 
diferencias tensionales sistólicas mien- 
tras que en la punta las presiones eran 
más elevadas (Fig. 5). La presión aórtica 
tenía un ascenso inicial rápido u "onda 
de percusión" y una "onda de marea" 
bien evidente, no variando después de 
pausa compensadora provocada par ex- 
trasístoles ventriculares. Oespués de la 
inhalaci6n de nitrito de amilo el gra- 
diente sistólico entre la punta del ven- 
trículo izquierdo y el resto de la cámara 
disminuyó a 10 mm de Hg (Fig. 6). La 

angiocardiografía en ventrículo izquierdQ 
(Fig. 7) mostró una obstrucción muscular 
lo:alizada en su región baia y una falta 
de opacificación a nivel más alto sugirien- 
do que la constricción se extendía a la 

pared lateral del mismo. Las válvulas 

aórtica y mitral no tienen ninguna rela- 
ción con dicha estructura muscular dejan- 
do una cámara de buen tamaño formada 
por los tractos de entrada y de salida del 

ventriculo izquierdo. 

Caso 4: M. G. 18 meses, sexo feme- 
nino. Nac'da después de un embarazo y 

parto normales. Asintomática hasta el 

momento de la consulta, indicada por su 
pediatra que Ie encontró una arritmia 
cardíaca durante un examen de rutina. 
La !Jðciente tuvo tres hermanas mayores 
que ella que murieron repentinamente 
durante accesos de Ilanto entre los 22 y 
28 meses de edad. Hasta entonces todas 
ellas eran asintomáticas, crecían en for- 
ma normal y gozaban aparentemente de 
buena salud. La paèiente también tenía 
un hermano menor, de seis meses de 
edad, con un examen cardiovascular nor- 
mal. Examen físico: buen estado general 
y de nutrición, con 13 Kgs. de peso. Los 
pulsos periféricos eran amp/ios y saito- 
nes y tenía una auscultación pulmon9r 
normal. No se palpaban frémitos precor- 
diales y el choque de la punta se locali- 
zaba en el cuarto espacio intercostal iz- 
quierdo, un centímetro por fuera de la 

línea medio clavicular. A la auscultación 
el primer y segundo ruido estaban lige- 
ramente reforzados y tenía un tercer rui- 
do en. punta. Soplo sistólico eyectivo de 
intensidad 2/6 en el cuarto espacio in- 
tercostal izquierdo, no tenía soplo dias- 
tólico. EI hígado se palpaba a un centí- 
metro bajo el reborde costal. La placa de 
tórax mostraba una ligera cardiomegalia 

Fig. 7. - Descripción en el texto. 
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Fig. 8. - Desc,ipción en el texto. 

con vascularización normal. EI electro- 
cardiograma presentaba ondas "Q" pro- 
fundas en 02, aVF, V5 y V6 Y otras evi- 
dencias de hipertrofia ventricular izquier- 
da. Provocando el lIanto aparecía una 
arritmia (Fig. 8) observándose aberrancia 
ventricular formando grupos de latidos 
a continuación de un latido sin usa I nor- 

mal. Se interpreta que estos complejos 

tienen un origen ectópico de focos dife- 
rentes, siendo con seguridad uno de ellos 
de origen ventricular. En condiciones ba- 
sales 0 con el lIanto durante elcatete- 
rismo (Tabla I) no se pudo registrar gra- 
diente sistólico intraventricular ya ,que 
las presiones apicales en ningún momen- 

Fig. 9. - Dø:cripción en el textò 
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Fig. 10. - Desc;ipción en el lexta. 

to pudieron obtenerse en forma satisfac- 
toria. EI angiograma ventricular izquier- 
do (Fig. 9) mostró durante la sístole una 
prominencia muscular semejante a la del 
caso anterior, que casi desaparecía en 
diástole. La paciente fue enviada a su 

casa tratada con Propranolol 2 mg/Kg/ 
día y cuatro meses después fallece du- 
rante un ataque de Ilanto. EI corazón fue 
enviado al Servicio de Anatomía Patológi- 
ca del Hosp. de Niños que informa: "EI 

ventrícu/o izquierdo se presenta conside- 
rablemente aumentado de volumen, con 
sus paredes hipertróficas. La inserción 
del múscUlo papilar posterior es más alta 

que la del músculo papilar anterior sien- 
do al altura total del ventrículo de 5.4 
centÎmetros. Por debajo de la inserción 
del rnúsculo papilar posterior el grosor 
de /a pared disminuye en forma rápida 
dando la impresión de formarse entre 
este punto y el vértice una cavidad tra- 
beculada y de ::onfigurac'ón algo atípica. 
Se hace notar que estos hallazqos son 
los de la pieza fijada en formol". 

Caso 5: S. G., 3V2 años, sexo mascu- 
lino, nacido en San Juan con anteceden- 
tes fam.;liares sin particularidades y na- 
c;do en parto normal con 8V2 meses 
de embarazo y con 3 kilos de peso. 
A los 2 años de ed3d, padece convu/- 
siones que ceden espontáneamente y 

que se repiten veinte días después. A 
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causa de disnea progresiva, es vista por 
un cardiólogo que /a encuentra en Insu- 
ficiencia cardíaca y Ie administra Diuré- 
ticos y Digitálicos, medicación que sus- 
penden 6 meses después. Como único 
dato sintomático referido por la madre 
es que el paciente presenta disnea con 
facilidad. A la edad de la consu/ta en el 

Hospital de Niños tenía un desarrollo 
regular, coloración pálida sin cianosis y 
presentaba ligera disnea en reposo. 

EI examen cardíaco mostró una ligera 
ingurgitación yugular con pulsos perifé- 
ricos conservados y de caracteres norma- 
les, signo de Dressler + can 1 er. ruido 
reforzado en punta y un 29 ruido nor- 
malmente desdoblado en 3er. espacio 
intercostal izquierdo. Se auscultaba un 

3er. y 49 ruido en punta y un soplo sis- 

tó/ico eyectivo de intensidad 2/6 en 3er. 
espa::io intercostal izquierdo. No tenía 
soplos diastólicos y presentaba una he- 

patomegalia importante. EI E.C.G. mostra- 
ba un ritmo sinusal con 125 X minuto de 
frecuencia, un AQRS de - 200 Y ondas 
P prominentes y ensanchadas de hiper- 
trofia biauricular con alteraciones difusas 
de la repolarizac!ón ventricular y corn- 
plejos bifásicos de 50 mm en V2 compa- 
tibles con hipertrofia biventricular. La ra- 
diología de tórax mostraba una cardio- 
megalia de grade ligero a moderado ::on 
agrandamiento de aurícula izquierda, pe- 
ro con marcada congestión pasiva. 



Fig. 11. - Ventrículo izquierdo en pcsición frontal y de perfil. 5e observa la constricción (una flecha) 
dejando libre los tractos d'e entrada y de salida que no presentan las típicas anormalidades de 
la aposíción entre el septum interventricular hipertrofiado y la hoja anterior de la válvula mitral 

(2 flechas). 

Los datos de la hemod:namia se mues- 
tran en la Tabla I (Caso 5, S. G.). La cine- 
angiografía (Fig. 10) muestra un Ventrí- 
culo izquierdo en diástole y sístole divi- 
dido en la punta y con regurgitación mi- 
tral. Este paciente presentaba las peores 
condiciones hemodinámicas con marcada 
disminución del índice cardíaco y sev~ra 
elevación de las presiones de aurícula 
izquierda y del fin de diástole ventricu- 
lares principal mente del izquierdo 

Caso 6: J. V., 4 años varón asintomá- 
tico en quien se descubriera un año an- 
tes un soplo cardíaco. No tenía antece- 
dentes familiares 0 personales de impor- 
tancia. AI examen físico presentaba un 
buen desarrollo con el máximo latido de 
la punta del corazón en 59 espacio in- 
ter::ostal izquierdo por fuera de la línea 
medic-clavicular. EI 19 Y 29 ruido cardía- 
co eran de intensidad' y caracteres nor- 
males y presentabp un ruido auricular. 
Tenía un soplo sistólico eyectivo de in- 
tensidad 3/6 en punta y mesocardio con 
poca irradiación hacia la axila 0 reg:ón 
supraesternal. EI soplo tendía a incre- 
mentarse con el nitrito de amilo pero no 
con isoproterenol. Los pulsos p=riféricos 
eran normales. EI ECG era muy similar 
al caso 3 (Fig. 1 C). En el cateterismo car- 
díaco (Tabla 1) se pudo introducir un ca- 

téter en- la aurícula izquierda a través de 
un föramen ovale permeable y en el 
ventrrculo izquierdo (tracto de entrada) a 

través de la válvLJla mitral registrándose 
presiones sucesivas con otro catéter, co- 
locado en el tracto de salida del ventrícu- 
10 izquierdo (región subaórtica) por vía 
arterial. No se registraron diferencias ten- 
sionales intraventriculares y tampoco 
gradiente sistólico con la presión aórtica. 
Sólo se obtuvieron d;ferencias tensiona- 
les sistólicas en la punta del VI del orden 
de los 15 mm de Hg. Con el nitrito de 
amilo'la frecuencia cardíaca pasó de 100 
a 120 X' y no se registraron camb:os. 
La cineangiografía (Fig. 11) muestra si- 
milares hallazgos que en los casos pre- 
vios. 

COMENTARIO 

Las miocardiopatías obstructivas se ca- 
racterizan por una hipertrofia asimétrica 
(14) localizada generalmente en la por- 
ción cefálica del septum interventricular. 
En condiciones basales 0 bajo la influen- 
cia de drogas se han podido registrar en 
la mayoría de los casos gradientes ten- 
sionale.s intraventriculares entre el tracto 
de entrada y de salida del ventrículo iz- 
quierdo. Por estas consideraciones ana- 
tóm:cas y hemodinámicas y porque su 
etiología no es bien conocida, la enfer- 
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medad es general mente IIamada Esteno- 
sis Subaórtica Hipertrófica Idiopática 
(ESH I) (2). 

En muchos casos con miocardiopatías 
hipertróficas se han registrado diferen- 
cias de presiones intraventriculares entre 
/a regíón apical y el cuerpo del ventrículo 
izquierdo que incluye ambos tractos de 
entrada y de salida. Blundell y colabora- 
dores (10), provocaron dicho fenómeno 
con la inyección de catecolaminas en pe- 
rros a los que previamente se les había 
producido una hipertrofia ventricular iz- 
quierda y comprobaron que era debido a 

una "obliteración" 0 "atrapamiento" de 
la punta del catéter pOI' el músculo hi- 
pertrofiado. Estos autores pensaron que 
todo gradiente intraventricular en pa- 
cientes con hipertrofia de ventrículo iz- 
quierdo era provocado pOI' dicho meca- 
nismo. Ross y colaboradores (6) sin em- 
bargo demostraron la existen:ia de un 
fenómeno obstructivo verdadero produ- 
cido pOI' hipertrofia asimétrica del mio- 
cardio. Que la obstrucc:ón intraventricu- 
lar pudiera existir en la región apical del 
ventrículo izquierdo, ya había sido su- 
gerido pOI' Burchell (15) "como un diver- 
tículo que se obstruye a sí mismo". Sne- 
llen (16) en 1964 piensa en la existencia 
de otras regiones obstructivas en el ven- 
trículo izquierdo incluyendo la punta. 
En estudios angiográficos (17), sin datos 
hemodinámicos, se describieron obstruc- 
cione:; localizadas en otras regiones dis- 
tintas a la subaórtica; observándose en 
algunas de las angiografías presentadas 
una verdadera biloculación del ventrículo 
izquierdo. ',- 

En el presente trabajo cinco casos tie- 
nen en común que la diferencia de pre- 
siones intraventriculares se sitúa entre 
la región apical y el cuerpo del ventrículo 
izquierdo y no entre el tracto de entrada 
y de salida como ocurre en la más fre- 
cuente forma subaórtica. Sólo tres de 
ellos tuvieron alguna manifestación sin- 
tomática; e/ segundo caso con evidencia 
clinica y electrocardiográfiq ,de daño 
mio:árdico y el tercero y el quinto que 
presentaban disnea de esfuerzo. 

EI 32 % de los 126 casos estudiados 
pOI' Frank y Fraunwald (3), presentaþan 
un carácter familiar. Esto pensamos que 
ocurre en el cuarto caso, donde tres her- 
manas que fallecieron con anterioridad 
a /a paciente /0 hicieron subitamente, 
pOl' una arritmia cardíaca, que es dable 
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pensar similar a la que tenía esta última. 
Es importante destacar que todas ellas 
eran de sexo femenino. En el caso 1 

en e! que la obstrucción era biventricu- 
Jar, la paciente tenía. características del 
Sindrome de Turner pero con una cro- 
matina sexual 15 % positiva. 

En los seis casos el cuadro clínico es 
similar al encontrado en la ESHI espe- 
cialmente en 10 que concierne a los pul- 
sos periféricos con las típicas "ondas de 
percusión y de marea" (18, 19) Y en la 

existencia de soplos sistólicos eyectivos 
de intensidad variable en el me5ocardio 
y otros pansistól icos en punta con ca- 
racteres de insuficiencia mitral (2,5). EI 

electrocardiograma puede mostrar en am- 
bos tipos signos de hipertrofia ventricu- 
lar izquierda y biventricular a menudo 
con Q profundas en las derivaciones 
standard 0 las precordiales izquierdas 
dando configuración de infartos (20) que 
se interpreta actualmente çomo debido a 

una depolarización septal anormal (21). 
Se ilustran los diferentes tipos de elec- 
trocardiogramas hallados en los 6 pa- 
cientes; en el caso 2 (Fig. 1B) existían sig- 
nos man ifiestos de h ipertrofia ventricu- 
1ar izquierda, mientras que en los casos 
1 y 3 (Fig. 1 A Y 1 C), el eje eléctrico se 
encontraba desviado arriba y a la dere- 
cha con bloqueo incompleto de rama 
derecha y sin predominio ventricular iz- 

quierdo. Se hace notal' que ambos pa- 
cienles, paradojalmente, eran los que te- 
nían mayor card:omegalia e hipertrofia 

ventricular izquierda en la angiografía. 
La única diferencia importante de men- 
cionar desde el punta de vista clínico, 
entre la mõocardiopatía obstructiva de la 

punta y la ESHI es el comportamiento del 
soplo sistólico, que en la primera puede 
no intensificarse en la posición de p;e, 
con el ejercicio 0 con la inhalación de 
nitrito de amilo, que como es sabido au- 
menta siempre la intensidad de los so- 
p/os en la ESHI (22, 23). En 105 dos casos 
presentados en que el soplo disminuyó 
con la inhalación de nitrito de amilo se' 
pudo también confirmar la disminución 
del gradiente tensional durante el cate- 
terismo. 

, 

En cin:o pacientes la difEJrencjál arte- 
riovenosa del oxígeno estabadentro de 
límites normales indicando ;Lln volumen 
minuto adecuado,a.l.. igfJal de 10 que ge- 
neral'rf.he ocuHeK en la ESHI (3). En 2 

pacientes la presión de fin de diástole 



del ventrículo izquierdo se encontró real- 
mente elevada correspondiendo a los que 
clínicamente tenían disnea de esfuerzo. 
Estas presiones elevadas del fin de lIeno 
observadas en algunos casos con miocar- 
diopatía obstructiva serían causadas pOl' 

una "compliance" disminuída del ven- 
trículo afectado (2). 

En tres pacientes (casos 1, 3 y 5) exis- 
tieron evidencias clínicas, confirmadas 
pOl' el cateterismo y la angiocardiografía, 
de insuficiencia mitral como ocurre fre- 
cuentemente en la forma subaórtica y 

que se ha visto desaparecer luego que 
el músculo afectðdo es seccionado qui- 
rúrgicamente (7, 9). Un paciente presen- 
taba estenosis infundibular en el ven- 
trículo derecho como ocurre enel15 % 
de 105 casos de ESHI (3). 

En ninguno de 105 cinco pacientes en 
/05 que se pudo registrar un gradiente 
sistól ico int~aventricular fue este mayor 
de 25 mm de Hg incluyendo dos casos 
(3 y 5) con corazón agrandado y disnea 
de esfuerzo. Es probable que esto sea 
10 habitual en las obstrucciones de la 

punta del ventrículo izquierdo ya que 
esta región participa en menor medida 
en la eyección ventricular. En la forma 
subaórtica al interferir la obstrucción el 
vaciamiento del tracto de entrada del 
ventrículo izquierdo, tendería a original' 
gradientes tensionales más severos. En 
los casos que se presentan, las diferen- 
cias de presiones fueron halladas sola- 
mente cuando se pudo avanzar el cateter 
a la punta del ventrículo izquierdo en 
dicho lugar y siguiendo las sugerencias 
de Braunwald se. debe inyectar material 
de contraste para constatar que la punta 
del catéter no está aprisionada entre las 
trabéculas musculares, la configuración 
de las curvas de presiones en dicho lugar 
presentan un retardo en las ramas as- 
cendentes antes de alcanzar el punto 
máximo de eyección, pOl' el contrario las 

presiones sistólicas en 105 tractos de en- 
trada, de salida y en la aorta tienen un 
ascenso rápido de su parte inicial con 
una caída en pleno período eyectivo con- 
figurando a menudo el típico "dedo de 
guante" (23) de la ESHI. En estos lugares 
tampoco se observa aumento de la pre- 
sión luego de pausa compensadora pro- 
vocada poria extrasístoles ventriculares 
(Fig. 6). 

La paradójica acción del nitrito de ami- 
10 en 105 casos 1 y 3 en que disminuye- 
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ron Ii! intensidad del soplo y el gradien- 
te tensional merece ser consíderado con 
cautela. 

Es sabido que en la ESHI el ejercicio, 
la maniobra de Valsalva y la administra- 
ción de catecolaminas. y de drogas como 
la nitroglicerina 0 el nitrito de amilo 
aumentan el gradiente ventricular (6 9, 
22). En las catecolaminas al igual que 
con Ii! digital actuaría un factor inotró- 
pico que aumenta el po del' contractil del 
músculo afectado y pOl' ende la obstr'uc- 
ción. En el nitrito de amilo 0 en la n:tro- 
glicerina actuarían sus acciones periféri- 
cas con reducción de las resistencias sis- 
témicas, taquicardia y una eventual dis- 
minución del retorno venoso al ventrícu- 
10 izquierdo. Esto traería una reducción 
del tamaño del v:entrículo y un incremen- 
to de la obstrucción en la región subaór- 
tica en el caso de la ESHI. Contrariamente 
en la miocardiopatía obstructiva de la 

punta del ventrículo el mecanismo de la 

eyección se vería mucho menos alterado 
al no interferir la obstrucción con el flu- 
io sanguíneo que desde la aurícula iz- 
quierda se dirige a la aorta. De allí la 

importancia diagnóstica durante el ca- 
teterismo del "pull-back" des de la aurícu- 
la izquierda a la aorta que no demostrará 
gradiente en la obstrucción apical y si 

10 hará en la forma subaórtica. 

E/ método más importante para dife- 
renciar ambas formas es la angiografía 
selectiva del ventrículo izquierdo en el 

piano frontal ya que es el más apropia- 
do para visualizar la obstrucción pues 
esta es perpendicular al eje mayor del 
ventrículo izquierdo. En el caso 1 (Fig. 
3) la configuración de "reloj de arena" 
delimitada pOl' un verdadero anillo mus- 
cular, es similar a los mostrados pOI' 

Bourdarías y colaboradores (17). En el 

caso 2 (Fig. 4), la región de la punta es 

más pequeña que en el precedente y 

bilobulada, recordando 10 que Bourchel 
manifestara como "un divertículo obstru- 
yéndose a sí mismo" (15). En 105 otros 
casos la obstrucción es de localización 
bien apical. EI piano lateral es menDs im- 
portante para visualizar la punta del ven- 
trículo izquierdo aunque permite obser- 

varia ausencia del embudò característico 
de la ESHI delimitado pOI' de/ante pOl' 
la hipertrofia muscular septal y pOI' de- 
trás pOl' lal curva anterior de la mitral 
(24) como se ejemplifica en la Figura 11. 



No obstante la evidencia angiográfica 
de la obstrucción muscular de la punta 
del ventrículo izquierdo se podría argu- 
mentar un fenómeno de "atrapamiento 
u obliteración" del catéter para explicar 
los hallazgos hemodinámicos. Los .argu- 
mentos presentados por Ross (6) y la ex- 
periencia quirúrgica (7, 8, 9) indican que 
al menos para la forma subaórtica el 
fenól11eno obstructivo existe. De la mis- 
ma manera otras regiones ventriculares 
pueden estar afectadas. como en los ca- 
sos presentados que además tenían ele- 
mentos clínicos, electrocardiográficos y 
radiológicos de mio:ardiopatía; más aún, 
existen evidencias concretas que hacen 
pensar en la coexistencia de ambas for- 
mas en algunos pacientes (26). Es posible 
que se haya puesto demasiado énfasis 
en atribuir los gradientes intraventricu- 
lares a artefactos tales como los mencio- 
nados "atrapamientos u obliteraciones" 
que evidentemente no se pueden negar 
en ciertas circunstancias (11). De ahí la 

importancia diagnóstica de la angiogra- 
fía selectiva en el ventrículo izquierdo 
cuando existen dudas acerca del verda- 
dero significado de un gradiente intra- 
ventricular. 

Los hal}lazgos necrópsicos del caso 4 

no son concluyentes aún cuando pudo 
comprobarse la miocardiopatía y la exis- 
tencia de una región apical atípica. En 
este paciente, fallecido a los 22 mesés 
de edad, por un ataque sincopal, no se 
pudieron registrar diferencias tensiona- 
les intraventriculares satisfactorias aun- 
que la angiografía'era similar a los otros 
casos presentados. Poca información exis- 
te en la I iteratura en cuanto a estudios 
hemodinámicos y hallazgos necrópsicos 
en pacientes de tan corta edad con mio- 
cardiopatía obstructiva. Es probable que 
las alteraciones encontradas en los estu- 
dios c!ínicos, hemodinámicos y angiográ- 
ficos de este caso signifiquen el comien- 
zo de una afección que se incrementará 
con el correr del tiempo. 

Es evidente que los fenómenos obs- 
tructivos no son severos en la forma c/í- 
nica de la punta del ventrículo izquierdo 
ya que en ningún caso 105 gradientes su- 
peraron los 30 mm de Hg esto exc/uiría 
un tratamiento sobre dicha área de obs- 
trucción e indicaría el uso de bloquean- 
tes beta adrenérgicos. Es de hacer notar 
que en 105 estudios de Braunwald (3) 

no se comprobó una relación directa en- 

tre la mortalidad y el grado de obstruc- 
ción ya que el porcentaje de fallecidos 
fue tan grande entre aquellos con menos 
de 30 mm de Hg de gradiente como en- 
tre los que 10 excedían. Es por 10 tanto 
posible que paraeste tipo de miocardio- 
patía obstructiva de la punta del ventrícu- 
10 izquierdo, el pronóstico dependa más 
que del grade de obstrucción, del est ado 
del miocardio como se havisto en el ca- 
so 4. Sin duda que nuevos métodos de 
diagnóstico, principalmente la ecocardio- 
grafía, contribuirán a un mejor conoci- 
miento de estos problemas (26). 

SUMMARY 

Six cases in the pediatric age group are 
presented with obstructive cardiomyopathy 
localized between the apical region and the 
body of the L. V. 

This type of obstructive cardiomyopathy of 
the L. V. is belived to be an anatomical 
variation of the more common subaortic form 
(I.H.S.S.). One of the cases had a Turner's 
like syndrome with 15 % positive sexual 
cromathyne and a moderate R. V. obstruc- 
tion. Another 18 month old female patient 
was considered to have the familial type 
since three sister had already died with 
syncopal attacks between the 22 and 28 
month of age. In every case the intra- 
ventricular pressure difference did not exceed 
25 mm of Hg. and was situated between 
the apex and the body of the L. V. Therefore, 
a pull-back from the left atria to the aorta 
will show no systolic gradient because the 
obstruction spares the left ventricular inflow 
and outflow tract. The mechanism postulated 
by some authors that the intraventricular 
pressure differences are due to "trapping or 
obliteration" of the catheter top is discùsed. 
The selective left ventricular angiogram in 
the anteroposterior view is fundamental in 
the diagnosis of this syndrome. Since the 
obstruction is not severe in the presented 
cases, the surgical treatment is ruled out. 
The prognosis of this type of obstructive 
cardiomyopathy will depend more in the 
myocardium itself than in the degree of 
obstruction. 

Se agradece al Dr. Kaiser, de Bahía Blanca, 
por enviarnos, con el diagnóstico de miocar- 
diopatía destructiva, el caso 4 para su estu- 
dio y al Dr. Luis Becú, Jefe del Servicio 
de Anatomía Patológica del Hospital de Ni- 
ños, por el informe de la necropsia del mismo 
caso. 
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