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Resumen

La cardiopatia isquémica aguda se diagnostica en base a la clinica, con el dolor angi-
noso, los cambios electrocardiograficos (ECG) y las modificaciones en los niveles plas-
maticos de los biomarcadores de dafio miocardico, principalmente troponina I (Tp) y
creatinfosfokinasa (CPK). Las complicaciones eléctricas y mecanicas, se tratan de evi-
tar con un manejo adecuado, basado en el rapido diagndstico y la revascularizacion
mas temprana posible de la arteria ocluida o evitando la oclusion de las obstrucciones
subtotales. Esta estrategia ha modificado la desfavorable evolucion del Infarto Agudo
de Miocardio (IAM), ha reducido drasticamente su mortalidad temprana y sus com-
plicaciones tardias. Para que esto haya ocurrido han cambiado una serie de conceptos.
En primer lugar, el mejor conocimiento de la secuencia de manifestaciones de los pri-
meros momentos del infarto, ha obligado a cambiar al concepto de Sindrome Corona-
rio Agudo (SCA).

Presentamos el caso clinico de un Sindrome Coronario Agudo con Elevacion del Seg-
mento ST (SCACEST) con algunas caracteristicas clinicas y ECG que podian hacer sos-
pechar severidad. Discutimos las distintas formas de presentacion y entidades respon-
sables de los infartos de miocardio sin obstruccién de arterias coronarias,(MINOCA),
y el porqué un SCACEST puede ser el inicio de la modificaciéon del fenotipo de una
Miocardiopatia Hipertrofica (MCH) no expresada hasta entonces y su transformacion
en una MCH apical.

Abstract

Acute coronary heart disease is diagnosed on a clinical basis, with anginal pain,
electrocardiographic changes (ECG) and changes in plasma levels of myocardial
damage biomarkers, mainly troponin I (Tp) and creatine phosphokinase (CPK).
Electrical and mechanical complications are avoided with proper management, based
on the quickest diagnosis and the earliest revascularization of the occluded artery,
or avoiding the occlusion of the subtotal obstructions. This strategy has modified
the unfavorable evolution of Acute Myocardial Infarction (AMI), has drastically
reduced its acute mortality and its late complications. Firstly, a series of concepts
have changed. Foremost, the best knowledge of the first manifestations of AMI, has
brought the concept of Acute Coronary Syndrome (ACS).

We present the clinical case of an Acute Coronary Syndrome with ST segment
elevation (STEACS) with some clinical and ECG features that could make us suspect
severity. We discuss the different forms of presentation and entities responsible for
Myocardial Infarctions with non Obstructive Coronary Artery, MINOCA, and why a
STEACS may be the beginning of phenotype change of a hypertrophic cardiomyopathy
(HCM) not previously evident and its transformation in an apical MCH.

To achieve all this, it is necessary to measure and evaluate so that a comparative and
competitive medicine were a reality. The excellence in results is the main objective.
Finally an adequate financing is needed with a finalist state budget, and that allows
a medicine in cancer sustainable.

Autor para la correspondencia

José Ramdn de Berrazueta Fernandez

Real Academia Nacional de Medicina de Espaia

(C/ Arrieta, 12 - 28013 Madrid

TIf.: +34 91 159 47 34 | E-Mail: secretaria@ranm.es

131



ANALES RANM

ABREVIATURAS

INTRODUCCION

AAS: Acido acetil salicilico

Ach: acetilcolina

ACTP: Angioplastia coronaria transluminal percutanea.
AK: akinesia.

AI: Angina Inestable.

BRI: bloqueo de rama izquierda.

CV: Cardio Vascular

CK: creatinfosfokinasa

CPK: creatinfosfokinasa

23DALI: Desfibrilador automatico Implantable
DAP: Descendente Anterior proximal

DD= Diametro diastélico

DLP: Dislipemia

DM-2: Diabetes Mellitus tipo 2

DS= Diametro sistolico

ECG: electrocardiograma

ECOCG: Ecocardiograma

ev: endovenosa

FBL: Fibrinolisis

FE = Fraccién de eyeccion

FEVI: Fraccion de eyeccion del Ventriculo izquierdo
FRCYV: Factores de Riesgo Cardiovascular
IAM: Infarto Agudo de Miocardio

HK: hipokinesia

HVT : hipertrofia ventricular izquierda

ICC: Insuficiencia cardiaca congestiva

ICP: Intervencionismo Coronario Percutdneo
IM: Infarto de Miocardio

IMEST: Infarto de Miocardio con elevacion del ST
IM-LAC: Infarto de miocardio con lesiones arteriales
coronarias

IVUS: Ultrasonidos intravasculares

LAC: Lesiones de arterias coronarias

lpm: latidos por minuto

MA: Miocarditis Aguda

MCH: Miocardopatia Hipertrofica

MINOCA Myocardial Infarction and Non Obstructive
Coronary Arteries

MS: Muerte stbita

NTG: Nitroglicerina

NO: Oxido Nitrico

OCT Tomografia de Coherencia Optica (OCT)
PP: Pared posterior

SCA: Sindrome Coronario Agudo

SCACEST: SCA con elevacion del segmento ST
SCASEST: SCA sin elevacion del segmento ST
SIV: Septo interventricular

sl: sub lingual

STT: Sindrome de Takotsubo

TEP: tromboembolismo pulmonar

Tpl: troponina I

VI: Ventriculo izquierdo

Un porcentaje significativo de pacientes con sindro-
me coronario agudo con elevacion del segmento ST
(SCACEST) y diferentes grados de severidad clinica,
presentan coronarias angiograficamente normales. Su
presentacion ha sido sistematizada en distintas formas
que hoy se conocen como infartos de miocardio sin
obstruccion de arterias coronarias (MINOCA). Pre-
sentamos un MINOCA que sefiala el inicio de la mo-
dificacion del fenotipo de una Miocardiopatia Hiper-
tréfica (MCH) no expresada hasta entonces.

CASO CLiNICO

Paciente mujer de 67 a. Factores de Riesgo Cardio-
vascular (FRCV): Dislipemia (DLP), Dibetes Mellitus
tipo 2 (DM-2). Hipotiroidismo. Medicacion: Adiro,
Metformina, Eutirox.

Consulta en 2010 por historia de presincopes. La ex-
ploracion fue anodina desde el punto de vista cardio vas-
cular (CV). Electrocardiograma (ECG) normal (figura 1)
Test basculante negativo. Holter normal. Ergometria ne-
gativa clinica y electrocardiograficamente. ECO cardio-
grama (ECOCG): VI tamafio normal (Didmetros diastd-
lico y sistdlico 40/23). FEVI Normal ( 79%). Ligeramente
hipertréfico Septo interventricular (SIV) y pared poste-
rior (PP)10 mm. Auricula izquierda 30 mm. Aorta (Ao)
ascedente 30mm. Patrén de llenado VI fisioldgico para su
edad. Valvula mitral (VM) con Insuficiciencia mitral I/TV
ligera. Insuficiencia tricuspide ligera. Pequefio derrame
pericardico sin colapso de cavidades dchas.
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Figura 1. ECG en 2010. Normal. Ritmo sinusal (RS) a 75
latidos por minuto (Ipm). PR 0,16”. QRS 0,08”. AQRS +45°.
Sin criterios de crecimientos de cavidades, sin trastornos del
ritmo ni de la repolarizacién

El 12-04-2016 acude a urgencias por molestias re-
troesternales sin reaccion vegetativa, irradiadas a es-
palda, de 3 h de evolucidn, tras esfuerzo sostenido.
Caida al suelo sin pérdida de conciencia. Exp.Fca: TA
125/65. FC 104 lpm. Consciente y orientada x 3. Bien
perfundida. Eupneica en reposo. Auscultacion cardia-
ca: tonos ritmicos. Soplo diastdlico IV/IV en foco mi-
tral irradiado a todos los focos (sic). AP sin alteracio-
nes significativas. Abdomen sin alteraciones. EE sin
edemas, con pulsos distales presententes. Killip I.
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ECG: En ritmo sinusal a 103 x’. Elevacion del ST de 1
mm en ILIII, aVE T negativa en aVL. Elevacion del ST
>2 mm en V3 a V6.(Figura 2).
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Figura 2. ECG del dia de ingreso por SCA. RS a 103 Ipm. PR
0,16”. QRS 0,08”. AQRS +60°. Elevacion del segmento ST de
I mm enILIII, aVE de 2 mmen V3a V6. T negativa en aVL.
En aVR el complejo es normal, con repolarizacion negativa

Analitica: Tn I inicial 4.87 (0 - 0,04 ng/mL)

Se diagnostica de SCACEST vy se realiza fibrinolisis
endovenosa (ev) sin incidencias. Recibi6 tratamien-
to con nitroglicerina (NTG) sublingual (sl), O2. 4cido
acetil salicilico (AAS) + clopidogrel. Ingreso en UCI.

Coronariografia (14-04-2016) arterias coronarias sin
lesiones angiograficas significativas (coronarias an-
giograficamente normales).

Se etiqueta de posible vasospasmo y se asocian al trata-
miento antagonistas del calcio. Permanece asintomati-
cay estable hemodinamicamente, estando al alta la Tp
en descenso. CK normal. ECG a 75 lpm, evolucionaa T
negativas en cara inferior y V3 a V6 (Figura 3).

ECOCG (15-04-2016): Hipertrofia ventricular iz-
quierda (HVI) simétrica moderada (SIV 13-4 mm),
(PP 12 mm). Fraccién de Eyeccion (FE) global normal
(0,75). Sin hipokinesia o akinesia (HK - AK ) regional.
LLenado VI anomalia de la relajacion (E/A 50/80 cm/s.
TDE 125 ms). Pericardio derrame circunferencial li-
gero (maximo 9 mm, posterior) con ligero colapso de
auricula derecha. Conclusion: HVI. Disfuncion diasto-
lica adecuada para la edad. Derrame pericardico lige-
ro sin compromiso hemodinamico. Esclerosis valvular.

RMN cardiaca: Derrame pericardico y captacién li-
neal leve pericardica (signos inflamatorios- pericar-
ditis). No alteraciones ni captaciones patoldgicas en
miocardio. Leve hipertrofia miocardica ante septal
(max 15 mm a nivel septal), sin alteracidn del tracto
de salida VI.

Diagnéstico al alta: SCACEST. Coronarias angiogra-
ficamente normales. Posible vasospasmo. Derrame
pericardico ligero.

ES LA MIOCARDIOPATIA HIPERTROFICA APICAL LA EVOLUCION DE UN MINOCA?

José Ramadn de Berrazueta Ferndndez
An RANM - Afio 2019 - nimero 136 (02) - paginas 131 a 144

ANALES RANM

Figura 3. Coronariografia.
normal. Sin irregularidades parietales.

Arteria coronaria izquierda

Evolucion electrocardiografica: En los dias siguien-
tes se produjo la normalizacién del ST, en las deriva-
ciones donde estuvo elevado, y elevacion del ST-T en
aVR (Figura 4). La onda T se hizo negativa y simé-
trica en las derivaciones donde se elevo el ST inicial-
mente. En Enero de 2019, las ondas T se han hecho
mads negativas y profundas, en cara septo lateral, infe-
rior y en DI (Figura 5 - siguiente pagina).
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Figura 4. ECG 48 h después del
Coronario Agudo.

RS a 75 Ipm. PR 0,16”. QRS 0,08”. AQRS +60°. Elevacién del
segmento ST de 1 mm en ILIII, aVF, V3 a V6. T negativa en
DI, DII, aVFE, V3 a V6. En aVR presenta repolarizacion con
T positiva.

ingreso por Sindrome

Se realiza un estudio de perfusion miocardica con
técnica de SPECT Tetra Fluor MIBI-Tc99m. La cap-
tacion es normal y homogénea en todos los segmen-
tos miocardicos en esfuerzo y similar, sin cambios, en
reposo.
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Figura 5. ECG 3 afios despues del SCA. Persiste la isquemia
subepicdrdica generalizada, con T negativa profunda de ramas
simétricas, en cara antero lateral (V2-V6), lateral alta (D1-
aVL) y cara inferior (D2,D3,aVF). Persiste la repolarizacién
positivaen aVR y en aVL.

Evolucion ECOCG (22 Feb 19): VI de tamano, for-
ma y funcién normal (VID 69 ml, VTS 34 ml,, FEVI
60%). Septo sigmoideo con grosor en cuerpo medio de
12 mm., 28 a nivel de septo interauricular. Patrén de flu-
jos intracardiacos normales. Sin datos de obstruccion
dindmica. Valvulas AV y sigmoideas normales. Cavida-
des auriculares normales. Derrame pericardico circun-
ferencial ligero. Hipertrofia significativa de miocardio
septal y apical con criterios de MCH apical.

En resumen, se trata de una paciente de 67 afios que en
2016 es diagnosticada de SCACEST que evoluciona mds
tarde con isquemia crdénica persistente y elevacion del
ST en aVR. En 2019 se etiqueta de MCH apical.

DISCUSION

El presente caso tiene una forma de presentacién sin-
gular. En primer lugar como hemos comentado en la
introduccidn, a su ingreso cumple los criterios para
ser etiquetado de SCACEST o Infarto de Miocardio
con Elevacién del segmento ST (IMCEST). Cumple
los criterios clinicos, por las caracteristicas del do-
lor, electrocardiograficos, por la elevacion del segmen-
to ST, bioquimicos por la elevacion de los niveles de TP
y a nivel coronariogréfico se produce la primera varia-
cion notable. La arterias coronarias angiograficamente
no tienen lesiones significativas, podemos considerarlas
normales. Sin embargo en el presente caso habia algu-
nos criterios que podian hacer sospechar la existencia
de una coronariopatia severa, como la elevacion del seg-
mento ST que se produjo en dos territorios ECG inde-
pendientes, la cara inferior y la cara antero lateral y tam-
bién en la evolucion posterior, la elevacion del segmento
ST en la derivacidn intracavitaria aVR, que suele ser un
signo de isquemia severa.

Sindrome Coronario Agudo

La presencia de un dolor anginoso prolongado en re-
poso con reaccidn vegetativa es el sintoma clinico mas
evidente de sospecha de un infarto. Obliga de forma

inmediata a realizar un ECG en el que pueden apare-
cer cambios en el segmento ST, que permiten la sospe-
cha diagnostica antes de que aparezcan modificaciones
significativas en los biomarcadores, que pueden demo-
rarse hasta 6 horas desde la aparicion del dolor.

Desde hace cerca de 40 aflos conocemos que con solo los
cambios en el segmento ST se puede sospechar el tipo
de alteracion coronaria responsable del Infarto. Asi el
infarto transmural sabemos que habitualmente se pro-
duce por una oclusiéon trombotica completa de la arteria
epicardica responsable y que se acompana de elevacion
de més de 1 mm del segmento ST en el territorio ECG
responsable, al menos en dos derivaciones consecutivas
(1). Normalmente tras la rotura de una placa arterios-
clerosa se produce la activacion plaquetaria y la acciéon
de la trombina, que estimula la transformacion del fi-
brindgeno en redes de fibrina, responsables del atrapa-
miento de elementos formes sanguineos que dan lugar
al trombo oclusivo estable, o trombo rojo responsable
del TAM transmural (2) y a la posibilidad del tratamien-
to fibrinolitico en las primeras horas que lise el trombo
de fibrina y repermeabilice la luz arterial (3).

El infarto no Q, subendocardico o no transmural, es cau-
sado principalmente por lesiones suboclusivas de arterias
coronarias epicardicas y el ECG se acompana de ondas T
isquémicas o descensos de al menos 1 mm del segmento
ST al menos en dos derivaciones consecutivas (4). Nor-
malmente, aunque no siempre, estd causado por enfer-
medad coronaria arteriosclerética, y se asocia a un ma-
yor riesgo de evolucionar a un infarto de miocardio y
muerte de origen CV. A menudo se produce por la ero-
sién de una placa aterosclerdtica que da inicio a una cas-
cada de procesos patoldgicos, donde la adhesion y agre-
gacion plaquetaria, que forman un trombo suboclusivo
blanco (exclusivamente plaquetario), son los procesos
mads importantes y responsables a la postre de la reduc-
cion del flujo sanguineo coronario. Tras monitorizar el
ECG del paciente, se le debe estabilizar con antiagregan-
tes plaquetarios, betabloqueantes y nitratos. Por tltimo
hay pacientes que presentan SCA inclasificable, en los que
el ECG es no interpretable por bloqueo completo de rama
izquierda (BRI). Tras la estabilizacion, la prioridad mas
urgente de la evaluacion temprana es identificar pacien-
tes con mayor riesgo de desarrollar un IMEST que de-
berian ser tratados con reperfusién inmediata y también
para reconocer otras causas potencialmente catastroficas
compatibles con los sintomas del paciente, como la disec-
cién adrtica o el tromboembolismo pulmonar (TEP) (5).

Estos tipos de alteraciones en los primeros momen-
tos del cuadro clinico es lo que ha hecho cambiar la
nomenclatura, y hablar de SCA en vez de IAM, que
puede cursar con Elevacidn del Segmento ST (SCA-
CEST) o sin elevacion del segmento ST (SCASEST).
En esta segunda opcidn podria tratarse también s6lo
de dolor con cambio agudo ECG (T isquémica) sin
elevacion de marcadores bioquimicos, lo que se eti-
queta como Angina Inestable (AI).

Ante un SCACEST el primer médico que atiende al
paciente tiene que decidir la estrategia que conduce a
una revascularizacién mas rapida y mas segura (6). En
primer lugar administrara nitroglicerina (NTG) su-
blingual, si con ello desaparecen los sintomas y se co-
rrige el desnivel del segmento ST, puede considerarse
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que el mecanismo del SCA ha sido un espasmo de arte-
ria coronaria epicardica, y no es necesario realizar nin-
gun otro tipo de maniobra revascularizadora de forma
inmediata. Si se alivia el dolor y permanece la eleva-
cién del segmento ST debera decidir si debe realizar
o no una fibrinolisis endovenosa (FBL), dependien-
do del tiempo que pueda tardarse en llegar a realizar
una revascularizacion por Intervencionismo Corona-
rio Percutaneo (ICP) (7). En términos generales, si se
ha hecho el diagndstico en menos de un cuarto de hora
desde que comenzé el dolor, si se va a tardar mas de
2 horas en poder realizar el ICP debera realizar trata-
miento fibrinolitico, tanto si el diagndstico se ha hecho
extra como intrahospitalario. Pero si se va a tardar me-
nos de las dos horas en realizar el ICP se ird a realizar
este procedimiento y no la FBL. Si el paciente esta en el
centro hospitalario y puede tardar menos de una hora
desde que comenzd el dolor en realizarse el ICP, enton-
ces la estrategia mas razonable es esperar al mismo, sin
realizar el tratamiento FBL. Normalmente las estrate-
gias en todos los sistemas sanitarios que se han orga-
nizado para ser mas eficientes en esta patologia, tratan
de obviar el paso por hospitales que no tengan Uni-
dad de Hemodindmica y por los Servicios de Urgencias
en los hospitales con esta Unidad. Las unidades medi-
calizadas extrahospitalarias que diagnostican el SCA-
CEST se coordinan y dirigen directamente el paciente a
la Unidad de Hemodindmica, lo que reduce cerca de me-
dia hora la demora en abrir la arteria ocluida.(8). Actual-
mente el 80% de los pacientes con SCACEST son reper-
fundidos, siendo el método de eleccion el ICP, que se rea-
liza el doble de veces que la FBL. En el 85% de los casos se
reperfunde en menos de 12 horas y como es de esperar, la
mortalidad en los pacientes no reperfundidos es mayor
que entre los reperfundidos (9). En los pacientes en los
que se realiza la revascularizacién por tratamiento fibri-
nolitico, se postpone el cateterismo a un segundo tiem-
po cuando se realizara el ICP de rescate si es necesario.

Tras las caracteristicas anatomoclinicas, ECG y enzima-
ticas, en todos los casos se deben establecer las caracte-
risticas funcionales por las pruebas de imagen. La ecocar-
diografia permite obtener el parametro de funcion ven-
tricular mas determinante del pronéstico de la enferme-
dad, la FEVI y las posibles zonas de hipokinesia o akine-
sia que acomparfian a la isquemia y necrosis miocardica.
La CNG en el SCA se realiza con dos finalidades, prime-
ro diagndstica, de las posibles lesiones estendticas, oclu-
sivas o posibles espasmos coronarios, y en segundo lugar
el ICP que permite realizar las angioplastias que libere
las oclusiones responsables del IMCEST (Figura 6).

Nueva clasificacion de los infartos

Actualmente se ha realizado una nueva clasificacion
de los infartos (10), que se ordenan en cuatro grados:

1.- Infarto Miocardio espontaneo, (IM tipo 1), por ro-
tura, ulceracion, fisura, erosion o diseccion de placa.

2.- Infarto de Miocardio tipo 2 (IM tipo 2), Infarto se-
cundario a un desequilibrio isquémico entre oferta y
demanda. Ocurre en pacientes criticos, tras cirugias
no coronarias, en situaciones de elevacion de cateco-
laminas, y casos de disfuncion endotelial que inducen
vasospasmo de arterias epicardicas.
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Figura 6. Coronariografia en Sindrome Coronario Agudo
(SCA). A: Oclusién completa de Coronaria derecha
responsable de SCA con elevacion del segmento ST
(SCACEST). El objetivo terapéutico en este caso es abrir lo
mds rdpidamente la coronaria ocluida. B: Estenosis severa
de Coronaria derecha responsable de SCA sin elevacién
del segmento ST (SCASEST). EI objetivo terapéutico en
este caso es mantener abierta la coronaria estendtica y
realizar el intervencionismo percutdneo precoz pero no
necesariamente urgente.

3.- Infarto de Miocardio tipo 3, (IM tipo 3), ocurre en
casos de muerte de causa cardiaca, sin elevacion de
biomarcadores, enzimas cardiacos, pero con cambios
ECG de infarto o nuevo BCRI.

4.- Infarto de Miocardio tipos 4 y 5, ( IM tipos 4
y 5) son IM asociados a procedimientos terapéu-
ticos de revascularizacién coronaria, bien ICP o
pontajes aorto coronarios (Obligaria a realizar de-
terminaciones enzimadticas a todos los pacientes a
los que se les practica cualquiera de estos trata-
mientos).
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MINOCA

En el caso que presentamos la CNG no mostré nin-
guna de las alteraciones que hemos comentado que
normalmente ocurren en un SCA, por lo que todos
los supuestos de su manejo terapéutico que hemos
comentado hasta aqui, no son aplicables. La CNG no
mostré lesiones angiograficas significativas, lo que
se considera coronarias normales.

Ante este diagndstico se acepté por los médicos
que el mecanismo que explicaba el cuadro clini-
co era un espasmo y por eso afladieron una va-
sodilatador potente, un bloqueante de los canales
del calcio. Sin embargo el diagndstico de Infarto
de Miocardio con arterias coronarias normales, es
un diagnéstico de sistematizaciéon relativamente
frecuente. Antes de que se realizaran estudios co-
ronariograficos se describieron casos de necrop-
sias de infartos de miocardio con coronarias nor-
males, sin lesiones obstructivas, sin que se tuvie-
ra una certeza de los mecanismos que los pudie-
ron producir (11) pero con la realizacién de CNG
como parte del diagnéstico del IM se estima que
hay entre un 1% y un 14%, con una prevalencia
media del 6%, de pacientes que presentan Infar-
to de Miocardio Sin lesiones Obstructivas Coro-
narias, que se ha impuesto con sus siglas inglesas
de, MINOCA ( Myocardial infarction and Nonobs-
tructive Coronary Arteries) (12), con una mediana
de edad de 55 afnos y solo el 40% mujeres. Sin una
causa aparente subyacente como ocurre en nues-
tro caso, debajo de este diagndstico sindrémico se
encuentran diversas entidades con manifestacio-
nes clinicas, evolutivas, y mecanismos fisiopato-
légicos diversos, pero que permiten clasificar sis-
tematizadamente las causas y con ello realizar el
ejercicio diagndstico de cual puede ser la entidad
que se ajusta a nuestro paciente (13).

Nuestro caso debe ser etiquetado como MINOCA
porque cumple las caracteristicas clinicas, ECG,
enzimaticas, ecocardiograficas y coronariografia y
ventriculografia izquierda de SCACEST vy las arte-
rias coronarias angiograficamente son normales.
Ademas se trataba de una mujer (entre los casos que
presentan MINOCA el 43% son mujeres, mientras
que en la serie general de IM las mujeres con enfer-
medad arterial coronaria solo llegan al 24% (14), la
edad de 67 afios, esta ligeramente por encima de la
que se describe de media (58,8 a) y presenta dos de
los FRCV, diabetes y dislipemia, mds frecuente en
MINOCA vy también en los que tienen lesiones de
arterias coronarias (LAC). Respecto al prondstico, la
mortalidad hospitalaria o a los 12 meses es siempre
inferior en los pacientes con MINOCA frente a los
que tienen IM-LAC (infarto de miocardio con lesio-
nes arteriales coronarias) .

Tanto la ventriculografia, como la contractilidad es-
tudiada con el ECOCG, pueden mostrar anomalias
regionales parietales del VI limitado a un territo-
rio unicamente de una arteria coronaria epicardi-
ca lo que identifica un "patron epicardico”, mien-
tras que las alteraciones en la motilidad regional,
mads alld de un solo territorio, identifican un "pa-
tron microvascular”.

Causas epicardicas de MINOCA

Tres son las causas de patron epicardico mas comu-
nes de MINOCA la rotura o erosion de una placa pla-
ca arteriosclerosa, la diseccidon coronaria, o un espas-
mo de arteria coronaria epicardica.

1. Rotura o erosiéon de Placa se encuentra un
pequeio porcentaje de pacientes en los que la CNG
muestra la arteria repermeabilizada, y abierta, lo que
aparenta una coronaria normal. Pueden suponer el 5
al 20% de todos los casos de IM tipo I (15). En estos
casos etiquetados de MINOCA el empleo de ultraso-
nidos intravasculares (IVUS) o Tomografia de Cohe-
rencia Optica (OCT) permite identificar hasta un 40%
de casos de MINOCA en los que existia una rotura,
erosion o diseccion sobre la placa arteriosclerosa (16),
en los que tras la formacion del trombo responsable de
la oclusién coronaria y el IM CEST, los fenémenos de
trombolisis espontdnea pueden haber lisado el trom-
bo que produjo la complicacion isquémica aguda (17)
(Figura 7).

Figura7. Mecanismo deldesarrollo de unaplaca arteriosclerosa,
desde la disfuncion endotelial (A) (Cuando el endotelio estd
intacto la Acetilcolina (Ach) libera Oxido Nitricoque relaja el
miisculo liso vascular. Cuando el endotelio estd dasiado la
Ach produce una contraccion del miisculo liso vascular, no
se libera NO endotelial y si los factores constrictores como la
Endotelina). B: Migracion e Infiltracion subendotelial por
células leucocitarias, linfocitos y monocitos, y particulas de
LDL, que inician la formacién de la placa arteriosclerosa. C)
Transformacion de monocitos en macréfagos que fagocitan
las LDL oxidadas formando las células espumosas, que
forman el niicleo blando o lipidico de la placa. Las células
musculares lisas migran también al subendotelio y se
transforman en células espumosas. Se forma la capa fibrosa
subendotelial que da consistencia y estabilidad a la placa
obstruyendo parcialmente la luz del vaso. D) La rotura de la
placa expone el subendotelio y el niicleo lipidico al torrente
sanguineo. (E) La activacion plaquetaria inicia la formacion
de un trombo que ocluye la luz del vaso. (F) Cateterizacién
y localizacion de la lesion estendtica culpable. (G) La
Tomografia Optica Computorizada permite ver las paredes
del vaso y localizar el nivel de la estenosis y la rotura de la
placa. (H el): El tratamiento intervencionista percutdineo
permite la angioplastia con expansion y colocacion del stent
tras corregir la estenosis.
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2. Diseccion Coronaria: Causada por un peque-
flo desgarro de la intima arterial, que favorece el des-
pegamiento de esta capa de la muscular. Se acaba for-
mando un hematoma entre la intima y la muscular,
que progresa, protruye y ocluye la luz de la coronaria.
La rapidez de la instauracion es capaz de producir un
IM-CEST y Muerte Subita por obstruccién de la luz
arterial. No siempre se puede reconocer en la CNG,
por lo que se etiqueta de MINOCA (Figura 8). Pue-
de producirse de forma espontinea y no siempre se
reconoce el punto de desagarro. En ocasiones solo las
imagenes intracoronarias permiten el diagndstico de
la diseccién arterial (18). Como el resto de patologias
MINOCA es més frecuente entre mujeres, un 80% de
los casos ocurren en mujeres y se estima que del 10
al 40 % de todos los casos de SCA en mujeres meno-
res de 50 afios pueden ser disecciones coronarias (19)
y pueden ser secundarias a displasia fibromuscular, a
alteraciones hormonales que modifican la estructura
de los vasos, y también estan en relaciéon con embara-
zos recurrentes o multiple y con el parto (20). Se aso-
cia también a enfermedades sistémicas como la dis-
plasia fibromuscular. Conectivopatias: como el Mar-
fan, sindrome de Loeys-Dietz y el Ehler-Danlos, ne-
crosis quistica de la media, déticit de alfa-1 antitrip-
sina, rinén poliquistico. Enfermedades inflamatorias,
sistémicas como lupus, Crohn, colitis ulcerosa, poliar-
teritis nudosa, sarcoidosis, Churg-Strauss, granulo-
matosis de Wegener, artritis reumatoide, enfermedad
de Kawasaki, arteritis de células gigantes, enfermedad
celiaca y el hipotiroidismo. (21, 22). Tienen un buen
prondstico, con excelente supervivencia, con una tasa
de recurrencia bastante elevada ( 27% a los 5 afnos)
(23). Su manejo es complicado porque el tratamiento
con ACTP y Stent muchas veces hace progresar la di-
seccidn, por lo que el tratamiento mds establecido es a
base de betabloqueantes y antiagregacién plaquetaria.

Figura 8. Mecanismo del desarrollo de una diseccion coronaria.
Se produce un desgarro espontdneo de la intima arterial, que
favorece el despegamiento de esta capa de la muscular. Se
acaba formando un hematoma entre la intima y la muscular,
que progresa, protruye y ocluye la luz de la coronaria. La
rapidez de la instauracién desencadena un SCACEST y
Muerte Subita

3. El espasmo de arteria coronaria epicardica es
el tercer tipo de lesion capaz de producir un MINO-
CA con patroén epicardico. Se trata de una contraccion
del musculo liso de una arteria coronaria, que produ-
ce estrechamiento de la luz arterial, con reduccion del
flujo coronario capaz de producir angina en reposo o
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incluso infarto, con cambios ECG: con elevacion tran-
sitoria del ST - T, que se corrige con Nitroglicerina sl
o ev (24) (Figura 9).

Figura 9. Cuadro de SCACEST por espasmo coronario de
descendente anterior que se resuelve con la administracion de
Nitroglicerina intracoronaria. Molina-Povedano MA et al.
Med Intensiva. 2011;35 :583-587

La forma mas cardcteristica de Enfermedad por Es-
pasmo Coronario es la ANGINA DE PRINZMETAL.
Se caracteriza por un dolor anginoso tipico y severo,
con elevacién del semento ST transitorio, que ocurre
casi siempre por la noche y a la misma hora que des-
pierta al paciente. Puede ser muy prolongado y con-
fundirse con una SCACEST, por lo que lo primero que
se hace a estos pacientes, con SCACEST es adminis-
trarles una dosis de NTG sublingual. En pacientes con
PRINZMETAL, la resolucién del dolor y la normaliza-
cién del ST suele ser muy rapida. Normalmente, el do-
lor ocurre siempre en reposo.

Se producen por liberacién de sustancias constricto-
ras enddgenas, pero también por uso de sustancias ili-
citas vasospasticas, como cocaina o anfetaminas (25).
Hasta un 46% de los pacientes con MINOCA respon-
den a test de provocacion de espasmo con ergonovina
y acetilcolina (Ach). Estos pacientes tienen peor evo-
lucién que los no respondedores a estos test vasoacti-
vos. La ergonovina produce una constriccion alfa es-
timulante en los pacientes sensibles a la misma, y se
acepta que aquellos que han tenido un angina o un IM
CEST y no tienen lesiones angiograficas coronarias,
son tributarios de un test de provocacién y si la res-
puesta es positiva, si se reproduce o mejor, si se pro-
duce un espasmo este mecanismo es el responsable del
caso MINOCA. Hoy en dia sin embargo este diagnos-
tico queda aceptado cuando en presencia de MINO-
CA no se encuentra ninguna otra causa que explique
el cuadro que el vasospasmo, y como en nuestro caso
no se realiza el test, que no es completamente inocuo,
pues se pueden producir trastornos del ritmo ventri-
culares. El test con ACh estimula la liberacion de Oxi-
do Nitrico (NO) por el endotelio vascular producien-
do una respuesta vasodilatadora que denominamos
endotelio dependiente. Existe disfuncién endotelial
si la respuesta vasodilatadora endotelio dependiente
es inferior a la que es capaz de producir la adminis-
tracion de NTG sublingual (que se transforma enzi-
maticamente en NO, por tanto actia como un dona-
dor exdgeno de NO, independiente del que produce el
endotelio vascular). La Disfuncion Endotelial, puede
ser el sustrato de muchos de los espasmos coronarios
y de otros territorios vasculares, que se producen en la
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clinica. Los pacientes con espasmos coronarios de re-
peticion y riesgo elevado de produccion de arritmias
ventriculares, a pesar de la apariencia de normalidad
angiografica de sus arterias coronarias, pueden reque-
rir tratamientos no solo farmacolégicos con nitrova-
sodilatadores de accién prolongada o antagonistas del
calcio tipo diltiazen o dihidropiridinas, sino también
la implantacion de desfibriladores (26). Las causas de
la disfuncién endotelial, son los mismos factores de
riesgo cardiovascular que en las demds formas de ar-
teriosclerosis, por tanto, entre los factores modifica-
bles estan el tabaco, las drogas ilegales, hipertension,
la dislipemia, diabetes, obesidad, la dieta, el sedenta-
rismo, el estrés — depresion.

Causas de MINOCA Microvascular

Las principales causas de MINOCA con patrén mi-
crovascular son estas cuatro patologias: Los espasmos
microvasculares coronarios (SMC), la miocarditis,
Los embolismos coronarios y el Sindrome de Takot-
subo (27).

1. MINOCA microvascular asociado a Espasmo
coronario:

Al igual que el espasmo coronario epicardico, el es-
pasmo coronario microvascular es una situacion de
isquemia miocardica transitoria, capaz de producir
un infarto de miocardio, con dolor toracico, cambio
ECG con elevacién del segmento ST y elevacion enzi-
matica, todo ello en presencia de una arteria epicar-
dica de calibre normal. Se puede considerar una si-
tuacion aguda inestable de una alteracién crénica mi-
crovascular. El mecanismo subyacente mas importan-
te es la disfuncion endotelial que ya hemos comenta-
do, es producida por déficit de sintesis de sustancias
dilatadoras como el Oxido Nitrico y Prostaciclina y
predominio de las constrictoras con la Endotelina. El
diagndstico se realiza con el test de ergonovina, ACh
y NTG, como describimos en el apartado anterior del
espasmo epicardico. La administracién de la ergo-
novina reproduce los sintomas y la elevaciéon del ST,
pero no produce contraccion de la arteria epicardi-
ca, pero si reduccién de flujo coronario, debido a la
disminucidn de calibre de los vasos intramiocardicos,
que también pueden compararse con la coronariogra-
tia pre y post test. El espasmo microvascular es signi-
ficativamente mds frecuente en mujeres que en hom-
bres (28).

En esta categoria de MINOCA por espasmo de mi-
crovasculatura coronaria, podriamos encuadrar una
serie de etiologias no contempladas claramente en la
misma previamente, que tienen la misma base fisio-
patoldgica, pero con una etiologia bien caracterizada.
Dos son al menos las entidades que pueden ser inte-
gradas. La primera el SCA con o sin EST que se asocia
al consumo de cocaina. La segunda como el caso que
discutimos, la MCH con afectacion apical.

2. Minoca Microvascular asociada al Consumo
de Cocaina: El empleo extendido de la cocaina ha he-
cho que se hayan banalizado sus complicaciones, en-
tre otras las cardiovasculares. Actualmente se calcula
que en la poblacién espaiola joven (18 a 35 afos) el

consumo de cocaina alcanza al 3 % de este segmento
de edad. En los hospitales urbanos el 14 al 25% de los
pacientes que acuden por dolor tordcico a los servi-
cios de Urgencia tienen rastros de metabolitos de co-
caina en orina (29). El uso extendido entre los jove-
nes hace que en caso de accidentes CV agudos en esta
poblacién, deba considerarse como potencial causa,
el consumo de cocaina, desde los SCA con o sin EST,
a las miocarditis o miocardiopatia dilatada y los tras-
tornos del ritmo con taquicardia (TV), la fibrilacion
ventricular (FV) y la muerte subita.

La cocaina tiene una accion similar a la metanfetami-
na, respecto al aumento de la frecuencia cardiaca y
de la tension arterial, secundarias a la estimulacion
simpaticomimética, como resultado de un bloqueo
en la recaptacion de norepinefrina (NE) (también de
la serotonina y dopamina) en las terminaciones ner-
viosas adrenérgicas lo que produce un aumento de la
NE en dichas terminaciones. La reserpina bloquea la
transmision de las catecolaminas en estas termina-
ciones nerviosas revirtiendo la accién simpaticomi-
mética, reduciendo el inotropismo y cronotropismo
de la anfetamina y cocaina. La cocaina como la me-
tanfetamina produce vasoconstricciéon de los peque-
fos vasos y secundariamente la isquemia miocardi-
ca junto con el aumento de demanda miocardica de
oxigeno, responsable tanto de los SCA como de las
arritmias ventriculares malignas y en algtin caso in-
cluso la diseccion o rotura adrtica (30). El problema
diagndstico se presenta por la falta de especificidad
del ECG en los consumidores de cocaina, en los que
la coronariografia y estudios post morten en infar-
tos en personas jovenes consumidoras, las arterias
coronarias aparecen angiografica o anatémicamente
normales. No asi en pacientes de edad mas avanza-
da con FRCV que pueden tener dafio arterioscleroso
coronario subyacente, que se ve agravado por el con-
sumo de cocaina.

3. MINOCA microvascular asociado a embolis-
mo coronario

Es una causa no aterosclerética de infarto agudo de
miocardio. Su prevalencia, caracteristicas clinicas y
prondstico estan poco caracterizados. Se estima que
puede tener una prevalencia del 2.9% de los IM-CEST.
La fibrilacién auricular con una baja carga de factores
de riesgo ateroscleroticos es la causa més frecuente de
embolia coronaria. El dafio isquémico puede ser mads
o menos generalizado, y la CNG muestras coronarias
epicardicas angiograficamente normales, y amputa-
cion de las ramas intramiocardicas apareciendo como
un 4rbol sin ramificaciones terciarias (31).

4. MINOCA microvascular asociado a Miocar-
ditis aguda-pericarditis

La miocarditis aguda (MA) es la infiltracién inflama-
toria del miocardio con necrosis y degeneracién de
los cardiomiocitos causada generalmente por una res-
puesta inmune, la causa mas comun demostrada por
biopsia ha sido de origen viral, bien por adenovirus,
parvovirus B19, virus herpes simple 6 o coxsackie.
Entre otras etiologias se encuentran medicamentos
cardiotoxicos, toxinas, enfermedades autoinmunes,
enfermedades infiltrativas y trastornos endocrinos.

ES LA MIOCARDIOPATIA HIPERTROFICA APICAL LA EVOLUCION DE UN MINOCA?

José Ramadn de Berrazueta Ferndndez
An RANM - Aflo 2019 - ntimero 136 (02) - paginas 131 a 144



(32). Se presenta con un amplio espectro clinico, des-
de la disfuncién miocardica subclinica a la miocar-
diopatia dilatada con insuficiencia cardiaca conges-
tiva severa. En ocasiones semeja un SCA que se pre-
senta con coronarias sin lesiones obstructivas. (32)
La MA es responsable del 3% al 12% de los casos de
muerte subita. (33)

El diagnostico se basa en los trastornos de la con-
tractilidad global y regional pormedio de la
ventriculografia y la RMC, caracteristicas que la di-
ferencian de Takotsubo (27). La RMC tiene muy buen
rendimiento diagndstico con una sensibilidad hasta
del 100 %, y una especificidad del 90 %. (34) El pa-
trén de oro diagndstico es la biopsia endomiocardica,
la cual solo se indica en pacientes con ICC de recien-
te diagnostico y de causa inexplicada, compromiso
hemodindmico, sospecha de autoinmunidad o enfer-
medades infiltrativas como sarcoidosis y miocarditis
eosinofilica.

El tratamiento es el convencional de la ICC, con be-
tabloqueantes, IECA, medidas de soporte ventricular
si se necesitan y hasta trasplante cardiaco en casos se-
leccionados (35).

La pericarditis aguda, tanto si cursa con derrame pe-
ricardico como en la pericarditis aguda viral o seca se
manifiesta por la combinacion de dolor toracico, ele-
vacion del segmento ST y trastornos del ritmo cardia-
co (paroxistico o sostenido, supraventricular o ven-
tricular) junto con elevacién de marcador de dafio
miocardico (troponina) es mas sugestivo de mioperi-
carditis o perimiocarditis, que ocurre en el 28% de los
pacientes con sospecha de pericarditis, mientras que
el roce y el derrame pericardico aislados son mas in-
dicativos de pericarditis sin participacion miocardica
(72%). La afectacion mixta obliga a realizar un diag-
nostico diferencial con los SCA, porque el cuadro de
presentacién clinico /ECG y marcadores, en el 75%
de los casos de miopericarditis cursa con elevacion
del ST como en los SCA. (36). La prueba diagnostica,
como en nuestro caso, es la realizacién de una RNM
que puede diferenciar una inflamacién miopericar-
dica, de un SCA con arterias coronarias normales o
MINOCA.

5. MINOCA microvascular asociado a Sindro-
me de TakoTsubo

Se presenta como un SCA con coronarias angio-
graficamente sin lesiones significativas. Se asocia
con una disfuncién miocardica aguda de la parte
apical del VI, en forma de una diskinesia (expan-
sion en sistole) transitoria, que se corrige en unos
dias.

Se ha denominado de multiples formas: Sindrome
de takotsubo (STT), Sindrome de diskinesia apical
transitoria, miocardiopatia por estrés con disfun-
cion apical transitoria, apical ballooning, sindrome
de corazén partido, etc. (Figura 10)

El estrés emocional o fisico y diversas patologias
presentes en el paciente previamente, se reconocen
en la mayoria de los casos, pero no estd aclarado por
completo su base etioldgica (37).
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Figura 10. Sindrome de TakoTsubo.
sin lesiones angiogrdficas significativas. Ventriculografia (c
yd) en C imagen en sistole con contraccion de los segmentos
basales y dilatacién de los segmentos apicales (expansion
sistélica o diskinesia apical). D en didstole la imagen
ventricular es homogénea, normal

Coronariografia (a,b)

Los casos de STT, debutan como un SCACEST con au-
sencia de alteraciones anatdmicas significativas en la
CNG. Ademas de la elevacidon enzimatica tiene la ca-
racteristica angiografica singular de la diskinesia api-
cal, con contractilidad normal de los segmentos basa-
les, que aparece solo en los primeros dias, desaparien-
do la diskinesia, practicamente en todos los casos en
una semana y normalizando la FEVI en todos los ca-
sos en 4 semanas (38). Esto hace que si no se realiza la
prueba de imagen en los primeros dias puede tratarse
de un STT y no haberse diagnosticado. Por otra par-
te algunos casos de este sindrome se han acompana-
do de derrame pericardico, incluso con compromiso
hemodindmico severo. En nuestro caso, el SCACEST
tipo MINOCA también presentd la complicacion de
un derrame pericardico aunque no hubo compromiso
hemodindmico, que ha sido también descrito como un
hallazgo en casos de STT (39). Otra caracteristica que
puede ser estudiada tanto en el estudio hemodinamico
y también por ECO Doppler es el comportamiento he-
modindmico a nivel intraventricular con un gradien-
te significativo a nivel meso ventricular, que indica la
severidad de la obstruccion del tracto de salida del VI
que desaparece en la fase subaguda, y explica el meca-
nismo basico del trastorno contractil del STT.

La evolucién del segmento ST es como en todos los
SCACEST hacia una normalizacién del mismo, con
ST isoeléctrico y negativizacién de la onda T, pero
en algunos casos se produce la positivizacion de la
onda T e incluso la elevacion del ST en la derivacion
aVR, que se suele asociar a severidad clinica y an-
giogratica (40).
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Uno de los determinantes de la evolucion de los takot-
subos es la forma de estrés desencadenante que hayan
sufrido, dividiendo el tipo de estrés en dos formas: Es-
trés emocional o estrés fisico. El primero se define por
la deteccion de estrés secundario a dolor / pérdida, an-
siedad, problemas financieros, diagnéstico médico ca-
tastrofico, etc, excluyendo cualquier forma de enfer-
medad aguda. Estrés fisico definido como la presencia
de una enfermedad médica aguda. Los pacientes pue-
den sufrir complicaciones tromboembdlicas y otras si-
tuaciones que ponen en riesgo su vida por ECV, como
arritmias e Infarto de miocardio, pero pueden aumen-
tar la mortalidad por cualquier causa y los reingresos
hospitalarios por insuficiencia cardiaca, ACVA y recu-
rrencia de TakoTsubo. La mejor evolucion de los STT
tanto a corto como a largo plazo, se da en los pacientes
que sufren estrés emocional frente al estrés fisico (49).

ST - T negativas en cara antero lateral, lateral alta e
inferior con elevacion de ST-T en aVR.

Otro de los aspectos a discutir en este caso clinico es la
presencia de un ECG evolutivo del SCACEST en el que a
la vez que se negativizan las ondas T en las derivaciones
epicardicas de la cara antero lateral, lateral alta e inferior,
se produce elevacion del segmento ST y positivizacion
de la onda T en aVR, patron ECG que se asocia cuando
aparece en fase aguda a alto riesgo. Normalmente estos
cambios hacen sospechar un compromiso severo de ar-
terias coronarias con extensos territorios en riesgo que
pueden desencadenar infartos extensos, o el fallecimien-
to del paciente. De ahi su importancia y la necesidad de
un urgente diagndstico angiografico. Se han descrito dis-
tintos patrones asociados a la elevacién del ST T en aVR
en los SCA (42), pero el que ha tenido mayor atencion
ha sido la presencia de ondas T invertidas y profundas
en derivaciones precordiales de varios territorios y eleva-
cién en aVR y también en V1, que hoy conocemos como
Sindrome de Wellens ( 43) y que normalmente se asocia
a oclusiones totales o subtotales de Arteria Descendente
Anterior proximal (DAP) antes del nacimiento de la
primera septal, del Tronco Comun Izquierdo (TCI) o
lesion de tres vasos principales equivalente de TCI, con
el riesgo de evolucionar a SCACEST grave (44).

Sin embargo en algunas ocasiones la CNG se presenta
con arterias coronarias normales, un MINOCA como
el caso que presentamos, en el que se ha podido
producir una revascularizacion (45), aunque en la
cronificaciéon de este patrén no exista mas que una
isquemia epicardica severa que produce la inversion de
la repolarizacién en aVR como ocurre en nuestro caso .

La elevaciéon del ST en aVR, puede tener otras
formas de presentacién y prondstico no siempre tan
graves como los casos de SCA por lesién de TCI, y
acompanar a situaciones incluso crénicas como el
caso que analizamos, entre ellas la Dextrocardia
con situs inversus, la Pericarditis aguda y formas de
miopericarditis, algunos casos de Tromboembolismo
pulmonar agudo (TEP) masivo, La diseccién
adrtica toracica tipo A de Stanford, la intoxicacion
por antidepresivos triciclicos, la Miocardiopatia
Hipertrofica (MCH) o el Bloqueo Completo de
RAMA Izda o el hemibloqueo anterior de dicha rama,
situaciones de diferente gravedad y prondstico.

Miocardiopatia Hipertrofica (MCH)

La MCH en la mayor parte de los casos es una enfer-
medad genética con herencia autosémica dominante,
originada por mutaciones en uno o varios genes sarco-
méricos que codifican componentes del aparato con-
tractil del corazén con distinta penetrancia (46). Se
han encontrado cerca de 2000 mutaciones en al me-
nos 15 genes.

Fenotipicamente se caracteriza por un aumento de
grosor de las paredes del VI, en ausencia de causas
que alteren las condiciones de carga del mismo, tan-
to sistémicas (hipertension arterial, deportistas) como
cardiacas (estenosis adrtica) y produzcan una hiper-
trofia secundaria. Por tanto es una hipertrofia prima-
ria. Cursa sin dilatacion del ventriculo, aunque tardia-
mente puede evolucionar a miocardiopatia dilatada
(47).

La prevalencia puede estar entre el 2 y el 5 por mil de
la poblacion adulta y suele ser mds frecuente en va-
rones (48), aunque solo hay una pequefia parte diag-
nosticada. Las dos variantes fenotipicas mas habitua-
les son la presentacion juvenil o la del adulto, y con
5 formas anatomoclinicas: La MCH septal asimétri-
ca sin obstruccion a la salida del VI. MCH septal con
obstruccion a la salida del VI, MCH obstructiva mes-
oventricular, MCH concéntrica difusa generalizada, y
la MCH apical. El diagnoéstico se basa en los criterios
ecocardiograficos y por RMN (Figura 11)

sental asimé Ganeralizada

Figura 11. Formas anatomoclinicas de la Miocardiopatia
Hipertrdfica. Septalasimétrica. Septal obstructiva. Mesoventricular.
Generalizada. Apical

Los principales trastornos fisiopatolégicos que carac-
terizan a las MCH, son la distuncién diastélica con
aumento de las presiones de llenado que explica la cli-
nica de disnea y bajo gasto que presentan los pacien-
tes con cualquier tipo de MCH. Clinicamente se pue-
de reconocer por la auscultacién de un cuarto ruido.
La segunda caracteristica es la obstruccion al tracto
de salida del VI en las formas obstructivas, que la pre-
sentan el 70% de los pacientes, y es responsable prin-
cipalmente de la clinica de hipotensién y bajo gasto
sobre todo de esfuerzo que presentan estos pacientes.
La insuficiencia mitral es un componente de la mayo-
ria de las MCH obstructivas en las que el velo ante-
rior de la mitral, se desplaza en sistole hacia el septo
IV, siendo junto con la hipertrofia la causa dindami-
ca de la obstruccion a la salida del VI y la justifica-
cién de la presencia de un soplo sistélico regurgitante
en punta, aunque también presenta un soplo eyectivo
subaodrtico que se ausculta en borde esternal izquier-
do. El tercer trastorno es la isquemia miocérdica, que
esta favorecida por la hipertrofia y el compromiso de
vaso pequefio, que a su vez favorecen también la pre-
sencia de arritmias tanto supraventriculares, muy mal
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toleradas hemodindmicamente, como las ventricula-
res que pueden anteceder y predecir la muerte stbi-
ta (MS) , la complicaciéon mds temida de estos pa-
cientes. (48).

Todas las variantes fenotipicas anatomicas y clinicas,
incluida el riesgo de MS, estan condicionadas por la
expresion genética (46), que ademas condicionan el
resto de caracteristicas de la MCH, como la desor-
ganizacidn de la arquitectura de las fibras muscula-
res, la enfermedad de pequefio vaso que condiciona
la isquemia silente y la fibrosis que es el sustrato de
la inestabilidad eléctrica que presentan los pacientes,
con arritmias ventriculares y MS.

El diagndstico se basa en el estudio ecocardiografico
en el que tras la sospecha clinica, se puede encontrar
un espesor de la pared de 15 mm o superior, pero se
han descrito casos con grosores masivos (de 30 a 50
mm). Para confirmar la sospecha de MCH clinica se
deben descartar la presencia de HTA, estenosis Adrti-
ca, o el corazdn del atleta.

La prevencién de la MS se realiza con la implantacion
preventiva, primaria, de un Desfibrilador automati-
co Implantable (DAI), en base a la existencia de una
serie de marcadores de riesgo mayores, clinicos, he-
modinamicos y de imagen, como son una historia fa-
miliar de muerte subita relacionada con MCH, ante-
cedentes de sincope de causa desconocida, existencia
de TV no sostenidas multiples y repetitivas, una hi-
pertrofia masiva del VI, con grosor parietal superior a
30 mm, existencia de aneurisma apical, o la presencia
de refuerzo con gadolinio en una zona extensa del V1.
También estar en estadios finales con FEVTI inferiores
al 30% y otros criterios potenciales de riesgo como la
respuesta hipotensora al ejercicio, la presencia de una
obstruccidn importante a la salida del VI en reposo,
el haberla reducido con una ablacién septal quimica.
A los pacientes que tienen alguno de estos factores de
riesgo y se les implanta un DAI reducen la posibili-
dad de ICC o MS. Estos criteros hacen mas vulnera-
bles a la MS a los pacientes jovenes que los adultos de
mas de 60 a. Mientras que para la evolucion a la ICC
el riesgo esta en la magnitud del gradiente del tracto
de salida del VI.

El Electrocardiograma en la MCH es un marcador
precoz, sensible, pero poco especifico de MCH. Me-
nos del 10% de los pacientes tienen un ECG nor-
mal. No existe correlacion entre el ECG y la magni-
tud de la hipertrofia. Lo mas habitual es que presen-
te una combinacién de aumento de voltajes por HVI
y alteraciones en el ST con inversiéon pronunciada
de la onda T entre 10 y 24 mm. en derivaciones la-
terales de V2 a V6, hallazgo que se encuentra mas
frecuentemente en las MCH apicales y este cambio
se correlaciona con mayor grado de HVI. Asociados
a la HVI se encuentra también dilatacién auricular,
ondas Q prominentes inferolaterales que reflejan la
despolarizacion septal y se interpretan como pseu-
doinfartos.

La presencia de las ondas T negativas se asocia por
tanto a la mayor hipertrofia, sobre todo apical, pero
también a la isquemia miocdrdica, favorecida por un
mayor aumento de demanda metabdlica determinada
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por la hipertrofia. Estoss paciente tienen una FEVI
muy elevada facilitada porque presentan una post-
carga muy reducida de acuerdo con la ley de Laplace
(T=PXR/2h). La tensién que soporta la pared (T) de-
termina la postcarga, que depende de la presion (P)
intracavitaria y del radio (R) reducido de la misma
e inversamente al aumentado grosor de la pared (h).
Esto hace que la Tension sea muy baja, que determina
que la resistencia del miocardio a acortarse sea muy
pequena, lo que hace que la fraccion de eyeccién sea
muy elevada ( FE = DD-DS/ DD). Estos pacientes con
T negativas profundas, tienen menor llenado diastéli-
co sin obstruccion a la salida del VI, comparados con
los que presentan T normales.

Sin embargo los pacientes con hipertrofia mesoven-
tricular y funcidn sistélica hiperdinamica presentan
un gradiente importante con obstruccién mesoven-
tricular que divide la cavidad ventricular en una zona
de muy alta presion a nivel apical, que puede condu-
cir a una mayor hipertrofia, pero a la vez pueden de-
sarrollar una diskinesia o hipokinesia apical, apare-
ciendo aneurismas apicales (Figura 12), y una zona
de baja presién a la salida del VI. En la génesis de
los aneurismas apicales esta la necrosis que induce la
isquemia subendocdrdica crénica, que producen un
adelgazamiento relativo de la pared y el aneurisma
apical. Si no se produce el aneurisma, la hipertrofia
apical ocluye por completo la luz ventricular de forma
progresiva, tanto en sistole como en didstole.

S LT ETERT RN R (RO (Y (it it i fesifoin it pie) oo o ) -
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Figura 12.  Miocardiopatia  hipertréfica  con
mesoventricular. La curva de presion de retirada del ventriculo
izquierdo muestra un gradiente intraventricular entre la punta del
ventriculo izquierdo y el tracto de salida (ambas curvas tienen la
misma presion diastélica. Entre el tracto de salida y aorta no hay
gradiente. Ambas tienen la misma presion sistolica y diferenciamos
las curvas por la diferencia de sus presiones diastolicas. La
ventriculografia muestra la obstruccion mesoventricular en sistole
con dilatacion aneurismdtica de la punta de VI.
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Los cambios electrocardiograficos recuerdan lo que
hemos descrito en el STT, salvo que en este son tran-
sitorios, lo mismo que la diskinesia apical, mien-
tras que en la MCH apical, una vez que aparecen
se hacen permanentes. También como en el TakoT-
subo y otros MINOCA, en los pacientes con MCH
apical las arterias coronarias no presentan lesio-
nes angiograficas, por lo que las onda Q que apare-
cen se etiquetan como pseudoinfartos. Como en los
MINOCA microvasculares se han descrito diversos
mecanismos sobre el comportamiento de las coro-
narias intramiocardicas que explican los cambios
ECG, como son la propia hipertrofia muscular, la
rarefacidon capilar, la fibrosis perivascular, el posi-
ble espasmo coronario microvascular en el episo-
dio mas agudo, la presencia de coronarias epicardi-
cas intramiocardicas o puentes coronarios, el des-
equilibrio aporte/ demanda miocardico determina-
do por la hipertrofia, la reduccién del tiempo de
llenado, el aumento de la presion intramiocardica
e intracavitaria, o una posible enfermedad de pe-
quefio vaso con disfuncién endotelial y del muascu-
lo liso vascular. En algunos pacientes los cambios
ECG son secundarios a la miectomia o miotomia
previas (49).

Este patron ECG con isquemia subepicdardica pro-
funda en toda la cara antero lateral se acompaia
también de elevacion del ST-T en la derivacién in-
tracavitaria aVR, con la misma persistencia que el
cambio epicardico. Una vez que se ha producido
por los cambios hemodinamicos que hemos seiala-
do persistiran toda la vida del paciente. Por lo des-
crito podemos considerar, que el inicio de un SCA
en una paciente como es el caso que presentamos
no es mas que un MINOCA que inicia la transfor-
maciéon de una MCH del adulto oculta fenotipica-
mente durante toda su vida, hasta que este episodio
agudo inicia la transformacién en una MCH api-
cal. La hipertrofia junto con la hipercontractili-
dad, favorece la obstrucciéon mesoventricular, ini-
cialmente con dilatacidn sistdlica o diskinesia api-
cal, pudiendo o no presentar, o demostrarse, dila-
tacion aneurismatica apical. Estos primeros cam-
bios desencadenan la expresion genética de la hi-
pertrofia acelerada, que modifica el fenotipo del
paciente que favorece la progresiéon de la hiper-
trofia y la alteracidn de la circulacién microvascu-
lar intramiocardica, principalmente apical, siendo
responsables en estos pacientes, de los cambios is-
quémicos permanentes y de la oclusion sistdlica y
diastolica secundarios a la hipertrofia en el apex
ventricular.

Todos estos cambios y los distintos mecanismos
que pueden verse implicados en la explicacion del
SCACEST en los casos de MCH como el que pre-
sentamos, es lo que nos lleva a proponer la MCH
como una forma distintiva de MINOCA.

Sin embargo, a pesar de todo lo comentado, los avan-
ces que se han producido en los tltimos 20 afos
en el conocimiento y tratamiento de las MCH, han
producido una mejoria en el prondstico, con una
mortalidad inferior a la mayoria de las enfermeda-
des comunes e incluso inferior a la de la poblacién
general no seleccionada (50).

CONCLUSION

Podemos concluir que nuestra paciente presentd un
SCACEST tipo MINOCA. Podemos descartar que se
tratara de un MINOCA epicérdico (no fue una rotura
de placa que no existian en la CNG, ni tampoco una
diseccion coronaria). Pudo presentar un espasmo
coronario como mecanismo basico, capaz de produ-
cir el SCA, pero por definiciéon del patron epicar-
dico, no pudo ser este patron porque afectaba a un
drea muy extensa, y en varios territorios ECG. Por
tanto el patréon que presentaba de MINOCA era mi-
crovascular. Pudo haber tenido el espasmo de este
tipo, pero no se realizaron pruebas farmacoldgicas
para su comprobaciéon y ya hemos comentado que
no suelen realizarse de rutina en los laboratorios de
hemodindmica. Se pueden descartar el embolismo
coronario y la miocarditis como causa de este MI-
NOCA, y queda por descartar el sindrome de TakoT-
subo. Es dificil sostener que pudiera presentar este
sindrome porque ni en la ventriculografia ni en el
ECO que se realizan durante el ingreso se detecta la
diskinesia apical, aunque ambas pruebas no se hicie-
ron de forma inmediata, y hay una gran variabilidad
en el tiempo en que desaparece este signo. Sin em-
bargo la evoluciéon ECG es similar a la que presentan
algunos casos de Takotsubo, con negativizacidn ge-
neralizada de las ondas T en cara antero lateral, y en
nuestro caso también en cara lateral alta e inferior.
Ademas presentd T positiva en aVR, que también se
encuentra en algunos casos de Takotsubo. ECOcar-
diograficamente se constaté un aumento progresivo
del grosor de la pared ventricular izquierda y sep-
to. Esto conduce al diagndstico final de MCH apical.
Para que esto haya ocurrido, como hemos discutido,
ha tenido que expresarse el genotipo que ha cam-
biado un patrén de VI normal a un patrén de hiper-
trofia. Cuando se desarrolla la hipertrofia, se puede
producir un aumento de la contractilidad con au-
mento de la FEVI, como tenia este caso. Esto puede
conducir a una contracciéon meso ventricular capaz
de generar un gradiente intraventricular que pro-
duce aumento de presion distal, frente a la reduc-
cién de la presidon en la cdmara de salida proximal.
El aumento de la presion distal es un estimulo mas
para los cambios que se producen, mayor hipertrofia
apical, que puede conducir a una oclusién completa
de la cavidad VI (MCH apical) o una dilatacién con
aneurisma apical. Estos cambios, con aumento de la
contracciéon meso ventricular y dilatacion apical son
también caracteristicos del Takotusbo y en eso se pa-
rece a la MCH apical, solo que en esta los cambios
seran permanentes y en el Takotsubo transitorios y
no existiran criterios de MCH, aunque la hipertrofia
puede favorecer la aparecion del STT.

La hipertrofia favorece el aumento de la presion in-
tramiocardica y con ello la isquemia miocardica, y
ésta mds algun otro factor desencadenante, como
puede ser la disfuncién endotelial y el espasmo mi-
crovascular, desencandenan el SCA que inicia el cua-
dro, por tanto coronariopatia sin patrén obstructivo.
La hipertrofia progresiva y la isquemia miocdardica
quedan reflejadas en el patréon ECG caracteristico,
con T negativas, isquémicas profundas, en préctica-
mente todas las derivaciones epicardicas de forma
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cronica y permanente. Nuestro caso presento derra-
me pericardico en la fase aguda de la enfermedad y
tanto el Takotsubo como la MCH apical pueden cur-
sar con derrame pericardico.

Aunque no se incluye dentro de las patologias o me-
canismos en los que se ha descrito el patrén MI-
NOCA, a la vista de lo que hemos discutido, el
patrén agudo desencadenante de la MCH apical,
como es el caso presentado, puede entenderse
como un MINOCA microvascular y la isquemia
cronica como INOCA (Ischemia with non obs-
tructive coronary arteries).
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