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HIPERTENSION PULMONAR: CUANDO LAS APARIENCIAS ENGANAN.

Unidad Tematica: Enfermedad Vascular Pulmonar
Unidad Tematica 2: Insuficiencia cardiaca, miocardiopatias y pericardio
Pilar DOMENECH | Micaela BRONSTEIN | Juan Manuel URCELAY | Ignacio BLURO

Hospital Italiano de Buenos Aires

INTRODUCCION: La hematopoyesis extramedular (HEM) es una
complicaciéon poco frecuente los sindromes mieloproliferativos
crénicos, predominantemente de la mielofibrosis, en la cudl la
médula 0sea produce de forma muy escasa los elementos san-
guineos, por los que los mismos comienzan a producirse en otros
tejidos como higado y bazo. De esta forma se producen células
sanguineas anormales que pueden acumularse en otros tejidos
como los pulmones, y asi causar hipertension pulmonar (HP) del
grupo 5.

DESCRIPCION: Se presenta el caso de un paciente masculino de
75 afios de edad, dislipémico e hipertenso, con antecedentes de
fibrilacién auricular (FA) permanente anticoagulado con apixaban
y sindrome coronario agudo sin elevacion del ST (SCASEST) hace afios con lesiones significativas no revascularizables, e HP severa con-
statado en una internacién previa por insuficiencia cardiaca. A su vez, presenta diagnéstico de mielofibrosis asociado a trombocitope-
nia y anemia de larga evolucién. El paciente consulté a la guardia por disnea en clase funcional Ill-IV asociado a edemas de miembros
inferiores y aumento de 10 kg de peso en el Ultimo mes. Al examen fisico, se encontraba taquicardico, saturando 95% a aire ambiente,
con crepitantes bibasales y con edemas de miembros inferiores hasta rafz de muslos. El laboratorio de ingreso que evidencié anemia
normocitica normocrémica estable, plaguetopenia de 95000, falla renal crénica con creatinina de 1.2 mg/dl y pro-BNP de 5045. En
la radiografia de térax se observé un indice cardiotoracico aumentado y signos de redistribucion de flujo. A su vez, se realizd ecocar-
diograma transtoracico (ETT) al ingreso que informdé didmetros y funcién ventricular izquierda conservados, hipertrofia ventricular
izquierda, dilatacién severa biauricular, presion sistélica pulmonar de 73 mmHg, sin derrame pericardico, demostrando como nuevos
hallazgos insuficiencia tricuspidea severa y dilatacién de cavidades derechas con funcién deteriorada en grado moderado. El paciente
se internd por insuficiencia cardiaca congestiva en contexto de HP. Debido a las comorbilidades mencionadas, lo mas probable es que
el paciente presentara un cuadro de insuficiencia cardiaca en el cudl la HP era podia ser consecuencia de la misma. El paciente realizd
balance negativo a pesar de lo cudl persistié con HP por ETT. Es entonces que el algoritmo diagndstico se dirigi¢ a descartar la hiperten-
sion arterial pulmonar (grupo 1) asi como otras causas poco frecuentes (grupo 5). La HP del grupo 2, 3y 4 eran menos probables ya
que la funcién ventricular izquierda era conservada y el paciente no presentaba valvulopatias izquierdas, no se evidencié enfermedad
del parénquima pulmonar por tomograffa y se descartd el tromboembolismo pulmonar por angiotomografia de térax. Se realizé un
cateterismo derecho que confirmé el diagnéstico de hipertensién pulmonar severa de tipo precapilar. Rememorando el diagndstico
clinico de mielofibrosis, una posibilidad era que el paciente tuviese HP del grupo 5 secundaria a HEM a nivel de la vasculatura pulmonar.
Con esta sospecha, se realizd un centellograma con sulfuro coloidal que mostré captacion difusa del radiotrazador en ambos campos
pulmonares, confirmando el diagndstico (Figura 1). Se indicé la realizacion de radioterapia pulmonar con objetivo curativo de la HP.

CONCLUSIONES: Como conclusion, luego de un analisis minucioso del caso y de tener en consideracién antecedentes de comorb-
ilidades extra cardiovasculares pudimos llegar a un diagndstico, en principio insospechado, y a partir del mismo establecer un plan
terapéutico curativo.

m MIOCARDIOPATIA'Y DISTROFIA MUSCULAR DE DUCHENNE

Unidad Tematica: Insuficiencia cardiaca, miocardiopatias y pericardio

Mariela Karina HUERTAS | Juan Pablo LESTARD | Nicolas MENICHINI | Pamela Maria Leonor MORA

Sanatorio Juan XXIlII
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INTRODUCCION: La Distrofia Muscular de Duchenne (DMD) es ‘ mindraxy
un trastorno genético ligado al cromosoma X, que afecta la ex- . it ) l
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al esfuerzo. Este compromiso se caracteriza por una disfuncién ’ % ,W,",,'“'.
ventricular izquierda progresiva que evoluciona a miocardiopatia .
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muerte subita. A continuacion, se presenta el caso de un paciente | ; ™
. . P . . N - NBP) 16.71%
joven en quien se encontrd de forma incidental el compromiso = - QBib) 3,086 Umin

L, o 1.7%
cardiaco severo de su enfermedad de base. . - = 5 - 92(1) Bpm

DESCRIPCION: Se presenta el caso de un joven de 24 afios de
edad, con antecedente familiar y diagnostico genético a los seis
afios de edad de Distrofia Muscular de Duchenne con seguimien-
toirregulary sin tratamiento médico. Paciente ingresa por guardia
externa con diagndstico de abdomen agudo quirurgico, luego de
48 h de internacion se realiza colecistectomia laparoscépica de
urgencia, con alta sanatorial a las 24 h. Re-consulta por guardia
externa en dos oportunidades por presentar edemas en miem-
bros inferiores, por lo cual se decide su internacién para diag-
néstico y control. Se efectla diagndstico clinico de insuficiencia
cardiaca, solicitandose ecocardiograffa transtoracica con eviden-
cia de miocardiopatia dilatada con deterioro severo de la funcion
ventricular (FEY 29%) con hipocinesia global debido a lo cual se
decide su internacién en Unidad Coronaria (UCO) para estudio
y tratamiento. En UCQO, se indica balance hidrico negativo; pulso de levosimendan; y se inicia tratamiento médico completo para
insuficiencia cardiaca. Durante internacion se realiza ecocardiograma con strain (GLPS - 4 %), angio tomografia computada cardiaca
con score de calcio (sin lesiones); resonancia magnética cardiaca con contraste que constatd miocardiopatia dilatada que presentaba
patron de realce centro miocardico involucrando el sitio de unién entre miocardio ventricular derecho e izquierdo y anteroseptal e
inferoseptal, ademas patrén de realce subepicardico anterolateral inferolateral, patrén de realce que también se encuentra descrito
en la bibliografia en otras entidades tales como miocardiopatia dilatada idiopatica y miocarditis; y holter de 24 h que evidencié ritmo
sinusal con extrasistolia supraventricular de baja densidad. Luego de seis dfas de internacién, por buena evolucién, se otorga alta
sanatorial con indicacion de derivacion a centro de trasplante. Actualmente, el paciente se encuentra en lista de espera del INCUCAL.

CONCLUSIONES: La DMD es una patologia genética, progresiva, discapacitante y mortal que compromete el mudsculo esquelético;
requiere de un diagndstico temprano, asesoramiento genético y la conformacién de un equipo multidisciplinario para tratamiento y
seguimiento en forma integral. Es una enfermedad que abarca desde la genética a la medicina individualizada en busqueda de trat-
amientos especificos, aungue no existe un tratamiento definido, ni curativo. La clinica de insuficiencia cardiaca se presenta en estadios
terminales de la enfermedad, de modo que es imprescindible su control y seguimiento estrecho.

0134 CARDIONEUROABLACION EN PACIENTES JOVENES CON BLOQUEO AV FUNCIONAL

COMO ALTERNATIVA AL MARCAPASOS DEFINITIVO. REPORTE DE DOS CASOS

Unidad Tematica: Arritmias y Electrofisiologia
Mateo BIVORT HAIEK | Juan Manuel ABOY | Gerson Ariel REVOLLO | Luis Dante BARJA

Hospital Universitario Austral

INTRODUCCION: Las distintas bradiarritmias funcionales tales como bloqueo auriculoventricular (BAV) de alto grado intermitente,
disfuncion sinusal, sindrome del seno carotideo, asi como en el sincope neuromediado, poseen como caracteristica comun el incre-
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mento del tono vagal con minima o ninguna alteracion intrinse-
ca en el sistema de conduccién per se . Es asf como, publicado
por primera vez por Pachon y col en 2005, teniendo en cuenta
la localizacion de las células postganglionares parasimpaticas en
la pared auricular y los ganglios paracardiacos, surgio la hipote-
sis que la ablacién endocardica pudiera disminuir o eliminar de
manera permanente la inervacion vagal, evitando la utilizacion de
dispositivos implantables en pacientes con bloqueos extremos.

DESCRIPCION: Se presentan los casos de dos pacientes. 1) N.A,
varon de 15 afios de edad quien hace 6 afios presentd en control
predeportivo bradicardia sinusal 45 Ipm y bloqueo AV de 1° gra-
do, PR 300 mseg, sin evidencia de cardiopatia estructural, y que
luego desarrollé en el seguimiento, sintomas de astenia asociados
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a episodios de bloqueo AV de 2° grado tipo Wenckebach y de blo- ‘ l i ' . o
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se evidencio: tiempo de conduccién suprahisiano prolongado (AH
230 mseg) e infrahisiano normal con test de atropina con acor-
tamiento y normalizacién del AH hasta 103 mseg. Ante la etiologia funcional de dichos trastornos de conduccion se realizé cardioneu-
roablacién, realizando una neuromodulaciéon parasimpatica al ablacionar plexos ganglionares en ambas auriculas, tras el mapeo de
los mismos. En ambos casos se evidencid un aumento de la frecuencia cardfaca con respecto al basal, con acortamiento del punto
de Wenckebach y tiempo de recuperacion del nodo sinusal. Cabe resaltar que se obtuvo una ligera prolongacion del intervalo AH de
168 a 258 mseg en el paciente N.A, pero logrando una conduccion AV 1:1, lo que refleja la efectiva modulacion del tono parasimpatico
sobre el nodo AV. En cuanto al seguimiento a largo plazo, el estudio mediante Holter de 24 horas demostré que el nimero de pausas
ventriculares se redujo a cero en ambos pacientes, y parametros como el aumento de la frecuencia cardiaca minima y la disminucién
de su variabilidad, ademas de la mejoria en la sintomatologia a 6 meses, fueron hallazgos compatibles con denervacion vagal.

CONCLUSIONES: La CNA se vuelve un procedimiento atractivo, al reducir la recurrencia de BAV funcional de alto grado e incluso elim-
inarla como han demostrado algunas otras publicaciones. Debe ser considerada una opcidn de tratamiento en pacientes adecuada-
mente seleccionados, especialmente en jévenes a fin de evitar la colocacidon de un marcapasos.

ACCIDENTE CEREBROVASCULAR ISQUEMICO SECUNDARIO A ARTERITIS DE
TAKAYASU EN PACIENTE PEDIATRICO

Unidad Tematica: Cardiologia pediatrica y cardiopatias congénitas del adulto
Maria Laura LLORCA | Leilen Leonela ARONE | German GIMENEZ MOLINILLO | Anibal GENTILETTI | Romina Natalia OJEDA
HOSPITAL DE NINOS ViCTOR J. VILELA
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INTRODUCCION: La Arteritis de Takayasu es una enfermedad
crénica, inflamatoria, que afecta los grandes vasos, como la
aorta y sus ramas. Es la tercera vasculitis mas frecuente en
nifios. Las manifestaciones clinicas que ocurren en el debut de
la enfermedad son inespecificas.

DESCRIPCION: Paciente masculino de 11 affos, con anteced-
ente de Accidente Cerebrovascular isquémico en territorio de
arteria cerebral media izquierda, diagnosticado por resonan-
cia magnética dias previos a la consulta, con recuperacion de
déficit neuroldgico y en tratamiento con carbamacepina y aci-
do-acetilsalicilico, consulta por episodio de 4 horas de evolu-
cién caracterizado por hemiparesia braquio-crural derecha y
disartria. Al examen fisico cardiovascular: rosado, pulsos humeral y radial izquierdos disminuidos, RTR2NF, click sistélico en apex,
normotenso. Servicio de Hematologia solicita laboratorio especifico que descarta trombofilia. Se suspende aspirina y se anticoagula
con heparina. Se solicita ecografia Doppler de vasos de cuello que evidencia adelgazamiento circunferencial de arteria carétida comun
izquierda y angio-TAC de aorta, la cual evidencia alteracién mural de aorta ascendente, cayado y descendente con aumento con-
céntrico de espesor miointimal. Servicio de Cardiologia realiza ecocardiograma Doppler que informa dilatacién del origen de ambas
coronarias, las cuales estdn normoposicionadas e imagenes compatibles con dilataciéon de ramas septales vs multiples fistulas coro-
narias, motilidad y funcién sistdlica biventricular conservada; y cateterismo que diagnostica oclusién total de arteria carétida izquierda,
suboclusién de arteria subclavia izquierda con circulacién colateral, dilatacién en raiz adrtica y senos de Valsalva y oclusién total de
arteria coronaria descendente anterior con circulacion colater-
al homoy heterocoronariana. Se observan, ademas, pequefios
aneurismas localizados puntiformes en tronco braquiocefalico
derecho y aorta descendente. Servicio de Reumatologfa solici-
ta laboratorio especifico, sin particularidades. Se asume como
Accidente Cerebrovascular Isquémico secundario a lesiones
originadas por Vasculitis actualmente inactiva, por lo que inicia
tratamiento con azatioprina con favorable respuesta. Realiza
en forma diferida cateterismo intervencionista con dilatacion
y colocacion de stent en Arteria cardtida primitiva izquierda,
procedimiento que se lleva a cabo sin complicaciones. Se ind-
ica acenocumarol, aspirina y clopidogrel y es dado de alta sin
secuelas neuroldgicas.

CONCLUSIONES: La enfermedad en su fase inicial puede ser asintomatica, insidiosa y con sintomas inespecificos. En la practica actual,
una combinacion de estudios por imagenes es lo sugerido para el diagndstico y seguimiento.

AUSENCIA DE MIOCARDIO EN VENTRICULO DERECHO: ANOMALIA DE UHL

Unidad Tematica: Cardiologia pediatrica y cardiopatias congénitas del adulto

Unidad Tematica 2: Insuficiencia cardiaca, miocardiopatias y pericardio
Elena VARGAS PARRAGA | Marlon Alfonso RUIZ HOLGUIN | Ezequiel José ZAIDEL | Diego CARVALLO CLAROS

Sanatorio Giiemes

INTRODUCCION: La anomalia de Uhl es una malformacién cardiaca que se caracteriza por ausencia de miocardio en el ventriculo
derecho siendo éste de paredes delgadas y dilatadas. Fue descrita por primera vez por William Osler en 1905, quien la describié como
un adelgazamiento de la pared cardiaca y no fue hasta el afio 1952 cuando Henry Uhl reporté el primer caso confirmado por autopsia.
Se trata de una patologia poco frecuente de la cual se estima que existen alrededor de 100 casos a nivel mundial mencionados en
la literatura. Morfoldgicamente se evidencia la ausencia completa del miocardio en la pared parietal derecha del ventriculo derecho
estando compuesta sélo por epicardio y endocardio, sin interposicién de tejido adiposo ni signos de inflamacién o necrosis. La valvula
tricUspide presenta una insercion normal y el ventriculo izquierdo se presenta también morfolégicamente normal. La presentacion
clinica mas frecuente es la insuficiencia cardiaca derecha, la cual tiene escasa respuesta al tratamiento médico que deriva en una ele-
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vada mortalidad por lo que en busca de detener esto se han implementado diferentes técnicas quirldrgicas que incluyen actualmente
al trasplante cardiaco.

DESCRIPCION: Paciente femenina de 27 afios de edad, con antecedentes de internacion reciente por insuficiencia cardiaca descom-
pensada retrégrada biventricular asociado a aleteo auricular de alta respuesta ventricular, con RMN cardiaca compatible con Anomalfa
de Uhl (conocida desde 2014) (Imagen 1); acudié a nuestra institucidon por nauseas, vémitos, diarrea y palpitaciones, con electrocardi-
ograma con aleteo auricular de alta respuesta ventricular. Se realizé radiografia de térax con agradamiento ventricular (Imagen 2A) y
ecografia abdominal que evidencio vesicula de paredes finas con lito en bacinete biliar, interpretandose inicialmente como colecistitis
aguda, para lo que realizo tratamiento antibidtico empirico y se espectd conducta quirdrgica. Posteriormente, se evidencio elevacion
de enzimas hepaticas (TGO 3969 UI/L, TGP 3079 UI/L) y plaguetopenia de 83.000/mm3, con serologfas virales hepaticas negativas,
internandose en Unidad de Terapia Intensiva por sospecha de insuficiencia hepatica fulminante. Se midieron anticuerpos para cirrosis
biliar primaria que fueron negativos y se realizé doppler espleno-portal que no evidencié signos isquémicos agudos o trombosis hepati-
ca, con evidencia de venas suprahepaticas de calibre dilatado y arrosariadas (Imagen 2B) probablemente secundario a congestién por
patologfa de base (Anomalia de Uhl). Se realizd ecocardiograma transtoracico con dilatacién severa de ventriculo y auricula derecha,
funcion sistdlica del ventriculo derecho con deterioro severo e insuficiencia tricuspidea severa (Imagen 2C), por lo que se realizo trat-
amiento médico de la insuficiencia cardiaca con diuréticos. Por mejoria de cuadro clinico y disminucién significativa de enzimas hepati-
cas se decidid su egreso sanatorial, en plan de seguimiento ambulatorio con servicio de Insuficiencia Cardiaca y trasplante cardiaco.

CONCLUSIONES: Aungue la anomalia de Uhl es una patologia rara con alta mortalidad a edades tempranas, nuestra paciente llegé a
la edad adulta debutando con insuficiencia cardiaca derecha, cuyo manejo fue sintomatico al no existir un tratamiento ideal descrito ni
haber presentado mayores complicaciones durante su internacién. Sin embargo, la literatura actual recomienda realizar un seguimien-
to estricto de estos pacientes y prepararlos para trasplante cardiaco a fin de mejorar sus probabilidades de supervivencia a largo plazo,
motivo por el cual se estad conduciendo hacia esto a nuestra paciente.

0172 ATRESIA CONGE’NITA UNILATERAL DE VENAS PULMONARES DERECHAS EN
PACIENTE PEDIATRICA

Unidad Tematica: Cardiologia pediatrica
y cardiopatias congénitas del adulto

Maria Laura LLORCA | Leilen Leonela ARONE
| Maria Teresa BONINI | Anibal GENTILETTI
| Romina Natalia OJEDA

HOSPITAL DE NINOS ViCTOR J. VILELA

INTRODUCCION: La atresia congénita unilateral de las venas
pulmonares es una anomalia muy infrecuente, que generalmente
se presenta en la infancia o adolescencia como episodios recur-
rentes de infecciones pulmonares o hemoptisis.
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DESCRIPCION: Nifia de 1 afio y 10 meses, con antecedentes de
bajo peso, bronquitis obstructiva recurrente, neumonias a repet-
iciony déficit de IgA, en estudio por multiples episodios de hemop-
tisis (evaluada en Hospital Garrahan por Servicio de Endoscopia
respiratoria descartando causa respiratoria y en seguimiento con
Servicio de Neumonologia quien descarta Tuberculosis y Fibrosis
Quistica) ingresa por cuadro de 12 horas de evolucion caracter-
izado por cuatro episodios hemoptisis abundantes. A su ingre-
so, palidez muco-cutanea generalizada, clinica y hemodinamica-
mente compensada, bien perfundida; sin dificultad ventilatoria,
saturando 99% aire ambiente. Normotensa. Se solicita laborato-
rio, que evidencia anemia que requiere pasaje de hemoderivados
en una oportunidad, y Rx de térax sin particularidades; se realiza
angio-TAC de térax que informa presencia de tejido de densidad
de partes blandas de localizacion hiliar y parahiliar derecha, ro-
deando al bronquio fuente, y el bronquio para el segmento api-
cal del I6bulo superior derecho, con captacion parcheada tras la
administracion del contraste endovenoso; y se visualizan en su

interior estructuras vasculares arteriales que plantean posibilidad m_‘l",“"'
de circulacién colateral arterial. Por sospecha de malformacion VIN 03567
vascular pulmonar y para descartar anomalia parcial del retorno ,,la:,',”:’:
venoso, se realiza ecocardiograma Doppler que evidencia: funcion o
sistélica biventricular conservada, presion pulmonar normal; se visualiza drenaje venoso pulmonar izquierdo drenando mediante un
colector comun a la auricula izquierda; no se observa drenaje venoso pulmonar derecho. Se realiza TAC de térax con reconstruccion
3D y cateterismo diagndstico donde se confirma agenesia de venas pulmonares derechas, con pulmén derecho irrigado por arteria
pulmonar pequefia y rama colateral de la aorta descendente por lo que Servicio de Cirugia Cardiotoracica programa neumonectomfa
derecha; procedimiento que se realiza sin complicaciones.

CONCLUSIONES: Resumiendo, reportamos un caso poco frecuente de anomalia vascular pulmonar congénita. Esta enfermedad gen-
eralmente se detecta en adolescentes y los sintomas y el curso clinico se confunde usualmente con tuberculosis pulmonar o fibrosis
quistica. La sospecha clinica junto a la realizacion de estudios complementarios ayudan al diagndstico de este tipo de patologias.

MUERTE SUBITA EN MIOCADIOPATIA HIPERTROFICA: HACIA LA MEDICINA

DE PRECISION

Unidad Tematica: Insuficiencia cardiaca, miocardiopatias y pericardio
Unidad Tematica 2: Arritmias y Electrofisiologia
Josefina PARODI | Cecilia Soledad MITRIONE | Maria Natalia ROMERO | Joaquin JARMA | Leandro Diego RODRIGUEZ

Sanatorio Anchorena San Martin

INTRODUCCION: La miocardiopatia hipertréfica (MCH) es la cardi-
opatia de base genética mas frecuente y la primera causa de muerte
subita (MS) en jovenes y atletas. Al ser una enfermedad con expresiv-
idad fenotipica y penetrancia variable, es importante utilizar todas las
herramientas a nuestro alcance para intentar predecir el curso de la
enfermedad. Si bien los scores de riesgo MS disponibles tienen cierta
especificidad, estudios demuestran que su sensibilidad en los scores
bajos o intermedios de riesgo no es alta. Ademas, dichos scores no
incluyen herramientas validadas para determinar prondstico como
la resonancia cardiaca (RMC). El estudio genético en la MCH es una
herramienta hoy cada vez mas disponible, y multiples publicaciones
respaldan el valor prondstico agregado de ciertas mutaciones genéti-
cas que conllevan un mayor riesgo de arritmias y MS.
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DESCRIPCION: Paciente de 44 afios que acude a guardia por FA
de alta respuesta sin descompensacion hemodinamica. No relata
antecedentes de relevancia personales pero si multiples antece-
dentes familiares de MS y cardiopatia (familiograma en Figura 1).
Se realiza ecocardiograma transtoracico que muestra ventriculo
izquierdo (V1) no dilatado con hipertrofia septal (maximo espesor
17 mm), funcién sistélica conservada, musculo papilar anterolat-
eral hipertréfico y bifido, con valva anterior mitral elongada. Aurfc-
ula izquierda severamente dilatada 50 mm y disfuncién diastdlica
moderada (Figura 2). En la RMC se informa miocardiopatia hiper-
tréfica septal asimétrica con maximo espesor de 20 mm, realce
tardio con gadolinio intramiocardico extenso a nivel septal basaly
medio, y T1 mapping prolongado, sugestivo de fibrosis intersticial
difusa. Holter ECG de 24 hs muestra extrasistoles ventriculares
aisladas. En base a estos hallazgos, se calcula un score de riesgo
de MS de ESC-SCORE de 4.1% (“CDI puede ser considerado”). Se
decide realizar estudio genético como pesquisa de MCH, mediante andlisis de secuenciacion de nueva generacion (NGS) en busqueda
de variantes en los 19 genes primordiales en los que se ha demostrado asociacion con la enfermedad. Se obtuvo un hallazgo positivo,
identificando una mutacién missense catalogada como PATOGENICA en el gen MYH7 que codifica a la proteina cadena pesada de mi-
osina (variante: ¢.2389G>A; p.Ala797Thr). Asimismo se identifica una segunda variante tipo non-sense catalogada como PATOGENICA
en el gen PLN que genera una disminucion total de la proteina final Fosfolamban (variante: c.116T>G; p.Leu39%*). Como conclusién
del estudio genético se observa un resultado patoldgico con heterocigosis mixta para los genes MYH7 y PLN, ambos conocidos por
su papel causal en la MCH. Dado que en los reportes de correlacion genotipo-fenotipo estas dos mutaciones representan alto riesgo
arritmico,sumado a otros factores de alto riesgo en nuestro paciente, se decide la colocacién de un CDI como prevencion primaria.

CONCLUSIONES: La mutacion en el gen MYH7 junto con la mutaciéon en MYBPC3 causan del 50 al 70% de las MCH con variantes sar-
coméricas conocidas. Los pacientes con variantes en el gen MYH7 suelen presentar peor prondéstico, con expresiones fenotipicas mas
severas y tempranas, y mayor riesgo de arritmias. Al mismo tiempo, la mutacién en el gen PLN se caracteriza por presentar alto riesgo
de MS, con alta penetrancia a edades tempranas. Las guias de practica clinica actuales recomiendan considerar la indicacion precoz
de un CDI ante el hallazgo de variantes en PLN. La presencia en nuestro paciente de una heterocigosis mixta para MCH puede ser el
motivo de la alta prevalencia y a edades tempranas de eventos arritmicos graves y MS en su familia. Este caso destaca la importancia
del estudio genético en la evaluacién de pacientes con MCH y la necesidad de una evaluacién individualizada del score de riesgo de MS,
utilizando a la genética como herramienta indispensable para ello.

m SINDROME CORONARIO AGUDO CON ELEVACION DEL ST COMO DEBUT DE
SINDROME ANTIFOSFOLIPIDICO CATASTROFICO EN ADOLESCENTE

Unidad Tematica: Cardiopatia Isquémica / Unidad Tematica 2: Corazén y Mujer
Maria Natalia PELLEGRINI | Anabella ORELLANO | Rocio BLANCO | Santiago DECOTTO | Anibal Martin ARIAS

Hospital Italiano de Buenos Aires

INTRODUCCION: El sindrome antifosfolipidico (SAF) es una T 1t B G . il QY
enfermedad autoinmune y sistémica que se caracteriza por el ; Sl sl ' ' KEdib et
desarrollo de eventos trombdticos arteriovenosos.

DESCRIPCION: Mujer de 17 afios de edad sin antecedentes,
consulté a urgencias por dolor precordial de una hora de R S ' .
evolucién asociado a sincope. Coment6 el inicio reciente de Bl dadon bar it SLss]
anticonceptivos orales. A su ingreso se encontraba con dolor - A
precordial en curso, palidez generalizada y taquicardia a 120

latidos por minuto. El laboratorio mostré un hematocrito de | £
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17%y 14.100 plaquetas, insuficiencia renal aguda con creatinina séri-
ca de 1.45 mg/dl y proteinuria. El dosaje de troponina ultrasensible
fue de 227.7 pg/mL. El electrocardiograma evidenci¢ taquicardia si-
nusal con supradesnivel del segmento ST en cara inferolaterodorsal,
asociado a infradesnivel especular en derivaciones anteriores(FIG 1).
El ecocardiograma transtoracico evidencié hipoquinesia inferior e in-
feroseptal de base a punta con una FEVI del 45% e insuficiencia mitral
moderada hacia la valva posterior mitral. Se descarté sangrado cere-
bral posterior al traumatismo encefalocraneano por tomografia y se
observaron multiples infartos esplénicos agudos. Se realiz cinecor-
onariografia de urgencia que evidencié oclusion de la arteria circun-
fleja, dominante, a nivel de su ramo auriculoventricular (AV), con una
imagen angiografica compatible con abundante material trombético.
La trombectomfa mecanica y la tromboaspiraciéon resultaron frustras.
Se implanté un stent en el ramo AV al observarse imagen compatible
con diseccion coronaria. Los anticuerpos resultaron positivos, por lo
que el cuadro se interpreté como SAF catastréfico con compromi-
so coronario, infartos esplénicos y compromiso microvascular renal
dada la presencia de hematuria, proteinuria e insuficiencia renal agu-
da. Inicié anticoagulacion y doble antiagregacion, realizé pulsos de
metilprednisolona con plasmaféresis y posteriormente recibid rituximab. Por buena evolucién se otorgé el alta al octavo dfa con corti-
coides orales, triple esquema con warfarina y clopidogrel por un mes, luego se retird la aspirina.

| SRE £70550 2R EEIT oL

CONCLUSIONES: Es importante considerar patologias infrecuentes en pacientes jévenes con infarto agudo de miocardio, dada la
gravedad y las consecuencias sistémicas que puede implicar. Un aspecto atipico del caso es la oclusién aguda de arteria circunfleja
como debut de la enfermedad en una mujer adolescente de 17 afios. En este sentido el inicio de anticonceptivos reciente podria ser
desencadenante.

m RECONSTRUCCION DE CONO DE DA SILVA EN PACIENTE PEDIATRICO CON

ANOMALIA DE EBSTEIN

Unidad Tematica: Cardiologia pediatrica y cardiopatias congénitas del adulto
Maria Laura LLORCA | Romina Natalia OJEDA | Lucrecia MATA | German GIMENEZ MOLINILLO | Pablo GARCIA DELUCIS
HOSPITAL DE NINOS VICTOR J. VILELA

INTRODUCCION: La Anomalia de Ebstein (AE) es una cardiopatia congénita muy poco frecuente; representa el 1% de las mismas. Se
considera una malformacién no solo de la valvula tricdspide sino también del ventriculo derecho, derivando en un amplio espectro de
lesiones, que generan grados variables de insuficiencia valvular tricdspidea, disfuncién ventricular derecha y cianosis. El espectro de
manifestaciones clinicas varia desde casos severos, con cianosis profunda, insuficiencia cardiaca grave y shock, hasta pacientes asin-
tomaticos hasta la vida adulta. Desde su introduccion en el afio 1989, la técnica de Reconstruccion de Cono (RC) de da Silva, constituye
la técnica quirdrgica de eleccién para la correccion de la AE.
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DESCRIPCION: Paciente de 13 afios, con antecedente de Anomalia de Ebstein, sin otros antecedentes patolégicos de jerarquia, con-
curre a control con Servicio de Cardiologia, por cuadro de 3 meses de evolucion caracterizado por disnea de esfuerzo progresiva. Al
examen fisico cardiovascular se constata: rosado, pulsos y precordio conservados; R1 NF R2 desdoblado permanente; soplo sistélico
2/6 en foco pulmonar; sin dificultad ventilatoria, saturando 93% aire ambiente. Se solicita Rx de térax que evidencia indice cardiot-
ordcico conservado, sin signos de hiperflujo pulmonar; se realiza electrocardiograma: ritmo sinusal, FC 50lpm; AQRS indeterminado, PR
200msegy bloqueo completo de rama derecha; se realiza ecocardiograma Doppler en el cual se observa a nivel del ventriculo derecho
una proporcién funcional del 40% con severa atrializacion de la valvula tricispide a 6¢cm del anillo; valvula trictspide con movilidad y
adherencias de la valva septal; insuficiencia central por falta de coaptacién de grado severo; comunicacién interauricular tipo ostium
secundum de 10mm con shunt bidireccional. Se realiza Resonancia Magnética que informa en el ventriculo derecho porcentaje de
adosamiento de la valva posterior del 61%; Porcentaje de adosamiento de la valva septal del 54%; indice de Celemajer: 0,58 Tipo I;
Clasificacion de Carpentier B; jet de insuficiencia tricuspidea central que impresiona de moderada a severa. Se presenta paciente en
ateneo clinico-quirdrgico y se decide realizar cirugia correctiva de patologia de base. Se realiza seglin protocolo quirdrgico: Reconstruc-
cion plastica de Cono; requiere 99 minutos de circulacion extracorpéreay 77 minutos de clampeo adrtico. Paciente egresa de quiré-
fano extubado, sin requerimiento de inotrépicos. Cursa postoperatorio inmediato durante 72hs en Unidad de Cuidados Intensivos
Pediatricos. Presenta a las 48hs postoperatorias alteraciones del ritmo eléctrico, alternando ritmo sinusal con ritmo nodal y se constata
presencia de extrasistoles, que revierten luego de retirado los drenajes. Se realiza ecocardiograma de control donde se evidencia insu-
ficiencia tricuspidea minima central, con funcién sistodiastdlica biventricular conservada, sin derrame pericardico. El paciente es dado
de alta a los 5 dias de internacién por favorable evolucion clinica.

CONCLUSIONES: Las indicaciones quirlrgicas de los pacientes con AE asintomaticos continla siendo controversial, aunque se conoce
que la historia natural de la enfermedad en pacientes no operados es la progresion lenta hacia el desarrollo de insuficiencia cardiaca
congestiva, arritmias 0 ambos; asi como que la correccion quirdrgica realizada en estadios avanzados presenta menos posibilidades
de revertir los dafios de la enfermedad completamente. La técnica de RC es una cirugia que puede ser realizada con baja morbimortal-
idad. La tendencia actual es su realizacion en estadios tempranos, aun en pacientes asintomaticos, lo cual optimiza la preservacion de
la funcién del ventriculo derecho y reduce el riesgo de aparicién de complicaciones como arritmias y muerte subita.

m MIOCARDIOPATIA DILATADA TOXOCARIASIS VISCERAL A PROPOSITO DE UN CASO

Unidad Tematica: Cardiologia pediatrica y cardiopatias congénitas del adulto

Unidad Tematica 2: Insuficiencia cardiaca, miocardiopatias y pericardio

Sebastian HINCAPIE VALENCIA | Maria Mercedes SAENZ TEJEIRA | Guillermo Fernando MOSCATELLI | Silvina NEILING
| Alexandra NINO MARTINEZ

Fundacién Hospitalaria

INTRODUCCION: En las infecciones sistémicas por parésitos (protozoos y helmintos), es comun la afeccion a diferentes 6rganos, entre
estos, la afectacion cardiaca siendo esta poco frecuente, la cual puede cursar desde trastornos de la conduccién inespecificos, hasta
miocardiopatias dilatadas, con alteracién en la funcién ventricular con elevada morbi - mortalidad.

DESCRIPCION: Paciente 18 meses de sexo femenino, que tiene como antecedentes, ser RNT/PAEG, Inicia con lesiones purpuricas
palpables de 24 horas de evolucién, en miembros inferiores y, compromiso plantar, tronco y genitales. Posteriormente inicia con
registros subfebriles y un registro de 38°. Recibe tratamiento con Ceftriaxona por 3 dias (con hemocultivos y urocultivo sin rescate
de germen). Presenta en laboratorio, leucocitosis, con Eosinafilia, por lo que se ampliaron estudios, realizando: Rx de térax, ecografia
abdominal, ecocardiografia y fondo de ojo informados como normales. Se solicitan serologias (Toxoplasma, Mycoplasma, Chlamydia,
Toxocariasis). Medio epidemiolégico positivo para toxocariasis. presentaba arenero en su casa y convive con gatos pequefios. Dada la
adecuada evolucién clinica, permanece afebril, no presenta compromiso en ningln otro érgano, se decide dar egreso sanatorial con
pautas de alarma recomendaciones. Durante sus controles de forma ambulatoria a los 15 dias, encntrandose asintomatica, se realiza
ecocardiograma, donde se evidencia deterioro de la funcion miocardica (FA: 28%), con dilatacion del ventriculo izquierdo, se decide
su internacion para ampliacion de estudios e inicio de tratamiento médico con Enalapril (0.1 mg/kg/dia) y Furosemida (1mg/kg/dia).
Presenta en laboratorio marcada Eosinofilia (54% = 21924mm3), con aumento de los biomarcadores cardiacos Dimero D: 0.7 mg/ml
(elevado), BNP: 672 mcg/ml (elevado), Troponina: 96 pg/ml (elevado), CPK-MB 54 u/L (elevado).En ecografia abdominal se evidencian
lesiones hipoecoicas multiples a nivel hepatico, Tac de térax: infiltrado bilateral con patrén alveolar. Se obtiene resultado de serologias
solicitadas previamente, encontrando IgG detectable para Toxocariasis. Se realiza ateneo interdisciplinario (Cardiologfa, Hematologia y
Parasitologfa del Hospital Ricardo Gutierrez) en donde se asume como posible agente etioldgico, y se inicia tratamiento con Albendazol
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(15 mg/kg/dia durante 15 dias), ademas dado el compromiso miocardicos, se realiza pasaje de Gammaglobulina (2 gr/Kg en dos dosis)
e inicio de corticoterapia (iniciando con Dexametasona por 7 dias hasta completar 15 dias totales con metilprednisona). Posterior al
pasaje del esquema terapéutico propuesto se evidencia mejoria clinica de las lesiones en piel, hepaticas, de los parametros de labora-
torio (BNP: 755 mcg/ml, Troponina: 49 pg/ml, CPK-MB 35 u/L, recuento de Eosindfilos: 4%= 432 mm3), ecocardiograma (FA: 36%)y RNM
Cardiaca que informa: Deterioro leve de la funcion sistdlica del VI con hipoquinesia global. Estructura parietal sin alteraciones, DD: 32
mm VFD 52ml/m2 VFS: 25ml/m2, FE: 52%. No criterios de miocarditis aguda, realce tardio y técnica de edema negativo para inflamacion
miocardica. Pericardio normal. Dada la adecuada evolucién clinica, la paciente presenta mejoria de la funcién ventricular, desaparicién
de la eosinofilia, se decide dar egreso sanatorial y continuar seguimiento multidisciplinario de forma ambulatoria. Actualmente en los
controles, permanece con buena funcién ventricular con diametros conservados, recibié enalapril durante 1 afio, actualmente sin
medicacion cardioldgica.

CONCLUSIONES: EI compromiso cardiovascular es una presentaciéon poco frecuente y potencialmente grave en la Toxocariasis. Es
muy importante el trabajo multidisciplinario para mejorar el pronéstico.

m TRATAMIENTO PERCUTANEO DE COARTACION DE AORTA NATIVA ASOCIADA

A DUCTUS ARTERIOSO PERSISTENTE EN PACIENTE DE 11 ANOS

Unidad Tematica: Cardiologia pediatrica y cardiopatias congénitas del adulto

Unidad Tematica 2: Cardiopatia Intervencionista y Estructural

German GIMENEZ MOLINILLO | Lucrecia MATA | Maria Inés BALDUCCI | Maria Teresa BONINI | Anibal GENTILETTI
HOSPITAL DE NINOS VICTOR J. VILELA

INTRODUCCION: El tratamiento de la coartacién de aorta asociada
a un ductus arterioso permeable (DAP) depende de la edad del pa-
ciente, la anatomia de la coartacién y el tamafio del ductus. Lactantes
con coartacion de aorta y DAP generalmente se someten a correc-
cién quirdrgica. El cierre percutaneo de DAP moderados a grandes
con dispositivos oclusivos se practica ampliamente en los Ultimos
afios, sin embargo, en presencia de coartacién el disco de retencién
adrtica del dispositivo puede comprometer la luz adrtica y empeorar
la obstruccién del arco.

DESCRIPCION: Paciente masculino de 11 afios con sospecha de sin-
drome genético por presentar atrofia renal bilateral, hipoacusia, mi-
crogonadismo, sobrepeso y retraso neuromadurativo, es derivado a
nuestra institucion por presentar coartacion de aorta nativa asociada
a valvula adrtica biclspide y DAP. Al examen fisico se encuentra rosa-
do, con soplo sistdlico eyectivo 3/6 en foco adrtico irradiado a dorso,
con tensién arterial en miembro superior derecho de 160/78 y pul-
sos en miembros inferiores disminuidos. Se realiza ecocardiograma
doppler que informa ventriculo izquierdo severamente dilatado, val-
vula adrtica bicUspide sin gradiente, coartacién de aorta severa de
6mm con 90mmHg de gradiente con rampa diastdlica hipoplasica
post-coartacion y DAP de 12mm que emerge inmediatamente pos-
terior a la coartacion. Se amplia con tomografia que informa tronco
bovino, itsmo adrtico de 9.7mm de didmetro con dilatacién proximal
e hipoplasia distal, junto con DAP de 15mm y dilatacién del tronco
de la arteria pulmonar con un didmetro de 35mm. Se decide realizar
entonces cateterismo diagnostico que objetiva coartacién adrtica
severa de 7mm con un gradiente sistélico de 40mmHg, un DAP de
15-16mm e hipertension pulmonar. Se evalla en ateneo donde se
decide realizar correccién por via percutanea por lo que se ingresa a
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sala de hemodinamia donde se coloca bajo anestesia general Stent CP recubierto de 45mm de largo montado en balén de 14mm con
minimo shunt residual y sin gradiente remanente.

CONCLUSIONES: El tratamiento percutaneo de coartacién de aorta asociada a un DAP moderado a grande en pacientes mayores es
seguroy eficaz. El stent recubierto es una opcién a considerar en casos sin dilatacién significativa de la aorta descendente postestendtica.

ANEURISMA VENTRICULAR CONGENITO Y MUERTE SUBITA CARDIACA EN
EMBARAZADAEN PACIENTE DE 11 ANOS

Unidad Tematica: Cardiologia pediatrica y cardiopatias congénitas del adulto
Unidad Tematica 2: Arritmias y Electrofisiologia
Ana Laura MICELI | Juan Maria IROULART | Rocio BLANCO / Hospital Italiano de Buenos Aires

INTRODUCCION: Los aneurismas ventriculares congénitos son malformaciones cardiacas raras con escasos reportes desde su descripcion.
Se asocian a otras malformaciones (cardiacas, vasculares o toraco-abdominales) aproximadamente en un 70%. Son mas frecuentes en el
ventriculo izquierdo. Dependiendo de la cantidad de fibras musculares afectadas, pueden aparecer como segmentos aquinéticos/disquinéti-
cos o con contractilidad normal. Clinicamente la mayorfa son asintomaticos, aungque pueden presentarse con arritmias ventriculares, muerte
subita cardiaca, insuficiencia cardiaca congestiva, embolias sistémicas o ruptura de la pared ventricular.

Ejo largo 2 camaras. A) Imagenes de cine lesanancia. B) Secuencias de redice twdio de
gadolinia (FSIR). Son wetalades & aneunsms e porcidn infaror basal (*) y @l ascass RTG
Ecocardiograma transordcico. Efe cond paraestemal sn transicion banal-medioventriculars (flecha)

Anounsma on relacion & segmaento inforosastal (A)

DESCRIPCION: Se presenta caso de paciente de 27 afios cursando embarazo de 19 semanas derivada por muerte stbita cardiaca con arrit-
mia ventricular refractaria. No presenta antecedentes de relevancia. Seglin antecedente de historia clinica de otro centro, ingresa al mismo
por paro cardiorrespiratorio con retorno a circulaciéon espontanea tras maniobras de RCP y desfibrilacion eléctrica en dos oportunidades.
Por multiples episodios de taquicardia ventricular durante weaning respiratorio y sospecha de cardiopatia estructural por ecocardiograma,
se decide derivacién. Al ingreso a nuestra institucion, la paciente se encuentra en asistencia respiratoria mecanica. Se logra extubacién en
las primeras 24 horas, sin recurrencia de arritmias. Es evaluada por equipo de Obstetricia, quienes constatan latidos fetales positivos. En
primera instancia se decide evaluacion con ecocardiograma transtoracico que evidencia deterioro leve de la funcién del ventriculo izquierdo
y adelgazamiento inferoseptal basal. Se continlia el estudio de cardiopatia estructural mediante resonancia cardiaca. La misma evidencia
aneurisma ventricular inferoseptal, inferior e inferolateral basal. Ademas, se destaca un deterioro moderado de la funcién ventricular con
incremento del volumen de fin de sistole e hipertrofia a predominio de segmentos inferiores. En las imagenes de realce tardio se observa
escasa fibrosis subendocardica en relacion a una pequefia regién de la base aneurismatica. Se descarté enfermedad de Chagas mediante
serologfas negativas. Se difiere el estudio de coronariopatia por el riesgo que esto implica durante el embarazo, sumado a la baja proba-
bilidad de complicacién mecanica de infarto segun los hallazgos de la resonancia magnética. Se indica colocacion de CDI en prevencion
secundaria y tratamiento con betabloqueantes. Se decide en conjunto con servicio de obstetricia otorgar apto para continuar embarazo con
seguimiento frecuente por Cardiologia. Por tratarse de una miocardiopatia mixta (hipertrofia en algunos segmentos con adelgazamiento de
otros)y aneurisma ventricular con escasa fibrosis, se interpreta probable causa congénita del cuadro. Se solicitd panel genético para estudio
de miocardiopatias cuyo resultado se encuentra adn en proceso.

CONCLUSIONES: Se present6 caso de muerte subita arritmica secundaria a miocardiopatia con fenotipo mixto y aneurisma ventricular
congeénito. Existen reportes que asocian dichos aneurismas con arritmias ventriculares potencialmente mortales. No existe evidencia de
tratamiento médico preventivo. Cuando el evento tiene lugar, la Unica estrategia terapéutica inicial es la colocacion de un CDI en prevencion
secundaria. Dado la infrecuencia de asociacién aneurisma congénito y muerte sUbita, determinar causalidad resulta un desafio. El estudio
estandarizado del episodio continuara una vez terminado el embarazo.
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ASQCIACI()N DE IV’IIOCARDIOPI-\'TI'A NO COMPACTADA, RETORNO VENOSO
ANOMALO Y FENOMENOS ARRITMICOS DENTRO DE UN GRUPO FAMILIAR.

A PROPOSITO DE DOS RAROS CASOS

Unidad Tematica: Cardiologia pediatrica y cardiopatias congénitas del adulto
Unidad Tematica 2: Arritmias y Electrofisiologia

Maribel KANCHI LLAVETA | Maria Del Rosario VON DER BECKE KLUCHTZNER | Pablo AGUERO | Omar Andrés VEGA
| Camilo Ariel PULMARI

CENTRO DE ALTA COMPLE]JIDAD PRESIDENTE PERON. MALVINAS ARGENTINAS

INTRODUCCION: La miocardiopatia no compactada (MNC) es la
morfologia anémala del mismo con trabeculaciones asociadas a re-
cesos profundos. Puede tener una etiologfa adquirida o congénita,
asociandose con disfunciéon mecanica o eléctrica.

DESCRIPCION: Caso clinico 1: Paciente masculino de 27 affos con
antecedentes cardiovasculares de internacién en unidad coronaria
por infarto renal cardioembdlico complicado con shock cardiogéni-
co. Se realizd ecocardiograma que evidencié miocardiopatia dilatada
(MCD) con funcioén sistélica del ventriculo izquierda reducida (FSVIr)
y miocardiopatia no compactada (MNC), posteriormente constatado
por cardioresonancia. Actualmente en plan de trasplante cardiaco.

En el grupo familiar ampliado, tiene tres hermanos, UNO POrtador e e meoteeain 1 41 s e & srpcmets s 2o 4 sems coen
de marcapasos tipo WIR por blogueo auriculoventricular COMPIELO i o b o e L et ey o e
(BAVQ) y cierre de ductus permeable a 105 9 afi0S, MaAAre CON fIDri- ottt e e s s e o e
lacién auricular (FA), su tio murié sdbitamente a los 60 afios por MCD

y su abuela murié por “cardiopatia” (Fig. 1). Consulto por palpitaciones en contexto de FA de adecuada respuesta. Se realiza ecocardiograma
donde se evidencia trombo en ventriculo izquierdo, se prosigue con cardioresonancia confirmando el diagnostico, también se observd
retorn6 venoso andémalo de la vena cava inferior drenando a vena acigos. En plan de colocacion desfibrilador automatico implantable(CDI)
por prevencion primaria, al intentar colocar el CDI presenta dificultad para llegar a cavidades derechas, se continua con angiotomografia
constatandose persistencia de vena cava superior que drena al seno coronario (Fig. 2). Actualmente paciente en plan de implante de CDI
subcutaneo, trasplante cardiaco y realizar test genético. Caso clinico 2: Paciente masculino de 25 afios con antecedentes cardiovasculares de
MCD con funcién sistélica del ventriculo izquierda preservada (FSVIp) y pardlisis auricular. Antecedentes heredofamiliares: tres hijos, el mayor
sano, hija de 2 afios con estenosis de valvula pulmonar, comunicacién interauricular e interventricular e hija de 1 afio con ritmo auricular
bajo. En el grupo familiar ampliado su hermano es portador de marcapasos tipo DDD por BAVC a los 15 afios. Su padre murio subitamente
a los 60 afios por MCD (Fig. 1). Consulto por mareos y palpitaciones,
en el electrocardiograma presento ritmo de la unién. Se prosigue .
con ecocardiograma en el cual se evidencia MCD con FSVIp e hiper- I ‘-(',:Z
trabeculado biventricular. Por antecedentes de paralisis auricular se
realiza estudio electrofisiolégico diagnosticando paro sinusal, dada
la dificultad para acceder a cavidades derechas se sospecha retorno

venoso andmalo. Por todo esto se realiza cardioresonancia objeti- ‘ - -
vando MCNC biventricular y agenesia distal de vena cava inferior con /’\ - e X fi m e ‘V' ','.:":
retorno venoso a vena Acigos (Fig. 2). Se prosigue con implante de ‘ : ' = -
marcapasos tipo DDDr, se realizd test genético con alteracion de gen A
SLC25A20, participante del ciclo de la carnitina. Se realiza genograma y S
ampliado observando que ambos casos comparten vinculo familiar l’::;g A 4 ‘
con la abuela. Actualmente en busqueda del gen responsable de la  Fleura1 Genotrame TS amobado
cardiopatia causal.
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CONCLUSIONES: La miocardiopatia no compactada, es una patologia congénita infrecuente, diagnosticada con mas frecuencia en la actu-
alidad, que puede ir acompafiada de otros defectos cardiacos, como en los dos casos raros presentados,cuyo genograma ampliado mostrd
un vinculo familiar.
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MANEJO INVASIVO EN TEP DE RIESGO INTERMEDIO ALTO SIN DESCOMPENSACION

HEMODINAMICA

Unidad Tematica: Enfermedad Vascular Pulmonar

Candelaria RAMOS | Marlon Alfonso RUIZ HOLGUIN | Joaquin PEREA | Diego CARVALLO CLAROS | Ricardo Alfredo VILLARREAL

Sanatorio Giiemes

INTRODUCCION: El tromboembolismo pulmonar (TEP) de riesgo inter-
medio tiene una mortalidad del 3 al 15%. La estrategia farmacoinvasiva
ha mejorado los parametros hemodinamicos y de funcién ventricular,
independientemente de la estabilidad hemodinamica. Utilizar terapias
percutaneas sin infusion de tromboliticos locales podria disminuir la
tasa de complicaciones hemorragicas. Para esto, presentamos el caso
de una trombectomia mecanica con el dispositivo FlowTriever.

DESCRIPCION: Paciente masculino de 81 afios con factores de riesgo
cardiovasculares (ex-tabaquismo severo y obesidad) y sospecha de en-
fermedad pulmonar obstructiva crénica, que comenzd su cuadro con
disnea en clase funcional (CF) Il con progresién a CF IVy ortopnea, poste-
rior a un viaje reciente de 12 horas en automavil. Consulté luego de una
semana a un centro de alta complejidad, encontrandose normotenso,
con desaturacion severa (SO2 82%), sin signos de insuficiencia cardia-
ca y requerimiento de oxigeno suplementario (O2) con mascara de
reservorio a 8 litros. En el electrocardiograma presentaba ritmo de fibri-
lacién auricular, bloqueo completo de rama derecha y patrén S1Q3T3
asociado a elevacion de biomarcadores de riesgo (péptido natriurético
cerebral y troponina ultrasensible). Ante la alta probabilidad de TEP, se
inici6 anticoagulacién con enoxaparina de bajo peso molecular (HBPM).
Se realizd ecocardiograma transtoracico con diametro diastélico del
ventriculo derecho (DDVD) de 64 mm y deterioro severo de su funcién
con una relacién ventriculo derecho/ventriculo izquierdo (VD/VI) de 1.23
y presion sistélica pulmonar de 80 mmHg. Por falta de disponibilidad de
angiotomografia, se realizd angiografia pulmonar con defecto de relleno
en ambas arterias pulmonares compatible con trombo y una presion
media pulmonar de 48 mmHg (Figura 1). Ante el diagndstico confirmado
de TEP, con score PESI 140, se estratificé al paciente como de riesgo in-
termedio alto y se realizé una estrategia farmacoinvasiva con trombec-
tomfa mecanica y trombdlisis local en forma bilateral. Por persistencia
de material trombdtico en rama principal derecha en angiografia pul-
monar de control, con presién media pulmonar de 40 mmHg, asociado
a persistencia sintomatica y requerimiento de O2 a alto flujo, se decidié
realizar trombectomia mecanica con sistema FlowTriever a rama pulmo-
nar derecha (Figura 2). Posterior al procedimiento, evolucioné con me-

VD{BASAL)=52 MM

jorfa sintomatica, descenso del requerimiento de O2 y descenso de presiéon media pulmonar a 26 mmHg y sistélica de 52 mmHg. Asociado,

presenté menor DDVD de 52 mm y una relacién VD/VI de 1.05.

CONCLUSIONES: Los pacientes con TEP de riesgo intermedio sin descompensacion hemodindmica pueden beneficiarse del tratamiento
invasivo sin necesidad de asociarse a infusion de tromboliticos locales, lo cual es una estrategia Util para reducir las tasas de sangrado y
para aquellos pacientes con respuesta parcial o incompleta al tratamiento con ellos. La trombectomia mecanica mediante el dispositivo
FlowTriever ha demostrado ser un método eficaz y seguro para el tratamiento del TEP agudo de riesgo intermedio sin descompensacion
hemodindmica. Aln se necesita una mejor caracterizacion de este grupo heterogéneo de pacientes para identificar el momento oportuno

del tratamiento invasivo.
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SINDROME CORONARIO AGUDO EN PACIENTE JOVEN CON ANEURISMA CORONARIO

Unidad Tematica: Cardiopatia Isquémica
Camila MUSLERA | Marco Antonio CEVALLOS ACARO | Sebastian PERALTA | Diego CARVALLO CLAROS | Andres MAZUQUIN

Sanatorio Giiemes

INTRODUCCION: Se define aneurisma coronario como una dilatacién coronaria focal que excede el didmetro de los segmentos
adyacentes normales del vaso en 1.5 veces. Se utiliza el término de ectasia coronaria cuando dicha dilatacion es difusa; y el aneurisma
gigante corresponde a una dilatacion que excede en 4 veces el segmento adyacente. Presentan una incidencia total de entre el 1.1%
al 4.9% de los pacientes sometidos a cinecoronariografia. La gran mayoria son asintomaticos, pero pueden complicarse presentando
cuadro clinico como infarto de miocardio, angina crénica estable, compresién externa y hasta ruptura aneurismatica.

DESCRIPCION: Paciente masculino de 36 afios sin antecedentes de
relevancia. Acudié a guardia sanatorial de otro centro por cuadro clini-
co caracterizado por angor en CF IV. Se realizé electrocardiograma con
evidencia de sobreelevacion del segmento ST en cara infero posteri-
or, asociado a bloqueo auriculoventricular completo a 35 latidos por
minuto. Interpretandose dicho cuadro como IAMCEST KKA complicado
con BAV 3°, se decidio realizar cinecoronariografia de urgencia, la cual
evidencid arteria coronaria derecha dominante sin lesiones y a nivel
del surco inter ventriculoauricular posterior una imagen compatible
con trombosis parcial sin evidencia de ramas distales. Se intentd an-
gioplastia transluminal coronaria de manera no exitosa, por lo que se
realizé infusion de Tenecteplasa 10mg intracoronario con evidencia de
disminucion de dicho trombo, reperfusion de ramas distales, y mejoria
del dromotropismo. En ese contexto se decidié su derivacion a centro
de mayor complejidad. A su ingreso sanatorial, paciente se encontraba
hemodinamicamente estable y asintomatico para angor disnea y pal-
pitaciones, se realizd electrocardiograma que evidencié bloqueo auric-
uloventricular de 2° Mobitz 1 y se dosaron biomarcadores los mismos
positivos. Durante su internacion se realizé cinecoronariografia con
evidencia de coronaria derecha dominante sin lesiones con aneurisma
distal en cruz de corazdn (Imagen 1), a su vez se evidencio en ecocardi-
ograma transtoracico FEY del 60% con hipoquinesia inferoseptal basal y
sin valvulopatias. Por anatomia compleja se planificé en heart team, una
angioplastia con implante de Stents Graft en dicha lesién, por lo que se
solicitaron los materiales correspondientes a obra social. Paciente pre-
senta buena evolucién clinica, con electrocardiograma en ritmo sinusal
y sin evidencia secuelar en el mismo, por lo que se decide su alta hos-
pitalaria con doble antiagregacion (acido acetil salicilico y clopidogrel) y
rivaroxaban 2.5 mg cada 12 hs, continuo con seguimiento ambulatorio
a la espera de materiales. Luego de quince dias el paciente reingresa
de manera programada para realizacidon de angioplastia, en contexto
de evidencia en nueva cinecoronariograffa de aneurisma trombosado
con circulacién colateral de sus lechos distales, se opté por no realizar
la misma y priorizar tratamiento médico (Imagen 2). Se decidi¢ su alta
hospitalaria para control y manejo ambulatorio con indicacién de doble antiagregacion plaquetaria.

CONCLUSIONES: Los aneurismas coronarios son infrecuentes de encontrar en pacientes cursando infarto agudo de miocardio. Suele
ser mas frecuente en hombres'y la etiologia méas prevalente es la ateroesclerdtica, seguido de las secundarias a enfermedad de Kawa-
sakiy en un tercer lugar las congénitas. Afecta mayormente a los hombres y presentan mayor carga trombdtica requiriendo con mayor
frecuencia uso de inhibidores de GP lIb/llla, tromboliticos locales y trombectomia (aspirativa/mecanica). Aquellos que se presentan
como sindrome coronarios agudos suelen tener menor REFLOW y mayor re-estenosis que los pacientes sin dilataciones aneurismati-
cas. En la actualidad no existe consenso definitivo sobre el manejo médico y el seguimiento a largo plazo para este tipo de pacientes.
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VARIANTE PATQGENICA DEL GEN MYH7: EXPRESION DE DIFERENTES FENOTIPOS
DE LA MUTACION EN UN GRUPO FAMILIAR.

Unidad Tematica: Insuficiencia cardiaca, miocardiopatias y pericardio

Juan Diego ORELLANA TORAL | Estefania Anabel FLEMING | Guillermo Andres CORNEJO PENA | Margarita PERADEJORDI
| Pablo KOCIUBINSKY

Hospital El Cruce, SAMIC. Florencio Varela

INTRODUCCION: Seglin registros en la actualidad la principal causa
de trasplante cardiaco son las miocardiopatias dilatadas no coro-
narias de etiologia no aclarada. Hoy sabemos que muchas de ellas
son cardiopatias primarias familiares de origen genético. El estudio
genético del paciente y grupo familiar ha tomado gran relevancia
para caracterizar estas miocardiopatias familiares, orientar el trat-
amiento y conocer su impacto prondstico. Se presenta el caso de
una familia afectada por una mutacién poco frecuente del gen MYH7
con distintas formas de presentacion clinica.

DESCRIPCION: Paciente de sexo femenino de 44 afios de edad
derivada a un centro de alta complejidad para evaluacion pre =
trasplante cardiaco con diagnostico de miocardiopatia dilatada
con insuficiencia cardiaca avanzada. Antecedentes personales: ex tabaquista. Antecedentes familiares: madre y abuelo fallecen de
causa cardiaca a los 40 afios, hermano y sobrina con diagndéstico de miocardiopatia hipertréfica y dos de sus tres hijos actualmente
en seguimiento por servicio de cardiologia pediatrica por miocardiopatia hipertréfica. El cuadro inicia el afio 2015 con episodio de
insuficiencia cardiaca (IC) descompensada y trombosis intrarrenal (sospecha cardioembdlica) luego de lo cual permanece anticoagu-
lada. Presenté multiples internaciones por IC y falla renal, en las cuales requirié inotrépicos para su compensacién, lo cual motivo la
derivacion al servicio de IC avanzada y trasplante cardiaco. Al examen fisico en el momento de la evaluacién presentaba TA 90/60, FC
100 Ipm. con signos de congestion y regular perfusion periférica. Clase funcional habitual ll-lll. Durante la evaluacién pre trasplante
se realizé ecocardiograma con cavidades dilatadas y deterioro severo de FEVI sin trastornos de la motilidad segmentaria, miocardio
hipertrabeculado con presencia de sinusoides. La relacion del miocardio no compacto/compacto mayor a 2. Como parte del estu-
dio de su miocardiopatia se realiza CCG sin lesiones coronarias significativas, serologfas negativas, y resonancia magnética cardiaca
que evidencia hipertrabeculado significativo que cumple con criterios morfolégicos para miocardio no compacto. Durante valoracion
por nefrologia se detecta CICr 35 ml/min/1.73m2, y atrofia renal

izquierda. Se realiza estudio genético detectandose en ella'y dos ' “ CASOINDICE * "

de sus tres hijos la presencia de una variante patoldgica del gen e e Smmatan s vf-"——ﬂ:'/'—-' '{ = T‘;Wﬂ.{
MYH7 variante C.1208G>A (P.ARG403GLN) - en heterocigosis, gen

relacionado con patologias cardiacas, y variante encontrada en :_ ¥ ; : ;L__J(,_“-_J‘_,-__ [EsEE ,_f
individuos con miocardiopatia hipertréfica y enfermedades neu- ! ' o ! ("
romusculares Al momento se encuentra en lista de espera para ue - " ! l ¥ I
trasplante cardio-renal, con tratamiento médico 6ptimo para ICy & FRRBH TR AR B | R e ] *-b"—-d-i,n
anticoagulada por diagnostico de miocardio no compacto y epi- I ‘
sodios de fibrilacién auricular paroxistica, se realizé implante de 3 rj
CDI como prevencion primaria de muerte subita. Por otra parte, i :

los familiares afectados con diagndstico de miocardiopatia hiper-
tréfica se mantienen en seguimiento por cardiologfa al momento b 83 23 333! { I 2y ‘i : ‘ o, "i
sin intercurrencias.
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CONCLUSIONES: Como se describe en este caso, la mutacion del Tty { I f ] ) I J
gen MYH7 variante C.1208G>A (P.ARG403GLN) se manifestéenel ||~ | [ “[‘”“[‘”‘"*" ] '“l !
caso indice como miocardio no compacto requiriendo trasplan- : ! ‘[ ,l S EEyaRuss

te cardiaco, y en el resto del grupo familiar como miocardiopatia
hipertréfica. No se observaron patologfas neuromusculares tam- Emsss| Sus s sasem 8 | ]} a=masiiens aa s smare:
bién descripta en esta variante. ;
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EXTRACCION DE CABLE DE MARCAPASOS IMPLANTADO HACE 30 ANOS
POR VIA FEMORAL.

Unidad Tematica: Arritmias y Electrofisiologia
Unidad Tematica 2: Cirugia cardiovascular y recuperacién cardiovascular
Hernan Daniel RIOS | Nicolas ARRUVITO | Carlos Domingo ARAMBURU | Sergio Raul SCURI | Christian ZGRABLICH

Hospital Italiano de La Plata

INTRODUCCION: El implante de dispositivos de marcapasos definitivos (MCP) por via femoral es muy infrecuente, y la extraccién de los
mismo aun mucho mas con muy poca experiencia publicada.

DESCRIPCION: Presentamos un pa-
ciente masculino de 45 afios de edad,
portador de MCP desde los 8 afios
de edad, antecedentes de multiples
decubitos y plasticas que finalizaron
en endocarditis bacteriana, con ex-
traccion de catéteres a cielo abierto
a los 15 afios. Como secuela de dicha
intervencién presenta obstruccion de
ambas venas subclavias y vena cava su-
perior, concomitantemente trombosis
venosa profunda de miembro inferior
derecho, cursando actualmente decub-
ito e infeccién de bolsillo de MCP pos-
terior a recambio de generador hace
2 afios, con indicacién de extraccion
completa del sistema. En la radiografia
(Rx) de torax se observa el catéter implantado por via femoral y las puntas de dos cables abandonados en el miocardio durante la cirugia
realizada a los 15 afios. Se decide abordaje combinado por via de esternotomia e implante MCP epicardico DDDR, mas abordaje por
via femoral derecha con extraccién de generador de MCP expuesto y extraccion de cable con utilizacion de los instrumentos de la via
superior. Se utilizaron estilete Spectranetics LLD 2, vainas metalicas medianas (Cook), vainas de Polypropylene de 10 Fr (Cook), y vainas
rotacionales bidireccionales Tightrail (Spectranetics) liberando tejido fibroso a lo largo del recorrido del cable. Finalmente se utilizé la vaina
de teflon de una estacion de trabajo de Byrd para via femoral, con la que se logré llegar al ventriculo derecho, liberando su intenso tejido
fibroso, mediante maniobras de traccidon y contratraccién con la extraccion exitosa de el catéter. Buena evoluciéon postoperatoria a 3
meses de operado.

CONCLUSIONES: Si bien los instrumentos disponibles para la via femoral son para cables implantados por via superior, y los instru-
mentos para la via superior no tienen la longitud necesaria para la extraccion de un cable implantado por via femoral; presentamos la
resolucion exitosa mediante la utilizaciéon y combinacion de dichos instrumentos, de un caso de un paciente con extraccion de cable
de MCP implantado por via femoral hace 30 afios.

0342 HISTORIA NATURAL DE PSEUDOANEURISMA DE VENTRICULO

IZQUIERDO: SEGUIMIENTO A 12 ANOS

Unidad Tematica: Multimagen
Unidad Tematica 2: Cirugia cardiovascular y recuperacion cardiovascular
Heidi FLORES | Nery BRITO | Juan José MARTINEZ COMAS | Susana Claudia LLOIS | Ricardo Alberto MIGLIORE

Hospital General de Agudos Eva Peron de san Martin
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INTRODUCCION: El pseudoaneurisma del ventriculo izquierdo (PAVI)
es una complicacion poco frecuente (1%) del infarto agudo de miocar-
dio que ocurre generalmente dentro de la primera semana de evolu-
cion. Menos frecuente aun es que el PAVI ocurra como complicacion
de cirugia de reemplazo valvular en ausencia de enfermedad coronaria
previa.

DESCRIPCION: Paciente femenina de 60 afios, con antecedentes de
tabaquista severa, reemplazo de valvula mitral y aortica mecanica, en
febrero de 2011 por enfermedad reumadtica de valvula mitral mas es-
tenosis aortica severa e hipertensién pulmonar con arterias coronarias
normales. La paciente evoluciona favorablemente en el post-operatorio
quedando asintomatica. En el ecocardiograma de control se registra
derrame pericardico severo sin compromiso hemodinamico decidién-
dose no realizar puncién evacuadora. Concurre a nuestro Hospital en
2014 para realizar riesgo quirdrgico por presentar cancer de colon, real-
izandose eco Doppler que evidencia una cavidad de 11 x 7 cm en comu-
nicacion con el VI a través de un cuello de 2 mm a nivel del surco auric-
uloventricular inmediatamente por debajo de la prétesis mitral (vista de
4 cdmaras), en relacién con la pared posterolateral del VI con flujo sis-
todiastdlico dentro de la cavidad pericardica, hallazgos compatibles con
PAVI (Fig. 1). Se realizd hemicolectomia derecha, persisti¢ asintomatica.
En el presente afio ingresa con cuadro de disnea progresiva CF Il mas
edema en miembros inferiores vy fibrilacion auricular de alta respuesta
ventricular. Se realiza ecocardiograma control que informa cavidad 12
X 8 cm con caracteristicas similares al eco Doppler del 2014. Se solicita
angiotomografia cardiaca que informa: defecto de contraccién anterior,
anterolateral e inferolateral basal y medial, con deterioro de la funcién
de VI con FEY de 25 % . A nivel paracardiaco izquierdo en relacion con
la pared libre del ventriculo izquierdo, se evidencia formacién ovoide
de bordes netos y calcificados de contenido liquido, que en las imagenes post contraste tardio presenta tincion, con pequefia solucion de
continuidad con el ventriculo izquierdo a nivel del segmento inferolateral basal. Se evidencia ademas, pequefias imagenes compatibles con
trombos en su interior. Diametros de la formacién en plano axial 143.1mm x 94.9 mm, en plano coronal 141.2 mm x 114.5 mm y sagital de
134.1 mm x 101.8 mm. En fase sistélica se evidencia pasaje de material de contraste desde el ventriculo izquierdo hacia la neocavidad (Fig.
2). Los hallazgos son compatibles con pseudoaneurisma de aspecto crénico. Se realizé balance negativo, méas control de frecuencia cardiaca,
sin otra intercurrencia durante la internacion se otorga el alta para seguimiento ambulatorio. Se decide no intervenir el pseudoaneurisma
debido a su aspecto crénico calcificado

CONCLUSIONES: En las series anatomopatoldgicas se refiere como etiologia del PAVI el infarto agudo de miocardio, las complicaciones de
cirugfa cardiacay el trauma. En este caso se interpreta que el PAVI fue la consecuencia de una complicacién de la reseccion de la valvula mitral
reumatica y/o aparato subvalvular que ocasiond una lesién en el miocardio a nivel inferobasal dando lugar a la formacién del PAVI. Si bien en
casos aislados puede tener una evolucion asintomatica, es excepcional encontrar pacientes con PAVI calcificados y con larga evolucién como
el presente caso.

0372 TRATAMIENTO INVASIVO DE TAQUICARDIA AURICULAR INCESANTE EN PACIENTE

CON SHOCK CARDIOGENICODO: SEGUIMIENTO A 12 ANOS

Unidad Tematica: Arritmias y Electrofisiologia

Unidad Tematica 2: Insuficiencia cardiaca, miocardiopatias y pericardio
Jessica Paola PACHECO | Aisha MUHAMMAD HUSSAIN YEPEZ | Evaristo CASTELLANOS
INSTITUO DE CARDIOLOGIA SRL
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INTRODUCCION: La taquicardia auricular inc-
esante es una forma de arritmia cardiaca que
puede resultar en una carga de trabajo excesiva
para el corazén y comprometer su funcién con-
tractil. En algunas circunstancias, esta arritmia
puede progresar hacia el shock cardiogénico,
una complicacién grave que pone en peligro la
vida del paciente, situacién en la que el corazén
es incapaz de bombear adecuadamente la
sangre necesaria para satisfacer las demandas
metabdlicas del cuerpo. Esto puede deberse a
una combinaciéon de factores, como la rapida
frecuencia cardiaca, la disminucién del llenado
ventriculary el deterioro de la funcién contractil.

DESCRIPCION: Paciente masculino de 18 afios con antecedente de taquicardia auricular sin cardiopatfa estructural ingresa cursando cuadro
de palpitaciones de 20 dias de evolucién con tension arterial de 80/50 frecuencia cardiaca 170 latidos por minuto, al examen fisico con hipov-
entilacion bilateral y rales bibasales, ingurgitacion yugular (XX) hepatomegalia(X).Se realiza ecg que muestra ritmo de taquicardia supraven-
tricular regular complejos estrechos y RP largo, se realiza Adenosina endovenosa en bolo y cardioversion eléctrica 3 intentos sin éxito, con
Ecocardiograma doppler que muestra ventriculo izquierdo dilatado
con Fey del 20%, hipoquinesia global. Con diagndstico de Shock car-
diogénico se administran bolos de Flecainida obteniendo ritmo si-
nusal, se inicia drogas vasoactivas logrando estabilizar hemodinami-
camente al paciente. Se realiza laboratorio con resultado normal.
Luego de una semana, manteniendo ritmo sinusal con flecainida ,
franca mejoria clinica y hemodinamica reflejada en un ecocardio-
grama doppler con Fey de 38% y disminucién de didmetros del VI,
decidimos estudio electrofisiolégico y ablacién con radiofrecuencia
guiada con sistema Ensite 3D de taquicardia auricular perihisiana,
con éxito al aplicar en seno no coronariano (debido a no contar con
crioablacion). Al control mensual se observa ecocardiograma con fey
conservada y RMC con ausencia edemay realce tardio, lo que confir-
ma una Taquicardiomiopatia exclusiva.

CONCLUSIONES: La Taquimiocardiopatia (TCMP) es causa de disfuncion ventricular izquierda, potencialmente reversible, los mecanismos
no estan totalmente definidos, pero incluyen: isquemia subclinica, anomalias en el metabolismo, estrés redox y sobrecarga de calcio en los
miocitos. Estos cambios moleculares y celulares conducen a anomalias en la geometria de la cdmara cardiaca y en el modelado ventricular.
La reversibilidad de la funcién ventricular que se puede obtener tratando la taquicardia primaria, condiciona la importancia de una rapida
identificacion e inmediato tratamiento.

0403 SINDROME DE BRUGADA EN PEDIATRIA. LA PUNTA DE UN ICEBERG POCO

CONOCIDO Y FATAL. PRIMER REPORTE DE UN CASO INUSUAL EN PEDIATRIA
Y SUS FAMILIARES EN ARGENTINA

Unidad Tematica: Cardiologia pediatrica y cardiopatias congénitas del adulto
Unidad Tematica 2: Arritmias y Electrofisiologia

Marianna Silvia GUERCHICOFF LEMCKE | Sebastian MALDONADO | Juan Manuel OSUNA | Dr. Jorge BARRETA
| Alberto M. SCIEGATA

Hospital Italiano de Buenos Aires

INTRODUCCION: Se estima que el sindrome de Brugada (SBr) representa hasta un 20 % de las muertes stbitas (MS) en lactantes y jvenes,
sin embargo aun se sabe poco sobre la prevalencia, los criterios diagndsticos, la historia natural y el tratamiento de esta enfermedad en
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pediatria. Presentamos este caso para crear conciencia sobre la importancia de su reconocimiento y para intentar comprender mejor la
fisiopatologfa de esta condicion potencialmente fatal.

DESCRIPCION: Paciente mujer de 9 meses admitida en otra institucién por mal estado general y fiebre post inmunizacién por calendar-
io. ECG: taquicardia monomorfa regular FC > 200 Ipm QRS ancho con imagen de bloqueo completo de rama derecha (BCRD) (Fig1a), sin
respuesta (rta) CVE, adenosina, propranolol ni amiodarona a dosis habituales con deterioro severo de la funcién ventricular se solictié su
traslado a nuestro hospital. Llegd grave por lo cual ingresé a ECMO, iniciamos milrinona, quinidina con mejorfa del QRS en ritmo sinusal, se
agrego ivabradina porque las FC bajas permitian mejor control de la arritmia. ECG ritmo sinusal, FC 75 Ipm, conduccion AV1:1 PR 220 miliseg
BCRD QRS 240 miliseg con potenciales tardios al QRS en precordiales derechas (Fig 1b) Laboratorio y toxicolégico negativos. RMN cardiaca
con gadolinio normal descartando miocarditis y tumores. Sospechamos SBr o canalopatia. Presentd eventos convulsivos post vacunacion
y fiebre a los 6 meses. Tera hija de una pareja joven no consanguinea. ECG materno: patrén espontaneo de Brugada tipo 1 presentd 2
sincopes 15 afios atras. Abuelo materno PCR a los 22 afios con hermanos muertos jévenes subitamente. Con control de la arritmia se dio
de alta con monitor y DEA + quinidina, cilostazol e ivabradina vo. Reingresé a las 12 hs luego de una emocién fuerte: FC 270 Ipm QRS ancho
BCRD asumimos taquicardia auricular con rta a CVE. Mala evolucién con taquicardias subintrantes, reingresé en ECMO e indicamos esmolol
ev: buena rta. Suspendimos quinidina y cilostazol e iniciamos milrinona y sotalol. Estudio electrofisiologico en ECMO: basal y con apremio
farmacoldgico no se logrd inducir arritmias: se decidié realizar ablacion del nodo AV con colocacion de CDAI epicardico bicameral. Por fallas
de captura con altos umbrales epicardicos en ambos ventriculos se reposiciond el cable de defibrilacién a endocardio de VD via transauric-
ular. El estudio genético reveld una variante patogénica en heterocigosis en el gen SCN5A ¢.535C>T (p.Arg179%) sabemos que este cambio
genético produce pérdida de funcién del canal de sodio cardiaco, mecanismo genético reconocido como causa del SBr. Fuera de ECMO
presenté episodios de TV FC 170 Ipm correctamente sensados y revertidos mediante ATP, solo uno tuvo choque apropiado. Al ser la arritmia
ventricular mas frecuente en modo DDD y/o WI con FC alta por lo que se programd VI 60 Ipm con sotalol, atenolol y cilostazol vo: luego de
2 meses esta libre de eventos.

CONCLUSIONES: Esta pte present6 arritmias ventriculares monomorfas y auriculares severas que requirieron medidas terapedticas excep-
cionales asf como un tratamiento farmacoldgico final no habitual en ptes con SBr. La mutacidon encontrada en SCN5A genera una proteina
ausente lo cual suele asociarse a fenotipos severos. Su madre y otros familiares fueron diagnosticados a partir de la pte pudiendo establecer
su seguimiento y el asesoramiento para la planificacién familiar. Creemos que se necesitan mas estudios y conciencia sobre el SBr en nifios
a fin de lograr un consenso para el manejo de esta compleja, heterogénea y potencialmente fatal afeccién.

0427 ESTRATEGIA HIBRIDA PARA LA ESTENOSIS AORTICA CRITICA Y LA

MIOCARDIOPATIA DILATADA FETAL

Unidad Tematica: Cardiologia pediatrica y cardiopatias congénitas del adulto
Unidad Tematica 2: Cirugia cardiovascular y recuperacion cardiovascular
Edgardo BANILLE | Ignacio JUANEDA | Nora BUENO | Juan Ignacio DIAZ | Alejandro Roman PEIRONE

Hospital Privado Universitario de Cérdoba

INTRODUCCION: Varias publicaciones respaldan los abordajes hibridos como Ultimo recurso en cardiopatias congénitas con riesgo vital,
como el sindrome del corazén hipoplasico izquierdo y las miocardiopatias dilatadas o restrictivas.
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DESCRIPCION:  Recién  nacido
pretérmino con diagndstico de este- Ecocardiograma, 1 horalvida Ecocardiograma post cerclaje. 4C
nosis valvular critica y miocardiopatia _ = -
del ventriculo izquierdo sometido a
valvuloplastia adrtica. Se indicaron
prostaglandinas, farmacos vasoactivos
(milrinona, levosimendan, adrenalina) y
diuréticos: (furosemida y espironolac-
tona). No tolerd la circulaciéon seriada 'y
se presento falla multiorganica (cardia-
ca, renal, pulmonar, cerebral). Se pre-
scribié bisoprolol/lisinopril. El abordaje
hibrido, consistente en el bandeo bilateral de las arterias pulmonares y la colocaciéon de un stent ductal, logré regresar a la circulacion
paralela (fetal). La evolucién fue favorable. A los 3 meses de edad, el debanding percutédneo y la oclusiéon del stent ductal completaron
el procedimiento. Se realizé un analisis de la fisiopatologfa de los escenarios hemodindmicos propios de la enfermedad y de las inter-
acciones ventriculo-ventricular después de las estrategias médicas empleadas.

2 A4

CONCLUSIONES: La evolucion hemodinamica post valvuloplastia en ocasiones puede ser desfavorable debido a un remodelado
ventricular anormal. Una estrategia hibrida resulta Util para diferentes escenarios de insuficiencia cardiaca pediatrica. Una estrategia
hibrida pone en marcha varios mecanismos fisioldgicos que provocan un equilibrio eficiente entre presion, flujo y resistencia.

SINCOPE VASOVAGAL CARDIOINHIBITORIO, ;HAY ALTERNATIVAS AL IMPLANTE
DE MARCAPASOS?

Unidad Tematica: Arritmias y Electrofisiologia
Lucas TINTPILVER | Nicolas Mario MARTINENGHI | Ramon AROZARENA | Juan Manuel RODRIGUEZ PLATAS | Sergio José DUBNER

Sanatorio de los Arcos

INTRODUCCION: Los sincopes vasovagales recurrentes por
respuesta cardioinhibitoria alteran la calidad de vida de los pacientes.
Habitualmente, suceden en pacientes jévenes sin cardiopatia estruc-
tural y en aquellos donde ha fallado la terapéutica farmacoldgica, la
decision sobre el implante de marcapasos resulta sumamente com-
pleja. La cardioneuroablacion (CNA), propuesta inicialmente por el Dr
Pachon y col. en 2005, emergié en los Ultimos afios como una alter-
nativa terapéutica a la estimulacién cardfaca eléctrica en pacientes
con bradiarritmias de origen funcional por hiperactividad vagal.

DESCRIPCION: Paciente femenina de 21 afios de edad, con ante-
cedentes de sincopes recurrentes desde la infancia (7 en el Ultimo
afio), con prédromos vasovagales (nausea y sudoracion). El examen
cardiovascular fue normal, el estudio Holter reveld una frecuencia
cardiaca promedio de 71 lat x min y minima de 37 lat x min, sin pau-
sas significativas (< 2,5 seg). Se realizé tilt test que resulto negativo y
en el ECG presentaba ritmo sinusal, dentro de limites fisioldgicos. Persistié con episodios sincopales a pesar de los tratamientos paliativos
y farmacoldgicos, y durante su Ultima internacion por sincope se realizé6 monitoreo prolongado por telemetria. Fueron registrados episodi-
os de bradicardia sinusal y pausas sinusales en varias oportunidades, siendo la mas prolongada de 18 segundos con reproduccion de los
sintomas, por lo que fue derivada al servicio de electrofisiologia para el implante de un marcapasos. El ecocardiograma descarté enfermad
estructural y los andlisis de laboratorio no mostraron particularidades relevantes. Se realizé un estudio electrofisiolégico que demostrd
tiempos de recuperacién del nédulo sinusal, parametros de la conduccién AV normales (AH 96 mseg, HV 43 mseg), y se efectud test de at-
ropina con resultado positivo (aumento de la FC > 25 %), confirmando la ausencia de enfermedad estructural del sistema de conducciony el
origen funcional de las arritmias. Frente a la recurrencia de los sintomas se le ofreci¢ a la paciente realizar CNA como alternativa al implante
de marcapasos. Al inicio de la CNA se realizé neuroestimulacion (NE) de alta frecuencia extra cardiaca transyugular, observando asistolia. Se
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realizd ablacién desde auricula izquierda de los plexos ganglionares superoparaseptal, inferoparaseptal, postero lateral izquierdo, y desde
la auricula derecha se abord¢ el plexo cavo adrtico, guiados por referencia anatdomica, electrogramas fibrilares y el software Fractionation
(Sistema Ensite Presition, Abbot). Por dltimo, se repitié NE no observando asistolia y el test de atropina no mostré cambios significativos en
la frecuencia cardiaca. La paciente evolucion6 favorablemente, sin complicaciones agudas y no volvié a presentar episodios sincopales luego
de 3 meses de seguimiento. Se realizé monitoreo Holter sin registros de bradicardia o asistolia.

CONCLUSIONES: En pacientes sintomaticos por sincope vasovagal recurrente con respuesta cardioinhibitoria confirmada y de origen fun-
cional, la CNA ofrece excelentes resultados permitiendo evitar el implante de un marcapasos. Si bien son resultados iniciales, se debe consid-
erar esta opcion terapéutica, sobre todo en pacientes jovenes sin cardiopatia y sintomas recurrentes. Son necesarios estudios prospectivos
multicéntricos para confirmar los resultados obtenidos hasta ahora.

0482 VENTRICULO UNICO SIN RESOLUCION QUIRURGICA

Unidad Tematica: Cardiologia pediatrica y cardiopatias congénitas del adulto

Andrea NAKAMA / Hospital de Clinicas UBA

INTRODUCCION: El ventriculo Gnico o corazén univentricular es
una cardiopatia congénita poco frecuente que engloba un am-
plio rango de alteraciones cardfacas. Se clasifica principalmente,
en la presencia de flujo pulmonar disminuido o aumentado,
que a su vez determina las formas de presentaciones clinicas
como insuficiencia cardiaca o cianosis. El ecocardiograma Dop-
pler es una de las principales herramientas para el diagndstico
y seguimiento. Las opciones terapéuticas quirdrgicas tienen el
objetivo de conseguir un aporte de sangre adecuado al sistema
pulmonar, entre ellos se encuentran el cerclaje de la arteria pul-
monar en la etapa neonatal, la operacion de Glenn en lactantes y
de Fontan-Kreutzer en la infancia. Se presenta a continuacion un
reporte de caso de una paciente con ventriculo Unico.

DESCRIPCION: Mujer de 31 afios con antecedentes de ventriculo Unico no intervenido quirdrgicamente por decisién familiar. Se
encontraba en seguimiento por servicio de Cirugfa por carcinoma papilar de tiroides en plan de resoluciéon quirdrgica por lo que so-
licitaron evaluacion cardioldgica prequirdrgica. Al examen fisico se encontraba con tension arterial 120-80 mmHg, frecuencia cardiaca
80 Ipm, eupneica, saturando 85% al aire ambiente; soplo holosistdlico en 4 areas a predominio tricuspideo y P2 hiperintenso; cianosis
generalizada y acropaquia. Referfa clase funcional habitual de II. Presentaba laboratorio con Hto 63%, alcalosis respiratoria crénica e
hipoxemia con pO2 de 50 mmHg. La radiografia de térax, segundo arco tendido y amputacién de los vasos pulmonares periféricos.
El electrocardiograma presentaba signos de hipertrofia biventricular y el Holter no evidencié alteraciones. Como estudio complemen-
tario se realizé ecocardiograma Doppler transtoracico que evidencid ventriculo Unico con comunicacién interauricular tipo ostium
secundum, dos valvulas auriculo-ventriculares a la misma altura con insuficiencia tricuspidea de 95 mmHg (se asumié presion sistdlica
de la arteria pulmonar mayor a 100 mmHg), velocidad en venas
pulmonares de 0.47 m/seg, motilidad global conservada, arterias
aorta y pulmonar con doble salida del ventriculo Unico e imagen
de transposicién, rama derecha de la arteria pulmonar de 13 mm
y la izquierda de 9 mm (discreta hipoplasia). Se interpreté como
ventriculo Unico con transposiciéon de los grandes vasos e hi-
pertension pulmonar severa con fisiologia de Eisenmenger. Dado
el cuadro clinico avanzado, se inicié tratamiento con vasodilata-
dor pulmonar, Sildenafil 25 mg cada 8 hs. Evolucion6 normotensa,
sin cambios en la sintomatologia, actualmente en plan de definir
tratamiento quirdrgico o radioterapia de CA de tiroides.

CONCLUSIONES: El tratamiento quirdrgico de un ventriculo Unico
en los neonatos No es curativo, pero proporciona un aumento de
la supervivencia y mejorfa en la calidad de vida. La sobrevida de
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la intervencién quirdrgica es a 30 afios superior al 80%. En adultos que no se han intervenido quirdrgicamente se recomienda que se
sometan a una evaluacion cuidadosa en centros especializados que incluya técnicas multimodales de imagenes y evaluacion invasiva
para decidir si pueden beneficiarse de un procedimiento quirdrgico o intervencionista. En pacientes con fisiologia de Eisenmenger se
debe considerar el trasplante cardio-pulmonar, no obstante la falta de donantes de 6rganos es una importante limitacion.

0485 PRESENTACION POCO FRECUENTE DE LA MIOCARDIOPATIA ARRITMOGENICA.

Unidad Tematica: Cardiologia pediatrica y cardiopatias congénitas del adulto

Maria Cristina LORENZO CARRION (1) | Lisandro Martin PEREZ VALEGA (1) | Luciana OLIVERA (1) | Luis Ignacio MONDRAGON
(2) | Marianna Silvia GUERCHICOFF LEMCKE (3)

Clinica Monte Grande (1); ICBA - Instituto Cardiovascular de Buenos Aires (2); CARDIOGENOMICA (3)

INTRODUCCION: La miocardiopatia arritmogénica (MCA) es una enti-
dad poco frecuente de etiologia genética que afecta al musculo cardiaco
reemplazandolo por tejido fibroadiposo y se asocia a riesgo de muerte
subita y desarrollo de insuficiencia cardiaca. La forma mas frecuente de
presentacion corresponde a la afeccion aislada del VD, siendo menos
frecuente la forma predominante del ventriculo izquierdo (VI). A pesar
de que los nuevos criterios diagndsticos han sido desarrollados para de-
tectar la afeccién predominante del VI, el test genético es condicidn sine
qua non para el diagnostico de la MCA del VI. Dentro de las mutaciones
conocidas el truncamiento temprano del gen de la desmoplaquina (DSP),
estructura fundamental en el mantenimiento de la unién intercelular, se
asocia con peor evolucién clinica y mayor riesgo arritmico.

DESCRIPCION: Paciente de sexo femenino, 39 afios, con antecedentes de
dislipemia familiar, miocardiopatia no filiada diagnosticada en 2019 durante
tercer trimestre de embarazo. Concurre a servicio de guardia por dolor
precordial opresivo 6/10 de intensidad con irradiacién a dorso. Se realiza
electrocardiograma en ritmo sinusal 67Ipm microvoltaje, EV aisladas, sin al-
teraciones isquémicas con dosaje de enzimas cardiacas en ascenso (c.Tnl
us 800 y 7000pg/ml). Ingresa a unidad coronaria. El ecocardiograma evi-
dencia VI con didmetros conservados, hipoquinesia global y deterioro mod-
erado de la funcién sistélica ( FEY 42%). Las serologias virales y marcadores
para enfermedades autoinmunes fueron negativos. Se realiza cinecoro-
nariografia descartando enfermedad coronaria significativa. La resonancia
cardiaca informa VI con aumento del volumen de fin de sistole, Hipocinesia
global y deterioro leve de la funcion sistdlica. Fey: 47 % . Secuencia T2 stir
con signos sugestivos de edema a nivel miocardico. Imagenes sugestivas
de metaplasia adiposa a nivel del septum interventricular. Luego de la in-
yeccién de gadolinio (0,15 mmol/kg) se evidencid realce tardio (RTG) intra-
miocardico y subepicardico de importante monto con patrén no isquémi-
co necrotico. Ventriculo derecho con volumen de sin de sistole levemente
aumentado, FEY 48% sin evidencia de RTG. Derrame pericardico leve. Se
realiza test genético identificdndose una variante patogénica en el gen DSP
€.829C>T (p.GIn277%). HOLTER cardiaco con extrasistoles ventriculares
polimérficas frecuentes (total 7511), duplas y tripletas y multiples episodios
de TVNS.Se decide implante de cardiodesfibrilador en prevencién primaria de muerte subita.

CONCLUSIONES: La forma predominante del VI en la MCA es poco frecuente y su diagndstico constituye un desafio clinico siendo
el test genético el gold standard. Es necesario diferenciarla de la miocarditis aguda y conocer que existe una relacién estrecha entre
los procesos inflamatorios y la progresion de la necrosis miocardica. Su correcto diagndéstico es fundamental para prevenir la muerte
subita en pacientes jévenes, guiar el tratamiento médico optimo y ofrecer consejo genético a los familiares.
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0489 ARTERITIS DE TAKAYASU: EXAMEN FISICO: LA CLAVE DIAGNOSTICA

Unidad Tematica: Cardiologia pediatrica y cardiopatias congénitas del adulto

Unidad Tematica 2: Cardiopatia Intervencionista y Estructural
Julieta FIGUEROA | Clara ACHILLI | Agustina Laura SPERA | Beatriz VILLA | Natalia Soledad NAPOLI

Hospital Italiano de Buenos Aires

INTRODUCCION: La arteritis de Takayasu es una vasculitis de grandes
vasos que afecta principalmente a la arteria aorta y sus ramas primarias.
A pesar de ser una enfermedad rara, es la tercera causa de vasculitis en
pediatria. Es de etiologia desconocida, de evolucion crénica y afecta pref-
erentemente a mujeres en edad reproductiva.

DESCRIPCION: Paciente femenina de 16 afios con diagndstico de anemia
desde los 11 afios, agregd artralgias y ANCA C positivo en el laboratorio.
En el dltimo mes comenzd con claudicacion intermitente, disnea en re-
poso, ortopnea, palpitaciones y hemoptisis; sintomas que la llevaron a
la consulta cardiologica. Por disfuncién ventricular severa fue derivada
a nuestra institucion con sospecha de miocarditis. Al ingreso presento
precordio activo, presencia de R3, soplo cuello pulsos débiles en miem-
bro superior derecho y carotideo izquierdo, con ausencia de pulsos fem-
orales y tension arterial diferencial de 70 mmHg entre miembro superior
izquierdo y miembros inferiores. En ecocardiograma doppler color pre-
sentd ventriculo izquierdo levemente hipertréfico con disfuncion sistélica
severa, estenosis de carétida izquierda y disminucién de calibre localiza-
do en aorta abdominal. Con sospecha de Arteritis de Takayasu se solicita
angiotomografia: aorta abdominal presenta 2 dreas de estenosis, una de
ellas en la transiciéon toraco-abdominal con estenosis del 73% por area
e infrarrenal del 84% por area. Arteria mesentérica con engrosamiento
concéntrico y estenosis significativa a nivel del segmento proximal. Arte-
rias renales con estenosis a nivel del origen, arterias iliacas primitivas dis-
minuidas de calibre. Oclusién de la arteria carétida comun del lado dere-
cho con repermeabilizacion de la bifurcacion carotidea a partir de ramos
anastomaticos anteriores y laterales. Severa reduccion del calibre de la
arteria vertebral derecha a nivel del ostium, con adecuado calibre distal.
Se realiza en primera instancia colocacién de stents en aorta abdominal
en sus dos sitios de estenosis e inicia tratamiento inmunosupresor.

CONCLUSIONES: En la mayoria de los casos el diagndstico de Arteritis
de Takayasu es clinico. El interrogatorio, la asimetrfa de pulsos y la hi-
pertension arterial diferencial fueron las claves diagndsticas en nuestro caso. La Arteritis de takayasu supone un reto diagndstico y ter-
apéutico. Teniendo en cuenta el mosaico de manifestaciones clinicas, asi como la diversidad y complejidad de las complicaciones que
pueden derivarse del curso de la enfermedad se hace necesario tener un amplio dominio de los elementos epidemioldgicos, clinicos y
de diagndstico con la finalidad de realizar diagnostico precoz y tratamiento oportuno.

m SINDROME DE KOUNIS, A PROPOSITO DE UN CASO.

Unidad Tematica: Cardiopatia Isquémica
Gonzalo Manuel MEDINA | Carolina Elizabeth FOGAR | Anali SALVA | Jaime TABOADA | Sandra SWIESZKOWSKI

Hospital de Clinicas UBA
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INTRODUCCION: El Sindrome de Kounis
es definido como un sindrome coronario
agudo asociado a una reaccion alérgica,
que puede ser angina inestable, infarto
agudo de miocardio en un contexto de
hipersensibilidad, el cual es causado por
la liberacién de mediadores inflamatorios
(histamina, triptasa, productos del acido
araquidonico, factor activador de plague-
tas) durante la activacién de mastocitos y
posterior degranulacion de los mismos.

DESCRIPCION: Se presenta el caso de
una paciente femenina de 56 afios, ante-
cedentes personales mastocitosis sistémi-
ca agresiva, alergia mayor a antiinflamato-
rios no esteroideos, hiperparatiroidismo
y adenoma tiroideo con reseccién quirdr-
gica, litiasis renal bilateral con catéter do-
ble J e infeccidn urinaria a repeticién; que
ingresa a unidad coronaria por sindrome
coronario agudo (SCA) sin elevacion del ST.
Consulta por dolor precordial opresivo in-
tensidad 9/10, de 15 minutos de duracion
el cual cede espontdneamente, asociado a diaforesis, ademas refiere sintomas urinarios con aislamiento semanas previas de Klebsiella
pneumoniae en urocultivo. Al exdmen fisico se encontraba hemodindmicamente estable, febril 38°C, sin signos de fallo de bomba.
Se realiza electrocardiograma (ECG) que evidencia elevacion del punto ] de T mm en V1, V2, resto de derivaciones con segmento ST
isonivelado con T positivas asimétricas. Laboratorio con primera troponina T ultrasensible de 6.255 ng/L y segunda a las 6 horas que ev-
idenci6 5.0571 ng/L, creatininafosfokinasa (CPK) de 100 UI/L, anemia leve, leucocitosis de 19.790 mm3 con eosinéfilos de 2660 mm3. Se
inicia tratamiento antiisquémico con clopidogrel, enoxaparina y atorvastatina a espera de estudio angiografico, y antibioticoterapia con
ciprofloxacina cubriendo foco urinario. Presenta nuevo dolor precordial de caracteristicas anginosas, se repite ECG con rectificacién de
ST en cara inferior, y T negativas en V5 y V6, con nueva troponina T ultrasensible de 4.937 ng/L, CPK 21 UI/L, con MB 13 UI/L, eosindfilos
con ascenso hasta 12.340 mm3. Evoluciona el mismo dia con shock séptico versus anafilactico con regular respuesta a la expansion
con cristaloides, por lo que se inicia infusién continua de noradrenalina por 24 hs e hidrocortisona endovenosa con buena respuesta
al tratamiento. Por la enfermedad de base asociada a SCA, se interpreta como sindrome de Kounis tipo I. Se realiza ecocardiograma
con fraccion de eyeccion de 46%, hipocinesia anterolateral de base a punta, aquinesia inferior basal y medial, hipocinesia inferoapical e
inferolateral basal y medio. Para descartar enfermedad coronaria se lleva a cabo cinecoronariografia que informa arterias sin lesiones
angiograficamente significativas; se realiza resonancia cardiaca 20 dias posteriores con hallazgos morfolégicos y funcionales dentro de
parametros normales, sin signos de inflamacién. Se inicia tratamiento con antagonistas calcicos, corticoides y por buena evolucion es
dada de alta.

CONCLUSIONES: El sindrome de Kounis es una entidad infradiagnosticada, por lo que la sospecha diagndstica es fundamental. Se
necesitan mas estudios para conocer mejor su epidemiologia, caracteristicas clinicas y diagndstico, asi como para definir mejor las
medidas preventivas y terapéuticas.

m TRASPLANTE CARDIACO DE EMERGENCIA EN PACIENTE CON MIOCARDIOPATIA

ARRITMOGENICA Y TORMENTA ELECTRICA

Unidad Tematica: Insuficiencia cardiaca, miocardiopatias y pericardio
Unidad Tematica 2: Arritmias y Electrofisiologia
Federico SOLLAZZO | Constanza Belén ZACARIAS | Francisco NUTINEZ | Maria Florencia RENEDO | Elian Facundo GIORDANINO

Fundacién Favaloro
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INTRODUCCION: La miocardiopatia arritmogénica (MA) es una en-
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DESCRIPCION: Paciente de sexo masculino de 27 afios, con antece- [ ¥ M s "’_“‘ THaY NG S ,‘ IVE* V ATy £, e [
dente en 2018, en contexto de estudio prequirurgico se constataron | iR "‘; Y "‘\f ' ‘l “f 3 A"\(
extrasistoles ventriculares (EV) frecuentes. Se estudié mediante elec- ‘,I NS /’ ok “l/ =y *.“/k.l, 4 Y ’/\
trocardiograma con ondas T negativas en DIlI, aVF, V2-V6 y holter con ' gL P
EV 17183/dia, bigeminias y tripletas. Se completd estudio mediante
ecocardiograma que evidenci¢ dilatacion y disfuncién biventricular
severa. Ante estos hallazgos se estudidé con resonancia magnética
nuclear que mostro realce tardio subepicardico inferior y en pared libre del ventriculo derecho (VD). Por este motivo se colocé un cardiodes-
fibrilador implantable (CDI) como prevencion primaria de muerte subita. Posteriormente presentd una internacion en otra instituciéon por
choque efectivo de CDI, evidenciando en intervalometria multiples episodios de taquicardia ventricular (TV). Consultd a nuestra institucion
el 23/9/22 por palpitaciones y choque de CDI. Se encontraba sin insuficiencia cardiaca y sin alteraciones en laboratorio. Evoluciond con pal-
pitaciones, constatandose TV sostenida (ver imagen 1). Se inici¢ protocolo de tormenta eléctrica con lidocaina, amiodarona y magnesio con
reversion a ritmo sinusal. Siguié su estudio mediante intervalometria que evidencié mdltiples episodios de TV sostenida con cardioversion
eléctrica adecuada y efectiva en dos oportunidades. Se descarté enfermedad coronaria con angiotomografia cardiaca. Se evalué mediante
resonancia magnética cardiaca que evidenci¢ severa dilatacion y deterioro del VD con adelgazamiento de la pared libre y dpice. Debido a
estos hallazgos se desestim¢ la posibilidad de ablacién. Evoluciond
con multiples episodios de tormenta eléctrica con reinicio de proto-
colo de Lidocaina, por lo que debido a la refractariedad del cuadro
se decidi6 su intubacién orotraqueal y ventilacién mecanica para dis-
minuir el drive adrenérgico. Ante su evolucién torpida se decidié eval-
uacién y posterior ingreso a lista de espera para trasplante cardiaco
en situacién de emergencia B. Se inicié tratamiento con mexiletina,
alcanzando resolver en gran parte la densidad de arritmia ventricu-
lar y logrando su extubacion. Se realizd trasplante cardiaco ortotopi-
co bicavo el 27/10/22. Completd su internacion sin intercurrencias
ni complicaciones perioperatorias por lo que se otorgd su egreso
institucional. Posteriormente se obtuvo resultado de anatomia pa-
toldgica del corazén explantado (ver imagen 2) observandose exten-
sa sustitucion adiposa, desorganizacion de haces musculares lisos
con regular ondulacion de fibras y focos de necrosis miocitaria, con
el diagndstico definitivo de MA con afectacion biventricular.
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CONCLUSIONES: La MA es una enfermedad cardiaca hereditaria rara pero potencialmente mortal que requiere una atencién clinicay un
enfoque terapéutico integral. La comprension de sus caracteristicas clinicas, diagndéstico y opciones de tratamiento es fundamental para ga-
rantizar un manejo adecuado y mejorar los resultados clinicos. Respecto al tratamiento, el manejo incluye la reduccion del riesgo de muerte
subita cardiaca mediante la colocacién de CDI junto con la restriccion de la actividad fisica intensa. Ademas se debe realizar manejo de las
arritmias ventriculares con farmacos antiarritmicos como los betabloqueantes, amiodarona, sotalol o incluso la ablacién. En casos graves de
insuficiencia cardiaca o arritmias refractarias, puede ser necesario el trasplante cardiaco.

SINDROME CORONARIO AGUDO COMO PRESENTACION DE PERIMIOCARDITIS

EOSINOFILICA.

Unidad Tematica: Insuficiencia cardiaca, miocardiopatias y pericardio
Darwin Steve OROZCO CEDENO | Damian Jests MALANO | Marina Raquel PEREZ BEC | Juan Cruz JIMENEZ | Ezequiel José ZAIDEL

Sanatorio Gliemes



CASOS CLiNICOS A e

” CARDIOSUR

¥ il 20° Congreso de Cardiologla

Fignia L Resotancin cardiaca cou padoliic. & reales acdio S& &vidancia hipo
imtzmdad sub eadocirdica difusa; se cbserva parcke de resloe fardio coo pateén
intmnvocintics v mbopicindics ¢ nvzl indvolateral medio vantdoular © mfewapical hlpennteuso £ secuencs p(nd(’!‘idih a T2 v con renloe tardio de contres®e, (Flacha
(flacha verde). nannje).

Figun 2. Resomancis cardiac: con gadelinio. Se evidercu peneardio engromdo

INTRODUCCION: EI MINOCA, es una entidad frecuente que requiere un despliegue de algoritmo diagnéstico. La resonancia cardiaca es una
herramienta muy Util para la caracterizacion del cuadro. La miocarditis es una afectacion miocardica directa por diferentes noxas, con amplia
variabilidad de presentacion, y que puede representar un diagnéstico diferencial de MINOCA.

DESCRIPCION: Paciente masculino 58 afios, sin antecedentes cardiovasculares con antecedente de asma bronquial y psoriasis, ingresa a
servicio de emergencia por cuadro de angor en clase funcional IV (NYHA) con electrocardiograma en el que se evidencio ritmo sinusal con
infra desnivel del segmento PR en cara inferior e infra desnivel del segmento ST de V2 a V6 rectificado, con dosaje de Troponina T ultrasen-
sible de 165 pg./mly luego 247 pg./ml (valor de referencia <14 pg./ml) e hipereosinofilia periférica. Ademas, se realizé ecocardiograma tran-
storacico en el que se evidencio¢ fraccion de eyeccion del ventriculo izquierdo (FEVI) preservada, hipo quinesia septal anterior, medial y apical,
sin enfermedad valvular; se realizd cinecoronariografia en la que no se evidenciaron lesiones coronarias hemodinamicamente significativas.
Por estudio etioldgico, se realizé resonancia cardiaca con gadolinio en la que se evidencié FEVI de 46%, fraccion de eyeccidn del ventriculo
derecho de 59%, diametros ventriculares y auriculares conservados, con presencia de leve hipo quinesia difusa a predominio inferior e infe-
rolateral medio ventricular e inferior apical, y con una zona de realce tardio de gadolinio intramiocardico y subepicardico a nivel inferolateral
medioventricular e inferior apical, con pericardio levemente engrosado (3 mm) e hiperintenso en secuencia T2 sugestivo de inflamacion (figu-
ra, siendo la misma sugestiva de miocarditis aguda. Se interpreto el cuadro como miocarditis eosinofilica aguda en contexto de poli angeitis
granulomatosa eosinofilica aguda (EGPA). Evoluciona con neumonia bilateral, distrés respiratorio y descompensacion hemodinamica. Se
realiza resonancia cardiaca contrastada en la que se evidencia realce tardio subendocardico sugestivo de miocarditis eosinofilica. Se realizd
tratamiento inmunosupresor con glucocorticoides y posterior ciclofosfamida, con mejoria del cuadro.

CONCLUSIONES: La EGPA es una vasculitis poco frecuente, pero con alto porcentaje en compromiso cardiovascular, siendo éste un marca-
dor de mal prondstico. La variedad mas frecuente es la miocarditis aguda, pudiendo estar o no acompariada de derrame pericardico. Esta
patologia precisa un manejo y seguimiento multidisciplinario. Sospecharla, diagnosticarla y tratarla precozmente con inmunosupresores es
clave para modificar el prondstico de esta entidad, tal como se observd en este caso. Si bien el Gold Standard para el diagndstico es la biopsia
endomiocardica (BEM) la misma es invasiva y requiere centros especializados; es por eso que la resonancia cardiaca con gadolinio permite
una mejor caracterizacion del cuadro, siendo el signo mas especifico de esta patologfa el realce tardio con distribucion subendocardica.

ENDOCARDITIS INFECCIOSA EN VALVULA TRICUSPIDEA EN PACIENTE SIN ADICCION
A DROGAS ENDOVENOSASILICA.

Unidad Tematica: Valvulopatias
Unidad Tematica 2: Enfermedad Vascular Pulmonar

Brian Tomas PEROTTI | Miguel DE LARRECHEA
| Diego CARVALLO CLAROS | Joaquin PEREA
| Ricardo Alfredo VILLARREAL

Sanatorio Gliemes

INTRODUCCION: La endocarditis infecciosa (El) es una enfermedad infecci-
osa potencialmente mortal del endocardio o las valvulas cardiacas, causada
por microorganismos (la mayorfa de los casos, bacterias del género Staphylo-
coccus). La El que afecta a cavidades derechas es mas infrecuente, reportan-
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dose entre un 5-10% del total de casos.Describimos a continuacion
el caso de un masculino de 32 afios, sin antecedentes de venopun-
ciones, recientemente diagnosticado en nuestro servicio con endo-
carditis de la valvula tricuspide.

DESCRIPCION: Paciente masculino de 32 afios de edad, con antece-
dentes de hipertension arterial, sedentarismo y forinculos a repet-
icion. Acudio a guardia extrainstitucional por cuadro clinico de 1 mes
de evolucidn caracterizado por astenia, adinamia, asociado a regis-
tros febriles y pérdida de peso en los Ultimos 2 meses. Se realizé to-
mografia computada de térax con evidencia de multiples imagenes
cavitada e infiltrativas, por lo que ante sospecha de NAC se decidid
su derivacién a centro de mayor complejidad. Ingreso a guardia san-
atorial paciente hemodindmicamente estable sintomatico para dis-
nea, al examen fisico con requerimiento de O2 suplementario por
desaturacion, a nivel respiratorio presentaba hipoventilacion bibasal,
en el laboratorio con evidencia de anemia normocitica normocrémi-
cay plaguetopenia sin otra particularidad. Durante su internacion se realizé ecocardiograma transtoracico que evidencié FEY 67%, con ima-
gen adherida a valva septal tricispidea que protruye a auricula derecha de 20 x 27 mm provocando insuficiencia tricUspidea leve. Se tomaron
hemocultivos x2 con rescate de Staphylococcus Aureus meticilino-sensible (SAMS), reinterpretandose cuadro como endocarditis infecciosa
de valvula tricUspidea. Se inicié tratamiento antibidtico con cefalotina y levofloxacina. A fin de caracterizar imagen previas se realizé ecocar-
diograma transesofagico que evidenci¢ valvula tricispidea con imagen adherida a valva posterior v lateral, insuficiencia trictspidea leve,
cavidades derechas dilatadas y una PSAP de al menos 45 mmhg (FIG. 1). En contexto de clinica y patrones por ecocardiograma se decidio re-
alizar angiotomografia con protocolo para tromboembolismo de pulmdén confirmando dicha sospecha por imagen de defecto de relleno en
rama principal pulmonar derecha asociado a infiltrados bilaterales con tendencia a la consolidacion asociado a cavidades en base pulmonar
derecha interpretado como impactos sépticos pulmonares (FIG. 2) Por cuadro clinico sin mejorfa y respuesta al tratamiento instaurado, se
realizd discusion en Heart Team decidiéndose realizacién de reemplazo de valvula tricispidea. Durante su internacién se realizé reemplazo
de valvula tricispidea biolégica Nro 29, asociado a trombectomia pulmonar derecha, con tiempo de clampeo adrtico de 98 minutos, tiempo
de circulacién extracorpoérea 109 minutos. A la salida de bomba requirié vasopresores suspendidos dentro de las 24 hs. En el postoperataorio
inmediato evoluciond sin complicaciones. A si mismo se enviaron muestras intraquirdrgicas (FIG. 2) a anatomia patoldgica con evidencia de
colonias bacterianas. Realizo esquema completo de antibioticoterapia con Levofloxacina/Cefalotina endovenosa por 6 semanas en contexto
de cultivos quirdrgicos negativos y mejorfa del cuadro clinico. Se realizé alta hospitalaria con antibioticoterapia via oral en plan de seguimiento
por ambulatorio y control por servicio de cardiologia e infectologfa.

CONCLUSIONES: La endocarditis derecha con dafio aislado de la valvula tricispide es una entidad poco frecuente, en especial cuando no
existen factores de riesgo para su aparicion. Su diagndstico temprano y oportuno es fundamental para implementar la mejor estrategia ter-
apéutica. Los criterios para recambio valvular estan bien establecidos y deberan tenerse en mente como parte de la estrategia terapéutica.

NEUROMODULACION EN LA ANGINA REFRACTARIA

Unidad Tematica: Cardiopatia Isquémica

Lucia ROSSI (1) | Romina BENITEZ(2) | lleana Belen LEGUIZAMON(1) | Pablo MORTARINO(3) | Fabian PIEDIMONTE(4)
HOSPITAL JOSE MARIA CULLEN (1); CEMAFE (2); HOSPITAL CLEMENTE ALVAREZ (3); FUNDACION CENIT (4)

INTRODUCCION: La Sociedad Europea de
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DESCRIPCION: Paciente de 44 afios, hipertenso, diabético, portador de cardiopatfa isquémica agresiva con multiples internaciones por
sindromes coronarios agudos con requerimiento de angioplastias percutaneas y cirugfa de revascularizacién miocardica hasta que se torna
irrevascularizable por enfermedad difusa y no pasible de avanzar con terapias invasivas. A pesar de encontrarse en tratamiento éptimo de
todas sus comorbilidades y tratamiento a pleno antiisquémico, estas terapéuticas no alcanzan para mejorar sus sintomas. En el transcurso
de su historia de cardiopatia isquémica el paciente presenta multiples consultas por dolor precordial en la guardia e internaciones por sin-
dromes coronarios agudos o angina inestable, con variadas estrategias de revascularizacién y de tratamiento antiisquémico. Esta patologia
afecta francamente su calidad de vida, volviéndose discapacitante desde 2016, afio de su primera internacion. El origen del dolor precordial
multifactorial se abordé en conjunto con medicina del dolor y salud mental para la evaluacién del mismo y el correspondiente tratamiento.
Se intentd el control de los sintomas con diferentes esquemas y ascendiendo en las estrategias farmacolégicas pasando por tramadol, am-
itriptilina, pregabalina, gabapentina hasta llegar a metadona. Ha mostrado buena respuesta de inicio pero con el paso del tiempo aparecia
tolerancia farmacoldgica o presencia de efectos adversos que limitaban el uso de la medicacion. Se analizé en este contexto de sindrome
coronario crénico en relacién con dolor postquirlrgico, por los intervencionismos coronarios, y un componente de neuropatia secundaria
a la diabetes considerando el caso como: “angina refractaria a todo tratamiento médico” y se decidio la colocacién de neuromodulador del
ganglio dorsal (DRG) para manejo de esta patologfa. La intervencidn se realiza en Julio 2022, teniendo un éxito total en el control de los sinto-
mas, mejorando la clase funcional del paciente, con disminucién en las escalas de dolor, pudiéndose objetivar en la reduccién del nimero de
consultas por guardia y por ambulatorio, mejores valores en estudios objetivos funcionales y el descenso del consumo de nitritos a demanda.
(TABLA 1)

CONCLUSIONES: En la actualidad la neuromodulacién eléctrica de DRG es una herramienta de utilidad comprobaday en creciente desarrol-
lo para ser tenida en cuenta en los pacientes en donde llegamos a un limite terapéutico con los tratamientos éptimos habituales. Evaluando
en la individualidad de cada paciente, y teniendo en cuenta el origen multifactorial del dolor, es necesaria la seleccién adecuada y correcta
aplicacion, pero con un éxito prometedor de la mejorfa de la calidad de vida del paciente, lo cual es fundamental en su salud, aunque no tenga
impacto claro en la mortalidad cardiovascular.

REEMPLAZO VALVULAR PULMONAR CON VALVULA INSPIRIS RESILIA EN

CARDIOPATIA CONGENITA DEL ADULTO.

Unidad Tematica: Cirugia cardiovascular y recuperacion cardiovascular
Jacinto THEAUX | German Alberto FORTUNATO | Vadim KOTOWICZ

Hospital Italiano de Buenos Aires

INTRODUCCION: El reemplazo valvular pulmonar es uno de los pro-
cedimientos quirdrgicos mas frecuentes entre las cardiopatias con-
génitas del adulto, siendo su principal etiologia la Tetralogia de Fallot.
Actualmente no existen valvulas especificamente disefiadas para esta
posicién, por lo que se recurre principalmente al uso de bioprétesis
adrticas. La poblacion en la que se realizan estos implantes son, en su
mayorfa, adultos jévenes, por lo que su durabilidad, requerimiento de
anticoagulacion y posibilidad de realizar procedimientos percutaneos a
futuro son factores importantes al momento de elegir el tipo de valvu-
la. La bioprdtesis Inspiris Resilia (Edwards Lifesciences®) relne varias
de las cualidades nombradas. Presentamos el caso de un paciente con
insuficiencia pulmonar severa que fue tratado quirdrgicamente de man-
era exitosa con esta bioproétesis.

DESCRIPCION: Paciente masculino de 43 afios con diagndstico de insu-
ficiencia pulmonar severa secundaria a Tetralogia de Fallot, corregida en
primer término a los 5 afios de edad. Presenta como antecedentes hep-
atitis C en remision, sobrepeso y tabaquismo. Se realizé seguimiento en la instituciéon mediante examen clinico, ecocardiograma transtoracico
y resonancia cardiaca de forma anual. Durante el mismo se mantuvo asintomatico y sin signos de falla de bomba. En dichos estudios se obje-
tivo dilatacion severa de cavidades derechas, insuficiencia pulmonar severa y aplanamiento sistélico septal. Se agrega una prueba cardiopul-
monar de ejercicio con una VO2PICO de 18.6 ml/kg/min que representa el 57% del predicho, o que determina un deterioro moderado de la
capacidad funcional. Debido a la edad, los sintomas y el dafio estructural cardiovascular se decide la correccién quirdrgica de la valvulopatia.
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Se realiza re esternotomia y se procede a realizar canulacién arterial
y bicava. Se realiza apertura de parche de pericardio de cirugia previa
sobre arteria pulmonar y se inserta una valvula pulmonar Edwards In-
spiris Resilia n® 27 con sutura continua de Prolene 4-0. Se reconstruye el
tracto de salida del ventriculo derecho con parche de pericardio. Cursa
el postoperatorio sin complicaciones hasta su externacion al sexto dia.

CONCLUSIONES: El reemplazo de la valvula pulmonar en adultos
jovenes es un desafio ya que actualmente no disponemos de un injerto
valvular especifico para esa posicion. Por otro lado, la edad de estos
pacientes obliga a pensar en los resultados a largo plazo, ya que se sabe
que presentan riesgo aumentado de deterioro estructural y estenosis
rapidamente progresiva. La valvula Inspiris RESILIA esta constituida de
pericardio bovino sobre la base de la prétesis PERIMOUNT Magna Ease.
Su diferencia principal es que el montaje es sobre un armazon flexible
de cromo-cobalto que permite procedimientos valve-in-valve y tiene un
tratamiento anti calcificante. En un trabajo prospectivo con seguimiento a cinco afios de esta valvula en posicién adrtica se demostréd que la
ausencia de mortalidad por todas las causas, el deterioro estructural y la tasa de reintervenciones fue 89.2%, 100% y 98.7%, respectivamente.
Asimismo el area efectiva reportada fue de 1.6 + 0.5 cm2 a cinco afios. Hanna Pragt et al demostré que en condiciones normales de presion
pulmonar la hidrodinamica de la valvula es significativamente diferente comparada con la posicién adrtica. Sin embargo, la relevancia clinica
del hallazgo no fue determinada aun. Por otro lado, un estudio reportd la aparicién de insuficiencia protésica en 48% de los pacientes a los 8
meses del implante, siendo moderada en el 22% y severa en el 11%. Estos Ultimos con posterior requerimiento de intervencion percutanea
para su tratamiento. La incidencia cada vez mayor de esta patologia y la ausencia de protesis especificas obliga a los distintos centros a elegir
la valvula extrapolando resultados de la experiencia adrtica, aunque restan mas estudios para definir cudl es la mejor.

PERICARDITIS TUBERCULOSA EN INMUNOCOMPETENTE: UN DESAFIO PARA
EL CARDIOLOGO

Unidad Tematica: Insuficiencia cardiaca, miocardiopatias y pericardio
Guillermina Paz BARONI | Facundo Javier BALSANO | Maria Victoria FERRARA
HOSPITAL CARLOS G. DURAND

INTRODUCCION: La pericarditis tuberculosa es una manifestacion
extrapulmonar infrecuente en personas inmunocompetentes con una
incidencia de 1 - 4% y presenta una elevada morbimortalidad que varfa
entre un 17%-40% en los primeros seis meses. La fisiopatologia se basa
en cuatro estadios, (1) la exudacion fibrinosa, (2) el derrame serosan-
guinolento con exudado, (3) la absorcion del derrame con caseificacion g e ————
granulomatosa y engrosamiento pericardico con fibrosis posterior; y ’ : ' "
por ultimo (4) cicatrizacion constrictiva. La manifestacion clinica mas fre-
cuente es la insuficiencia cardiaca secundaria a la constriccion pericard-
ica. El diagndstico definitivo se realiza con la tincién directa positiva de
liguido pericardico o muestras de biopsia pericardica para micobacteri-
as y prueba genética positiva para M. tuberculosis de liquido pericardi-
co; o resultado positivo de cultivo de liquido pleural o biopsia pericardi-
€a; 0 presencia de granulomas caseificantes en biopsia pericardicay test
genético positivo para M. tuberculosis. El tratamiento temprano se basa
en la administracion de tuberculostatico como primera linea y los corticoides adyuvantes para una resolucién completa del cuadro.

DESCRIPCION: Paciente masculino de 61 afios, con FRCV sexo, edad, y antecedentes de hipotiroidismo, tuberculosis en la infancia y COVID
leve en 2021. Ingresa por cuadro de tos con expectoracion, fiebre, sudoracion, disnea CF Il y pérdida de peso de un mes de evolucion. Se in-
terpreta el cuadro como neumonia de la comunidad e inicia tratamiento antibiético. Al mes, el paciente regresa por cuadro de disnea progre-
siva a CF Il - IV con requerimiento de oxigeno con mascara Venturi, se realiza esputo que resulta positivo para BAAR. En la radiografia de térax
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se evidencia derrame pleural, por lo que se realiza toracocentesis evacuadora con obtencién de un liquido de caracteristicas compatibles
con exudado, de aspecto rojizo y test de ADA positivo. Se inicia tratamiento para tuberculosis sin evidenciar mejorfa de la disnea. Se realiza
ecocardiograma que informa ventriculo izquierdo hipoguinesia basal y medio lateral, con “bouncing” septal (imagen 1). FEY 59%. S lateral de
8y septal de 9 cm/seg (“anillo reverso”). Strain longitudinal global de -16,2%. Pericardio presenta derrame pericardico de grado moderado, sin
evidencias de signos compatibles con taponamiento. Presentaba engrosamiento de las hojas, con aumento de la ecogenicidad homogéneo
entres las mismas. Se realiza pericardiocentesis guiada por ecografia y se evidencia en la muestra presencia abundante de linfocitos, con test
de ADA positivo. Se interpreta cuadro como pericarditis constrictiva tuberculosa, se inicia tratamiento con corticoides. Paciente evoluciona
favorablemente, se repite ecocardiograma 2 meses después, que evidencia mejoria con ligero engrosamiento de pericardio parietal. Sin
evidencias de constriccion al momento de valoracion.

CONCLUSIONES: La pericarditis tuberculosa pese a ser una enfermedad infrecuente, presenta una elevada morbimortalidad, por lo que
debe ser sospechada en pacientes con sintomas insidiosos respiratorios, deterioro del estado general, con antecedentes de Tuberculosis
pulmonar o extrapulmonar previa, viajes o procedencia de zonas endémicas. El diagndstico precoz por métodos microbioldgicos puede
requiere muchas semanas. Los métodos diagnésticos disponibles presuponen un diagndstico de certeza tardio, lo que impide el tratamiento
precoz. Por lo que es importante iniciar el tratamiento temprano con farmacos antifimicos de primera linea asociados a corticosteroides. El
objetivo es prevenir la fibrosis pericardica y pericarditis constrictiva. El uso de esteroides adyuvantes ha demostrado que reduce la incidencia
de constriccion pericardica y hospitalizacion. En este caso, se logrd la mejoria clinica y ecocardiografica con tratamiento médico combinado,

pero se puede requerir drenaje quirdrgico y pericardiectomia, sobre todo en caso de recurrencia.

ENFERMEDAD DE MULTIPLES VASOS EN PACIENTE JOVEN CON SCORE DE AGATSON

DE CERO

Unidad Tematica: Cardiopatia Isquémica / Unidad Tematica 2: Multimagen

Florencia MARTINEZ COLOMBRES | Matias Agustin ROGGERO | Ricardo Cristian VENENCIA
| Moises Alejandro MARTINEZ COLOMBRES

Hospital Privado - Centro Médico de Cérdoba

INTRODUCCION: Las calcificaciones coronarias forman parte del desarrollo de la
aterosclerosis, ocurren en arterias aterosclerdticas y estan ausentes en la pared de
vasos normales. Esto inicia con la calcificacion de lesiones tempranas en la segunda
y tercera décadas de la vida, pero se encuentra con mas frecuencia en lesiones avan-
zadas y en pacientes con mayor edad. Sin embargo la enfermedad coronaria puede
producirse en ausencia de calcificaciones.

DESCRIPCION: Paciente masculino de 36 afios, con antecedentes de dislipidemia
tratada con Rosuvastatina y antecedentes heredofamiliares de dislipidemia y enfer-
medad coronaria. Consulta de manera ambulatoria refiriendo en 2020 nduseas con
esfuerzos intensos, en 2021 al caminar dos cuadras en pendiente, y en 2022 angina
clase funcional Il que progreso a CF llI-IV. Se le solicité una ergometria que fue positi-
va para isquemia miocardica por infra desnivel del STy precordalgia tipica. En el eco-
cardiograma transtoracico se hallo un ventriculo izquierdo con didmetros normales,
sin trastornos de la contractilidad, FEVI 67% por Teich, funcién diastdlica conservada,
ausencia de valvulopatias, y strain longitudinal global -18.3 con una leve alteracién de
la fibra miocardica en regién basal anterior. Se le solicité CoroTAC con score célcico.
El Agatson fue de O con un percentil para la edad y el sexo < 25%. La AngioTC dem-
ostré lesiones no calcificadas y severas en tercio proximal y medio de CD, lesién no
calcificada y moderada-severa en tercio distal del tronco y el origen y tercio proximal
de DA. Ademas una hipoquinesia leve infero-medial. Fue derivado a hemodinamia y
se confirmd la severidad demostrandose obstruccién total de CD a nivel proximal y
severa en tercio medio y distal, obstrucciéon severa del tronco, obstruccion severa de
DA a nivel proximal y total en tercio medio, obstruccion severa del ostium de la prim-
era diagonal, obstruccién severa de Cx en tercio medio y moderada a nivel proximal,
obstruccién moderada de ramo lateral alto. Se programé por ambulatorio cirugfa de
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revascularizacion miocardica, en la cual se realizaron 4 puentes, RIMA a DA, LIMA a M3,
PV a M1, PV a DP, sin CEC y sin complicaciones en el postoperatorio. Se solicitd a los 3
meses de un ecocardiograma transtoracico en el cual persistié una hipoquinesia apical
con FEVI 55%, y un SPECT miocardico sin signos de isquemia, con una leve hipocaptacion
anterior y apicolateral irreversible en reposo que podria corresponder a una pequefia
necrosis no transmural.,

CONCLUSIONES: Si bien existen scores para determinar la probabilidad pretest de en-
fermedad coronaria obstructiva en pacientes sintomaticos de acuerdo a edad, sexo y
sintomas, que pueden ser Utiles para identificar a pacientes de “bajo riesgo ™, éstos tie-
nen baja especificidad y cada caso deberia ser individualizado. La evaluacién del score
calcico es razonable como test de primera linea para excluir la presencia de placas calcifi-
cadas e identificar a pacientes con baja probabilidad. Un score de cero en un paciente de
“bajo riesgo” significarfa baja probabilidad de enfermedad coronaria obstructiva y bajo
riesgo de eventos cardiovasculares futuros. Adicionalmente una prueba de esfuerzo sin
imagen también es razonable para excluir isqguemia miocardica. Sin embargo la enferme-
dad coronaria puede presentarse en ausencia de calcificacion coronaria, por presencia
de placas blandas no calcificadas, sobre todo en pacientes jévenes, pudiendo encon-
trarse incluso con valores de Agatson de cero. En este contexto podria ser sospechada
a partir de resultados anormales en la ergometria, sin embargo existen falsos negativos.
Por lo que cada paciente deberia ser evaluado con una anamnesis completa de sintomas
y factores de riesgo, y deberia considerarse la CoroTAC junto con el score calcico, como
fue el caso de este paciente, ya que hay pacientes que escapan a las guias.
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INSUFICIENCIA CARDIACA COMO MANIFESTI-\’CI(')N CLINICA DE ENDOMIOCARDITIS
DE LOEFFLER POR SINDROME HIPEREOSINOFILICO PRIMARIO.

Unidad Tematica: Insuficiencia cardiaca, miocardiopatias y pericardio / Unidad Tematica 2: Multimagen
Paulina Patricia BARAHONA HUIRACOCHA | Yanina Soledad CROISSANT | Maria Florencia ACOSTA

| Pablo Andrés JACOME MOREJON | Roberto CORONEL

Sanatorio Sagrado Corazon

INTRODUCCION: La endomiocarditis de Loeffler es una miocardiopatfa restrictiva rara y potencialmente letal definida por la infil-
tracion de eosindfilos que genera fibrosis del endocardio y miocardio, con manifestacién clinica de tromboembolismo o insuficiencia
cardiaca aguda. Asociada al sindrome hipereosinofilico. Su etiologia es diversa, pudiendo ser secundaria a enfermedades infecciosas,
atépicas, autoinmunes, medicamentosas, neoplasicas hematoldgicas; de esta va a depender el tratamiento.

DESCRIPCION: Hombre de 32 afios, tabaquista. Presenté hace 4 me-
ses tos con hemoptisis, fatiga y pérdida de peso. Hace 2 meses evolu-
ciond con disnea clase funcional Il. Ingreso taquicardico (100lpm),
normotenso, afebril, al examen fisico tercer ruido cardiaco, crepi-
tantes bibasales y edema bilateral infrapatelar. Laboratorio: anemia
leve (hb 11.5 g/l, hto 37.9%), leucocitosis con eosinofilia (14660/5660
mm3), hiperbilirrubinemia a expensas de la indirecta (4.2/3.77 mg/
dl), troponina positiva con curva plana y BNP de 3000 ng/dl. Ecocar-
diograma transtoracico: miocardiopatia dilatada con funcion sistélica
del ventriculo izquierdo conservada, funcién sistdlica del ventriculo
derecho deprimida e hipoquinesia generalizada (TAPSE de 14mm).
En contexto de insuficiencia cardiaca de novo se realiz6 balance
negativo a expensas de diuréticos intravenosos y vasodilatadores in-
travenosos. Para completar estudios se procedié a ecocardiograma
transesofagico: dilatacion de 4 cavidades con engrosamiento endo-
miocardico del segmento posterobasal del ventriculo izquierdo, velo
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posterior de la valvula mitral y proceso trombdtico locoregional asociado. Patrén diastdlico restrictivo. Valvula mitral incompetente
(grado Ill). Depresion significativa de la funcion sistdlica del ventriculo derecho. Hipertension pulmonar severa. Y resonancia cardiaca:
dilatacion 4 cavidades, ventriculo izquierdo con funcién sistdlica conservada, con realce tardio de contraste subendocardico lineal y
difuso a nivel apical y medial con compromiso de musculos papilares y segmentos basales. Trombo apical. Ventriculo derecho dilatado
con funcién sistdlica deteriorada. Por hipereosinofilia con compromiso cardiaco, se descarto etiologias secundarias. Se realizd biopsia
endomiocardica y se inicié pulso de Metilprednisolona, con posterior mantenimiento con Deltisona 0.5mg/kg, profilaxis con Ivermecti-
nay anticoagulacion. Se obtuvo resultado de biopsia: fibrosis endocardica moderada sin presencia de eosindfilos. Evolucioné hemod-
indmicamente estable, sin signos de insuficiencia cardiaca, por lo que se otorgd egreso sanatorial con acenocumarol, espironolactona
25mg, furosemida 60mg/dia, meprednisona 60mg, bisoprolol 2.5mg, enalapril 1.25mg cada 12 horas, trimetopina/sulfametoxazol y
calcio. En seguimiento ambulatorio, paciente sintomatico para disnea clase funcional | - I, con resultado positivo para anomalfa clonal
(PDGFRA 73%) por lo que se inici¢ Imatinib 100mg dia. En plan de valoracién para trasplante cardiaco.

CONCLUSIONES: El diagndstico se realizd en un estadio avanzado de la enfermedad, etapa fibrética. Presentd en un inicié manifestac-
iones clinicas asociadas a la fase temprana (tos, fatiga, pérdida de peso) y posteriormente franca insuficiencia cardiaca. En contexto de
hipereosinofilia mas hallazgos en ecocardiograma y resonancia magnética compatible con fibrosis endomiocardica con compromiso
biventricular. Se descartaron etiologias secundarias y se instaur¢ tratamiento. Confirmandose diagndstico con resultado de biopsia.
Un tratamiento temprano conlleva una supervivencia hasta el 80% a los 5 afios. En estadios avanzados presenta mortalidad 35 a 50%a
los 2 afios. Esto refleja un diagndstico insuficiente de una enfermedad clinicamente inaparente, como ocurre también en otros tipos
de miocardiopatias.

m FISTULA DE SENO DE VALSALVA A AURICULA DERECHA UNA PRESENTACION INUSUAL

Unidad Tematica: Insuficiencia cardiaca, miocardiopatias y pericardio
Unidad Tematica 2: Cardiologia pediatrica y cardiopatias congénitas del adulto

Jose Rodrigo PENALOZA VEIZAGA | Fatima de Los Angeles ALVAREZ | Alejo Andrés PEREZ DE LA HOZ | Mirta Daniela LOBIANCO
| Juan Manuel CAPARROS

HOSPITAL DE CLINICAS JOSE DE SAN MARTIN

INTRODUCCION: Los aneurismas del seno de Valsalva (ASV)
pueden ser de origen congénito o adquirido, son relativamente
infrecuentes, con mayor predominancia en varones adultos. El
defecto congénito de fusién de la capa media adrtica con el es-
queleto fibroso cardiaco en el anillo valvular adrtico proporcio-
na un punto de debilidad a través del cual puede desarrollarse
un aneurisma de Valsalva y perforacién a auricula derecha (AD).
Un 95% aproximadamente de los casos afecta al seno coronario
derecho y al no coronario, y el origen del defecto en el seno cor-
onario izquierdo debe hacernos dudar de su causa congénita. La
evolucién natural del aneurisma puede ser la rotura de una cav-
idad, habitualmente derecha, originando un cortocircuito izqui-
erda-derecha. De la rapidez con que se produce la rotura, de la
magnitud del cortocircuito y de la cavidad receptora dependen
las consecuencias fisiopatoldgicas y la clinica. Cuando la rotura se
produce bruscamente y el cortocircuito es importante, la clinica
es florida, con dolor precordial transfixiante, soplo cardiaco continuo e intenso e IC severa por congestién pulmonar de rapida instau-
racion, de pronostico fatal.

DESCRIPCION: Paciente masculino de 32 afios de edad con antecedentes de ascitis, IC més FA e Hipertension pulmonar, en tratamien-
to con: Espironolactona 100 mg, Furosemida 40 mg cada 12 horas, Amiodarona 200 mg, Acenocumarol 1 mg, Sildenafil 50 mg cada 12
horas. Estudios previos: Ecocardiograma: Al con didmetro de 42 mm. Deterioro moderado de la FSVI. Hipoquinesia global. VD dilatado
con funcién sistélica conservada. Valvula Adrtica sin insuficiencia. Leve dilatacion de la raiz adrtica, Anillo 21.5 mm, porcién sinusal 40
mm, Valvula TricUspide: Anillo dilatado, insuficiencia severa. Se evidencia a nivel de la cara auricular de la valva septal, pegado al anillo
una imagen hiperecogénica impresiona calcificada fija de aproximadamente 16 por 9 mm. Dilatacion leve de tronco de la arteria pul-
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monar PSAP. 90 mmHg. Indica cuadro de 2 meses previos a la consulta con aumento del perimetro abdominal disnea progresiva CF Il
a IV, ortopnea, dolor abdominal. Al ingreso TA 120/40 mmHg, con signos de congestion pulmonar, triada de chavez presente, soplo de
insuficiencia tricuspidea y mitral, crepitantes bibasales, sin edemas, ascitis a tension y circulacion colateral. Laboratorio: sin alteracion,
Serologfas virales negativo. Se realiza paracentesis con Indice de
GASA de 0.8 Ecograffa abdominal: higado no cirrotico ni hiperten-
sién portal. ETT/ETE: VI dilatado con sobrecarga de cavidades
derechas). FSVI conservada. VD severamente dilatado. Dilatacion
leve de Al Dilatacién grave de AD .Tabique interauricular hipermo-
vil integro. Valvula adrtica trivalva con apertura conservada. Raiz
adrtica dilatada parala SC (45 mm) con SVD dilatado en relacion al
resto, fistula SVD hacia AD. VAO trivalva con apertura conservada.
VT con déficit de coaptacién por dilatacion del anillo con insufi-
ciencia severa. Se realiza laparotomia exploratoria con biopsia
hepatica, con caracteristicas macroscopicas de cirrosis hepatica
y cateterismo pulmonar sin evidencia de hipertensién pulmonar
por lo que se decide resolucién quirdrgica con cierre de fistula y
valvuloplastia tricUspidea.

CONCLUSIONES: Se presenta el paciente con IC secundaria a miocardiopatia dilatada producto de la fistulizacién de un aneurisma
del SVD a AD. El hallazgo de cirrosis de causa cardiaca secundaria a sobrecarga de las cavidades derechas debido al shunt nos lleva a
pensar que se trata de un cuadro de larga evolucién. Esto mas la ausencia de cuadro infeccioso claro o ausencia de dolor precordial
referido nos lleva a concluir que se trata de la ruptura de un aneurisma congenio del seno de Valsalva.

REPORTE DE UN CASO: AORTOPEXIA COMBINADA EN PACIENTE CON ANILLO
VASCULAR; ARCO AORTICO DERECHO Y LIGAMENTO DUCTAL

Unidad Tematica: Cirugia cardiovascular y recuperacién cardiovascular
Rocio FARFAN | Maria Laura BERGAMINI | Maria Cecilia MARTINEZ RICCETTI | Juan Alberto KIANG

Hospital Nacional Profesor A. Posadas

INTRODUCCION: La expresién anillos vascu-
lares se refiere a un grupo de anomalias del
cayado adrtico que producen compresion de
traquea y esofago causando sintomas respir-
atorios y/o problemas alimentarios. Repre-
sentan menos del 1% de las anomalias cardi-
ovasculares congénitas. El mas frecuente es
el doble cayado adrtico (40%) y el segundo en
frecuencia es el constituido por el cayado adr-
tico a la derecha con ligamento arterioso a la izquierda (30%). La dificultad respiratoria y los antecedentes de infecciones pulmonares
recurrentes y de pausas apneicas constituyen indicaciones de cirugia. Se aborda alternativa quirdrgica en pacientes en los que no se
logra con procedimiento convencional la desobstruccion de traquea y/o eséfago.

DESCRIPCION: Se presenta a un paciente de sexo masculino nacido de termino, peso adecuado para edad gestacional, con diagnosti-
co posnatal de cardiopatia congénita, durante la primera semana de vida por soplo. Como antecedentes a los 2 meses de edad cursa
internacion en Recuperacion Cardiovascular, posquirdrgico de cierre de comunicacion interventricular perimembranosa mas ligadura
de ductus arterioso permeable. Evoluciona en asistencia respiratoria mecanica (ARM) con requerimiento de inotrépicos; noradrenalina
2 dias, adrenalina 4 dias, milrinona 9 dfas. Por imposibilidad de destete de presién positiva y radiografia con atelectasia izquierda recur-
rente, se planifica endoscopia respiratoria (ER) constatdndose compresion pulsatil anterior y posterior de bronquio fuente izquierdo
(BFI). Por lo que se solicita angio tomografia axial computada que confirma anillo vascular; cayado adrtico derecho a destacar su de-
scenso paravertebral derecho generando en su trayecto impronta sobre el sector proximal del BFI con disminucién del diametro de su
luz. Importante cardiomegalia. Desplazamiento de la traquea hacia la derecha, sin disminucion de su calibre. Atelectasia casi completa
del campo pulmonar izquierdo. Se lleva a cabo reesternotomia mediana con la doble ligadura, seccién del ligamento y pexia anterior de
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la aorta ascendente y nacimiento de los vasos del cuello. Por per-
sistir con vémitos, dificultad en la desvinculaciéon de ARM e ima-
gen atelectasica izquierda, se discute en ateneo quirurgico con ER
quienes observan en BFI, compresion extrinseca de pared poste-
rior pulsatil de 1 cm de longitud. Reentrada a quiréfano mediante
toracotomia posterolateral derecha, reclinandose pulmoén, se ob-
serva eséfago y traquea. Diseccién de traquea hasta encontrar es-
tructuras vasculares. Logrando asf, plano de clivaje entre aorta y
traquea con pexia adrtica postero cefalica, con mejoria intraoper-
atoria de la luz del BFI, constatada por fibrobroncoscopia. Ecocar-
diograma Doppler color pop: flujo en venas pulmonares normal.
Ventriculo izquierdo de didametros conservados. Extubacién electiva a los 3 dias. Ventilacién no invasiva por total face 2 dias. Canula de
alto flujo 5 dias. Sin oxigeno suplementario ni presién positiva, con alimentacién mediante sonda nasogastrica posteriormente.

CONCLUSIONES: Se plantea alternativa quirlrgica en aquellos pacientes con arco adrtico derecho que no respondieron al tratami-
ento habitual de ligadura y seccién del ligamento ductal. En estos casos el abordaje combinado con aortopexia posterior y anterior,
pareciera ser una opcion valida para la descompresion de la via aérea y eso6fago.

TORSADE DE POINTES COMO MAI}IIFESTACI(')N INICIAL DE SQTL DURANTE EL
PUERPERIO INMEDIATO: A PROPOSITO DE UN CASO.

Unidad Tematica: Arritmias y Electrofisiologia
Jacqueline Andrea ALFARO HUARACAN
Hospital Privado del Sur (B.Blanca)

INTRODUCCION: El potencial de accién cardiaco depende del equilibrio entre las corrientes iénicas de despolarizacién y repolar-
izacion, una alteracion en los genes que codifican a los canales ionicos, se traduce en un desequilibrio dichas corrientes. El sindrome
de QT largo (SQTL) se puede producir por alteraciones en los canales de K+, que consecuentemente disminuyen la corriente de salida,
0 por un aumento en la entrada de sodio o calcio a la célula. Se conocen en la actualidad mas de 13 tipos de sindromes de QT largo, de
los cuales los tipos 1, 2 'y 3 representan el 90% de los casos de SQTL

que tienen diagnostico genético. La presentacion clinica es variable, — ke, el V8 ety D B b (VOO0

desde pacientes asintomatico, o la presencia de sincope recurrente,

crisis convulsivas o muerte subita como primera manifestacion de la
enfermedad. Se trata de un trastorno raro, pero la incidencia de las
mutaciones se estima en 1/3.000-5.000 casos.

DESCRIPCION: Paciente femenina de 28 afios, con antecedentes de
2 gestas y 2 partos, hipotiroidismo, como antecedente heredofamil-
iar hermano fallecido por muerte subita a los 20 afios. Cursa reinter-
nacion en Unidad de cuidados intensivos por fiebre sin foco en el dia
12 de puerperio. Al ingreso presenta regular estado general, edema
infrapatelar 1/6, rales crepitantes bibasales, hepatomegalia, sin otra
particularidad. En laboratorio presenta anemiay elevacién de FALy en
Electrocardiograma taquicardia sinusal, QT: 360 ms, y QT corregido
por Bazzet:464 ms. Radiograffa de térax con derrame bilateral leve.
En tomograffa de abdomen se observa hepatomegalia homogénea,
signos de edema periportal, y esplenomegalia homogénea, en region
pélvica se reconoce trombosis de vena gonadal izquierda, por lo que
se inicia anticoagulacién, y de manera empirica Ampicilina-sulbactam
y gentamicina. Tras pase a sala general, presenta episodio de bradi-
cardia extrema a 40 Ipm, con deterioro del sensorio, que revierte
en forma espontanea, reingresa a UTI para observacién, se realiza
ecocardiograma con funcién biventricular conservada, y AngioTAC de
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torax que descarta TEP. Se realiza Holter donde se constatan episodi-
os frecuentes de TV tipo Torsade de pointes que degeneran en fibri-
lacion ventricular autolimitada con asistolia postreversion (imagen 1y
2), conun QT maximo de 640 ms. Ingresa a UCO para monitorizacion,
donde intercurre con Torsade de pointes que requiere desfibrilacion
asincrénica con 360, revirtiendo a ritmo sinusal tras lo cual se colo-
Ca marcapasos transitorio, inicia metoprolol, se suspende lactancia
materna, y se realiza carga y mantenimiento de sulfato de Mg. En
paralelo de inicia la solicitud para implante de cardiodesfibrilador
implantable (CDI), paciente no presenta nuevos eventos, finalizando
con colocaciéon de dispositivo el dia 12 de internacion, con buena
evolucién clinica paciente es externada con indicaciéon de continuar
tratamiento b-blogueante

CONCLUSIONES: En relacién a la presentacion de SQTL en el puer-
perio inmediato, es un periodo de vulnerabilidad particularmente sig-
nificativo para las portadoras de SQTL2, fundamental es la sospecha
en paciente con antecedentes heredofamiliares de muerte subita.
Igual de relevante es la correcta medicion del QT, asi como la apli-
cacion de las férmulas de correccidon segln la frecuencia cardiaca.
Para de esta manera brindar alternativas terapéuticas, que pueden
evitar un desenlace fatal en la paciente.
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DIAGNOSTICO DE HIPERTEI\!SI()N PULMONAR PRIMARIA DURANTE EL SCREENING
PRE TRATAMIENTO ONCOLOGICO: REPORTE DE UN CASO

Unidad Tematica: Cardioncologia

Unidad Tematica 2: Cardiologia pediatrica y cardiopatias congénitas del adulto
Mariana Elizabeth ANDERSON | Diego OPEL | Julio BIANCOLINI | Judith ACKERMAN | Jestiis Maria DAMSKY BARBOSA

Hospital General de Nifios Pedro de Elizalde

INTRODUCCION: La hipertensién pulmonar (HTP) en pediatria es
poco frecuente, con una prevalencia de 2-16 casos por millén (cifra
subestimada en paises en vias de desarrollo). Su progresion es rap-
ida con alta morbimortalidad y un 25-60% de los pacientes fallecen
dentro de los 5 afios del diagndstico. Segun los Ultimos reportes
pediatricos hay un mayor predominio de HTP asociada a cardiopatias
congénitasy a patologfas del desarrollo pulmonar. En tercer lugar, se
encuentra la HTP idiopatica. En los pacientes con desérdenes linfo-
proliferativos, la HTP se puede presentar asociada al uso de drogas
quimioterapicas o con hiperleucocitosis. El objetivo de este reporte
es presentar el hallazgo no descrito de una HTP idiopatica en una
paciente con debut de leucemia linfoblastica aguda.

DESCRIPCION: Ingresa a nuestro servicio una paciente de 4 afios de
edad con diagndstico reciente de leucemia linfoblastica aguda (LLA)
para valoracion ecocardiografica, previo al inicio del tratamiento qui-
mioterapico. Es previamente sana, sin antecedentes personales ni fa-
miliares relevantes, incluyendo no exposicion a toxinas o drogas. Al in-
greso se observa ligera taquipnea sin desaturacion y se ausculta soplo
sistélico en mesocardio y aumento del componente pulmonar del se-
gundo ruido. En el ECG como hallazgos positivos se evidencia el eje del
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QRS a la derecha asociado a predominio de ventriculo derecho, sin signos de hipertrofia. En la radiograffa de térax se observa dilatacion
marcada del arco medio pulmonar (Fig. 1). En el ecocardiograma transtoracico se visualiza una dilatacion marcada de las cavidades dere-
chas con insuficiencia tricuspidea moderada con un gradiente de 55 mmHg en la vista de 4 camaras apical, ademas de dilatacién marcada
de la arteria pulmonar e insuficiencia pulmonar leve y rectificacién del septum interventricular en eje corto paraesternal izquierdo que
se interpreta como HTP severa. (Fig. 2) No presenta disfuncion ventricular derecha ni izquierda. Siguiendo el algoritmo diagndstico ante
este cuadro, se realiza: 1) Angio Tomografia contrastada de térax,
centellograma VQ y gases arteriales, con resultados normales, des-
cartando tromboembolismo pulmonar y enfermedad pulmonar.
2) Ecografia abdominal con Doppler hepatico con resultado nor-
mal, descartando enfermedad hepatoportal. 3) Laboratorio basal
que incluyd hemograma, hepatograma, serologia HIV y hormonas
tiroideas normales sumado a interconsulta con el servicio de reu-
matologia descartando otras etiologias asociadas a HTP. Se con-
cluye que la paciente presenta HTP idiopatica que se diagnostica
como hallazgo ante el debut de LLA, sin asociacion alguna. Se inicia
tratamiento con agentes vasodilatadores (sildenafil) previo al inicio
del tratamiento quimioterapico. En su evolucidn, y segun la funcién
hepdtica se valorara el agregado de bosentan al tratamiento de
su HTP. La realizacion del cateterismo cardiaco diagndstico se re-
alizara mas adelante cuando la paciente mejore su laboratorio ya
avanzado el tratamiento quimioterapico.

CONCLUSIONES: No se ha reportado en la bibliograffa ninglin caso como este. Lo mas frecuente en pediatria es que la HTP se asocie
a cardiopatias congénitas, a enfermedad pulmonar o como entidad aislada. En el contexto de pacientes con desérdenes linfoprolifer-
ativos pueden presentar HTP asociada a hiperleucocitosis, anemias hemoliticas o asociada al uso de drogas quimioterapicas. Ninguno
de estos cuadros corresponde a nuestra paciente. Este caso refuerza la importancia del screening pre tratamiento oncolégico con
drogas potencialmente cardiotdxicas para mantener los cuidados necesarios durante la quimioterapia, asf como no malinterpretar una
patologfa precedente como cardiotoxicidad.

REPORTE DE CASO: AFECCION CORONARIA EN SINDROME INFLAMATORIO
MULTISISTEMICO POST-COVID

Unidad Tematica: Cardiologia pediatrica y cardiopatias congénitas del adulto
Patricia BASELGA | Maria Emilia CROIGVERG | Maria Susana CHICCO CAMPOS | Valeria HASBANI | Eliana Veronica SANTILLAN

Hospital de Nifios Jesus - Tucuman

INTRODUCCION: El sindrome inflamatorio multisistémico en nifios asociado con enfermedad por coronavirus 2019 (SIM-C) se define
por la presencia de fiebre persistente, inflamacion y disfuncién organica, con evidencia de infeccién pasada o reciente por coronavirus
tipo 2, y exclusién de otra causa infecciosa. Acarrea la superposicion con otras enfermedades inflamatorias. La sociedad de pediatria
segmenta la presentacion clinica del sindrome en dos fenotipos, enfermedad tipo Kawasaki, completa o incompleta, y no especifico,
nifios que presentan shock y/o fiebre y sintomas gastrointestinales, respiratorios o neurolégicos, que no cumplen con los criterios para
la EK. El compromiso cardiovascular tuvo una alta incidencia en los distintos reportes mundiales, la clinica de shock se dio en el 43,3
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El tratamiento serd de sostén, mientras

que el especifico estd dado por agentes

inmunomoduladores. Para ambos subtipos, la inmunoglobulina (IglV) es el tratamiento de 1ra linea. La 2da linea son los corticoides
sistémicos; En los pacientes con fenotipo de EK menores de 12 meses o con afeccién coronaria, la 1a y 2a linea se administra conjun-
tamente. La 3ra linea son los agentes bioldgicos.

DESCRIPCION: Paciente de 1 afio, de 8,6 kg y 77 cm, previamente sano, antecedente de COVID-19 positivo en tio 14 dias previos.
Inicia con CVAS e inyeccién conjuntival bilateral de una semana de evolucién que no ceden con tratamiento sintomatico. Se agregan
registros febriles, rash en tronco, vomitos y diarrea, con mala tolerancia oral consulta en guardia. Se interna por deshidratacién mod-
erada. Se solicita laboratorio, presenta reaccién inflamatoria sistémica, PCR e inmunoglobulina (IgG e 1gM) para SAR-CoV 2 negativos.
Por ecocardiograma derrame pericardico de 5 mm, sin afeccién coronaria con buena funcién ventricular. Se suma queilitis, lengua
aframbuesada, adenomegalia submaxilar izquierda, edema bipalpebral, en miembros sin godet, el rash se extiende a cara y abdomen
por lo que se asume como EK like, se administra tratamiento inmunomediado con buena respuesta. Luego de 72 hs afebril desde fi-
nalizado el tratamiento, se decide el alta hospitalaria con corticoides y AAS. A las 24h del alta, presenta registro febril en regular estado
general, acompafiado de lengua aframbuesada, edema bipalpebral y conjuntivitis. Se interna, presenta parametros de inflamacion, 1gG
para SAR-CoV 2 positivo y al repetir ecocardiograma dilatacién aneurismatica de ambas coronarias con funcién ventricular conservada.
(tabla 1). Se reasume cuadro como SIM-C, recibiendo tratamiento inmunomediado y antiagregante plaquetario. Presenta leve mejoria
clinica, el control cardioldgico a los 5 dias revela similares caracteristicas, optando por clasificarlo como resistente al tratamiento y se
indica Infliximab. Evoluciona favorablemente, otorgandose el alta luego de 16 dias, con control cardioldgico y reumatoldgico.

CONCLUSIONES: El SIM-C se presenté como un estado inflamatorio florido en relaciéon con una infeccién pasada por SARS-CoV-2. El
paciente evoluciona con marcada afeccidon coronaria sin disfuncién ventricular, por lo que requirié tratamiento inmunomediado es-
calonado hasta tercera linea con buena respuesta durante la internacién, y en controles posteriores al alta.

TUNEL AORTO - VENTRICULAR IZQUIERDO O INSUFICIENCIA AORTICA?

Unidad Tematica: Cardiologia pediatrica y cardiopatias congénitas del adulto
Luciana DAGHERO | Agustina Laura SPERA | Beatriz VILLA | Jorge Orlando BARRETTA | Silvina NEILING

Hospital Italiano de Buenos Aires

INTRODUCCION: FI tunel Aorto-ventricu- [T EE
lar izquierdo es una patologia infrecuente :. '”m‘,"'::m‘
en donde se establece una conexion entre

la aorta ascendente con el ventriculo izqui-
erdo presentando signos ecocardiograficos
compatibles con insuficiencia adrtica severa.
Tiene una incidencia del 0.001% de las cardi-
opatias congénitas, de etiologfa desconacida,
tiene mayor incidencia en hombres y la pre-
sentacion clinica es habitualmente temprana
antes del afio de vida con signos y sintomas
de insuficiencia cardiaca. El diagndstico se
establece habitualmente con ecocardiogra-
ma transtoracico, aunque en ciertas oca-
siones son necesarios otros métodos para
arribar al diagndstico.
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DESCRIPCION: Paciente femenina de 8 afios con diagnéstico de insuficiencia aértica moderada a severa por aorta biclspide derivada por
progresién de la clase funcional a ll-lll. Al examen fisico, como datos positivos, se constatan pulsos saltones simétricos y se auscultaba click
valvular con soplo predominantemente diastdlico . ECG con sobrecarga de cavidades izquierdas. En el ecocardiograma transtoracico se
evidenci¢ aorta bicuspide horizontal e insuficiencia severa con jet excéntrico de dificil caracterizacion ya que no se logré identificar adec-
uadamente el origen del mismo. Presentaba ademas reflujo en aorta toracica y abdominal, y dilatacién ventricular izquierda con funcion
sistélica conservada, por lo que se decidié tratamiento quirlrgico. En el ecocardiograma transesofagico prequirdrgico, se evidencia tdnel
Ao-VI con boca adrtica de 6.2 mm a la altura de la UST por encima del ostium coronariano izquierdo, y boca hacia VI de 5.5 mm. Aorta
bicUspide con insuficiencia trivial. Se realizd cierre del extremo adrtico con parche de pericardio tratado y cierre directo del orificio ven-
tricular sin necesidad de plastica valvular. Evoluciond favorablemente logrando el egreso hospitalario al cuarto dfa postoperatorio.

CONCLUSIONES: El tunel aorto - ventricular es una patologia sumamente infrecuente. Si bien el diagndstico suele realizarse por ecocar-
diograma transtoracico, en ciertas ocasiones, su identificacion es dificultosa y se requiere de otros métodos complementarios como en
nuestro caso en donde el ecocardiograma transesofagico fue clave. Dada la baja frecuencia de esta patologia es fundamental la sospecha
diagnostica.

0647 MARCAPASEO EPICARDICO. ESTIMULACION SINCRONICA DEL TRIGONO FIBROSO

ANTERIOR EN PACIENTES PEDIATRICOS. REPORTE DE CASOS

Unidad Tematica: Arritmias y Electrofisiologia
Unidad Tematica 2: Cardiologia pediatrica y cardiopatias congénitas del adulto
Gerson Ariel REVOLLO | Luis Dante BARJA | Juan Manuel ABOY | Daniel KLINGER | Christian KREUTZER

Hospital Universitario Austral

INTRODUCCION: El implante de marcapasos en pacientes peditricos con trastornos severos de la conduccién, el acceso epicardico es
la primera eleccién en pacientes con bajo peso, post cirugia cardiaca, o que presentan una anatomia desfavorable. Existen dos vias de
acceso, por estereotomfa mediana o toracotomia lateral izquierda. Sin embargo el sitio de implante del catéter ventricular no se tiene en
cuenta la obtencion de una estimulacion sincrénica ventricular. Presentamos dos casos de implante de marcapasos epicardicos bicam-
erales por bloqueo AV post operatorio de CCV por toracotomia mediana con estimulacion ventricular desde el trigono fibroso anterior
bajo sistema Synchomax durante el implante como guia de un sitio mas fisioldgico de estimulacion.

DESCRIPCION: Caso 1: Paciente de sexo femenino de 6 meses derivada por Transposicién de
grandes vasos.Se le realizd cirugia cardiaca correctiva Swich arterial, reseccién pulmonar, cierre
de CIV con parche y cierre de CIA. Posterior a cirugfa evoluciona con BAV completo con requer-
imiento de marcapasos transitorio y a los tres dias se implanta Marcapasos bicameral epicardio
Boston Accolade con catéter epicardico de fijacion activa Capsure Epi 4968-35 Medtronic. (Fig 1)
El implante se realizd en trigono fibroso anterior guiado por reparos anatémicos y por Synchro-
max para la obtencién de indices y curvas sincrénicas ventriculares (Fig 2). Las mediciones fueron:
Impedancias A 391 V 306. Umbral auricular 1/0.4 Ventricular 2/0.5 sin complicaciones. Los indices

Figuen N1 CASG N3 MCP tcameral |

de sincronfa intraventricular post implante fueron de 0.21 QRS 101/101 ms (QRS previo 85/88 ms) FpiChdico, Fiecha negra catdter pn AD
., L - . . . Flacha oo calibter wn Biguno  Soross |
con la obtencion de curva 2. A un seguimiento a 2 afios no presento cambios de umbral ni de im- aiaTor VN Que wsa estTICUTA | 1
. , , X L, X medid en la sipets cardiaca y boasul
pedancia de los catéteres, con aceptable baterfa del generador ante una estimulacion bicameral sipEion Y anvieroe det VIV

del 90%. En el ecocardiograma la fraccion de acortamiento del VI se mantuvo conservado.Caso
2:Paciente de 13 afios de edad con antecedentes de enfermedad
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epicardicos de fijacién activa Cap- e -
sure Epi 4968-35 Medtronic (MR) - 3
auricular y ventricular. Su aborda- )
je fue por toracotomia mediana. %
La colocacién del catéter ven- 2
tricular fue guiado por anatomia = 1w =
sobre el trigono fibroso anterior d |
(Fig 3) y Synchromax, ante la es- I [
timulacién  ventricular intraop- % e
eratoria de ese sitio (Fig 4). Las Figrs W 3 CASO N2 WP B [ Figurs Na. Caso #2. evaluscidn por medio del Symchomax . Evaluscon de s sncronia
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auricular 1.5/0.4 y ventricular de

2.5/0.5. Sin complicaciones. El Synchromax evidencié un indice de sincronfa de 0.40, QRS 138/140 ms (QRS previo 179/183 ms) y una
curva tipo 2. A un seguimiento a 2 afios la paciente no presento fallas de los catéteres ni del generador con estimulacidon permanente
del 100%.En el ecocardiograma si bien presenta cambios post quirdrgicos de la Enfermedad de Epstein se demostré la normalizacion
de la fraccion de acortamiento.

CONCLUSIONES: El implante de marcapasos epicardico en el trigono fibroso anterior, con abordaje por esternotomfa mediana bajo
mapeo por estimulaciéon con Synchromax es una opcién segura con buenos parametros en el implante y fisiolégica respetando la sin-
cronfa ventricular y pudiendo asf evitar la disfuncion del ventriculo izquierdo a largo plazo.

m ANEURISMAS MAS ALLA DE LA RAIZ AORTICA EN EL SINDROME DE MARFAN:
VARIACION DE LA EXPRESION FENOTIPICA EN UNA FAMILIA EXTENSA

CON SINDROME DE MARFAN

Unidad Tematica: Medicina Vascular / Unidad Tematica 2: Multimagen
Maria Celeste CARRERO | Julieta DENES | Silvina TORRES | Pablo Guillermo STUTZBACH

Instituto Cardiovascular San Isidro (ICSI)

INTRODUCCION: El sindrome de Marfan (SM) es un trastorno genético autosémico dominante resultante de una mutacién en el gen de
fibrilina 1 (FBN1). Presenta una alta penetrancia y una gran variabilidad intrafamiliar e interfamiliar, con una prevalencia estimada de 1 caso
cada 3.000-5.000 individuos. La FBN1 es un componente importante de las microfibrillas de la matriz extracelular y su alteracién conduce
a manifestaciones a nivel ocular, esquelético, pulmonar y cardiovascular. El aneurisma adrtico y la diseccién adrtica son responsables de la
morbi-mortalidad de esta patologfa. Se presenta el caso de una familia extensa con expresividad variable y 4 casos con aneurisma de aorta
abdominal (AAA), hallazgo poco frecuente en el SM.

DESCRIPCION: Se muestra el proceso diagndstico de un caso indice de 50 afios, habitante de una comunidad aislada en pueblo del inte-
rior de la Argentina y del posterior screening de 54 familiares, de los cuales, a la fecha 26 han sido diagnosticados con SM (Figura 1, arbol
genealdgico). El caso indice presentaba criterios clinicos de Ghent y se confirmé el SM con test genético que determind variante patogénica
heterocigota del gen FBN. Present6 aneurisma de raiz adrtica con diseccién y cirugfa de Bentall de bono. De su familia, se presentan 4 casos
que presentaron AAA como parte del SM. -La paciente #1, de 44 afios, con antecedente de 7 embarazos y diagndstico recién a los 42 afios
del SM. Se detecta aneurisma de raiz y de AAA (Figura). Se niega a tratamiento quirlrgico y fallece de manera subita recientemente. -La pa-
ciente #2, hermana del caso indice con AAA yuxtarrenal de 55 mm como Unica expresion vascular de SM, quien es tratada quirdrgicamente
con buena evolucion. -El paciente #3, hijo de #2, con aneurisma de raiz adrtica y AAA a quien se realiza cirugia de Bentall de Bono y bypass
de AAA. -Y el caso #4, nieto de #2, con aneurisma de raiz adrtica que recibe cirugia de Bentall de Bono a los 16 afios y evolucién acelerada
de AAA con cirugfa a los 19 afios.

CONCLUSIONES: La evaluacion de estos 4 casos dentro de una familia extensa con numerosos miembros con SM revela la necesidad de
realizar una evaluacion vascular exhaustiva en pacientes con SM, ya que puede haber aneurismas mas alla de la raiz adrtica. Asimismo, esta
serie de casos permite evidenciar la expresion variable de esta patologia, incluso de manera intra-familiar.



