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RESUMEN

Objetivo: Mostrar la eficacia, seguridad y reproducibilidad de la técnica de Konno modificada en la
resolucién de la miocardiopatia hipertréfica obstructiva.

Métodos: Cuatro casos de miocardiopatia hipertréfica obstructiva, con edades de 8-59 afios, 3 mujeres y
1 varén, clinica de angina, disnea y presincopes. Gradiente maximo de 65-120 mmHg. Todos presentaban
movimiento sistélico anterior de la valvula mitral e insuficiencia mitral, y fueron intervenidos con técnica
de Konno modificada.

Resultados: Todos sobrevivieron. El gradiente preoperatorio descendi6é un 91%. Tres casos quedaron con
insuficiencia mitral ligera, todos pasaron a grado funcional I. Unica complicacién: necesidad de marcapasos
definitivo en un caso. Seguimiento medio de 54 meses.

Conclusiones: Esta técnica cambia la reseccion septal de Morrow por la ampliacién del tracto de salida del
ventriculo izquierdo. Se ha mostrado eficaz y segura, con resultados estables.
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Surgical treatment of hypertrophic obstructive cardiomyopathy using
the modified Konno procedure

ABSTRACT

Background: The efficacy, safety and feasibility of the modified Konno procedure for the surgical correction
of hypertrophic obstructive cardiomyopathy (HOCM) are demonstrated.
Methods: Four patients underwent a modified Konno procedure. The ages ranged from 8 to 59 years.
There were three females and one male. Symptoms referred to were angina, dyspnea and presyncope. The
echocardiography study revealed a maximum gradient between 65-120 mm Hg. Systolic anterior motion
of mitral valve and mitral regurgitation was present in all cases.
Results: There were no in-hospital deaths. The gradients decreased by 91%. Mild postoperative mitral
regurgitation was present in three patients. One permanent pacemaker was implanted. Mean follow up
was 54 months.
Conclusions: This procedure is an alternative to the Morrow’s septal myectomy for the correction of HOCM,
allowing a greater enlargement of the left ventricular outflow tract. It can be performed with good early
and mid-term results proving to be safe and feasible.
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Introduccion

La miocardiopatia hipertréfica es una enfermedad caracteriza-
da por una hipertrofia del ventriculo izquierdo (VI), normalmente
de distribucién asimétrica, que se asocia, con evidencia microscé-
pica, a distintos grados de “desorden” de las fibras miocardicas. Se
trata de una enfermedad genética, cuya variabilidad de presenta-
cién anatémica (casos cony sin obstruccién) y clinica (casos cony
sin sintomas mayores) es secundaria a la gran cantidad de mutacio-
nes posibles que se observan dentro de una patogénesis molecular
compleja.

Las formas que afectan al tracto de salida del ventriculo izquierdo
(TSVI) interfiriendo en su vaciado constituyen la miocardiopatia hi-
pertrofica obstructiva (MHO), caracterizada por una obstruccion
dinamica, de intensidad variable, normalmente localizada en posi-
cién subvalvular aértica, asociando con frecuencia un desplaza-
miento sistélico anormal de la valva anterior de la valvula mitral que
causa distintos grados de insuficiencia mitral.

La clinica se relaciona directamente con el grado de obstruccién
al vaciado ventricular, sin olvidar que los pacientes diagnosticados
de MHO con gradientes bajos en reposo y obstruccion latente (defi-
nida como gradiente de presién en TSVI menor de 30 mmHg en re-
poso que aumenta hasta 50 mmHg o por encima con provocacién)
pueden tener sintomas limitantes, comparables a los de pacientes
con gradientes mas severos en reposo'=. Asi, existe obstruccion sig-
nificativa en el TSVI en solo el 20-44% de los pacientes con MHO,
pero hasta el 70% tienen obstruccidn significativa si incluimos la
obstruccion latente'2,

Para tratar esta patologia, se precisa de una técnica quirtrgica
que, eliminando dicha obstruccién, permita un normal vaciado ven-
tricular hacia la aorta durante la sistole.

Se han propuesto miltiples técnicas de correccién a lo largo de la
historia, tales como la aortoventriculoseptoplastia (Konno-Ras-
tan)*”, los conductos valvulados apicoadrticos*’ o el Ross-Konno*¢2,
Sin embargo, todas implican el implante de una valvula protésica,
con los riesgos que ello conlleva.

Casi todos los pacientes diagnosticados de MHO tienen un orificio
valvular y una valvula aértica normales, por lo que resulta cuestio-
nable su reemplazo por una protesis. Como consecuencia, surgieron
otras técnicas quirtdrgicas que, eliminando la obstruccién en el TSVI,
preservan la valvula aértica nativa normal. Entre ellas esta la miec-
tomia transaértica de Morrow*?, seguramente la mas admitida,
Gnica en la que solo se actda resecando muasculo miocardico; la
septoplastia ventricular izquierda descrita por Cooley” que, desde
abordaje mixto, reseca musculo y amplia el TSVI; otras, fundamen-
tadas en la ampliacién del TSVI sin ir acompaiiadas de reseccién
muscular alguna, como la septoplastia descrita por Vouhé®?, que se
lleva a cabo realizando una incision a través de la comisura entre las
valvas adrticas coronaria izquierda y derecha; y, finalmente, la técni-
ca de Konno modificada, que consiste en una septoplastia ventricu-
lar de ampliacién, descrita por Kirklin y Barratt-Boyes*'°, a la que
nos referimos en este estudio.

Nuestro objetivo es demostrar la eficacia, seguridad y reproducibi-
lidad de esta dGltima técnica en la resolucién quirdrgica de la obstruc-
cién subadrtica de la MHO y la desaparicion de la insuficiencia mitral.

Métodos

Este trabajo ha sido realizado en el Servicio de Cirugia Cardio-
vascular del Hospital Virgen de las Nieves de Granada, inicidandose
en octubre de 1994 y finalizando en enero de 2010. Presentamos
4 pacientes diagnosticados mediante ecocardiograma de MHO. Las
caracteristicas clinicas y los datos ecocardiograficos constan en
la tabla 1. Se les realiz6 coronariografia para descartar participa-
cion de enfermedad coronaria, excepto al paciente 2, al ser una nifia

de 8 afios. Los casos 3y 2 corresponden a una madre y su hija, res-
pectivamente. No se realizé estudio genético en ninguno de ellos.

Se trata de 4 casos tipicos de la enfermedad, pues todos presenta-
ban sintomas mayores (a pesar de tratamiento farmacol6gico co-
rrecto a altas dosis), movimiento sistélico anterior de la valvula
mitral, insuficiencia mitral, morfologia de hipertrofia septal de pre-
dominio basal y obstruccién severa al flujo a dicho nivel.

Todos fueron intervenidos creando una comunicacién interventri-
cular subadrtica (fig. 1) con cierre posterior mediante parche de am-
pliacién (fig. 2), seguida de ampliacion del tracto de salida del

Tabla 1.
Caracteristicas clinicas y datos ecocardiogréficos preoperatorios
Caso 1 Caso 2 Caso 3 Caso 4
Edad 57 8 40 59
Sexo ¥ F F M
Clinica Disnea Disnea Disnea Disnea
Angina Presincope Angina Angina
Hipertrofia septal simétrica Si Si Si Si
Grosor maximo septo 24 mm 22 mm 22 mm
interventricular
Gradiente maximo 65 mmHg 70 mmHg 80 mmHg 116 mmHg
instantdneo subadrtico
(ECO)
SAM Si Si Si St
Insuficiencia mitral A+ + - ++

SAM: movimiento sist6lico anterior.

Figura1. Septostomia ventricular; se observa al fondo la cavidad ventricular izquier-
da con las cuerdas tendinosas de la valvula mitral.

Figura 2. Cierre con parche de ampliacién, de forma oval, de la septostomia.
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Figura 3. Cierre de la ventriculotomia derecha longitudinal con parche de amplia-
cién de forma ovalada.

Figura 4. Eco postoperatorio en el que se observa la ampliacién del tracto de salida
del ventriculo izquierdo y el parche.

ventriculo derecho (fig. 3), lo que supone la llamada técnica de Konno
modificada. A todos les fue practicado ecocardiograma transesofa-
gico intraoperatorio tras la correccién (fig. 4).

Resultados

Todos los pacientes sobrevivieron a la intervencién. El seguimien-
to oscil6 entre 4 y 104 meses (media de 54 meses). Durante el mismo,
se observé una mejoria sintomatica muy importante, sin detectarse
comunicaciones interventriculares residuales en ninguno de los ca-
sos. Los parametros clinicos y ecocardiograficos postoperatorios, y su
comparacién con los correspondientes preoperatorios, quedan resu-
midos en la tabla 2.

Tabla 2
Modificacién de parametros clinicos y ecocardiograficos tras la intervencion
Caso 1 Caso2 Caso3 Caso 4
Evolucion del grado funcional -1 -1 -1 -1
Evolucion del gradiente mdximo 65 —-10 70 -9 80(120)—10 116 -0
subaértico (ECO)
Evolucion de la insuficiencia Ht+ >+ +—50 o+ +H -+
mitral
Tiempo de seguimiento (meses) 104 84 24 4

El valor medio del gradiente maximo instantaneo preoperatorio
(93 mmHg) se redujo un 91%, pasando a un valor medio de 8 mmHg. La
insuficiencia mitral pasé inmediatamente tras la cirugia a grado ligero
en 3 casos, desapareciendo completamente en el caso de la nifia, en el
que partiamos de una regurgitacion ligera. No hubo complicaciones
resefiables, salvo la necesidad de implantar un sistema de marcapasos
definitivo por bloqueo auriculo-ventricular (AV) completo.

Cabria destacar algunos datos. El caso 1 presentaba una insufi-
ciencia tricaspide atribuida a la presencia de un marcapasos defini-
tivo bicameral implantado meses antes como tratamiento de su
enfermedad obstructiva. Dado que el ecocardiograma transesofa-
gico intraoperatorio informoé de la persistencia de la insuficiencia
tricGspide, se procedié a la retirada del marcapasos, desapareciendo
la misma.

En todos los pacientes desaparecié el movimiento sistélico ante-
rior en el ecocardiograma transesofagico intraoperatorio, sin embar-
go, reapareci6 en el caso 3, aunque sin modificar la insuficiencia
mitral grado [ que queda tras la cirugia.

En el caso 4, la insuficiencia mitral aumenté en un grado durante
su seguimiento, pasando de ligera a moderada, aunque sin repercu-
sién clinica. Asimismo, hubo necesidad de implantar un marcapasos
bicameral definitivo por desarrollar un bloqueo AV completo.

Los demas parametros hemodinamicos permanecieron estables
en todos los casos durante el seguimiento.

Discusion

En relacién con el cardcter genético de la enfermedad, en nuestra
serie presentamos el caso de una madre y una hija (de 8 y 40 afios,
respectivamente), ambas diagnosticadas de MHO. Esta patologia
suele ser hereditaria, siendo la forma mas frecuente de transmisién
la autosémica dominante, aunque también aparecen casos esporadi-
cos y existen portadores que no presentan la enfermedad (la pene-
trancia no es absoluta). Esta heterogeneidad es consecuencia de una
compleja patogénesis molecular. Asi, se han identificado mas de
400 mutaciones que afectan a cualquiera de los 13 genes que codifi-
can componentes de la unidad sarcémero-cardiomiocito. Otros fac-
tores (genéticos y posiblemente ambientales) actuarian como
“modificadores” que influyen en la expresién de la enfermedad. Por
tanto, las manifestaciones clinicas varian considerablemente entre
2 hermanos afectados. En el futuro, el establecimiento de perfiles
con genotipos especificos ayudara a la estratificaciéon del riesgo de
los pacientes, y posiblemente identificara mutaciones asociadas al
fenotipo obstructivo''.

La manifestacién clinica mas llamativa de la MHO es la muerte
stbita de origen cardiaco, con una incidencia de hasta el 2-3% anual
en algunas series. Los sintomas mas relevantes son disnea, dolor to-
racico, presincope o sincope. Las alteraciones fisiopatolégicas que
contribuyen a la sintomatologia son multiples: alteracién de la rela-
jacion y llenado diastolicos', enfermedad oclusiva de las arterias co-
ronarias intramiocardicas, excesiva demanda de oxigeno por un VI
hipertroéfico e hipercontractil y obstrucciéon dinamica al flujo en
TSVI'2. Como resultado, aparecen isquemia miocdardica y fibrosis,
que contribuyen a un entorno arritmogénico, pudiendo culminar en
muerte stbita.

En cuanto al caracter dindmico de la obstruccién al TSV, este fue
descrito por primera vez en 1962. Los gradientes pueden variar con
diversas “provocaciones” que reducen la presion arterial o el volumen
ventricular o incrementan la contractilidad miocardica: fisiol6gica
(ejercicio); farmacolégicas (isoproterenol, dobutamina, nitritos o ni-
troglicerina); mediante la introduccién de latidos ventriculares pre-
maturos; con la maniobra de Valsalva; tras comidas pesadas o ingesta
de alcohol o espontaneamente a través de los dias o las horas'?.

Por ello, merecen especial atencién los enfermos con obstruccién
latente, pues pueden presentar sintomas potencialmente mortales
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durante el ejercicio’? El diagnéstico de la MHO con ecocardiografia
de estrés podria ampliar sus opciones de manejo, identificando pa-
cientes que de otra forma no serian candidatos potenciales para te-
rapia de ampliacién septal®, que normalizaria la presion ventricular
mejorando la clinica>'2,

La severidad de la obstruccién al TSVI en reposo es un predictor
independiente de insuficiencia cardiaca progresiva y muerte!-'!, Se-
gun la experiencia de Kirklin y Barratt-Boyes*, la mayoria de las
muertes ocurren con gradientes posquirdrgicos entre VI y aorta su-
periores a 20 mmHg. Por ello, la eliminacién completa o casi comple-
ta del gradiente preoperatorio es fundamental*® ya que, ademas de
normalizar la presion sist6lica ventricular, reduce de forma duradera
los sintomas incapacitantes, asociando una mejora en el metabolis-
mo miocardico, el consumo de oxigeno y la capacidad de ejercicio>.
Ello conlleva un gran beneficio en términos de supervivencia a largo
plazo, equivalente a la esperada para la poblacién general y mayor
que la de los pacientes no intervenidos'*'.. Por tanto, las técnicas
quirtrgicas que mitigan el gradiente alteran la evolucién natural de
la enfermedad®"'.

Diferentes estudios sugieren que la aplicacion de la técnica de
Konno modificada produciria un alivio mas completo de dicha obs-
truccion y, por tanto, una regresioén significativa de la enfermedad,
reduciéndose las tasas de muerte stbita. Dichos estudios también
demuestran que la perspectiva de pacientes jovenes, de edades
<15 afios con MHO, es peor que la de pacientes adultos, porque la
incidencia de muerte stbita es mayor en este grupo, especialmente
con historia familiar de la enfermedad'>".

La reduccién de la obstruccion al TSVI que proporciona la miec-
tomia de Morrow queda limitada por la posibilidad de generar una
comunicacién interventricular (CIV) iatrégena. Asi, la reseccién de
una estenosis subaortica localizada con esta técnica produciria una
disminucion satisfactoria del gradiente entre VI y aorta, pero cuan-
do se trata de hipertrofias difusas (como es el caso), obtener una
reducciéon adecuada resulta mas complicado®. Aunque algunos
autores establecen la miectomia como el Gold standard en el trata-
miento quirdrgico de la MHO?®'°, otros piensan que el Konno modifi-
cado proporciona un ensanchamiento maximo del TSVI preservando
la valvula aértica®. Por nuestra parte, podemos decir que la miecto-
mia de Morrow no nos ha proporcionado tan excelentes resultados
ni tan bajas tasas de complicaciones como los publicados habitual-
mente en la literatura.

La técnica de Konno modificada reduce eficazmente los gradien-
tes en el TSVI modificindolo geométricamente, pues, al generar una
CIV iatrégena que después se cerrara con un parche, el didmetro de
dicho TSVI se incrementa, permitiendo su expansion circunferen-
cial®. Asi, esta especialmente indicada en pacientes con estenosis
subadrtica difusa con orificio aértico normal. Esto incluye a pacien-
tes con formas severas de MHO y nifios con estenosis subaédrtica
tuneliforme. Proporciona alivio duradero de la obstruccién pre-
servando la valvula aértica, pudiendo verse considerablemente re-
trasada la necesidad de sustituir la misma (evitando los problemas
derivados de la anticoagulacion, o la necesidad de una reintervencion
tardia por disfuncién protésica)’. Ademas, proporciona un acceso ex-
celente a la valvula mitral, pudiendo se corregidas sus anomalias,
permitiendo también acceder al septo medioventricular, que en oca-
siones se encuentra afectado, particularmente en nifios.

Incluso una estenosis minima en el TSVI puede generar flujo
turbulento. Asi, las células expuestas al mismo experimentarian
fuerzas de cizallamiento, respondiendo en forma de cambios morfo-
l6gicos, que, unidos a una predisposicion genética y al depdsito de
material fibroso, llevarian a la proliferacion celular®®y a la pro-
mocién de la reestenosis. Por ello, de nuevo es fundamental la eli-
minacién completa de dicha obstruccién. Existen series que
demuestran una asociacién entre gradientes postoperatorios mas
bajos en TSVIy tasas mas bajas de reestenosis. El maximo incremen-
to en el didmetro del TSVI se conseguiria con la técnica de Konno

modificada, basandonos en que esta técnica, como se deduce de los
resultados, no aflade una morbilidad significativa®.

Las turbulencias también se han relacionado con la aparicion tar-
dia de insuficiencia aértica, existiendo series que sugieren que re-
secciones mas agresivas disminuyen su tasa de aparicién®. De nuevo,
la técnica de Konno modificada reduciria la posibilidad de reinter-
vencion®.

En cuanto a los riesgos asociados a esta técnica (dafio de la valvu-
la aértica nativa, CIV iatrégena residual, infeccion del material pro-
tésico utilizado y aparicién de bloqueo AV completo)®, solo hemos
observado la aparicién del dltimo en un paciente, lo que de nuevo
pone de manifiesto su escasa comorbilidad en relacién con sus exce-
lentes resultados. Pero dicha técnica también presenta ventajas so-
bre la miectomia septal, como son la menor probabilidad de producir
CIV iatrégena, pues esta se crea deliberadamente con un cierre pla-
nificado, siendo, ademas, la reseccién muscular menos extensa que
en el abordaje transaértico, por lo que el riesgo de bloqueo AV com-
pleto sera también menor.

Conclusiones

Segln los resultados, creemos que la técnica de Konno modifica-
da puede aliviar por completo la obstruccién al TSVI preservando la
valvula adrtica nativa?, constituyendo una opcién que se ha de con-
siderar en el tratamiento de pacientes con estenosis subadrtica en
los que el anillo adrtico es de talla adecuada y la valvula es normal o
reparable®.

Consideramos que dicha técnica genera un beneficio quirtrgico
maximo®, mostrandose eficaz y segura, y proporcionando resultados
estables en el tiempo, suponiendo una estrategia alternativa, en al-
gln grado al menos, a la cirugia convencional de la MHO, cambiando
la reseccién muscular (Morrow) por la ampliacién del tracto en la
zona hipertrofiada.
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