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Miocardiopatia periparto: cuando el embarazo revela una

miocardiopatia dilatada genética

Peripartum cardiomyopathy: when pregnancy unmasks genetic dilated cardiomyopathy
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La miocardiopatia periparto (MCPP) es una afeccién
poco frecuente, pero potencialmente mortal que se
manifiesta como insuficiencia cardiaca (IC) durante el
periodo periparto y puede progresar a shock cardiogé-
nico. (1) En estudios genéticos recientes se indica que
hasta el 20 % de las pacientes con MCPP presentan
mutaciones en genes asociados con la miocardiopatia
dilatada (MCD), como el gen de la titina, T'TN, lo que
resalta la importancia de las pruebas genéticas en esta
poblacion. (2) Se presenta un caso complejo de MCPP
con evolucién clinica grave y una nueva variante por
truncamiento en el gen TTN, y se hace énfasis en la
complejidad del diagndstico y el tratamiento, especial-
mente en lo que respecta al momento de indicar un
cardiodesfibrilador implantable (CDI).

Se trata de una mujer caucasica de 33 anos, sin
antecedentes médicos relevantes, que acudi6 al servicio
de urgencias cinco dias después del parto por disnea
repentina, ortopnea y molestias toracicas. Como ante-
cedentes obstétricos tenia un embarazo a término sin
complicaciones y un aborto espontaneo. No presentaba
antecedentes familiares de enfermedades cardiacas.

Al ingreso se constat6 taquicardia, taquipnea e
hipotensién. En la auscultacién se percibié ritmo irre-
gular, soplo sistélico apical y crepitantes bibasales. En
los anélisis se observaron concentraciones elevadas de
la fraccion N-terminal del propéptido natriurético B
(NT-proBNP; 4400 pg/mL; normal <450 pg/mL) y de
dimero D (6000 ng/mL; valor normal <500 ng/mL). En
la angiografia pulmonar por tomografia computarizada
se evidenci6 pequeno derrame pleural bilateral. En
el electrocardiograma (ECG) se observé taquicardia
sinusal (140 lpm) con frecuentes extrasistoles ventricu-
lares bigeminadas y un intervalo QT normal (Figura 1).

En la ecocardiografia se percibié dilataciéon y dis-
funcién grave del ventriculo izquierdo (VI) con fraccién
de eyeccion del ventriculo izquierdo (FEVI) de 20 %,
funcién del ventriculo derecho (VD) en el limite de la
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normalidad e insuficiencia mitral secundaria grave
(Figura 2).

La paciente ingresé a la unidad de cuidados intensi-
vos cardiacos para estabilizacion clinica. A las 24 horas,
su estado se deterior6 hasta progresar a shock cardiogé-
nico, que requirié levosimendan y norepinefrina. Des-
pués de tomar una decisién conjunta con la paciente,
se indico supresion de la lactancia con bromocriptina.
Ante la prevision de asistencia circulatoria mecanica se
la trasladé a un centro de atencién especializada, donde
respondié al tratamiento inotrépico con dobutamina
y no precis6 de apoyo circulatorio. Recibi6 farmacos
modificadores de la insuficiencia cardiaca de manera
progresiva, pero limitada por su perfil hemodinamico.

El dia 23, en la resonancia magnética cardiaca
(RMC) se confirmé dilatacién y disfuncién graves del
ventriculo izquierdo (FEVI de 28 %) y disfuncién leve
del VD, sin signos de inflamacién, fibrosis ni infiltra-
cién miocardica. La paciente fue dada de alta el dia
40 y derivada para la realizacién de una evaluacién
genética.

El seguimiento de la IC en el consultorio permitié
aumentar gradualmente la dosis de los farmacos modi-
ficadores de la enfermedad. En las pruebas genéticas se
identific6 una nueva variante por truncamiento en el
gen TTN (¢.98319dup p.(Asp32774%)), probablemente
patégena. Los familiares de primer grado no presenta-
ron anomalias ecocardiograficas.

Después de seis meses de tratamiento optimizado,
en la RMC se observé persistencia de la disfuncién
grave del ventriculo izquierdo, por lo que se indicé la
colocacién de un CDI subcutaneo. Finalmente, ocho
meses después del ingreso, la paciente logro la recupe-
racién completa de la funcién del ventriculo izquierdo
(FEVI de 54 %).

Avances recientes han proporcionado nuevos cono-
cimientos sobre la base génica de la MCPP. Se demos-
tré que hasta el 20 % de las pacientes con MCPP son
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Fig. 1. Electrocardiograma inicial donde se observa taquicardia sinusal y bigeminismo ventricular.
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Fig. 2. Ecocardiografia transtoracica donde se observan dilatacion grave del ventriculo izquierdo e insuficiencia mitral secundaria grave.

portadoras de mutaciones génicas que se sabe estan
asociadas con la MCD. (2)

Este caso avala los datos recientes sobre los funda-
mentos genéticos de la MCPBP, en particular el papel
que desempenan las variantes por truncamiento en el
gen T'TN, que se sabe se asocian a una remodelaciéon
del VI desfavorable y a una recuperacién reducida. (2)
Se refuerza la hipétesis de que el embarazo acttia como

n “segundo golpe” fisiolégico que desenmascara una
MCD genética latente. (3)

Segtin los datos, en una proporcién considerable
de mujeres se produce la recuperaciéon completa de la
funcién ventricular, y entre los factores predictivos
figura una FEVI basal superior al 30 %, como sugie-
ren estudios anteriores. (4) Aunque la recuperacion
de la FEVI puede producirse en hasta el 65 % de las

pacientes a los seis meses, (5) algunas solo se recuperan
después de un ano o mas. Esta variabilidad complica
la determinacién del momento 6ptimo para la im-
plantacién de un cardiodesfibrilador. La implantacién
permanente temprana puede ser prematura, sobre
todo en las miocardiopatias reversibles, pero los datos
sobre las arritmias ventriculares en la MCPP siguen
siendo limitados.

En algunos estudios se informa una elevada carga
arritmica en las fases iniciales de la MCPP, con arrit-
mias ventriculares potencialmente mortales en el 12 %
al 43 % de las pacientes. (6) Los cardiodesfibriladores
portatiles (CDP) han demostrado ser tutiles en este
contexto. En una serie prospectiva, 3 de 7 pacientes
presentaron fibrilacion ventricular que se revirti6 con
éxito gracias al CDP. (6)
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Aunque las guias actuales no son especificas, los
CDP pueden constituir una estrategia puente razo-
nable en pacientes con MCPP de reciente aparicion y
FEVI muy reducida.

Sin embargo, su disponibilidad limitada en algunos
paises puede restringir su uso habitual en la practica
clinica y dificultar la decisiéon sobre el momento ade-
cuado para indicar un CDI.

Este caso ilustra la complejidad del tratamiento de
la MCPP grave en presencia de una variante patégena
en el gen TTN. Realza la importancia de las pruebas
genéticas, la necesidad de una toma de decisiones com-
partida sobre la supresion de la lactancia y el dilema
en torno al momento adecuado para colocar un CDI,
sobre todo cuando una variante génica subyacente se
asocia con una menor reversion de la remodelacion del
ventriculo izquierdo.
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