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SINDROME DE YAMAGUCHI: HALLAZGO DE
LA VALORACION PREOPERATORIA. A PROPOSITO
DE UN CASO

YAMAGUCHI SYNDROME: A FINDING OF PREOPERATIVE ASSESSMENT. A CASE
REPORT

Harold-Ricardo Calzadilla-Gutiérrez, Ambar Orihuela,2 Camila-Andrea Flores-Choque,’
Carmen-Yubitza Pinto-Mejia,® Fernando Leite-Vicenti*

ResumEN
El sindrome de Yamaguchi es una condicion genética cardiaca rara, sin registros epidemioldgi-
cos en Latinoamérica. Esté caracterizada por la existencia de una hipertrofia asimétrica apical. Su
presentacion electrocardiografica en pacientes clinicamente descompensados lleva al manejo y
la realizacion de pruebas graficas cardioldgicas propias de patologias mas comunes. Una de las
principales pruebas de imagen es la ecocardiografia, que sera nuestro punto de inicio hacia el diag-
nostico del sindrome. Presentamos el caso de una paciente que ha ingresado en el contexto de
una cirugia programada por una patologia no cardiaca, con antecedentes cardiolégicos sin clinica
y factores de riesgo cardiovasculares. La valoracion prequirdrgica en su electrocardiograma mostrd
alteraciones en ondas T y criterios de hipertrofia del ventriculo izquierdo. Posteriormente, registra-
mos como conducta la ejecucion de otras pruebas cardiacas para descartar patologias isquémicas
coronarias y esto llevo al hallazgo del sindrome de Yamaguchi.

PaLABRAS CLAVE. Cardiomiopatias, hipertrofia, diagndstico por imagen, genética, Latinoamérica.

ABSTRACT

Yamaguchi syndrome is a rare cardiac genetic condition, with no epidemiological records in
Latin America. Characterized by the presence of an asymmetric apical hypertrophy, whose
electrocardiographic presentation in clinically decompensated patients leads to the management
and the practice of cardiological graphic tests of common pathologies. One of the main imaging
tests is echocardiography, which will be our starting point for the syndrome diagnosis. We
present a patient admitted in the context of surgery scheduled for non-cardiac pathology, who
had a cardiological history without clinical and cardiovascular risk factors. The preoperative
evaluation in her electrocardiogram showed alterations in T waves and hypertrophy criteria of the
left ventricle, then other cardiac tests were conducted to rule out coronary ischemic pathologies;
our final diagnosis was Yamaguchi syndrome.

KEey worps. Cardiomyopathies, hypertrophy, diagnostic imaging, genetics, Latin America.
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Introduccion

La miocardiopatia hipertréfica (MCH) es una de las enfer-
medades cardioldgicas hereditarias mas comunes, con una
prevalencia estimada de 1:500 en la poblacion general. Se
define por la hipertrofia del ventriculo izquierdo (VI) en au-
sencia de cualquier otra condicion cardiaca, sistémica o
metabdlica que pueda justificarla (1-4).

Dentro de su clasificacion morfolégica, se divide en dos
grupos: las formas no obstructivas (MCH-FNO) vy las for-
mas obstructivas (MCH-FO). Las MCH-FNO son: septal
asimétrica sin obstruccion, MCH apical (MCH-Ap), lateral o
posterolateral del VI en la pared libre, concéntrica o simé-
trica, y del ventriculo derecho. Y las MCH-FO son: septal
asimétrica con obstruccion basal mediosistélica y gradiente
en el tracto de salida del VI y obstructiva medioventricular
(MCH-OMV) (3,4).

La MCH-Ap es una forma rara de la MCH descripta inicial-
mente por Sakamoto y colaboradores (5) y Yamaguchi y
colaboradores (6). Se caracteriza por una hipertrofia predo-
minante en la punta del VI, con expresion fenotipica hetero-
génea modulada por factores ambientales y genéticos.

Es de prondstico benigno en términos de mortalidad cardiovas-
cular (CV). El 40% de los casos son asintomaticos; sin embar-
go, las manifestaciones clinicas pueden incluir muerte subita,
arritmias graves e infarto apical con aneurisma de la punta (5-8).
Estudios recientes registran una prevalencia global del 38%
de las MCH, mayor en Japdn, con 15-25%, y con 3% en
EE.UU. No hay datos de Bolivia (8,9).
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Caso clinico

Una paciente de 71 anos acudio al servicio para una va-
loracion preoperatoria. Refirid antecedentes de aneurisma
de aorta abdominal resuelto, hipertension arterial y diabetes
sacarina con adecuado control médico. Sin antecedentes
familiares.

Ingresé con estos signos vitales: presion arterial (PA),
100/80 mm Hg; frecuencia cardiaca (FC), 80 l.p.m.; fre-
cuencia respiratoria (FR), 19 r.p.m. El examen cardioldgico
no mostrd alteraciones. En el abdomen presentaba dos
eventraciones reductibles, infra- y supraumbilicales, mo-
tivo por el cual acudid al servicio de cirugia. El resto del
examen fisico, normal.

Los laboratorios prequirdrgicos y la ecografia abdominal, sin
anormalidades aparte de la patologia de la pared abdominal.
Electrocardiograma (ECG), con ritmo sinusal; FC, 60 I. p. m.
y eje normal; presenté ondas T negativas DI, AVL y de V1-
V5 mayor de 7 mm, asimétricas, con criterios de hipertrofia
de VI (Fig. 1).

Ecocardiograma con VI, con grosor de paredes aumentado
de forma grave, a predominio de segmentos apicales, que
median 24 mm al final de la diastole y la pared posterior, 14
mm; la relacion entre ambas era de 1,7 mm. Contractilidad
segmentaria y global, conservadas; disfuncion diastdlica de
grado | e insuficiencia adrtica ligera. Ademas, las ecografias
Doppler color y pulsada no evidenciaron un aumento de la
velocidad de los segmentos medios del VI, que era de 0,588
m/s. Se concluyé que se trataba de una hipertrofia grave
asimétrica apical (Fig. 2).
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TARDIO ADI

La paciente presenta un estudio anterior de cateterismo
cardiaco realizado para descartar enfermedad coronaria en
plan de cirugia abdominal, que evidencia arterias corona-
rias sin lesiones significativas y puente miocardico (PM) en
la arteria descendente anterior, sin compresion durante la
sistole (Fig. 3).

Los hallazgos electrocardiogréficos y ecocardiograficos fue-
ron compatibles con un cuadro de sindrome de Yamaguchi
(MCH-Ap) en una paciente asintomatica.

Se autorizé el procedimiento quirdrgico, que se efectud sin
complicaciones, y el seguimiento por cardiologia durante la
internacion, sin intercurrencias.

Figura 2. A y B. Ecocardiograma
transtorécico, ventana apical de cuatro
camaras al final de la diastole. Con
aumento (A) para la visualizacion y la
medicion de la punta (linea punteada),

de 24 mm. Gy D. Ecocardiograma
transtoracico con ventana apical de cuatro
camaras, ecografias Doppler color (C) y
pulsada (D). No se observa aumento de
la velocidad en los segmentos medios del
VI. VD: ventriculo derecho, VI: ventriculo
izquierdo, Al: auricula izquierda.

Figura 3. Cateterismo coronario sin
evidencia de lesiones coronarias
significativas. A. Coronaria derecha. B.
Coronaria izquierda.

Discusion

La MCH-Ap, conocida como sindrome de Yamaguchi, es una
patologia genética, autosémica dominante, con hipertrofia de
la punta del VI con afectacion del segmento medio o sin ellay
con la formaciéon de un aneurisma apical o sin ella (7,8).

La MCH-Ap presenta una gran diversidad clinica, genética y
morfoldgica, y se clasifica en MCH-Ap pura, MCH-Ap mixta
con aneurisma apical y MCH-Ap con predominante distribu-
cién medioventricular (7,8).

Klarich y colaboradores (9), en su estudio de cohorte, de-
mostraron una mayor afectacion de la MCH-Ap en el sexo
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masculino (63%), una tasa de mortalidad por todas las cau-
sas del 9%, peor en mujeres (45%), y una supervivencia a
los veinte anos de 47%. Otros estudios probaron comor-
bilidad cardiaca en un 25-30%, con evolucion menos be-
nigna en aquellos con hipertension arterial o diabetes (8,9).
La presentacion asintomatica es del 40% de las MCH-Ap,
como en este caso (que fue el primero registrado como
hallazgo preoperatorio) (7,8).

Las caracteristicas electrocardiograficas descriptas en la litera-
tura son las ondas T gigantes de =0,1 mV en las derivaciones
precordiales izquierdas, que pueden desaparecer como parte
de la evolucion natural, y un alto voltaje del QRS. Estas carac-
teristicas no son sensibles ni especificas de la MCH-Ap (6-10).
Sin embargo, como Chillik y colaboradores (10) demostraron
en su estudio, es de utilidad en el diagndstico diferencial con
el infarto apical, en el que la MCH-Ap presentd mayor voltaje
de ondas T (7 mV contra 5 mV; p = 0,001).

El criterio estandar para el diagnéstico es la demostracion
de la hipertrofia asimétrica apical del VI por ecocardiogra-
fla, con un espesor apical >15 mm y una relacion entre el
maximo espesor apical y el espesor posterior >1,5 (7,8,11).
La resonancia magnética cardiaca determina con mayor
precision el sitio de la hipertrofia, y cuantifica y visualiza los
depdsitos de matriz extracelular focal, como en la fibrosis,
con el realce tardio de gadolinio. Es el estudio adecuado
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