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Evaristo Castedo?, Rubén A. Cabo?, lvan Nufez?, Emilio Monguié?, Carlos G. Montero?, Raul Burgos?,
Santiago Serrano-Fiz?, Gabriel Téllez?, Magdalena Gonzalez®, Miguel A. Cavero®y Juan Ugarte?

aDepartamento de Cirugia Cardiovascular. Clinica Puerta de Hierro. Madrid. °Departamento de Cardiologia.

Clinica Puerta de Hierro. Madrid. Espana.

Introduccion y objetivos. Un 5% de los pacientes con
miocardiopatia hipertrofica obstructiva (MHO) tienen sin-
tomas pertinaces al tratamiento médico y son candidatos
a una terapia invasiva. El objetivo de este trabajo fue
analizar nuestros resultados en la cirugia de la MHO du-
rante los ultimos 10 anos.

Pacientes y método. Entre julio de 1993 y enero de
2004 hemos intervenido a 26 pacientes con MHO perti-
naz a tratamiento farmacolégico. El procedimiento reali-
zado fue una miectomia septal extendida, que se asocio
a plicatura del velo anterior mitral (PVA) en 19 (73%) ca-
sos y a reemplazo valvular mitral en 5 (19%). Se analiza-
ron la evolucion posquirdrgica del grado de disnea, el
gradiente en el tracto de salida del ventriculo izquierdo
(GTSVI), la insuficiencia mitral (IM) y el movimiento sisté-
lico anterior (SAM).

Resultados. El seguimiento medio fue de 63 + 37 me-
ses. Tras la cirugia se produjo una reduccién significativa
del GTSVI (de 96,5 a 19,5 mmHg; p < 0,001), del grado
de IM (de 2,54 a 0,69; p < 0,001) y del SAM (de 2,92 a
0,23; p < 0,001), que se tradujo en una mejoria en la cla-
se funcional de los pacientes. La mortalidad hospitalaria y
la necesidad de marcapasos por bloqueo completo posci-
rugia fueron del 3,8% (n = 1). No ha habido ningin caso
de comunicacion interventricular (CIV) ni de dafo valvular
mitroadrtico iatrogénico. La supervivencia actuarial fue
del 96 + 4% a los 5 anos.

Conclusiones. La cirugia en pacientes con MHO pro-
duce una gran mejoria clinica con una baja morbimortali-
dad. Al tratar simultdneamente los componentes miocar-
dico y valvular de la enfermedad, permite no sélo reducir
el GTSVI, sino corregir la IM y suprimir el SAM.

Palabras clave: Miocardiopatia hipertrofica. Cirugia.
Insuficiencia mitral. Valvuloplastia.

Surgical Treatment for Hypertrophic Obstructive
Cardiomyopathy

Introduction and objectives. Five percent of the pa-
tients with hypertrophic obstructive cardiomyopathy
(HOCM) have symptoms unresponsive to medical treat-
ment and are candidates for invasive therapy. The objec-
tive of this study was to analyze our results with surgical
treatment of HOCM during the last 10 years.

Patients and method. Between July 1993 and January
2004 26 patients with HOCM refractory to drug therapy
were operated on. An extended septal myectomy was
performed, in combination with anterior mitral leaflet plica-
tion in 19 cases (73%) and with mitral valve replacement
in 5 (19%). Evolution of the grade of dyspnea, left ventri-
cle outflow tract gradient (LVOTG), mitral regurgitation,
and systolic anterior motion after surgery was analyzed.

Results. Mean follow-up was 63 (37) months. After sur-
gery, a significant reduction in LVOTG (from 96.5 to 19.5
mmHg; P<.001), grade of mitral regurgitation (from 2.54
to 0.69; P<.001) and systolic anterior motion (from 2.92 to
0.23; P<.001) was achieved, which led to improvement in
functional class. Hospital mortality and need for pacema-
ker implantation due to complete heart block after surgery
was 3.8% (n=1). There were no cases of iatrogenic ventri-
cular septal defect or mitro-aortic valve injury. Actuarial
survival at 5 years was 96% (4%).

Conclusions. Surgery in patients with HOCM yields
great clinical improvements with low morbidity and morta-
lity. Simultaneous intervention for both myocardial and
valvular components of the disease allows not only reduc-
tion in the LVOTG but also correction of mitral regurgita-
tion and abolition of systolic anterior motion.

Key words: Hypertrophic cardiomyopathy. Surgery.
Mitral regurgitation. Valvuloplasty.
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INTRODUCCION

La miocardiopatia hipertréfica obstructiva (MHO)
suele responder muy bien al tratamiento farmacoldgi-
co!?. La administracién de agentes inotropicos negati-
vos mejora la sintomatologia, la capacidad funcional y
la calidad de vida en la mayoria de los pacientes
con obstruccion hemodindmicamente significativa. No
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ABREVIATURAS

CIV: comunicacion interventricular.

GTSVI: gradiente en el tracto de salida del
ventriculo izquierdo.

IM: insuficiencia mitral.

MHO: miocardiopatia hipertréfica obstructiva.

PVA: plicatura del velo anterior mitral.

SAM: movimiento sistélico anterior.

obstante, aproximadamente un 5% de los pacientes
presenta sintomas persistentes al tratamiento médico?
y son candidatos a una terapia invasiva, ya sea con
marcapasos DDD, ablacién miocdrdica septal translu-
minal percutdnea o cirugia.

El objetivo de este trabajo fue analizar los resulta-
dos del tratamiento quirdrgico en pacientes con MHO
pertinaz intervenidos en nuestro centro durante los ul-
timos 10 afos. Estudiamos la influencia de la miecto-
mia asociada a reparacién o sustitucién mitral en la ca-
pacidad funcional y en el grado de obstruccion
hemodinamica intraventricular, valorando la evolucion
posquirtrgica del gradiente en el tracto de salida del
ventriculo izquierdo (GTSVI), la insuficiencia mitral
(IM) y el movimiento sistdlico anterior (SAM).

PACIENTES Y METODO

Entre julio de 1993 y enero de 2004 hemos interve-
nido quirdrgicamente a 26 pacientes con MHO perti-
nez al tratamiento farmacoldgico. La edad media fue
de 55 + 12 afios (rango, 37-74 afios) y el 58% (n = 15)
eran mujeres. Todos los enfermos presentaban en la
ecocardiografia una obstruccién severa (GTSVI en re-
poso > 60 mmHg, IM de grado > 2/4 y SAM) y esta-
ban sintomdticos a pesar de tratamiento médico maxi-
mo con bloqueadores beta y antagonistas de los
canales del calcio: el 92% tenia disnea; el 54%, angi-
na, y el 8%, antecedentes de sincope. En 2 de ellos se
habia implantado, previamente a la cirugia, un marca-
pasos bicameral sin conseguirse mejoria. La cirugia se
llevé a cabo de forma urgente en 2 (8%) casos: una pa-
ciente de 51 afios, que debuté con edema agudo de
pulmén secundario a endocarditis mitral aguda e IM
severa, y un varon de 41 afos, que ingresé en shock
cardiogénico y fue intubado en urgencias.

El procedimiento quirdrgico realizado fue miecto-
mia mas plicatura del velo anterior mitral (PVA) en 19
(73%) casos, miectomia mads reemplazo valvular mi-
tral en 5 (19%) y miectomia aislada en 2 (8%). En 2
pacientes se realizé otro procedimiento asociado: re-
vascularizacién coronaria y reemplazo valvular adrti-
co, respectivamente.
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Miectomia septal extendida y plicatura
del velo anterior mitral

La cirugia se realiz6 mediante esternotomia media.
Después de la canulacién de la aorta ascendente y la au-
ricula derecha, se entr6 en circulacién extracorpdrea y
se enfri6 al paciente a 32 °C. Se accedid al septo inter-
ventricular mediante una aortotomia oblicua en «palo
de hockey» dirigida hacia el velo adrtico no coronaria-
no. Se introdujo un separador a través del anillo adrtico
para la traccion y la proteccion del velo coronariano de-
recho y con un bisturi del nimero 15 se practic6 una re-
seccion de un fragmento del septo interventricular bajo
el velo de aproximadamente 4 cm de longitud, 1 cm de
ancho y 1,5 cm de espesor, respetando los 5 mm inme-
diatamente por debajo de la valvula aértica y la comisu-
ra entre el velo derecho y el no coronariano.
Distalmente, la reseccidn se prolongé hasta la base de
implantacion de los musculos papilares (miectomia sep-
tal extendida). Por la propia aortotomia, se realiz una
plicatura del segmento A2 del velo anterior mitral en su
aspecto ventricular y a lo largo de su eje longitudinal,
empleando 4 puntos sueltos de polipropileno de 5-0. En
2 pacientes, en los que a juicio del cirujano no se apre-
ciaban anomalias estructurales en el velo anterior mi-
tral, se realizé una miectomia aislada sin reparacién mi-
tral asociada. En 8 casos, para optimizar la
visualizacién del septo y el aparato subvalvular mitral,
la intervencion se realizé con la ayuda de un cardiosco-
pio con 6ptica rigida de 4 mm de didmetro, 230 mm de
longitud y 70° de angulacién (Storz Instruments,
Tuttlingen, Alemania), que se conectd a una fuente de
luz y a un monitor de video. Finalizada la circulacién
extracorpdrea, se realizd siempre un ecocardiograma
transesofagico intraoperatorio para comprobar la reduc-
cién del GTSVIy la correccién de la IM y el SAM.

Reemplazo valvular mitral

En 5 pacientes, en lugar de preservar la valvula mitral
nativa, ésta se sustituyd por una prétesis mecdnica. Las
razones que justificaron esta actitud fueron diversas: a)
endocarditis aguda (n = 1) o subaguda (n = 1) con des-
truccion masiva de los velos mitrales; b) situacion de
urgencia, inestabilidad hemodindmica e imposibilidad
de contar con un ecocardiografista experto en quiréfano
(n = 1); ¢) necesidad de reemplazar la valvula adrtica
por insuficiencia adrtica asociada (n = 1); y d) preferen-
cia del cirujano por tener mas confianza en esta técnica
(n =1). El reemplazo valvular se llevo a cabo resecando
no sélo los velos valvulares, sino también el aparato
subvalvular, incluida parte de los miisculos papilares.

Variables estudiadas y analisis estadistico

Se sigui6 a los pacientes clinicamente y con control
ecocardiografico; se realizé una ultima revisién a to-
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dos cuando se detuvo el seguimiento. Se analiz6 la
evolucion después de la cirugia de una serie de varia-
bles clinicas (grado de disnea) y ecocardiograficas
(grosor del septo interventricular, GTSVI, grado de IM
y de SAM, y fraccién de eyeccion del ventriculo iz-
quierdo). La IM se clasificé en 4 grados en funcién del
volumen regurgitante: 1, < 30 ml; 2, 30-44 ml; 3, 45-
59 ml, y 4, 2 60 ml. Se establecieron 4 grados de SAM
en funcién de la distancia septo-velo anterior durante
la sistole en el plano paraesternal longitudinal: 0, sin
SAM; 1, si > 10 mm; 2, < 10 mm, y 3, 0 mm. La com-
paracién de las variables cuantitativas pre y posmiec-
tomia se realizé mediante la prueba de la t de Student
para datos apareados y el andlisis de la supervivencia
actuarial por el método de Kaplan-Meier.

RESULTADOS

El seguimiento medio de los pacientes fue de 63 +
37 meses. La comparacion de los datos clinicos y eco-
cardiograficos pre y postoperatorios se refleja en la ta-
bla 1. La cirugia produjo una reduccién significativa
del grosor del septo interventricular y el GTSVI, corri-
gi6 la IM y suprimié el SAM. Los pacientes experi-
mentaron una evidente mejoria en su capacidad fun-
cional, por lo que en el momento de la dltima revision,
el 77% (n = 20) estaba en grado funcional I de la New
York Heart Association (NYHA), el 19% (n = 5) en
clase funcional Il y el 96% sin angina.

No hemos tenido ningtin caso de mortalidad ope-
ratoria. En 2 (8%) pacientes hubo que reentrar en
circulacién extracorpérea por persistencia de SAM
e IM tras la miectomia, y se complet6 una reseccion
més amplia. Hemos reintervenido a 1 enfermo por
sangrado (3,8%). El paciente en shock cardiogénico
preoperatorio precisé balén de contrapulsacion in-
tradrtico en el postoperatorio inmediato. No ha ha-
bido ningtin caso de comunicacién interventricular
(CIV) o dafio valvular mitro-adrtico residual, pero
si 1 caso (3,8%) de bloqueo auriculoventricular
completo que necesité la implantacién de un marca-
pasos bicameral a los 10 dias de la intervencion. El
90% de los pacientes desarrollé bloqueo de la rama
izquierda poscirugia. Una paciente de 72 afos,
con 117 mmHg de GTSVI, SAM e IM grado 3 pre-
cirugia, presentd insuficiencia cardiaca en el posto-
peratorio inmediato. A pesar del aparentemente
aceptable resultado intraoperatorio, un nuevo eco-
cardiograma mostré6 un GTSVI residual de 62
mmHg, con IM grado 4 y SAM grado 3, lo que mo-
tivé su reintervencion a los 3 dias de la miectomia
para la implantacién de una protesis mitral. La evo-
lucién posterior de la enferma fue buena, y se man-
tuvo en grado funcional II de la NYHA con un
GTSVI residual de 23 mmHg. La mortalidad hospi-
talaria fue del 3,8%, ya que 1 paciente falleci6 a los
7 dias de la cirugia debido a una arritmia ventricu-
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TABLA 1. Comparacion de los datos clinicos
y ecocardiograficos pre y poscirugia

Precirugia Poscirugia p

Grado de la NYHA

-1 (n) 9 25 <0,01

-1V (n) 17 0 < 0,001

Media 28+0,9 12+04 <0,001
Grosor del septo (mm) 24 £5 13 +4 < 0,001
GTSVI (mmHg) 96,5 + 26,0 195+6,5 <0,001
Grado de IM

0-1 (n) 0 20 < 0,001

2(n) 12 5 <0,01

3-4 (n) 14 0 < 0,001

Media 2,54 0,51 0,69+0,79 <0,001
Grado de SAM

0-1(n) 1 25 < 0,001

3(n) 25 0 < 0,001

Media 2,92 + 0,39 0,23+0,43 <0,001
FEVI (%) 67,5+8,9 65,7+ 8,4 NS

FEVI: fraccion de eyeccion del ventriculo izquierdo; GTSVI: gradiente en el
tracto de salida del ventriculo izquierdo; IM: insuficiencia mitral; NYHA: New
York Heart Association; SAM: movimiento sistélico anterior.

lar, que se crey6 secundaria a hiperpotasemia en el
contexto de una insuficiencia renal postoperatoria.
La supervivencia actuarial fue del 96 + 4% a los 5
afnos.

DISCUSION

La miocardiopatia hipertréfica es una enfermedad
compleja por su heterogeneidad morfolégica, funcio-
nal y clinica que afecta aproximadamente a 1 de cada
500 personas®. Sélo el 25% de los pacientes presenta
una obstruccién hemodindmica significativa en el trac-
to de salida del ventriculo izquierdo. De éstos, la ma-
yoria responde adecuadamente al tratamiento médico.
Los farmacos inotrépicos negativos, como los bloque-
adores beta, la disopiramida o el verapamilo, suelen
mejorar los sintomas, prolongar el tiempo de ejercicio
y disminuir el GTSVI'3. No obstante, en el 5% de los
pacientes con MHO, la sintomatologia es refractaria al
tratamiento farmacoldgico y debe considerarse realizar
una terapia invasivaZ.

Bases fisiopatoldgicas del tratamiento
quirurgico actual

Desde que a mediados del siglo pasado se realizasen
las primeras intervenciones*”’, la cirugfa de la MHO ha
ido evolucionando segtn la idea de la fisiopatologia de
la enfermedad que se ha tenido en cada momento. En
principio, se pensaba que la obstruccion era debida a
la existencia de un esfinter muscular subadrtico, al
igual que sucede en la obstruccién del infundibulo del
ventriculo derecho, por lo que la intervencién que se
realizaba era una miotomia septal*’. El GTSVI resi-
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dual era significativo y la mortalidad hospitalaria ele-
vada, lo que condujo al abandono de la técnica. En
1968, Morrow describié la «miectomia subadrtica»,
con la que publicé buenos resultados clinicos y hemo-
dindmicos®. La reseccion de la porcién subadrtica del
septo incrementaba el didmetro del tracto de salida
ventricular, disminuyendo la velocidad del flujo de la
sangre a su paso y con ello la fuerza de atraccion del
velo anterior de la vdlvula mitral debido al efecto
Venturi, que se consideraba la principal causa del
SAM. Hoy se sabe que el papel que desempeiia el
efecto Venturi en la fisiopatologia de la enfermedad es
mucho menos relevante de lo que se creia, y se consi-
dera que el arrastre del velo anterior por un flujo anor-
malmente dirigido hacia la pared posterior debido a la
hipertrofia del septo es la principal causa del SAM y la
obstruccién’. Esta idea ha hecho variar el tratamiento
quirdrgico, de forma que actualmente se aboga por una
actuacién combinada, no sélo en el septo hipertréfico,
sino también en la vdlvula mitral y el aparato subval-
vular. La técnica que nosotros consideramos de elec-
cion es la miectomia septal extendida asociada a PVA.

La miectomia extendida®!" supone prolongar la re-
seccion septal hasta la base de los musculos papilares
respetando el septo subadrtico, que estd muy poco in-
volucrado en la fisiopatologia de la enfermedad y cuya
reseccion, ademds de no conseguir redirigir adecuada-
mente el flujo, tiene un riesgo elevado de complicacio-
nes. En cambio, la reseccion del septo medio-distal
hace que el flujo se dirija hacia la pared anterior y no
incida por detrds del velo anterior mitral, con lo que se
suprime el SAM y disminuye el GTSVI. La dificultad
técnica radica en la visién limitada que el cirujano tie-
ne del campo operatorio. Una reseccién escasa hace
que persista la obstruccion, mientras que una excesiva
tiene riesgo de complicaciones. Para facilitar una re-
seccién extensa pero segura, nuestro grupo propuso la
realizaciéon de la miectomia videoasistida con ayuda
de un cardioscopio, que permite resecar la banda fi-
bromuscular septal en la zona de la base de implanta-
ciéon de los musculos papilares, sin dafiar el aparato
subvalvular mitral'.

La presencia de alteraciones anatémicas en la valvu-
la mitral de los pacientes con MHO es un hecho bien
documentado'>!*. Los velos son habitualmente mads
grandes de lo normal y los miisculos papilares adoptan
una posicién mds anterior dentro de la cavidad ventri-
cular. La PVA'>!® tiene como objetivo disminuir el ta-
maflo y la laxitud del velo, con lo que se reduce la su-
perficie expuesta al flujo y, con ello, su arrastre hacia
la pared posterior y el SAM. Nosotros lo plicamos a lo
largo del eje longitudinal, en la zona fibrética de la
valva que representa el punto de contacto con el septo
y que suele coincidir con el segmento medio (A2),
aunque un trabajo reciente con ecocardiografia tridi-
mensional ha sugerido que el segmento anterior (Al)
es el mds implicado en el SAM'. Hay grupos que rea-
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lizan una plicatura transversal’ y que incluso la combi-
nan con una movilizacién y escision parcial de los
musculos papilares!!. Probablemente, el empleo de
esta técnica no debe generalizarse a todos los pacien-
tes, pero si al menos a aquellos con SAM, IM y velos
grandes y redundantes, en los que la miectomia aislada
puede dejar un 11% de IM severa residual'®,

El reemplazo valvular!® quizd sea el tratamiento
maés definitivo de la MHO, al conseguir la mayor re-
duccién del GTSVI y suprimir la IM. Al contrario
que en otras enfermedades mitrales, debe realizarse
resecando toda la védlvula y el aparato subvalvular,
incluidos los misculos papilares?. Si desaparece el
velo anterior, no existe posibilidad de SAM. No
obstante, es una alternativa a utilizar en casos selec-
cionados, dado que conlleva el riesgo de complica-
ciones derivadas de las prétesis. Sus indicaciones
son: la presencia de alteraciones estructurales de la
valvula mitral (prolapso, calcificacién, endocardi-
tis); la recidiva tras una miectomia previa; la obs-
truccion medioventricular y los raros casos de MHO
refractaria con SAM y gradiente pero con hipertro-
fia septal menor de 18 mm, en cuyo caso la miecto-
mia puede tener gran riesgo de CIV residual?'. En
nuestra serie, las razones mas frecuentes para recu-
rrir al reemplazo valvular fueron la destruccién val-
vular por endocarditis y la urgencia, por no disponer
de un ecocardiografista experto que garantizase una
buena reparacion.

Beneficio clinicohemodinamico
y morbimortalidad de la cirugia

En nuestra experiencia, la cirugia produjo una re-
duccién muy significativa del GTSVI, la IM y el
SAM, que posibilitd una mejoria sintomdtica en el
96% de los pacientes y una desaparicion completa de
los sintomas en el 77%. El GTSVI se redujo en un
80% vy el valor postoperatorio en reposo (19,5 mmHg)
estd en el limite superior del conseguido en las mejo-
res series internacionales, en las que oscila entre 4,5 y
16 mmHg* 2, La incidencia de complicaciones ha
sido baja. El hecho de no haber tenido ningin caso de
CIV ni insuficiencia adrtica iatrogénica y la prevalen-
cia de bloqueo completo inferior al 4% deben guardar
relacién con el respeto de los 5 mm de septo inmedia-
tamente por debajo del anillo adrtico y de la comisura
entre el velo coronariano derecho y el no coronariano.
El bloqueo de la rama izquierda posquirdrgico fue
muy frecuente, pero no se tradujo en un deterioro de la
contractilidad ventricular y de hecho puede ser consi-
derado un signo de reseccién septal suficientemente
extensa?. La aparicién de CIV residual es rara en las
series recientes (0-2%) y la necesidad de marcapasos
por bloqueo auriculoventricular estd entre el 0 y el
10%. La mortalidad hospitalaria de la miectomia osci-
la entre el 0 y el 6% y la supervivencia a los 5y 10
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afios, entre el 85 y el 93% y entre el 70 y el 88%, res-
pectivamente® 22, La mortalidad temprana y tardia
son mayores en caso de que la miectomia se asocie a
revascularizacién coronaria o reemplazo valvular®?*.
En nuestro estudio, la mortalidad al mes (3,8%) y la
supervivencia a los 5 afios (96%) son buenas, sobre
todo teniendo en cuenta que un 8% de los casos fueron
emergencias y otro 8%, cirugia combinada. Aunque
ninguna terapia invasiva ha demostrado reducir la in-
cidencia de muerte subita en la MHO, consideramos
muy significativo el hecho de que no se produjo nin-
guna muerte subita cardiaca tras un seguimiento me-
dio de 5 afios.

Candidatos quirargicos

Una de las principales ventajas de la cirugia frente
a otras estrategias invasivas es la posibilidad de tra-
tar no sélo el componente miocardico (hipertrofia
septal) de la enfermedad, sino también el valvular
(mitral), corrigiendo la IM y el SAM. En nuestra se-
rie, la IM postoperatoria fue nula o trivial en el 77%
de los casos y en el 100% se suprimi6 el SAM. La
ablacion miocdrdica septal transluminal percutdnea
no parece ejercer un efecto corrector sobre la M52,
por lo que creemos que los pacientes con IM y SAM
significativos, o con alteraciones estructurales del
aparato valvular o subvalvular mitral, deben remitir-
se a cirugia. Asimismo, los casos con cardiopatia
asociada y probablemente los pacientes mas jovenes,
que suelen tener una peor respuesta a la ablacién por
presentar una mayor hipertrofia septal y frecuentes
alteraciones estructurales de los miusculos papila-
res®?, pueden ser también mejores candidatos qui-
rirgicos.

CONCLUSIONES E IMPLICACIONES
CLINICAS

La cirugia en pacientes con MHO produce una ex-
celente correccion del GTSVI, la IM y el SAM, que se
traduce clinicamente en una significativa mejoria en la
capacidad funcional. Siempre que sea posible, la miec-
tomia septal extendida asociada a PVA es la técnica de
eleccion. Si se realiza en un centro con experiencia, la
cirugia se puede llevar a cabo con una morbimortali-
dad baja, que en cualquier caso ha de sopesarse frente
a la sintomatologia y el grado de obstrucciéon hemodi-
namica del paciente.
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