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Clinico

Dr. Colla, Julidn
Residencia de Cardiologia
Hospital Dr. Cosme Argerich
7/11/2018



Fecha de ingreso: 6-07-18 Fecha de egreso: 10-07-18

Motivo de consulta: Ablacion programada de TV

Enfermedad actual: Paciente en seguimiento por servicio de
electrofisiologia ingresa en post operatorio inmediato de ablacion
por sustrato de TV.

ANTECEDENTES

Factores de riesgo cardiovascular: ex — tabaquista (| p/y),
dislipemia, sedentario.




ANTECEDENTES

Antecedentes de enfermedad Actual:

Enfermedad de Fabry (test enzimatico y estudio molecular
positivo)

IAM Inferior silente
Colocacion de CDI en 2013 por prevencion primaria

Embolia periférica en pierna izquierda con requerimiento de
endarterectomia y trombectomia

Internacion en octubre de 2017 por tormenta eléctrica con
descargas adecuadas de CDI

FAACO

Estenosis Aortica moderada

MEDICACION HABITUAL

AAS 100mg

Atorvastatina 40 mg

Sacubitrilo-Valsartan 50mg c/12hs

Carvedilol 6,25 mg c/I2hs

Espironolactona 25mg

Amiodarona 200mg

Furosemida 40 mg

Acenocumarol (segun cartilla de hematologia)
A-Galactosidasa (infusion bisemanal)



EVOLUCION CLINICA ENFERMEDAD DE FABRY

(2011-2016)
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EMPEORAMIENTO CLINICO: 2016

= Deterioro de la FEY
= Progresion de Estenosis Adrtica

= Reapariciéon de Angioqueratomas




ANTICUERPOS ANTI-GALACTOSIDASA;

ANALISIS

3 uisition No.: 103081763
Pratoot NA Vi Roin.Fabry
Investigator:  Dra Paula Rozenfeld Patient Initials:
Site Rozenfeld Date of 10-Jun-1954
Collection Date: 21-Apr-2017
Recipient:  Dra Paula Rozenfeld Collection Time: 08:00
Date Accessioned:  18-Nov-2017
IFP (Facultad de Ciencias Exactas, Date Generated: 02-Jan-2018
Universidad Nacional de La Plata - CONICET) ~ Time Generated: 1321 CT
La Plata 47 y 115 (1900)
Argentina
Test Ref. RangelUnits I
Fabry Disease
Anti- Agasidase Ab Status (1) Negative
Ani- Agalsidase AbTiter (1) NA
Ant- Agalsidase NAb Status (1) NA
Anti- Agalsidase NAD Titer (1) NiA
Ani- Agaisidase IgE Status To Follow
Anti- Agalsidase IgE Titer To Follow
Additional Demographics
Patient Consent? YES
Physician name
'SACCHERI CRISTINA
Date dd-mmm-yyyy
21-Apr-2017
Urine Collection Date dd-mmm-yyyy
Urine Collection Time HHMM
Adverse event? YES
Descrip of Adverse event RUSH
Lack of Effect? YES
if Yes, dose increased? NO
Prior ERT beside Replagal No
Dt First Replagal Infusio

26-0CT-2010




ESTUDIOS COMPLEMENTARIOS

RESONANCIA MAGNETICA




RESONANCIA MAGNETICA

CORONARIOGRAFIA Y VENTRICULOGRAMA
(30-06-2017)

Tronco de Coronaria lzquierda: de corta longitud. No presenta lesiones angiogrificamente
significativas.

Arteria descendente anterior: no presenta lesiones angiogrificas significativas. Ramos
diagonales sin lesiones angiograficamente significativas.

Arteria circunfleja: de gran desarrollo. No presenta lesiones angiograficamente significativas.

Arteria coronaria derecha: se encuentra ocluida en su tercio medio. El lecho distal se
visualiza por circulacién colateral homo y heterocoronariana grado II.

Ventriculograma: Aquinesia inferior. Hipoquinesia global. Deterioro severo de la funcién
ventricular izquierda.
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CDI: REGISTRO DE TORMENTA

ELECTRICA
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PROCEDIMIENTO: ABLACION POR

RADIOFRECUENCIA 6-07-2018

Se realiza puncién transeptal guiada por ecocardiograma intracardiaco.

Se realizé anatomia del VI mediante sistema de navegacion tridimensional y se
reconstruyé un mapa de voltaje de alta densidad con cateter.

Se observé una amplia zona de cicatriz densa posterior lateral y septal
medial y basal, y otras cicatrices pequefas anteroseptal basal. Se induce
desde apex de VD RV sostenida en forma reproducible que le provoca
hipotension sostenida requiriendo CVE. En el borde postero basal de
cicatriz se realiza pacemapping.

Se decidi6 realizar ablacion de sustrato principalmente dedicado a
dicha escara. Las aplicaciones de radiofrecuencia (40WV, 43 °C) se realizaron

en los bordes de la cicatriz homogeneizando la escara.
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EXAMEN FISICO AL INGRESO A UCO 06/07/18

Cardiovascular: Buena perfusion periférica. Ingurgitacion yugular 1/3 con colapso
inspiratorio sin RHY. Latido apexiano en 5° EIC LMC, Rl en 4 focos normofonético; R2
disminuido. Soplo sistdlico eyectivo en foco adrtico de intensidad 3/6, irradiado a cuello y
axila. Pulsos simétricos y regulares.

Respiratorio: Buena mecanica ventilatoria y entrada de aire bilateral, sin ruidos agregados.
Abdomen: Blando, depresible, indoloro. RHA presentes.

Neuroldgico: Lucido, sin signos de foco motor ni meningeo..

Piel y Partes blandas: Angioqueratomas en térax. Sitio de puncion femoral derecho con
vendaje compresivo; gasas limpias. Sin edemas periféricos.

ECG DE INGRESO A UCO 06-07-18 |
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RX DE INGRESO A UCO 06-07-18

EVOLUCION EN UCO
(6-07-18 A 10-07-18)

* Evoluciona hemodinamicamente estable, afebril, sin
deteccion de eventos por telemetria.

* Por buena evolucion clinica se decide junto a médicos de
planta y servicio de electrofisiologia otorgar alta
hospitalaria y seguimiento ambulatorio.




MEDICACION AL ALTA

AAS 100mg

Atorvastatina 40 mg

Sacubitrilo-Valsartan 50mg c/12hs

Carvedilol 6,25 mg c/12hs

Espironolactona 25mg

Amiodarona 200mg

Furosemida 40 mg

Acenocumarol (segun cartilla de hematologia)
A-Galactosidasa

CONTROL AMBULATORIO:
12/10/18

Es evaluado por servicio de EEF; no se detectan eventos
arritmicos hasta la fecha.

Se decide suspensiéon de Amiodarona.

Continla con medicacion habitual.




CONTROL AMBULATORIO:
ECOCARDIOGRAMA TRANSTORACICO 12/10/18

Enfermedad de Fabry con severa hipertrofia concéntrica del VI. Fey moderada (38%) Strain
global -2%

Disquinesia infero-basal e infero-medial y aquinesia del septum postero-basal secundario a
secuela de necrosis.

Flujo mitral restrictivo

Estenosis valvular adrtica calcificada moderadamente grave: Grad max 36mmHg Grad
medio 22mmHg AVA0,97cm?2

Signos indirectos de Hipertension Pulmonar.
Auricula Izquierda dilataciéon moderada 19.4 cm2
Ventriculo derecho hipertrdfico (1 1mm) con disfuncién moderada (TAPSE 10mm)

Catéter endocavitario de CDI

ECOCARDIOGRAFIA: EVOLUCION

DDVI (cm) 5,70 6,50 6,5 6,4
DSVI (cm) 3,90 5,40 4,6

SIV (cm) 2,40 2,50 2,50 2,6
PP (cm) 2,30 1,80 1,80 1,9
FEY (%) 49 Moderada 24 38
AVA (cm2) - 1,30 1,20 0,97
Grad medio 0 26,5 17 22
(mmHg)

Grad maximo 0 39 34 36



LABORATORIOS

[ 7ors | 90718
Hto (%) 38 44

GB (/mm3) 11500 7200
Plaquetas (/mm3) 175000 192000
Glucemia 109 105

Urea 48 42
Creatinina 0,87 0,77
Tp/Kptt/Rin 62/32/1,33 65/33/1,40
Bt/Bd mg/dl 1/0,43 0,6/0,12
Got/Gpt U/L 41/21 41/14
EAB 7,35/47/25/-0,6 7,38/42/24/-0,6
Na/K/Cl 138/4/102 142/3,75/103
Sub B - -
HIV/CMV/EBV - -

Ferrem/Trans/ferrit - -



