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Miocardiopatia restrictiva. Presentaciéon de siete casos.

La miocardiopatia restrictiva (MR) es una enfermedad primaria del miocardio que
ocasiona alteracion en la distensibilidad de la pared ventricular, incremento de la
presion telediastolica biventricular y dilatacion de ambas auriculas. Existe poca
experiencia de esta patologia en pacientes pediatricos. Su etiologia puede ser primaria
0 secundaria a afecciones sistémicas. Se presenta la experiencia del instituto en siete

pacientes con diagndstico de MR en los ultimos 15 afios.

INTRODUCCION.

La miocardiopatia restrictiva (MR) es una enfermedad que se caracteriza por falla
diastolica ventricular, con elevacion de la presion telediastolica y funcidn sistolica
conservada'?. La causa puede ser idiopatica o secundaria a enfermedades sistémicas
como hemocromatosis o enfermedad de Fabry, etc. Es la forma mas rara de
miocardiopatia, pues constituye alrededor del 5% de todas ellas y su prondstico es
malo. Se presentan los casos diagnosticados en nuestra institucion y las caracteristicas

de su evolucion.

MATERIALES Y METODOS.

Estudio retrospectivo de pacientes con diagndstico de miocardiopatia restrictiva. Se
analizaron los datos demograficos, presentacidon clinica y los estudios radiograficos,
electrocardiograficos, ecocardiograficos, asi como hemodinamicos, de los pacientes

diagnosticados en los ultimos 15 afnos.



RESULTADOS

Entre 1997 y 2012 se atendieron en nuestro instituto siete pacientes con diagnostico de
miocardiopatia restrictiva. Las caracteristicas demograficas y clinicas de los pacientes
se muestran en los cuadros 1 y 2. Todos tuvieron datos clinicos de insuficiencia
cardiaca manifestada principalmente por disnea de medianos esfuerzos en los
escolares y disnea a la alimentacion en los lactantes, asi como polipnea y diaforesis. A
la exploracion fisica, los signos mas importantes fueron: hepatomegalia, ascitis y ritmo
de galope. La cardiomegalia por dilatacion auricular derecha fue el dato radiolégico
mas frecuente; ninguno tuvo datos de congestion venocapilar pulmonar en etapas
tempranas.

Cuadro 1. Caracteristicas demograficas de los pacientes.

Paciente | Sexo Edad al Supervivencia Edad al Desenlace

diagnostico (meses) fallecimiento

(afios) (afios)

1 M 8 SD SD En espera de trasplante
2 M 3 11 4 En su domicilio
3 M 8 SD SD Perdi6 el seguimiento
4 M 1 11 2 Neumonia asociada
5 F 5 SD SD En espera de trasplante
6* M 1 15 3 Neumonia asociada
7** F 2 11 3 En su domicilio

SD: Se desconoce fecha de la defuncién. Las muertes ocurrieron en otra unidad hospitalaria.
* Diagnostico previo de agammaglobulinemia de Bruton, ademas de sindrome de Wolff Parkinson White.
** Trombo en auricula derecha

Cuadro 2. Caracteristicas clinicas e indice cardiotoracico (ICT).

Paciente Clinica Hepatomegalia Ascitis Auscultacion ICT
1 Disnea Si No Galope 0.66
2 Disnea Si Si Galope 0.57
3 Disnea Si Si Galope 0.46
4 Disnea Si Si Normal 0.62
5 Disnea Si No Galope 0.62
6 Disnea Si No Galope 0.6

7 Disnea Si Si Segundo ruido 0.61

reforzado

Datos clinicos presentados por los pacientes al momento del diagnéstico.



Los datos electrocardiograficos mas frecuentes fueron la dilatacion de ambas auriculas,
infradesnivel del segmento ST y ondas T negativas; un caso tuvo sindrome de Wolff

Parkinson White (Cuadro 3).

Cuadro 3. Datos electrocardiograficos de los pacientes en milisegundos

Paciente | Edad QRS* QTm** QTc** Dilatacion Infradesnivel del ST+ Onda T

ms ms Auricular negativa++
(70-110) | (290-370) ms

1 8 120 400 500 Derecha V2-V6, aVL, aVR, DIl V1-V3

2 3 80 230 320 Biauricular DI, DIl, V2-V6 No

3 8 90 340 420 Biauricular No V1-V4

4 1 80 240 300 Derecha No V1-V6, AVF

5 5 90 390 550 Derecha V4-V6 V1

6 1 120 320 480 Derecha V1-V6, aVL, aVR, DlII No

7 2 120 320 480 Biauricular V1-V3 V2-V6

* La duracién del QRS representa el tiempo de despolarizacion ventricular. El QRS prolongado se asocia a mayor
mortalidad en pacientes con insuficiencia cardiaca.

** El intervalo QT representa el tiempo de repolarizacion ventricular. La frecuencia cardiaca afecta la duracion del
QT, por ello se utiliza el QT corregido (QTc). Un QT prolongado predispone a arritmias ventriculares.

+ Un infradesnivel del segmento ST mayor de 0.1 mV en pacientes pediatricos es anormal y hace sospechar de
pericarditis, isquemia o hipertrofia.

++ La onda T representa parte de la repolarizacion ventricular, normalmente es positiva en todas las derivaciones,
excepto en aVR y en V1 en nifios menores de 10 afos. La onda T negativa en V4, V5 y V6 traduce alteracion en la
repolarizacién, su presencia sugiere isquemia, pericarditis o hipertrofia severa.

Datos de normalidad para nifios entre 1 a 9 afios tomados de Hung Chi-Lue, ECG in the Child and Adolescent®.

El ecocardiograma mostré en todos los casos, dilatacidn biauricular y patron restrictivo
(Cuadro 4). El Doppler tisular evalua el movimiento de la pared ventricular; solamente
se realizd en el paciente numero siete que mostré S* disminuida, se interpreté como
funcién sistdlica alterada.

Cuadro 4. Hallazgos ecocardiograficos.

Paciente Edad Dilatacion DDVI FEVI Relacion E/A
(afios) auricular (mm) (%) Mitral
1 8 Biauricular 35 31 Restrictiva
2 3 Biauricular 29 80 Restrictiva
3 8 Biauricular 38 71 Restrictiva
4 1 Biauricular 22 62 Restrictiva
5 5 Biauricular 33 55 Restrictiva
6 1 Biauricular 35 64 Restrictiva
7 2 Biauricular 26 74 Restrictiva

DDVI: Diametro diastdlico del ventriculo izquierdo. Es la mayor longitud entre las paredes del ventriculo izquierdo al
final de la diastole. El valor normal depende de la estatura y el peso del paciente, en todos los casos fue normal, lo
que indica que no hay dilatacién del ventriculo izquierdo.

FEVI: Fracciéon de eyeccion del ventriculo izquierdo. Es una medida cuantitativa de la funcién sistolica ventricular
representa el porcentaje de sangre expulsado por el ventriculo izquierdo y es normal entre 55 al 70%. Solo un
paciente tenia funcion sistdlica alterada.




A tres pacientes se les realizd cateterismo cardiaco y se encontré que la presion
telediastolica era elevada (Cuadro 5). La evolucion fue torpida; los pacientes tuvieron
que hospitalizarse y recibir frecuentemente diuréticos a grandes dosis. Dos pacientes
fueron referidos para trasplante cardiaco y fallecieron en espera del mismo; dos
fallecieron por neumonia y el resto fallecié en su domicilio. En todos los casos, la causa
de defuncidn fue insuficiencia cardiaca descompensada. Un paciente dejo de asistir

para seguimiento.

Cuadro 5. Resultados del Cateterismo y Biopsia.

Paciente Presion Diagnéstico histopatoldgico de la
Telediastdlica del biopsia
VD (mmHg)
1 15 Fibrosis intersticial leve
5 29 Infiltracién linfocitaria leve
6 33 Fibrosis endomiocardica

VD: Ventriculo derecho.

La presion telediastdlica es la presion generada dentro de una cavidad a lo largo de la diastole. Para el VD un valor
por arriba de 11 mmHg se interpreta como un ventriculo con llenado restrictivo e incrementa el riesgo de muerte en
pacientes con MR.

DISCUSION.

Las miocardiopatias son un grupo heterogéneo de enfermedades del miocardio no
atribuibles a defectos estructurales. De acuerdo a la Organizacién Mundial de la Salud
se clasifican en: 1) Dilatadas, 2) Restrictivas, 3) Hipertroficas, 4) Miocardiopatia-
displasia arritmogénica del ventriculo derecho?®. De acuerdo a su etiologia también se
dividen en: a) Primarias (genéticas, adquiridas y mixtas)* y b) Secundarias*®. En los
ultimos afos, se han encontrado grupos familiares con la enfermedad, por lo que se ha
sugerido realizar una clasificacion molecular®.

La MR es rara y constituye del 3 al 5% de todas las miocardiopatias’. Se caracteriza
por el llenado restrictivo de ambos ventriculos, con disfuncion diastélica y funcion
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sistélica conservada. La forma idiopatica es la mas comun en pacientes pediatricos,
seguida de la secundaria a enfermedad de Pompe. En la edad adulta son mas
comunes las causas secundarias a enfermedades sistémicas como amiloidosis,
sarcoidosis, enfermedad de Andersen, enfermedad de Fabry, enfermedad de Loeffler,
etc. En los casos de miocardiopatia restrictiva idiopatica y familiar se han descrito
mutaciones en los genes TNNI2, TNNI3 y ACTC, los cuales han sido asociados a
enfermedades de las proteinas sarcoméricas®®. Ademas, hay mutaciones propias de
cada enfermedad en las miocardiopatias secundarias.

En la MR hay alteracién diastélica biventricular, con funcion sistélica conservada. El
llenado de los ventriculos se encuentra alterado, lo que ocasiona aumento
desproporcionado de la presion telediastolica ventricular en respuesta a pequefnos
volumenes de sangre, que secundariamente ocasiona dilatacion de ambas auriculas.
Macroscopicamente se observan auriculas dilatadas y ventriculos de tamafio normal.
La pared ventricular es anormal, con textura similar al caucho y con engrosamiento del
endocardio. Microscépicamente se ven cambios dependientes del material de
infiltracion en las causas secundarias®.

El cuadro clinico es variable, predominan los datos de congestion venosa sistémica®"
con diversos grados de hipertension arterial pulmonar por hipertensién venocapilar
pulmonar debida a la dificultad del vaciamiento auricular izquierdo. Sintomas como
disnea, polipnea y taquicardia suelen ser confundidos con cuadros respiratorios''. A la
exploracion fisica existen datos de insuficiencia cardiaca; la hepatomegalia es el signo

mas constante, lo mismo que la auscultacion del tercer y cuarto ruido™.



La radiografia en etapas iniciales suele mostrar el corazén de caracteristicas normales,
conforme avanza la enfermedad aparece cardiomegalia por dilatacion auricular, que es

el dato mas frecuente®'® (Figura 1).

Figura 1. Radiografia de térax del paciente 1, muestra dilataciéon de auricula derecha (flecha)

El electrocardiograma muestra dilatacién biauricular manifestada por ondas P altas y
bimodales; el QRS es angosto y no presenta alteraciones. Algunos pacientes muestran
depresion del segmento ST sin datos de isquemia™. La onda T puede ser negativa™.
Debido a la dilatacién auricular pueden aparecer arritmias supraventriculares, como
extrasistoles auriculares o fibrilacién auricular.

El ecocardiograma debe descartar alguna anormalidad estructural y diferenciarla de
otras miocardiopatias. Los hallazgos tipicos son dilatacion auricular, disfuncion

diastdlica, funcién sistolica conservada o muy similar a lo normal, asi como ausencia de



dilatacion ventricular "2, Algunos autores se refieren a estos datos como “inversion

de cavidades” (Figura 2).

Figura 2. Imagen de cuatro cdmaras comparativa en bidimensional y color del paciente 7. Dilatacion de auricula
derecha (AD) y auricula izquierda (Al) tan importante que hace parecer al ventriculo derecho (VD) y ventriculo
izquierdo (VI) pequefios, aunque tienen un tamafo normal. Se observa ademas un trombo (T) en la auricula derecha
y la importante insuficiencia de las valvulas atrioventriculares en color azul (1).

Se documentan diversos grados de hipertension arterial pulmonar®. El ultrasonido
Doppler mide la velocidad del flujo que ingresa a los ventriculos. La velocidad E
representa el llenado rapido ventricular, mientras que la velocidad A representa el
llenado secundario a la contraccion atrial. En la MR la falla diastdlica de los ventriculos
reduce la velocidad E y eleva la velocidad A. Esto se conoce como patron restrictivo.

El Doppler tisular es muy util, pues puede identificar casos con disfuncion diastdlica
temprana anticipandose a los cambios morfolégicos macroscopicos. El cambio mas

temprano son las alteraciones de S'. 23,



El cateterismo cardiaco registra la presion telediastolica elevada en ambos ventriculos,
con valores diferentes para cada uno. La curva de presion atrial presenta un colapso
diastolico temprano con elevacion rapida y meseta (signo de raiz cuadrada). La
angiografia muestra obliteracion del apex de los ventriculos, asi como zonas de
hipomotilidad'. La principal indicacion para cateterismo cardiaco es la toma de biopsia
en caso de afecciones sistémicas, practica que tiende a desaparecer gracias a otras
técnicas de diagnostico molecular y radiolégico como la resonancia magnética.

La resonancia magnética es importante en el estudio de miocardiopatias secundarias,
en las que se han descrito datos especificos en casos secundarios a amiloidosis,
sarcoidosis, endocarditis de Loffler y fibrosis endomiocardica™. Ayuda a la
diferenciacion del resto de las miocardiopatias y para el diagnostico diferencial con
pericarditis constrictiva' .

Debe de hacerse diagnéstico diferencial con la pericarditis constrictiva, que puede
manifestarse con datos clinicos de insuficiencia cardiaca y datos ecocardiograficos de
restriccion con falla diastélica'. Para realizar el diagnostico diferencial se utilizan el
Doppler tisular y la resonancia magnética.

El tratamiento debe de encaminarse a mejorar los sintomas congestivos con diuréticos
y restriccion hidrica. El uso de digital se reserva para casos con afeccion de la funcion
sistdlica y fibrilacidén auricular (FA). Se debe considerar el uso de anticoagulantes por la
frecuencia elevada de trombos asociados a dilatacion auricular y FA. Los casos
secundarios a enfermedades metabdlicas deben recibir tratamiento especifico. En los
casos idiopaticos (etiologia mas frecuente en nifios) el trasplante puede ser la unica
opcion. Se informa sobrevida al afio de 86% y del 50% a los dos afios'®". Los criterios
no estan bien definidos.
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El prondstico de la enfermedad es muy pobre, la sobrevida a dos afios del diagnostico
no es mayor del 50% y esta mortalidad aumenta con la presencia de sincope'. Otros
marcadores de mal prondstico son la evidencia radiografica de congestion pulmonar,
presion telediastolica del ventriculo derecho mayor de 11mmHg, presién telediastolica
del ventriculo izquierdo mayor de 22 mmHg y la relacion de diametros del atrio
izquierdo con la raiz aortica mayor a 2'°. Algunos estudios sefialan mortalidad del
100% o necesidad de trasplante en los primeros 5 afios después del diagndstico®. Los
estudios post mortem revelan infarto del miocardio con coronarias normales, por lo que
algunos autores consideran que estos pacientes tienen mayor riesgo de isquemia®. La

muerte subita ocurre hasta en 28% de los casos con una mortalidad anual de 7%

Conclusiones.

Nuestros pacientes tuvieron datos similares a los descritos en la literatura universal.
Sintomas de insuficiencia cardiaca como disnea, hepatomegalia y ascitis son tipicos de
la enfermedad. Los estudios de gabinete como radiografia y electrocardiograma
pueden arrojar datos importantes para el diagndstico. El ecocardiograma sigue siendo
el mejor estudio para el diagndstico, el uso de mediciones funcionales como Doppler
tisular pueden ayudar a evidenciar falla diastolica temprana. Al avanzar la enfermedad
los datos mas evidentes son la dilatacion auricular y el patrén restrictivo. En nuestro

pais el trasplante cardiaco es poco factible; la mortalidad sigue siendo del 100%.
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