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RESUMEN

La Miocardiopatia restrictiva (MCR), también llamada miocardiopatia obliterativa o corazén rigido es la forma
menos frecuente dentro del grupo de las miocardiopatias, que ocasiona severa anormalidad de la distensibilidad
ventricular, de causa hasta hoy desconocida; sin embargo la amiloidosis cardiaca se la asocia como su origen
mas comun. Se describe un caso ingresado en el hospital docente de la Policia Nacional G-2, con sintomas
clinicos y pruebas complementarias tales como Rx de térax, EKG, Ecocardiogramas, Doppler color, TAC y
biopsia, que demostraban el diagnéstico de la entidad conocida como: MIOCARDIOPATIA RESTRICTIVA
POR AMILOIDOSIS. El propésito de este articulo es hacer una revisién del cuadro clinico, diagndstico y
terapéutica a seguir, ya que es una patologia poco frecuente.
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SUMMARY

Restrictive cardiomyopathy (RMC), also known as obliterative cardiomyopathy or rigid heart is the least
frequent form in the group of the cardiomyopathies, which causes a severe abnormality in ventricular
distensibility, whose cause is still unknown; however, cardiac amyloidosis is often associated as its most
common etiology. This article describes a case in the “National Police Teaching Hospital G-2” with clinical
symptoms and diagnostic work-up such as: chest x-rays, EKG, echocardiograms, color Doppler, CT and
biopsy that showed a diagnostic of the entity known as: RESTRICTIVE CARDIOMYOPATHY DUE TO
AMYLOIDOSIS. The purpose of this article is to make a review of the clinical presentation, diagnosis and

available treatment, since it is a pathology of little frequency
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Introduccion

Las miocardiopatias (dilatada, hipertréfica y
restrictiva) constituyen un grupo de enfermedades
de etiologia a menudo desconocida, en las cuales
el dato dominante es la afectacion del propio
musculo cardiaco. Son peculiares, ya que no son

resultado de enfermedades isquémicas,
hipertensivas, congénitas, valvulares 0
pericérdica’.

Las miocardiopatias restrictivas son las menos
frecuentes de los 3 tipos de miocardiopatias®**.
Se considera miocardiopatia restrictiva cuando
existe la infiltracién del miocardio por una

sustancia extrafia que produce DISFUNCION
DIASTOLICA"**, 1a funcién sistSlica suele estar
conservada, aun con infiltracion externa del
miocardio®®?, sin embargo cuando la afectacién
es global; esta restriccion da lugar a una elevacioén
uniforme de las presiones diastdlicas en las cuatro
cémaras cardiacas, con la consiguiente congestion
venosa, pulmonar y sistémica®. Sin embargo,
muchas veces se acompafian de contractibilidad
deprimida y reduccién de la fraccién de expulsién
(“disfuncién sist(’)lica”)l. Varios  procesos
patolégicos especificos provocan miocardiopatia
restrictiva, aunque regularmente la causa sigue sin

* Jefe Unidad Coronaria, hospital “Luis Vernaza”, Médico tratante, hospital docente de la Policia Nacional 221
G-2, Instructor de Internado y Profesor Principal de la Facultad de Ciencias Médicas, Universidad Catdlica de

Santiago de Guayaquil, Ecuador.
** Doctor en medicina general.



Rev.”Medicina” Vol.11 N° 3. Afio 2005

conocerse’, legando en la mayoria de las
ocasiones al diagndstico, por exclusién; y, en el
caso que presentamos, la causa es la amiloidosis.

En el hemisferio occidental la amiloidosis es la
causa mas comun de miocardiopatia restrictiva. El
compromiso cardiaco ocurre en un 75% de los
pacientes con amiloidosis®, es mds comin en
hombres que en mujeres, y es rara antes de los 30
afios de edad’. A diferencia de la miocardiopatia
dilatada y especialmente de la hipertréfica, rara
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vez tiene caracter familiar™™.

El amiloide es wuna sustancia proteindcea
patolégica, que se deposita entre las células de
distintos tejidos y 6rganos de cuerpo'® donde
produce atrofia y necrosis de éstos, con pérdida de
la arquitectura normal de dichos tejidos'***. Esta
enfermedad se clasifica, como recoge Lupi y
cols, de acuerdo a su comportamiento clinico y
bioquimico en:

1.- Amiloidosis primaria (tipo AL), en la que
no hay evidencia de enfermedad previa o
coexistente.

2.- Amiloidosis asociada a mieloma multiple
(tipo AL).

3.- Amiloidosis secundaria o reactiva (tipo
AA), la cual se asocia a enfermedades
infecciosas crénicas o inflamatorias, y que
involucran al corazén en un 10%.

4.- Amiloidosis heredofamiliar (tipo AF)
transtirretina/ prealbimina), es una variedad
con afeccién nueropdtica, renal,
cardiovascular y otros sindromes como la
asociada a la fiebre familiar del mediterrdneo
(tipo AA); en este tipo hay mis compromiso
nervioso en nervios periféricos y renal que a
nivel cardiaco.

5.- Loc. Amiloidosis localizada en un érgano.
6.- Amiloidosis asociada a la vejez.

7.- Amiloidosis asociada a hemodialisis de larga
evolucién. Para interpretar esta afectacion se
requieren los criterios siguientes.

Iniciales:
Crecimiento cardiaco, evidencia de distensibilidad

ventricular disminuida, paro sinusal o arritmias
auriculares, defectos de conduccién o bajo voltaje

del complejo QRS y de la onda T, en ausencia de
otras causas conocidas de estas alteraciones.

Definitivo:

Presencia de sustancia amiloide en muestra
bi6psica’. Estos sirven como un indicativo para la
orientacion del médico.

La afecciéon del sistema cardiovascular por
amiloidosis se presenta en una de 4 formas
generales; muchos pacientes muestran cierta
combinacién de estas formas:

»  Miocardiopatia restrictiva, predominando
hemicardio derecho con edema periférico
prominente, aunque no existe disnea nocturna
paroxistica ni ortopnea.

- Insuficiencia cardiaca congestiva, debida a
disfuncién sistdlica. La evolucién de esta
forma es de empeoramiento inexorable, por lo
general con pobre respuesta al tratamiento.
Puede presentarse angina de pecho por
afeccién amiloide de arterias coronarias.

- Hipotension ortostatica.

- Anomalia en la formacién y conduccion del
impulso cardiaco, que da como resultado
arritmias y trastornos de la conduccién. La
muerte stibita por arritmia es bastante comuin’.

Radiol6gicamente la presencia de cardiomegalia
: 2,24
es evidente ©7.

Electrocardiograficamente la infiltracién
miocdrdica da lugar a wun bajo voltaje
generalizado***. Suelen aparecer ondas Q que
simulan necrosis miocdrdica, o falta de progresion
de la onda R en precordiales derechas. Son
frecuentes los bloqueos de rama tanto izquierda
como derecha, asi como diversos grados de
bloqueo cardiaco y trastornos de la repolarizacion.
Entre las arritmias, las mas frecuentes son las de
origen supraventricular y entre ellas, la fibrilacién
auricular™,

Ecocardiograficamente se encuentra la cavidad
ventricular normal o reducida, pudiendo estar,
asimismo, disminuida la funcién sistdlica
ventricular izquierda, en mayor o menor grado
dependiendo de la gravedad de la enfermedad. Las
auriculas estdn dilatadas y el doppler muestra
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anormalidades de la funcién diastélica®®. La
ecocardiografia también es ttil para dirigir la
biopsia endomiocérdica en caso de ser necesario”.
El diagnéstico definitivo se basa en la biopsia de
grasa abdominal con tincién de rojo congo y
observacion con microscopio de luz polarizada
que es el procedimiento mas usado™'®'"; también
se puede emplear muestras de: recto, encias,
médula ésea, higado, riidén y otros tejidos. La
biopsia endomiocérdica del ventriculo derecho o
izquierdo es de utilidad al establecer el
diagnéstico de amiloidosis cardiaca si el aspirado
de grasa abdominal es negativo™® y por tanto se
ha convertido en el arma diagndstica de eleccion
para confirmacién histolégica de amiloidosis

cardiaca*”"®,

La miocardiopatia restrictiva es de progresion
sintomdtica inexorable; no hay un tratamiento
especifico (fuera del sintomatico) disponible,
aunque se ha propuesto que los antagonistas del
calcio tienen cierto valor?.

Se ha especulado con el uso de alquilantes como
la hidroxiurea y sus potenciales efectos
beneficiosos, puesto que ha producido una
discreta mejoria en la supervivencia'®; sus
resultados a largo plazo, son poco satisfactorios.
La utilizacién de bajas dosis de diuréticos y
vasodilatadores puede dar lugar a mejoria
sintomética®.

Hay que resaltar que el uso de digitalicos en estos
pacientes debe ser especialmente cauteloso, ya
que la digoxina se enlaza selectivamente con las
fibrillas de amiloide, causando toxicidad®*"*,
Prescribir dosis habituales de este fairmaco puede
dar lugar a arritmias graves®.

Todavia no se ha encontrado ninguna forma para
eliminar las fibrillas amieloides o para enlentecer
la velocidad de su depdsito. Algunos proponen el
uso de inmunosupresores y otros el de colchicina,
pero no hay estudios que avalen sus sugerencias®.

El transplante cardiaco esta contraindicado en esta
patologia debido a la posibilidad que el amiloide
cardiaco también se deposite en el injerto™"2,

El transplante aut6logo de celulas madre ha sido
utilizado cada vez con mayor frecuencia en la
amiloidosis primaria (AL), pero el beneficio a

largo plazo, especialmente en pacientes con
afectacion cardiaca, se desconoce'’.

El cardi6logo puede estimar el prondstico de
acuerdo con el grosor del ventriculo izquierdo y el
grado de restriccion (rigidez cardiaca) del corazén
del paciente. Para la amiloidosis primaria, la
supervivencia media después del diagndstico es de
aproximadamente 2,1 afios’®. En un estudio de
Gertz y kyle, encontraron que cuando la
miocardiopatia  restrictiva  tenfa  asociada
insuficiencia cardiaca, la sobrevida media
disminuia a 7.7 meses.

En este caso la MIOCARDIOPATIA
RESTRICTIVA se presenté en un paciente
masculino adulto, con signos y sintomas tipicos de
insuficiencia cardiaca: disnea, edema periférico,
ingurgitacién yugular, hepatomegalia + dolor
precordial y arritmias complicidndose luego con
insuficiencia renal por bajo gasto cardiaco. El
sindrome fue sospechado clinicamente y
corroborado mediante biopsia de encia y de grasa
abdominal llegdndose asi al diagndstico definitivo
de AMILOIDOSIS.

Caso clinico

Se realiz6 la revision de un caso hospitalizado en
el servicio de Cardiologia del hospital docente de
la Policia G-2, desde su ingreso el 2 febrero 2004,
hasta su fallecimiento 24 mayo 2004.

HC: masculino, 64 afos, procedente de la ciudad
de Milagro, con antecedentes patoldgicos
personales de hemorragia digestiva alta. Inicia su
padecimiento 2 afios antes de su ingreso con
debilidad progresiva, dolor precordial tipo
punzada con irradiacién a la espalda de mediana
intensidad que aumentaba con los estados de
ansiedad y disnea de medianos esfuerzos que
llegd a minimos esfuerzos. A su cuadro clinico se
agregé posteriormente tos no productiva, oliguria
y dolor en hipocondrio derecho.

La exploracién fisica se encontrd distension
venosa yugular, edema periférico de miembros
inferiores y escroto.

A la palpacion del térax se determina choque de
punta por debajo del sexto espacio intercostal, por
fuera de la linea medio clavicular; y una
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hepatomegalia de Scm por debajo de la parrilla
costal.

A la auscultaciéon: CsPs ventilados y RsCs
disminuidos de tono e intensidad; ritmo de galope
ventricular protodiastélico (S3). Presidn arterial
de 90/50mmHg.

En la radiografia de térax: cardiomegalia grado
III. El electrocardiograma mostré taquicardia
sinusal que en estadios finales progresé a
fibrilacion auricular, desviacion extrema del eje a
la izquierda, por hemibloqueo anterior izquierdo,
bajo voltaje, ausencia de R en VI y V2, y
repolarizacion alterada.

Un primer ecocardiograma sefiala “hipertrofia
ventricular izquierda, dilatacién de las auriculas,
hipokinesia global del ventriculo izquierdo, con
fraccion de eyeccion del 32%, reaccién fibrosa del
endocardio y regurgitacién tricuspidea y mitral
moderada”.

Posteriormente el paciente fue revalorado por
ecocardiografia que informé:

“VD con pared de espesor aumentado 14mm y
con didmetro maximo normal o discretamente
dilatado. VI con cavidad disminuida, con paredes
de espesor muy aumentado y con contractilidad
global marcadamente disminuida, figura 1.
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Corte de eje largo en el que se observa el corazén en sistole y
didstole con paredes ventriculares importantemente
engrosadas, incluyendo el tabique interventricular, las
cavidades ventriculares son de dimensiones normales. No se

observa obstrucciéon en el tracto de salida del VI
Fuente: Autor.

Las paredes del VI, tanto septal como la pared
libre se observan con aspecto moteado

caracteristico de los procesos infiltrativos,
figura 2.

Imagen ecocardiografica bidimensional eje corto, en la que se
observa el aspecto infiltrativo del tejido amiloide en las
paredes ventriculares, lo que le da el caracteristico aspecto
moteado

Fuente: Autor.

Ambas auriculas se encuentran dilatadas. El
didmetro anteroposterior de la auricula izquierda
es 43mm y de la auricula derecha, 46 mm. La
valvula mitral tiene aspecto normal. El flujo de
llenado del ventriculo izquierdo muestra un patrén
claramente restrictivo con una onda E de
0.8m/seg. mientras que la onda A muestra
0.3m/seg.

La wvalvula adrtica también de aspecto
discretamente esclerosada. La velocidad de flujo
en el tracto de salida del VI fue de 0.9m/seg. al
igual que en la aorta. No se registrd flujo de
regurgitacion adrtica.

Con estos hallazgos se hizo el diagndstico clinico
de miocardiopatia restrictiva. Ademds se
practicaron otras exploraciones médicas.

Ecografia abdominal: mostré hepatomegalia y
derrame pleural  derecho. Tomografia axial
computarizada de abdomen superior y pelvis:
inform6 hepatomegalia e hipertrofia prostatica.

Se realiz6 Gammagrafia hepdtica y tomografia
(SPECT) tras la administracién IV de 99 MTC-
sulfuro coloidal, la cual evidencié imagenes
planares y tomogréficas (SPECT) que muestran
higado que conserva la forma y posicion,
aumentado de tamaflo, con distribucion
heterogénea del trazado en su interior,
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evidenciandose zonas frias (de tamafios varios) en
su interior. DIAGNOSTICO: miiltiples lesiones
ocupantes de espacio que podrian corresponder a
metdstasis, poliquistosis hepdtica y hematomas
multicéntricos, lo cual habla de un proceso
infiltrativo.

Biopsia de glidndula prostitica: informa
hiperplasia adenomatosa de la préstata vy
prostatitis crénica.

Al examen microscépico tefiido con rojo congo de
la biopsia de encias y abdomen: positivo para
AMILOIDOSIS.

Durante su estancia el paciente fue estabilizado
hemodindmicamente; se le suministré6 oxigeno,
diuréticos del tipo furosemida y espironolactona,
digitélicos: digoxina; anticoagulantes: warfarina y
IECA: enalapril; ademds de albimina humana,
gluconato de calcio y en sus ultimos estadios
dopamina por sus intermitentes bajas de presion.
Se prescribié dieta hiposddica y se colocd sonda
flexiflox para tratar de mejorar su estado
nutricional.

Posteriormente el paciente fue dado de alta el 7 de
abril del 2004 y falleci6 subitamente en su hogar
47 dias después.

Discusion

En nuestra opinién este paciente contiene todos
los criterios para pensar en MIOCARDIOPATIA
RESTRICTIVA, por haberse encontrado al
electrocardiograma bajo voltaje y arritmias como
la fibrilacién auricular (FA) y trastornos difusos
de repolarizacién. Ausencia de R en derivaciones
precordiales derecha que simulaban IM de pared
anterior’™. La radiografia de térax encontré
cardiomegalia grado III que remarca una profunda
afectacion cardiaca. Los pardmetros bioquimicos
revelaron drea (74mg/dl) y creatinina (3.57mg/dl)
en niveles que reflejan insuficiencia renal crénica
(IRCO).

Un primer ecocardiograma (11/06/2003) revel6
una serie de hallazgos que no orientaban al
diagnéstico verdadero del paciente, por lo tanto
decidimos reexplorarlo en el laboratorio de
ecocardiografia con lo cual aclaramos que:

1.- El engrosamiento de las paredes no se debian
a hipertrofia sino que tenian el aspecto

moteado caracteristico de las miocardiopatias
restrictivas.

2.- Efectivamente habia una  disminucién
marcada en la contractilidad de ambas
cavidades.

3.- Que no existia ninglin mecanismo obstructivo
en el tracto de salida del ventriculo izquierdo.

4.- Ambas auriculas estaban dilatadas

5.- Existia disfuncién diastdlica con aspecto
claramente restrictivo (onda E 0.8 y onda A
0.3).

Otro importante estudio, la gammagrafia, también
nos hablé de un proceso infiltrativo al evidenciar
lesiones ocupantes de espacio, tanto asi que a
opinién del radidlogo, éste sugeria la posibilidad
de carcinomatosis, pero creemos que en realidad
este proceso infiltrativo era debido a amiloide.

Todos los hallazgos clinicos y de laboratorio en
este paciente son compatibles con un proceso
infiltrativo sistémico con afectacién de 6rganos
distantes como corazén, higado y rifiones que
reflejan una afectacion multisistémica, y este
proceso infiltrativo muy probablemente se debid a
amiloidosis como queda demostrado en la
positividad de biopsia de encia y abdomen con
tincién rojo congo que fueron procesadas en el
laboratorio de SOLCA.

En la figura 3, se observa una imagen de tejido
subcutdneo tefiido por rojo congo. Dicha imagen
sirve para ilustrar el caso; fue tomada de
internet®, por lo que no pertenece a las imégenes
del paciente.

Figura 3
»
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Biopsia de tejido subcutdneo con tincién de rojo congo,
positiva para amiloide.
Fuente:www.scielo.cl/scielo.php?pid=S00349887200200030
0011&script=sci_arttext&tlng=es
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La muerte sdbita, probablemente eléctrica, por
arritmia maligna, que ocurrié en este paciente",
suele presentarse hasta en un 40% de los casos.
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