Cartas al Editor

Disnea de varios meses de
evolucién en un vardn joven

Sra. Editora:

Presentamos el caso de un varéon de 19 afios, na-
tural de Guinea Ecuatorial, con fiebre tifoidea y pa-
ludismo como unicos antecedentes relevantes. Llego
a Espafia 18 meses antes y desde entonces refiere
disnea progresiva, escalofrios, artralgias, astenia y
palpitaciones. Por este motivo, acudi6é a urgencias
de nuestro centro e ingres6 en cardiologia para es-
tudio.

El paciente se encontraba taquicardico y tenia
una presion venosa yugular elevada. La ausculta-
cion reveld un tercer tono, un soplo pansistolico 111/
VI en el borde esternal derecho e hipoventilacion en
ambas bases pulmonares. Presentaba hepatome-
galia pulsatil de 6 cm y edemas bilaterales con fovea
hasta las raices de ambos muslos.

Los analisis fueron normales. El electrocardio-
grama mostré un flutter auricular comdn con res-
puesta ventricular a 100 lat/min. La radiografia de
torax reveld cardiomegalia a expensas de cavidades
derechas y derrame pleural bilateral.

Se realiz6 un ecocardiograma que demostrd una
llamativa dilatacion de la auricula derecha y la obli-
teracion del apex y del tracto de entrada del ventri-
culo derecho, con dilatacion infundibular severa.
La valvula tricuspide estaba en su posicion normal,
pero con engrosamiento y retracciéon de sus velos
(fig. 1A). El Doppler color reveld insuficiencia tri-
cuspidea severa (fig. 1B). Las cavidades izquierdas
eran normales.

Se llevo a cabo un cateterismo, que revelo el au-
mento de presiones del ventriculo derecho (34/21
mmHg, con morfologia en dip-plateau) y de la auri-
cula derecha (18 mmHg). En la ventriculografia de-
recha se corroboraron la obliteracion del apex y el
cuerpo del ventriculo derecho, la insuficiencia tri-
cuspidea severa y la dilatacion aneurismatica de la
auricula derecha. Las coronarias eran normales.

Una cardiorresonancia magnética confirmé los
hallazgos descritos por las anteriores técnicas y
mostro realce en el apex del ventriculo derecho,
compatible con tejido fibrotico (fig.2).

Ante estos hallazgos, nos planteamos las si-
guientes posibilidades diagnosticas:

1. Enfermedad de Ebstein: no cumple los criterios
diagnoésticos ecocardiograficos, ya que no hay un
desplazamiento de 2 cm de la valva septal tricuspide
respecto a la mitral.

2. Agenesia del ventriculo derecho: exige corto-
circuito derecha-izquierda con cianosis, y las mani-
festaciones clinicas aparecen en el periodo neonatal.
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Fig. 2. Cardiorresonancia magnética: dilatacion aneurismatica de la auricu-
la derecha y del tracto de salida del ventriculo derecho. Realce en el apex
del ventriculo derecho, compatible con tejido fibrético.

3. Enfermedad de Loeffler: es mas tipica en paises
templados, y suele tener una presentacion mas
aguda y cursar con eosinofilia.

4. Fibrosis endomiocardica tropical: se manifiesta
como una miocardiopatia restrictiva con oblitera-
cion del tracto de entrada y el apex de uno o ambos
ventriculos.

Nuestro paciente cumple la mayoria de los crite-
rios clinicos, ecocardiograficos y angiograficos que
permiten llegar al diagnostico de fibrosis endomio-
cardica tropical o enfermedad de Davies.

En el momento del diagndstico, el paciente se en-
contraba en clase funcional III de la New York
Heart Association (NYHA). Con tratamiento mé-
dico (diuréticos, bloqueadores beta, anticoagula-
cion, IECA e inhibidores de la aldosterona), pre-
sentod una importante mejoria clinica, con reversion
del flutter a ritmo sinusal, por lo que se decidié un

118 Rev Esp Cardiol. 2010;63(1):111-25

Fig. 1. A: ecocardiograma (plano apical); dilatacion
aneurismatica de la auricula derecha, con ecocon-
traste espontaneo, obliteracion del apex y del tracto
de entrada del ventriculo derecho, con dilatacion
infundibular severa, y valvula tricispide en posi-
cion normal, con velos engrosados y retraidos. B:
Doppler. Insuficiencia tricuspidea severa.

manejo conservador inicial y reservar otras posibili-
dades terapéuticas por si se producia un empeora-
miento de su capacidad funcional.

La fibrosis endomiocardica tropical es una mio-
cardiopatia restrictiva de etiologia desconocida, en-
démica de paises tropicales y subtropicales. Los pa-
cientes generalmente son jovenes, el inicio de la
enfermedad y sus manifestaciones clinicas, insi-
diosas y el prondstico, malo.

La primera referencia publicada de esta enfer-
medad se atribuye a A.W. Williams, quien publico
sus descubrimientos en dos pacientes en Uganda,
que murieron por insuficiencia cardiaca congestiva
debida a grandes parches de fibrosis que afectaban
a las paredes ventriculares. En 1948, J. Davies fue el
primero en estudiar esta entidad y reconocer su na-
turaleza endémica.

La afeccién mas frecuente es biventricular (50%),
y es univentricular izquierda en el 40% de los casos
y univentricular derecha en el 10%".

El diagnéstico se hace con base en los hallazgos
clinicos, ecocardiograficos y angiograficos. Mas re-
cientemente, se ha utilizado la resonancia magné-
tica cardiaca® para confirmar el diagnostico y hacer
un seguimiento evolutivo tras el tratamiento médico
y/o quirurgico.

El curso clinico depende del grado funcional, la
severidad de la fibrosis y el grado de insuficiencia
valvular. Los pacientes en grados funcionales III o
IV tienen una mortalidad a los 2 afos del 50%, y el
fallecimiento ocurre por insuficiencia cardiaca pro-
gresiva o por muerte subita. Los factores predic-
tores de mortalidad en una serie de 145 pacientes®
fueron la presencia de cianosis, clase funcional
HI-IV de la NYHA vy la presion diastodlica de la au-
ricula derecha > 20 mmHg.

Aunque la mortalidad quirtirgica puede ser alta
(15-20%), en una serie* publicada con un segui-
miento de mas de 7 afios, la supervivencia total a
los 17 afos era del 55%. Es decir, la cirugia (descor-
ticacion endocardica con reparacion o reemplaza-
miento valvular)’ deberia recomendarse a los pa-
cientes en grados funcionales avanzados, con el fin
de mejorar su supervivencia y su clase funcional.



Un afo después del alta hospitalaria, nuestro pa-

ciente acude a revisiones periddicas y se encuentra
en clase funcional II de la NYHA y en ritmo si-
nusal, con buena adherencia al tratamiento.

Ana Viana-Tejedor, José M. Oliver,

Angel Sanchez-Recalde y José Lépez-Senddn
Hospital Universitario La Paz. Servicio de Cardiologia. Madrid. Espafa.
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