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La hemocromatosis esta caracterizada por un excesivo
depésito de hierro en una variedad de tejidos. La afec-
cién cardiaca sucede en un tercio de los pacientes con
hemocromatosis y se produce como consecuencia de
una acumulacién de ferritina en el misculo cardiaco que
induce por un lado una alteracion en la funcién ventricu-
lar sistdlica y diastolica y por otro un sustrato arritmogéni-
co. Las manifestaciones clinicas pueden estar indistin-
tamente relacionadas con taquiarritmias auriculares,
ventriculares, bloqueos auriculoventriculares y/o con in-
suficiencia cardiaca congestiva, siendo mas frecuentes
las primeras. Presentamos el caso de una paciente con
hemocromatosis secundaria a transfusiones repetidas
por anemia sideroblastica con afeccion cardiaca y cuyas
primeras manifestaciones cardiacas fueron taquiarritmias
auriculares recurrentes y taquicardia ventricular sosteni-
da sincopal, por lo que se implant6é un desfibrilador auto-
matico.

Palabras clave: Desfibrilador. Taquiarritmias. Miocar-
diopatia.

(Rev Esp Cardiol 2001; 54: 1328-1331)

Ventricular Tachycardia and Cardiac
Hemochromatosis

Hemochromatosis is characterized by an excessive
iron deposit in different tissues. Cardiac involvement
may be observed in one third of the patients due to he-
mochromatosis and occurs as a consequence of ferritin
accumulation in the heart which on one hand induces al-
terations in systolic and diastolic ventricular function and
on the other hand, an arrythmogenic substrate. The clini-
cal manifestations can be indistinctly related to atrial
tachyarrhythmia, ventricular tachyarrhythmia, atrio-ven-
tricular blockade and congestive heart failure, with the
first being the most frequent. We present the case of one
patient with secondary hemochromatosis to repeated
transfusions due to sideroblastic anemia with cardiac in-
volvement, whose initial heart manifestations were recu-
rrent atrial tachyarrhythmia and sustained ventricular
tachycardia with syncope for which an automatic defibri-
llator was implanted.

Key words: Defibrillator. Tachyarrhythmias. Cardiomyo-
pathy.

(Rev Esp Cardiol 2001; 54: 1328-1331)

INTRODUCCION

La hemocromatosis es una enfermedad que cursa
con un anormal depdsito de ferritina en una serie de
organos (corazén, higado, pancreas y génadas) y que
puede aparecer como consecuencia de una alteracion
genética o idiopatica, en asociacion con un defecto en
la sintesis de hemoglobina con eritropoyesis ineficaz,
en hepatopatias crénicas y como resultado de impor-
tantes cantidades de aporte de hierro durante varios
aflos como consecuencia de repetidas transfusiones de
sangre. Una acumulacién significativa de ferritina en
el miocardio puede producir disfuncién ventricular sis-
télica y diastdlica, asi como arritmias'.
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Las manifestaciones cardiacas aparecen en un tercio
de los pacientes y casi en la misma proporcion falle-
cen por una complicacion cardiaca, especialmente en
jOvenes?.

CASO CLIiNICO

Mujer de 36 afios con anemia siderobléstica congé-
nita tratada con multiples transfusiones desde la in-
fancia, que le habia ocasionado secundariamente una
hemosiderosis hepdtica, hipogonadismo hipogonado-
tropo, diabetes mellitus insulinodependiente, trombo-
flebitis de repeticidn, un sindrome de Banti que re-
quiri6 esplenectomia y desde el punto de vista
cardiaco habia presentado varios episodios de fibrila-
cion auricular paroxistica y episodios aislados de
taquicardia ventricular no sostenida, con estudios
ecocardiograficos que demostraban una funcién ven-
tricular normal y ecogenicidad septal, estando en tra-
tamiento con flecainida, bloqueadores beta y aceno-
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Fig. 1. ECG en el ingreso en el que se observa una taquicardia regular de QRS ancho.

Fig. 2. Ventriculografia derecha e iz-
quierda y en proyeccion oblicua ante-
rior derecha en la que se aprecia la
dilatacion biventricular, asi como de-
fectos de replecion en el ventriculo
derecho.

cumarol, junto con quelantes de hierro en el momen-
to del ingreso.

Acudi6 al servicio de urgencias por un cuadro de
palpitaciones acompafiadas de reaccidon vegetativa y
sincope. En la exploracién fisica inicial presentd: hi-
potension (90/50 mmHg), signos de hipoperfusién pe-
riférica, auscultacion cardiaca con latidos cardiacos
ritmicos a una frecuencia aproximada de 200 lat/min y
auscultacién pulmonar normal, hepatomegalia de 3 cm
y edemas en extremidades. El electrocardiograma de-
mostré una taquicardia de complejos QRS anchos a
una frecuencia de 200 lat/min con eje a 60°, morfolo-
gia de bloqueo completo de rama izquierda con algu-
nos complejos de fusion (fig. 1). El diagndstico inicial
fue de taquicardia ventricular con inestabilidad hemo-
dindmica, por lo que se procedi6 a cardioversion eléc-
trica con 100 julios pasando a ritmo sinusal a 70
lat/min con eje a 60° y con isquemia subepicérdica en
derivaciones precordiales (que desaparecid a las pocas
horas). Fue ingresada en la unidad coronaria y se ini-
ci6 tratamiento con amiodarona intravenosa.
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En la analitica realizada destacaban 10 g/dl de hemo-
globina y 545.000 plaquetas; la curva de marcadores de
necrosis miocardica era normal; asi mismo, se hall
glucosuria, una ligera proteinuria y un aumento de la fe-
rritina y del porcentaje de saturacién de la transferrina.

La ecocardiografia puso de manifiesto un didmetro
diastdlico de ventriculo izquierdo de 58 mm y un did-
metro sistélico de 41 mm, fraccién de eyeccion (FE)
de 50%, ecorrefringencia septal, patrén de llenado
diastdlico restrictivo con E > A, insuficiencia mitral y
tricuspidea de grado II/1V, dilatacién de ventriculo de-
recho con defectos de replecion (imigenes «en mor-
disco») en la punta, presion arterial pulmonar sist6lica
estimada de 32 mmHg y pericardio posterior con au-
mento de ecogenicidad.

El cateterismo cardiaco practicado pocos dias des-
pués demostré una dilatacion de las 4 cavidades cardi-
acas, ventriculo izquierdo dilatado con FE 23%, insu-
ficiencia mitral y tricuspidea de grado II/IV, zonas de
hipodensidad en la pared libre de ventriculo derecho y
punta de ventriculo izquierdo (fig. 2), presiones pul-
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monares sistolica, media y diastélica de 35/21/18, in-
dice cardiaco de 2,5 I/min/m, presiones de ventriculo
izquierdo de 125/18, ventriculo derecho de 35/5, auri-
cula derecha 2, auricula izquierda 16 y arterias corona-
rias normales.

Se realiz6 una biopsia endomiocdrdica en el dpex,
tracto de salida de ventriculo derecho y septo, que de-
mostré depésitos de hierro con la tincién de Perls (fig. 3).

La resonancia magnética nuclear toracoabdominal
demostré imédgenes de depdsito de hierro en el higado,
pero no en el miocardio.

Con estos datos se estableci6 el diagndstico de mio-
cardiopatia dilatada secundaria a depdsitos de hierro
con deterioro severo de la funcién ventricular sistdlica
y alteracion restrictiva diastélica.

Se realizé un estudio electrofisiolégico (EEF), en el
que con 3 extraestimulos en el dpex (ciclos de 500-
260-200-200) se desencadené una taquicardia ventri-
cular monomorfa sostenida a 170 lat/min, con morfo-
logia de bloqueo de rama izquierda con eje derecho
que se suprimia con sobrestimulacién ventricular; tras
la infusién de procainamida se volvié a desencadenar
una taquicardia ventricular sostenida a 190 lat/min,
con morfologia de bloqueo de rama izquierda y distin-
to eje a la anterior, con hipotension y sincope.

Ante la presencia de taquicardias ventriculares sos-
tenidas sincopales, tanto espontdneas como inducibles
en el estudio electrofisioldgico, en una paciente con
una miocardiopatia dilatada con una clase funcional I
de la NYHA y funcién sistélica severamente deprimi-
da, se valoraron las distintas opciones de tratamiento
de las taquicardias ventriculares, una vez descartada
la ablacién por presentar TV de mds de 2 morfologias
y la posibilidad de presentar varios focos. Finalmente
se decidié la implantacién de un desfibrilador auto-
madtico implantable que se llevé a cabo sin complica-
ciones.

DISCUSION

La hemocromatosis es una enfermedad relativamen-
te rara que estd originada por un excesivo depésito de
hierro en diversos 6rganos. Puede tener un origen pri-
mario, por un defecto genético transmitido con carac-
ter autosémico recesivo en el cromosoma 6, o ser se-
cundaria a hepatopatia crénica, defectos en la sintesis
de hemoglobina o transfusiones repetidas en pacientes
con anemias, generalmente congénitas presentes desde
la infancia, como es el caso que presentamos, con una
anemia siderobldstica que habia precisado multiples
transfusiones.

Para que aparezcan manifestaciones cardiacas se
precisan concentraciones elevadas de depdsito de ferri-
tina en el musculo cardiaco que sean capaces de origi-
nar una alteracion en la funcién ventricular o alteracio-
nes en el estado electrofisioldgico en las auriculas y/o
los ventriculos?.
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Fig. 3. Biopsia endomiocardica del ventriculo derecho en la que se

aprecian depositos de pigmento férrico en el miocardio con tincion de
Perls.

En nuestro caso, las repetidas transfusiones desde la
edad infantil habian facilitado la acumulacion excesiva
de hierro en el miocardio, como pudo comprobarse en
el estudio histopatoldgico. La manifestacion clinica
mds habitual de la hemocromatosis cardiaca es una in-
suficiencia cardiaca congestiva en forma de disfuncién
sistélica, aunque también puede manifestarse con un
patrén restrictivo®.

Otras manifestaciones clinicas, no infrecuentes, son
taquiarritmias supraventriculares, bloqueo auriculo-
ventricular, extrasistolia ventricular (excepcionalmente
taquicardia ventricular sostenida), sincope y muerte
stibita*’.

Nuestro caso habia presentado, con anterioridad al
ingreso, episodios recurrentes de taquiarritmias supra-
ventriculares controladas con flecainida y se habia
constatado una funcién ventricular conservada en la
ecocardiografia. Sin embargo, meses mds tarde, aun-
que la paciente no manifestaba sintomas ni presentaba
signos de insuficiencia cardiaca, la funcién ventricular
se deteriord, tanto la sistélica como la diastdlica, y se
generaron arritmias ventriculares potencialmente leta-
les. Una posible explicacién del deterioro de la fun-
cion ventricular de un ingreso a otro puede haber sido
las frecuentes transfusiones recibidas en este periodo
que determinaron una acumulacién mayor de hierro
ventricular, aunque la discrepancia existente entre la
FE ecocardiogréfica y la ventriculografia que aparecio
en pocos dias bien podria ser debida a los distintos
métodos de célculo. La taquicardia ventricular sosteni-
da no es una arritmia frecuente*3, pero puede ser letal,
especialmente cuando es sincopal y se acompaia de
un deterioro severo de funcion ventricular, como es el
caso que presentamos.

El diagndstico de hemocromatosis se sospecha
cuando existe una elevacion de ferritina sérica y un au-
mento en la relacion entre sideremia total y capacidad
total de unién al hierro. La afeccion cardiaca puede
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sospecharse en pacientes con el diagnéstico de hemo-
cromatosis que presentan en la ecocardiografia un pa-
trén anormal de funcién ventricular asociado a engro-
samiento de paredes y ecogenicidad de las mismas$, o
bien, en la resonancia magnética nuclear (RMN) por
imdgenes sugestivas con una especificidad todavia por es-
tablecer; pero el diagndstico definitivo se hace por
biopsia endomiocérdica, en la que se aprecia depdsito
de hierro en el sarcoplasma de los miocitos, siendo
mads frecuente encontrar depdsitos en aquellos pacien-
tes con deterioro de la funcién ventricular’.

Como sucedid en nuestro caso, la RMN no detectd
datos de depdsito de hierro y, sin embargo, la biopsia
demostrd inequivocamente el exceso de acumulacién
del mismo.

El tratamiento de la hemocromatosis secundaria por
transfusiones repetidas se lleva a cabo con quelantes
de hierro. La insuficiencia cardiaca se trata de forma
convencional, la prevencién de taquiarritmias auricula-
res con farmacos antiarritmicos del grupo IA o IC, si
no existe disfuncién ventricular sistdlica, o tipo III
si se acompaifia de disfuncion.

En relacién al tratamiento de las taquiarritmias ven-
triculares sostenidas sincopales, existen pocos casos
descritos en la bibliografia®$, por lo que el tratamiento
mas adecuado esta por establecer; asi sélo se ha comu-
nicado un caso con una fibrilacién ventricular desen-
cadenada en un estudio electrofisiolégico en un pa-
ciente que habia presentado como manifestacién
inicial un sincope, implantdndose finalmente un desfi-
brilador automatico®.

Consideramos que nuestro caso, portador de una he-
mocromatosis cardiaca significativa confirmada, reu-
nia criterios de alto riesgo para muerte subita como
edad temprana, disfuncién ventricular sistdlica y ta-
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quicardia ventricular espontdnea e inducida de tipo
sincopal, por lo que se decidi6 la implantacién de un
desfibrilador automatico. Ademads, otras alternativas
como la ablacién se descartaron por presentar una ta-
quicardia ventricular de dos morfologias diferentes,
con alta probabilidad de generarse en otras dreas te-
niendo en cuenta la amplia infiltracién miocdrdica en
el ventriculo derecho.

BIBLIOGRAFIA

1. Lui P, Olivieri N. Iron overload cardiomyopathies. New insights
into and old disease. Cardiovasc Drugs Ther 1994; 8: 101-103.

2. Fargion S, Mandelli C, Piperno A. Survival and pronostic factors
in 212 patients with genetic hemochromatosis. Hepatology 1992;
12: 655-659.

3. Buja LM, Roberts WC. Iron in the Heart. Am J Med 1971; 51:
209-221.

4. Short EM, Winke RA, Billingham ME. Myocardial involvement in
idiopathic hemochormatosis: morphologic and clinical improve-
ment following venesecion. Am J Med 1981; 70: 1275-1279.

5. Yalcinkaya S, Kumbasar SD, Semiz E, Tosun Z, Paksoy N. Sustai-
ned ventricular tachycardia in cardiac hemochromatisis treated
with amiodarone. J Electrocadiol 1997; 30: 147-149.

6. Henry WL, Niehuis AW, Wiener M, Miller DR, Canale VC, Pio-
melli S. Echocardiopgraphy abnormalities in patientes with trans-
fusién —dependent anemia and secundary myocardial iron deposi-
tion. Am J Med 1978; 64: 547-555.

7. Olson LJ, Edwards WD, Holmes DR Jr, Miller JA Jr, Nordstrom
LA, Baldus WP. Endomyocardial biopsy in hemochromatosis: cli-
nicopathologic correlates in six cases. J Am Coll Cardiol 1989; 13:
116-120.

8. Strobel JS, Fuisz AR, Epstein AE, Plumb VJ. Syncope and induci-
ble ventricular fibrillation in a woman with hemochromatosis. J In-
terv Card Electrophysiol 1999; 3: 225-229.

1331



