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Miocardiopatia restrictiva del ventriculo derecho:
Diagnostico diferencial. Serie de 3 casos

Carlos Alberto Aguirre Molina,* Nilda Espinola Zavaleta,** Fernando Cérdova Gomez***

Resumen

Las miocardiopatias se definen como enferme-
dad primaria del miocardio y se presentan tanto
en nifios como en adultos, la miocardiopatia
restrictiva es el tipo menos frecuente de las mio-
cardiopatias y se caracteriza por restriccion del
llenado ventricular. Debido a que esta condi-
cion puede afectar uno o ambos ventriculos, la
herramienta diagnéstica adecuada engloba una
historia clinica detallada con el apoyo de estu-
dios de gabinete. El objetivo de este estudio fue
evaluar pacientes adultos con sospecha de mio-
cardiopatia restrictiva del ventriculo derecho que
acudieron a la consulta externa, mediante eco-
cardiograma, resonancia magnética nuclear y
estudio hemodinamico y establecer el diagnés-
tico diferencial con otras patologias cardiovas-
culares. En el periodo comprendido entre mayo
de 2003 a enero de 2006, se estudiaron 3 pa-
cientes que llegaron a nuestra institucion con
diferentes diagnésticos iniciales, como son en-
fermedad de Ebstein, comunicacion interatrial y
tumoracion del ventriculo derecho. Sin embar-
go, una vez que se completd el protocolo de
estudio de estos pacientes se pudo observar
que el diagnéstico final fue miocardiopatia res-
trictiva derecha por fibrosis endomiocardica.

Summary

RESTRICTIVE CARDIOMYOPATHY OF THE RIGHT VENTRICLE:
DIFFERENTIAL DIAGNOSIS. SERIES OF THREE CASES

The cardiomyopathies are defined as a primary
disease of the myocardium and occur in chil-
dren as well as in adults. Restrictive cardiomy-
opathy is the least common type of cardiomyop-
athy and is characterized by the restriction of
ventricular filling. This condition can affect one
or both ventricles. The appropriate diagnostic
tool includes a detailed clinical record support-
ed by imaging and hemodynamic studies. The
purpose of this study was to evaluate adult pa-
tients with suspicion of restrictive miocardiopa-
thy of the right ventricle, from the out-patients
clinic using echocardiogram, magnetic reso-
nance imaging, and hemodynamic studies and
to establish a differential diagnosis with other
cardiovascular diseases. Between May 2003 to
January 2006 three patients with different initial
diagnoses, such as Ebstein’s anomaly, interatri-
al septal defect, and tumor of the right ventricle
were studied. However, once the protocol of the
study was completed, the final diagnosis was of
right ventricular restrictive cardiomyopathy by
endomyocardial fibrosis.

(Arch Cardiol Mex 2006; 76: 290-296)
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Miocardiopatia restrictiva del ventriculo derecho

Introduccion

as miocardiopatias se definen como en-

fermedad primariadel miocardioy sepre-

sentan tanto en nifios como en adultos. La
Organizacién Mundia de la Salud (OMS) y la
Sociedad y Federacion Internacional de Cardio-
logia (ISFC) en 1995 recomendaron quelasmio-
cardiopatias fueran clasificadas dentro de dos
grupos mayores. miocardiopatias especificas y
miocardiopatias primarias'® (Tabla 1).
Lamiocardiopatiarestrictiva es el tipo menos
frecuente de las miocardiopatias y se caracte-
riza por restriccion del llenado ventricular.
Existen dos principalestipos. miocardicay en-
domiocérdicat (Tabla I1). Debido a que esta
condicién puede afectar uno 0 ambos ventricul os,
se manifiesta con sintomatologia de falla del
ventriculo al que afecta o falla cardiaca glo-
bal cuando afectaambos ventricul os, asi cuan-
do el ventriculo derecho es el Unico o predo-
minantemente afectado, los principales
sintomas son edema de extremidades inferio-
res, ingurgitacién yugular y ascitis. El ecocar-
diograma es una herramienta diagnéstica no
invasiva de gran utilidad en el diagnostico,
aunque se recomienda complementarlo con
otros estudios como es la resonancia magnéti-
ca nuclear, el cateterismo cardiaco y la biop-
sia endomiocérdica.*’

Tabla I. Clasificacion de las miocardiopatias (OMS).

1. Primarias:

* Dilatada

* Hipertréfica

* Arritmogénica del ventriculo derecho
* Restrictiva

* Cardiomiopatia no clasificada

2. Especificas:

* Cardiomiopatia isquémica

* Cardiomiopatia valvular

* Cardiomiopatia hipertensiva

* Cardiomiopatia inflamatoria:

a). Idiopatica

b). Autoinmune

c). Infecciosa

* Cardiomiopatia metabodlica:

a). Endocrina

b). Enfermedad familiar por depositos e infiltrativas
c). Deficiencia

d). Amiloide

* Enfermedad sistémica general:

a). Enfermedad de tejido conectivo

b). Infiltraciones y granulomas

* Distrofias musculares

* Reacciones de sensibilidad y téxicas
* Cardiomiopatia periparto
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El objetivo de este trabajo es estudiar pacientes
adultos con miocardiopatia restrictiva del ven-
triculo derecho que acudieron a la consulta ex-
ternay establecer el diagnostico diferencial con
otras patologias cardiovascul ares.

Material y métodos

En el periodo comprendido entre mayo de 2003
y enero de 2006 se estudiaron tres pacientes del
sexo femenino con edad promedio 36.6 + 9.23
anos con sospecha de miocardiopatia restrictiva
del ventriculo derecho.

A todos los pacientes se les realiz6 historia cli-
nica completa, ecocardiograma transtoracico
y/o transesofégico, estudio de resonancia mag-
nética nuclear y cateterismo cardiaco.

El ecocardiogramatranstoracico serealizd utili-
zando un ecocardidgrafo sonos 5500 provisto
de un transductor de 3.5 mHz que permite obte-
ner imagenes en sus tres modalidades. Se utili-
zaron cortes paraesternales y apicalesde 4y 5
camaras. Con modo M y bidimensional se mi-
dieron los didmetros de ambas auriculas y ven-
triculos, el grosor parietal ventricular y se eva
luaron las caracteristicas del pericardio. Con
Doppler pulsado sevaloré el flujo atravésdelas

Tabla Il. Clasificacion de los tipos de
miocardiopatia restrictiva de acuerdo a la causa.

Miocardica:
No infiltrativas:

* Miocardiopatia idiopatica

* Miocardiopatia familiar

* Miocardiopatia hipertréfica

* Esclerodermia

* Pseudoxantoma elastico

* Miocardiopatia diabética
Infiltrativas:

* Amiloidosis

* Sarcoidosis

* Enfermedad de Gaucher

* Enfermedad de Hurler

* Infiltracién grasa
Enfermedad por depésito:

* Hemocromatosis

* Enfermedad de Fabry

* Enf. por depdsito de glicogeno
Endomiocardica:
Fibrosis endomiocardica
Sindrome hipereosinofilico
Enfermedad carcinoide del corazén
Cancer metastatico
Radiacion
Toxicidad de antraciclicos
Drogas: Serotonina, metilsergida, mercurio, ergota-
mina y busulfan
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vévulas auriculoventriculares en relacién a ci-
clo cardiaco y con Doppler color y continuo se
valoraron las insuficiencias valvulares y se de-
termind la presion sistélica de arteria pulmonar
de acuerdo alos parametros establ ecidos previa-
mente.

Para los estudios de resonancia magnética se
empled un equipo Somaton Sonata de 1.5 teslas
(Siemens). El andlisis morfolégico del corazédn
se realizd en secuencias Spin Eco, en cada se-
cuenciaserealizaron cortes ortogonal es perpen-
diculares a los ges sagital, coronal y axial del
cuerpo y posteriormente con adquisiciones en
los mismos planos pero perpendiculares a los
gjes del corazdn, obteniendo iméagenes en ge
corto, cuatro cdmarasy dos camaras.®

Se realizd angiorresonancia en secuencia T1
posterior a la administracion de 0.5 a 1 mi/kg/
min de gadolinium-DPTA, para determinar €l
reforzamiento tardio anivel del miocardioy del
pericardio.

El estudio hemodindmico se efectud de acuerdo a
|os pardmetros establ ecidos previamente parava
lorar restriccion d llenado ventricular (dip y pla
teal) y serealizd un disparo en arterias coronarias
para descartar obstruccién coronaria asociada.
Serealizé biopsia miocardica del ventriculo de-
recho en un paciente con el biotomo Cordis via
venafemoral .°

Resultados

Los datos clinicos de los pacientes se muestran
enlaTablalll. Todostuvieron disneade media-
nos esfuerzos ademas de pal pitaciones (2), dolor

Tabla Ill. Datos clinicos.
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precordial (1) y mareo (1). S6lo un paciente pre-
sentd durante su evolucion hipereosinofilia con
valor del 9%.

El primer estudio ecocardiografico realizado fue-
ra de nuestra institucion demostré: Enfermedad
de Ebstein con comunicacion interatrial en un
caso, comunicacion interatrial en uno y tumora-
cion del ventriculo derecho en el restante. El
segundo ecocardiograma efectuado en el INC
“Ignacio Chavez” mostr6é miocardiopatiarestric-
tivaderechaaisladaen dos casos (Fig. 1) y en el
tercero asociada a restriccién del ventriculo iz-
quierdo (Fig. 2). El patrén del flujo tricuspideo
fue restrictivo con unavariacion en el ciclo res-
piratorio menor al 10%. Lainsuficienciatricus-
pideafue severaen un casoy enlosdosrestantes
moderada. Lapresion sistolicade arteria pulmo-
nar fue de 44.6 £ 5.0 mm Hg.

El estudio de resonanciamagnéticaconfirmé los
hallazgos del segundo ecocardiogramay demos-
tr6 ademés reforzamiento tardio, compatible con
fibrosis miocérdica(Tabla V). El estudio de ca-
teterismo cardiaco corroboré el diagndstico efec-
tuado mediante los métodos no invasivos con
las gréficas de dip y plateau (onda A prominen-
te) del ventricul o derecho, hipertension teledias-
télicadeeste ventriculo (16 £ 4 mm Hg) e hiper-
tension arterial pulmonar. El indice cardiaco se
encontré disminuido en todos los pacientes. La
coronariografia demostré que las arterias coro-
narias eran normales. La biopsia miocardica del
ventriculo derecho demostré engrosamiento y
fibrosis del endocardio. Se observo fibrosis y
trombos organizados.

Diagnostico
N° Datos clinicos Exploracién fisica clinico inicial Tratamiento
1 Femenino Disnea de Plétora yugular Il, ruidos Enf. de Ebstein Aspirina, amiodarona
medianos esfuerzos cardiacos con ritmo de con CIA digoxina, lasix,
y palpitaciones 4 tiempos, soplo sistélico aldactone
en foco tricuspideo III/IV y
edema de miembros
inferiores
2 Femenino Disnea de Plétora yugular II, Soplo Tumoracion del Aspirina, lasix,
medianos esfuerzos sistélico en foco tricuspideo ventriculo derecho  aldactone
y dolor precordial 11/IV, hepatomegalia,
hepatalgia y edema de
miembros inferiores
3 Femenino Disnea de Acrocianosis, cianosis Probable CIA

medianos esfuerzos, peribucal, soplo sistélico

palpitaciones y mareo  Il/IV pulmonar y tricuspideo,
desdoblamiento fijo del segundo

ruido con 2p reforzado
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En el seguimiento 2 pacientes se encuentran en Diagnoéstico diferencial de

clase funcional |1 segiin NY HA con tratamiento miocardiopatia restrictiva derecha
médico y €l restante se ha perdido del segui- Anomalia de Ebstein. Un paciente con presenta-
miento. cion inicial de disnea de medianos esfuerzos,

Fig. 1. Estudios de ecocardiograma y de resonancia magnética nuclear de una miocardiopatia restrictiva
derecha. Se observa importante dilatacion de auricula derecha y obliteracion del ventriculo derecho (flechas
delgadas). Hay derrame pericardico ligero (flecha ancha) y reforzamiento tardio en el pericardio. AD = Auricula
derecha, Al = Auricula izquierda, VI = Ventriculo izquierdo, DP = Derrame pericardico.

— — e i el .ﬁ*

Fig. 2. Imagen ecocardiogréafica de cuatro cadmaras que muestra obliteracion apical de ambos ventriculos (flechas) y dilatacion
biauricular, pero a predominio de cavidades derechas. Se observa efecto de contraste espontaneo en auricula derecha. El estudio
de resonancia muestra reforzamiento tardio endocardico biventricular y presencia de trombo apical en ventriculo izquierdo. VD =
Ventriculo derecho. Las otras abreviaturas iguales a las anteriores.
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Tabla IV. Métodos diagnésticos de imagen.
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N° Primer ecocardiograma

Segundo ecocardiograma

Resonancia magnética nuclear

1 Enfermedad de Ebstein

Dilatacion biauricular, reduccién y obliteracion Dilatacion biauricular con predominio de

con comunicacion interatrial apical de ambos ventriculos con predominio del auricula derecha, restriccion del ventriculo

2 Tumoracion del ventriculo
derecho que abarca las 2/3
partes del ventriculo

3 Comunicacion interatrial

derecho, insuficiencia mitral ligera, insuficiencia derecho con trombo organizado en apex del
tricuspidea moderada a severa, funcién sistélica ventriculo izquierdo y reforzamiento tardio

del ventriculo izquierdo normal

con fibrosis miocéardica derecha

Dilatacion auricular derecha, obliteraciéon del Miocardiopatia restrictiva derecha con
apex del ventriculo derecho con reduccion de la trombo organizado apical y reforzamiento
cavidad e insuficiencia tricuspidea moderada a tardio. Funcion sistélica del ventriculo

severa, funcién sistélica del ventriculo izquierdo izquierdo normal

normal. Ligero derrame pericardico

ventriculo izquierdo normal.
Ligero derrame pericardico

Dilatacion auricular derecha, obliteracion apical Miocardiopatia restrictiva derecha con
del ventriculo derecho con reduccion de la
cavidad ventricular derecha e insuficiencia
tricuspidea moderada, funcion sistélica del

reforzamiento tardio. Funcion sistélica del
ventriculo izquierdo normal

pal pitaciones, ritmo de 4 tiempos, soplo sistdli-
co en foco tricuspideo 111/IV, edema de miem-
bros inferiores y cardiomegalia grado 111 a ex-
pensas del atrio derecho, fue enviado con el
diagnéstico de anomalia de Ebstein con defecto
septal interatrial. El diagndstico de miocardio-
patia restrictiva derecha por fibrosis endomio-
cardicaserealizo en base ala presencia de obli-
teracion apical del ventriculo derecho con
afeccion a las vias de entrada y salida de este
ventriculo e importante dilatacion de la auricu-
laderecha, pero con valvas tricuspideas normal-
mente implantadas.

Tumoracién del ventriculo derecho. Un pacien-
te con presentacion inicial de disnea de media-
nos esfuerzos, dolor precordial, soplo sistélico
tricuspideo 11/1V, hepatomegalia, hepatalgia y
edema de miembros inferiores fue referido con
el diagndstico de tumoracion del ventriculo de-
recho. El diagnéstico de fibrosis endomiocardi-
ca se realizo por la presencia de obliteracién
apical derecha con dilatacion severa de la auri-
cula derecha, onda A prominente en el estudio
hemodinamico, datos de trombo apical organi-
zado con reforzamiento tardio y engrosamiento
con fibrosis en el material de labiopsia.
Comunicacion interatrial. Un paciente con pre-
sentacion inicial de disnea de medianos esfuer-
zos, dolor precordial, palpitaciones, acrociano-
sis, cianosis peribucal, soplo sistolico pulmonar
I1/1V, soplo sistdlico tricuspideo I1/1V y desdo-
blamiento del segundo ruido con 2P reforzado
fue enviado con €l diagndstico de comunicacion
interatrial. El diagnéstico de fibrosis endomio-
cérdica derecha se hizo en base ala obliteracion

apical derecha y dilatacion auricular derecha
severacon septum interatrial desplazado alaiz-
quierda, pero sin evidencia de comunicacion
interatrial y en laradiografia con cardiomegalia
a expensas de la dilatacion severa de auricula
derechay sin datos de hiperflujo pulmonar.

Discusion

Lafibrosis endomiocérdica es unamiocardiopa-
tia de etiol ogia desconacida que fue descrita por
primeravez por Daviesy Conner en Ugandaen
1960. Se caracteriza por formacion de tejido fi-
broso en el miocardio especialmente en el dpex
de uno 0 ambos ventricul0s.2%*? Esto resulta en
rigidez endocardica, insuficiencia de las vélvu-
las atrioventriculares secundaria a la afeccion
de los muscul os papilares y reduccién progresi-
vadelacavidad ventricular que produce restric-
cién a llenado y dilatacion auricular. El grosor
parietal ventricular, el tamafio delacavidad ven-
tricular y la funcion ventricular pueden variar
dependiendo de la etiologia subyacente y del
tiempo de duracion de lamiocardiopatiarestric-
tivat®

La miocardiopatia restrictiva derecha por fibro-
sisendomiocérdicafue reportadapor primeravez
en Africa ecuatorial y en 1980 en € oriente me-
dio.** La causa de lafibrosis endomiocérdica es
ain desconocida. Posiblemente la hipereosi-
nofiliaestainvolucrada en la patogénesis porque
frecuentemente aungue no en forma consistente
se encuentra incremento en los eosindfilos de
estos pacientesy en aguéllos con enfermedad de
Loffler. Algunos autores consideran que la fi-
brosis endomiocardica y la enfermedad de Lo-
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ffler son una misma enfermedad, pero en dife-
rente estadio de evolucion.’>® En nuestra serie
s6lo un paciente present6 hipereosinofilia.
Estamiocardiopatia puede confundirse con otras
enfermedades més comunes del ventriculo dere-
cho, miocardiopatias y pericarditis constrictiva
tuberculosa.’® En nuestro estudio describimos
dos casos de fibrosis endomiocéardica derechay
uno biventricular, aunque con predominio aven-
triculo derecho que iniciamente fueron diag-
nosticadas como anomalia de Ebstein, defecto
septal interatrial y tumoracion del ventriculo
derecho. El diagnéstico de fibrosis endomiocar-
dica derecha se realiza mediante ecocardiogra-
fia, la cual muestra obliteracion ventricular api-
cal con diferentes grados de regurgitacion delas
vévulas atrioventriculares como se ha demos-
trado en nuestros pacientes y estos hallazgos se
corroboraron con resonanciamagnéticanuclear,
la cual mostré obliteracién apical de uno o de
ambos ventriculos y datos de fibrosis miocéardi-
ca con reforzamiento tardio.

Una condicion que puede imitar la fibrosis
endomiocardica derecha es la enfermedad de
Behcet donde se observa obliteracién del dpex
del ventriculo derecho, pero no hay insuficien-
ciatricuspideay laauricula derecha es de tama-
fio normal. También es necesario hacer la dife-
renciacién con trombos apicales y miocardiopatia
hipertréfica apical, en donde la obliteracion del
apex ocurre solamente en sistole. En el contexto
de insuficiencia mitral e insuficiencia tricuspi-
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dea clinicamente severala fibrosis endomiocér-
dica se debe sospechar cuando hay evidencia
ecocardiografica de un ventriculo peguefio o de
tamafio normal con unaauricula correspondien-
te con importante dilatacién. Esto contrasta con
lainsuficienciavalvular reumaticadonde el ven-
triculo afectado esta dilatado.

También la presencia de ventricul os de tamafio
normal en el ecocardiograma con importante
cardiomegaliaen laradiografiadetérax ayudaa
diferenciar lafibrosisendomiocérdicadelamio-
cardiopatia dilatada.’®

En el estudio hemodinamico la fibrosis endo-
miocardica derecha se caracteriza por presentar
presion sistélica ventricular normal con mayor
incremento de la presién telediastdlica que la
observada en pericarditis constrictiva. También
se observa un gradiente diastélico reverso atra-
vés de la valvula pulmonar que permite flujo
diastélico del ventriculo ala arteria pulmonar.??
Nosotros consideramos que la integracion de
las caracteristicas clinicas, ecocardiogréficas,
angiograficas y de resonancia magnéticaé”-22
son definitivas en el diagnostico preciso de la
fibrosis endomiocardica derechay que es nece-
sario sensibilizar a los cardiélogos ecocardio-
grafistas que estaentidad es muy rara, pero si se
puede presentar en nuestro medio; por lo que
es hecesario pensar en ellay hacer el diagnosti-
co diferencial con otras enfermedades que af ec-
tan las cavidades derechas como sucedi6 en
nuestros pacientes.
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