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A partir de las primeras publicaciones da Goodwin (1,2)

a comienzos de la décfda de los 60, se pretendió agrupar ba;jo

el concepto de Miocardiopatía un conjunto heterogéneo de en-

fermedades del músculo cardiaco con características clínicas

más o menos definidas, comportamiento neraodinámico variable

7 pronóstico generalmente pobre.

Los sucesivos intentos de clasificación (3-11) resulta-

ron confusos y erráticos por lo variable de los procedimien-

tos de selección tendientes a definir el problema. La profu-

sa sinonimia con qu© se designó suchas veces un mismo padeci

miento, contribuyó a generar una mayor confusión dentro del

caos ya existente. La inclusión arbitrarla de procesos dege-

nerativos sistémicos con afectación s&oeárdlea secundaria

dentro de este selecto grupo, tizo que, ocasionalmente, s©

desvirtuara la coaaotaeiÓn muy especifica que universalment©

se ha pretendido subrayar..

El concepto Miocardiopatía implica cualquier anomalía

estructural y funcional del miocardio ventricular, reserván-

dose el término para designar los procasos que afectan pri-

mariamente el miocardio y que no están asociados, de manera

causal, con enfermedad coronaria, hipertensión arterial SÍES

témica o pulmonar, valvulop&tías, cardiopatias congénltae o

enfermedad parenquimatosa pulmonar. A su T®SS, esta afecta-

ción Klocárdica primaria dobe subdivldirse en "enfermedad



miocárdica de etiología desconocida" -idiopática o primaria-

(3) J "compromiso miocárdico en enfermedad sistémica." (12). ,

De las tres categorías axxatcao-funcionales en que ae cía

sificaron las Mioeardiopatías (5.13) -congestiva, hipertrÓfi

ca y restrictiva-, esta última es la forma menos frecuentemen

te encontrada en el hemisferio occidental y, en consecuencia,

la de menores posibilidades de estudio (1*), Su fisiopatolo-

gia sigue siendo mal conocida por lo que representa un inte-

resante campo de investigación» Goodwin. llegó a proponer, tex

tualmente en 1972 (3) que "la categoría de Miocardiopatia Coas

tricfciva u Obliterativa debiera abandonarse, dado que este gru

po clínico está virtualmente confinado a las enfermedades es-

pecíficas del músculo cardíaco» principalmente asailoidosis, y

ocasionalmente infiltración leucéaica o poliarteritie nodosaj

en zonas templadas el tipo obliterativo es tan raro qusv en la

práctica, la atención deberá enfocarse a los dos tipos prin-

cipales, congestiva e hipertrófica".

En el tipo congestivo predomina definidameate la dilata-

ción de las cavidades ventriculares con grados variables en

incremento de masa miocárdica y» consecutivamente, afectación

de la función sistÓlica (13). El tipo hipertrófico se manifiaeí

ta por un aumento de espesor del músculo cardiaco en presencia

de cavidades pequeñas (14)9 Finalmente, la forma restrictiva

se caracteriza por impedimento al llenado diastólico de las

cavidades ventriculares debido a la afectación endocárdica»

miocárdica o mista, lo que le confiere tm patrón cllnico-hemo
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dinámico semejante al de la pericarditis constrictiva pero

con función eist6lica conservada 05,17,63).

Aunque la etiología se desconoce en I03 casos de Hio-

cardiopatía Restrictiva Primaria Crónica (14|15»4-3), existe

tina gran variedad de procesos patológicos específicos que com

prometen secundariamente el miocardio por infiltración, fibro

sis o nipertrofia del mismo y que se comportan hemodiaamica-

raente con restricción al llenado ventricular. La infiltración

parietal de las cámaras cardiacas puede localizarse al infcers

ticio miocárdico (amiloide, granulomas, neoplasias, mucopoli-

sacaridos ácidos) o al interior mismo de las células miocárat

cas (calcio, hierros glucógeno y lipidos), aunque en el caso

de infiltrados por calcio pueden involucrarse tanto el inters?

ticio como las fibras miocárdicas (16).

De los procesos infiltrafcivos la amiloidosis es el más

común y, quizás^ el menos difícilmente detectable, aunque es

bien conocida la dificultad diagnóstica que presupone al simu

lar otros síndromes clínicos como, por ejemplo, insuficiencia

cardiaca congestiva intratable o pericarditis constrictiva

(17-19) yt eveotualmente, interferir con la función cardíaca

dependiendo de la cantidad 7 localización de los depósitos de

amiloide (18).

El término y concepto de Miocardiopatía Hestrictiva deben

limitarse a los pacientes caracterizados primariamente por ri-

gidez miocardios anormal y no para describir pacientes con di-

námica anormal del llenado ventricular, asociada a una función

sistólica comprometida (12).



De acuerdo a uaa clasificación más rigurosa (14-), e^ concepto

de Mlocardiopatía Restrictiva clásica comprendería solamente

tres entidades bien definidas: a) la forma aguda de Miocardio

patía Restrictiva correspondiente a la "endocarditis parietal

flbroplástiea coa eosinofllia1» descrita por LOffler en 1936

(20) y adicionada por Bousser con nuevos casos reportados en

1957 (21)j b y c) las dos formas crónicas de la entidad, esto

ess la verdadera "Miocardiopatía Restrictiva Crónica Primaria"

0*0 y la "fibrosis endamiocárdica% variedad africana, descr:i

ta por Davies en 194-8 (22).

Taiga anotar que ya en 1893 el alemán ííeuwerck (23) habla

reportado, quizás por primera vez, los hallazgos anatcsao-pato

lógicos de la fibrosis endoaiocárdica y que ocho años más tar

de harían lo propio los franceses Josseraad 7 Gallsvar&ia

Sin embargo, no fue sino hasta 1946 cuando Bedfortt y

(25) publicaron la primera serie de pacientes, 40 africanos por

tadores del padecimiento, con correlación clínico-patológica

en casi la mitad de ellos» El mérito de haber categorisado la

afección como una entidad noaolÓgica con características pro-

pias es definitivamente de Davies por su publicación inicial

de 1948 (22) y las subsiguientes en colaboración de Ball y Wi-

lliauas (26, 27)8 Posteriormente salieron a la lus nuevos tra~

bajos sobre la historia natural (28), distribución geográfica

(29), aspectos clínico-epidemiológicos (30), etiop&toge&ia (31),

hallazgos anatomo-patolÓgicos (30,32) y relación fortuita o

causal con otras entidades (33,34-,35)»
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Se ha postulado la hipótesis muy sugestiva de que estas tres

entidades, aparentemente distintas, pudieran corresponder real

mente a una misma enfermedad en diferentes etapas o momentos

de su evolución natural (36-40). Ciertamente, existen datos oto

jetivos a nivel estructural que sugieren fuertemente la posibi

lidad de transición de una forma aguda al proceso crónico que

encontramos en los casos de autopsia (41-46).

En un nuevo intento por redetiair y clasificar objetiva-

mente las mioeardiopatías como "enfermedades del músculo car-

díaco de causa desconocida", se reuaiÓ en París el 23 de áunio

de 1980 el comité de expertos (47). Aparentemente se clarifica

ron algunos conceptos equívocos sobre la naturaleza del compro

raiso sdoeárdico presente en enfermedades sistémicas y que,, por

virtud de su etiología conocida o sospechada, excluiría la de-

nominación específica de Eiocardiopatía, A pesar de que el con

cepfco Miocaz-dlopatía Isquémica fuera vehementemente rechazado

por Goodwin en Editorial del Britisfa Heart Journal en 1972 (13),

algunos grupos (48,49) siguen proponiéndolo para categoriaar

la afectación miocár&ica isquémica de pacientes coa lesiones

obstructivas coronarias significativas» sin historia previa de

ángor y con un comportamiento heíao&inámico de Miocardiopatia

Congestiva como forma crónica de presentación.

Por tratarse d© una entidad clínica relativamente infre-

cuente y de difícil diagnóstico, las referencias bibliográfi-

cas que sobre Jaiocardiopatía .Restrictiva Re coiioeea son taiabiSa

ocasionales y de pequeña? series de pacientes» El propósito de
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esto estudio es el conocer las características epidemiológi-

cas j clínico-patológicas 3.e dicho padecimiento en nuestra

población, dado que hasta ahora y a nuestro conocimiento, aun

no se ha realizado la primera revisión de este tipo de pato-

logia cardiaca en nuestro medio.



Se revisaron retrospectivamente, de los Archivos Cllni-

co y de los Departamentos de Heaodinámica y Anatomía Patoló-

gica del Instituto Nacional de Cardiología "Ignacio Chaves",

212 expedientes de enfermos en quienes existió alguna sospe-

cha de Miocardiopatía Restrictiva como posibilidad diagnóstl

ca en los últimos 20 años.

De este grupo, dicho diagnóstico pudo certificarse por

estudio hemodlnámico o anatorno-patológico en solamente trece

casos que constituyen la población de este estudio* Se exclu

yeron otros siet® pacientes portadores de la afección por fal

ta de comprobación objetiva y definitiva»

Se analizaron las manifestaciones clínicas de esta po-

blación y se les asignó la clasificación funcional respectiva

de acuerdo a los criterios de la New tovk Hearfc Associafcion.

Todos los enfermos contaron con registro elec$rocai?dio-

gráfico convencional de doce derivaciones, en reposo»

Los estudios radiológicos de tórax se realizaron en las

posiciones convencionales postero-anterior Q?A), oblicua ante_

rior derecha (OA.D) y oblicua anterior izquierda (QAI), deter-

minándose la magnitud de la cardiomegalia según índice eardio-

torácico y criterio© tradicionalmente aceptados <5O),

En diez pacientes se realizó estudio fonomeoanocardio-

gráfico completo, utilizándose equipo Mingograf 3^ de Elema



Schonander con micrófonos IEEÍ-25 para el registro de los even-

tos acústicos y receptores del tipo Boucke-Brecht para la ob-

tención de movimientos precordiales y pulsos vasculares, a

una velocidad de papel de 100 milímetros/segundo,

Todos, excepto dos pacientes fallecidos, tuvieron regis-

tro ecocardiográflco Modo-K con uno de dos tipos de aparato:

Ekoline 21 de Smith-Kline-Instruments o Eolio IV de Electronics

for Medicine, utilizándose transductores d© 2O25 Megaaertz en

todos los casos, papel de registro corrido a velocidades de 25

o 50 ims./seB*, marcas Kodak Linagraph y Honeycrell BW de reve-

lados ultravioleta y fotográfico, respectivamente.

En los cinco pacientes vivos que hemos podido seguir es-

trechamente se realizó estudio ecocar(laográfico bi-disensional,

utilizándose un equipo Varian 3400 de disposición fásica y re-

gistro en cintas de video Beta-1 marca Sony-Oynamicron L-750

de 60 minutos de duración, para su estudio posterior atediante

el sistema de lápiz electrónico controlado por microprocesadora

Varian 3000; el análisis cuantitativo de las imágenes de video

permitió efectuar el cálculo de volúmenes ventriculares y do

fracción de expulsión de acuerdo al método de Simpson (5"0«

Los pacientes se estudiaron de acuerdo a las normas esta-

blecidas por la Sociedad Americana de Ecocardiografía (52,53)

en posición supina con parcial inclinación lateral izquierda,

colocando el traíxsductor en tercer o cuarto espacio intercos-

tales izquierdos y linea paraesternai, para los registros en

Modo-M; se utilizaron, además, las aproximaciones apical y sub
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costal en Xa realización de cortes topográficos bidiaenelo-

nales (53-56). Las mediciones en los diferentes tipos de re

gistro se llevaron, a cabo de acuerdo a las mismas normas pro

puestas por Xa Sociedad Americana de Scocardiografia (52,53)-

Estudio hemodinámico se efectuó en todos los pacientes,

excepto en un caso fallecido once días después de su ingreso

a la Institución; el cateterismo cardiaco fue derecho e Iz-

quierdo en nueve de los casos y sólo derecho en los tres res-

tantes» utilizándose catéteres de Cournand y Rodrigues Alvarez,

respectivamente, a través de disecciones de vena mediana basí-

lica y arteria humeral derechas, para su conexión a transduc-

tores Stathan modelo £23 ID, acoplados a su vez a un polígrafo

inseriptor de Electronics for Medicine modelo VR-12, con regís,

tro en papel fotográfico BW de Hoaeywell o LW-3 también de Ho~

neywell pero de revelado convencional»

Se lograron,así, registros de curvas de presión intraca-

vitarias en aurícula derecha, ventrículo derecho, tronco de ar

teria pulmonar y presión venocapilar pulmonar (presión en cuña)

en doce pacientes, y de aorta y ventrículo izquierdo en nueve

de ellos. Estudios con medio de contraste radiopaco (angiogra-

fía biplanar o cineventriculografia) se obtuvieron en diez de

estos casos y a tres de eXXos se les practicó biopsia endomio-

cárdica al momento del cateterismo derecho.

De los trece pacientes estudiados, siete fallecieron y en

sólo cuatro se logró la necropsia; en tres más se obtuvieron

especímenes para análisis hístopatolSgico mediante la referida

biopsia endocárdica y a otros tres se les practicó biopsia rec

tal para búsqueda intencionada de amiloide.
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Be acuerdo a nuestros resultados pudimos categorizar

tres diferentes tipos de restricción miocárdica al llenado

ventricular» cada uno de los cuales se comporta clínica y

hemodinamicamente de manera distinta, dependiendo de la lo-

calización y severidad de la afectación del músculo cardia-

co. Por esta razón, consideramos indispensable y oportuno

agruparlos de manera tal que se permita un análisis objetivo

del comportamiento fisiopatológico en cada caso» proponién-

dose una clasificación anatomo-funcional de las tres varie-

dades de Miocardiopatia Restrictiva^ independientemente de

su etiología (Figura 1):

Tipo A« Miocardiopatía Restrictiva Simétricas se en-

cuentra restringido simultáneamente, y de manera generalmente

homogénea, el llenado diastÓlico de ambos ventrículos9 dand©

lugar a dilatación de las aurículas que contrasta zxotablemen

te con. la disminución en el volumen de las cavidades ventri-

Oíipo Bo Miocardiopatla Restrictiva Asimétrica del Ven-

trículo Izquierdo: el proceso restrictivo se circunscribe a

la cámara ventricular izquierda, dilatándose de manera retro

grada la aurícula del mismo lado y originándose hipertensión

arterial pulmonar que, a su vea, terminará dilatando importan

temente las cavidades derechas»

Tipo C» Miocardiopatía Hestrictiva Asimétrica del Ven-
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trícalo Derecho; la restricción compromete únicamente el mio-

cardio ventricular derecho, originando así un síndrome de hi-

pertensión venosa sistémica con crecimiento aislado de la au-

rícula derecha que alcanza, a veces, proporciones aneurisma*!

cas.

Figura 1

Del grupo de trece enfermos estudiados9 portadores de

Miocardiopatía Restrictiva, dies fueron del sexo femenino y

tres del sexo masculino; sus edades fluctuaron entre seis y

cuarenta y tres años (26.7 +, 13*7 años)» I«as cifras de ten-

sión arterial sistémica se registraron dentro de limites ñor

males y las de frecuencia cardíaca se encontraron moderada»

mente elevadas en el grupo B (Tafcla 1). El tiempo de evolu-
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ción, desde el comienzo probable de los síntomas hasta el

dia de la primera consulta al Instituto Nacional de Cardio

logia, fue variable para los tres grupos y fluctuó entre tres

y ciento veinte meses (labia 1).

Con el propósito evidente de presentar lo más claramen-

te posible los resultados obtenidos por el estudio de esta se

rie de pacientes, hemos distribuido los datos de las tablas

de acuerdo a una numeración arbitraria de los trece pacientes,

de forma tal que los casos 1 a 5 correspondieron al grupo A

portador de Miocardiopatia Restrictiva Simétrica, los casos

6 al 10 al grupo B de Asimétricos del Ventrículo Izquierdo y

del 11 al 13 los del grupo 0 de asimétricos del Ventrículo De_

recho.

puadro Clínico;

Los síntomas y signos relevantes, obtenidos por Historia

Clínica, se resumen en la Tabla 2; puede observarse que la á±s

nea, pérdida de peso, palpitaciones y mareos o lipotimias fue-

ron las quejas más frecuentemente referidas en los tres grupos*,

En cuanto a los hallazgos de exploración física, la hepatomega

lia y plétora yugular se encontraron en casi todos los pacien-

tes de las tres categorías, traduciendo la presencia de hiper-

tensión venosa sistémica en este tipo de patología. Reforzamien

to del segundo ruido pulmonar (2F) se encontró en nueve de diez

pacientes de los grupos A y B, dato Óste que no ae detectó en

los tres casos de restricción asimétrica del ventrículo derecho.

•m.i •••.» mu -ifii i m u r — T
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DATOS GENERALES

B
(n-5>

O
(n-3)

Sexo masculino

Sexo femenino

Edades

Frecuencia cardiaca

T.A. s i s t ó l i c a

5!.A. d las tó l ica

Evolución (meses)

24O

82

118

83

3 1 .

HELACIGE? DE PACIERES

GEUPO Ho. Noníbre fío

1

4

8 + 1 1 . 3

i 16

t 8

+ 6

2 + 50

„Registro

2

3

21 + 16

110 + 12

110 ¿ 8

72 + 10

32 + 19

Sexo

39

74

110

77

36

Edad

0

3

+

+

+

+

3

13

26

6

12

A

B

1

2

3

4

5

6

7
8

9
10

11

12

13

L.C.R.

G.A.S.

F .J .G.

A.P.A.

P.O.S.

H.OÍ.G.

IHC-164157

IHO-169209

XffC-156619

3CKC-177363

INC-170721

BJC-177655

XKO-172138

ING-171597

P.L.T.ISSSTE-01733/3
F.A.M. INO-171535
L.E.V. UÍC-153101
S.U.V. INC-163528

S.S.M. HMC-080406/51

H

F

F

M

F

F

F

M

F

F
F

24

18

26

13

6

36

6

40

1?

41

41
36

gSK3j>

CbcíS
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SBÍTQMAS T SIGNOS

SBTCGOUS

Astenia, adinamla

Pérdida de peso

Disnea

Palpitaciones

Brecordialgias

Hemoptisis

Mareos, lipotimias

Sincope

SIGNOS

Cianosis

Edema miembros inferiores

Ascitis

Hepatornegalla

Plétora yugular

Cnasquido protodiastólico

Heforzamiento del 2P

Levantamiento ventrículo der.

Galope: tercer ruido

cuarto ruido

Soplos: I.M.

I.T.

Retumbo mitral

A

1

2

4

M-

1

2

3

2

2

3

1

5

3

2

3

2

1

2

1

3

fi

0

2

4

0

1

0

0

0

3

2

1

5

3

0

5
0

3

0

3

3

0

0

3

2

3

1

2

0

2

1

0

1

1

2

2 «

0 I
0 1

0

1

0

0

0

0
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EX edema de miesbros inferiores y ascitis fueron hallazgos po-

sitivos en menos de la mitad de pacientes del grupo totalD ida

raa la atención la poca frecuencia con la que aparecieres fe&6™

menos soplantes, pues los soplos de insuficiencia mitral y/o

tricuspidea se auscultaron tan solo en cinco casos de los gru-

pos A y B. En tres casos del grupo B se pensó, por la localiza

ción del fenómeno auscultatorio en el ápex» que se trataba d©

regurgitación nitral cuando en realidad se debía a insuficien-

cia tricuspidea con un1 desplazamiento hacia la iaquierda de las

cavidades derechas dilatadas, (Fig. 8 » caso B-9)« 3n tres pa-

cientes del grupo A se auscultó un retumbo mitral que se acompa

ñó de chasquido protodiastólico,interpretado como de apertura

mitral ea dos de «líos; se ejemplifican ambos fenómenos acústi-

cos en la Fig» del easo A-2* Un tercer ruido chasqueante se

encontró en sexs casos de los tres grupos, tres de ellos en el B

(Figs. 8,10 , casos B-9 y 0-11).

El cuarto ruido se refirió clinicamente en un solo paciente

del grupo A, aunque fonocardiograficamente se demostró su pre-

sencia en tres pacientes del grupo A (derecho e izquierdo en los

casos 2 y 4), en dos del grupo B (derecho e izquierdo en el caso

7) y en uno del grupo C (Fig.5,10, casos A-2 y 0-11).

Un levantamiento sistólico del ventrículo derecho se en-

contró en solamente tres casos del grupo A y, aparentemente, en

ninguno de los del grupo B. La cianoais labial o ungueal se re-

fiere como positiva y ligera o moderada en dos casos del grupo

A y en tres del grupo B»
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HALLAZGOS EDfíCSÍHOCARDIOGRAFICQS

Ritmo sinusal

Fibrilaeión auricular

P-H

QRS

Q-T

C.A.

O.A.

C.V.

C.V.

B.A.

B.E.

B.R.

(v.m.+)

I.

B.

I.

D.

V. primer grado

D.H.H.

0.

0.

0.

A
(n-

20

11

05

4

1

i.

+

3

4

3

3

3

4

0

5)

0,04

. 0.01

0.01

0

0.15

0.08

0.04

B

5

0

• V É

4

1

4

3

5

0

1

0

5)

0

0

0

•02

.04

.04

0

0.21

0.08

0,03

0

3

0

1 0.01

0

2

0

1

2

1

0

Abrevia turas; intervalos P-R, $RS, q-0? (vm=valor medio).

CAÍ, CAD, CVI, CVD: crecimientos de aurículas izquierda

y derecha, ventrículos izquierdo y derecho.

BAV: bloqueo aurículo-ventricular.

BRBHH y BRIHH: bloqueos de ramas derecha e izquierda del

haa de His.



Hallazgos Electrocardiográficos;

En la Tabla 3 se resumen los hallassgos electrocardio-

gráficos» nótese la presencia del ritmo sinusal en doce de

los trece pacientes estudiados; fibrilación auricular sólo

se encontró ©a un paciente del grupo A* La prolongación del

intervalo P-8 (bloqueo A?) se registró en tres pacientes del

grupo A y en dos del grupo C» El intervalo Q-T se encontró

invariablemente prolongado de sus valores medios en todos los

pacientes estudiados. Ensanchamiento del QRS a valores de 0»12"

solo se detectó en cuatro pacientes del grupo A.

Los signos eleetrocardiográfioos de crecimiento de cavi

dades, por dilatación o hipertrofia de las mismas, evidencia

ron crecimiento de aurícula iaqulerda en tres casos del grupo

A y en solamente uno del grupo BÍ hubo signos de crecimiento

del ventrículo izquierdo ©n tres casos del grupo A y en tres

más del grupo B} ninguno de los dos eventos anteriores se re

gistró en. casos del grupo C.

Datos de crecimiento de la aurícula derecha fueron posi-

tivos en cuatro casos del grupo A» cuatro del grupo B y dos

del grupo G, por lo que podría inferirse que es ésta la cavi-

dad más constantemente afectada por sobrecargas hemodinamicas

de presión y/o volumen en cualquiera de las tres variedades

de restricción miocárdica» El crecimiento del ventrículo dere

cho se encontró en tres casos del gr^po A, cinco del grupo B

y uno más del grupo C. Bloqueo de grado variable de la rama de

recha del haz de His se presentó en cuatro pacientes del grupo A,
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en uno del grupo 3 y en otro del grupo G; cabe mencionar qu®

no se evidenció bloqueo de la rama izquierda del haz de His

en ninguno de los trece pacientes.

En la Pigo 2 ae ejemplifican trazos electrocardiogra-

xicos de las tres variedades de Hiocardiopatia Restrictiva,

sin que de ninguna manera pueda hablarse de patrones electro

cardiografíaos "típicos" para cada una de ellas»

Hallazgos Radiológicos:

£& la Sabia 4 se describen los hallazgos radiológicos;

la presencia de cardiomegalia fue demostrada en la gran ma-

yoría de pacientes, pues salvo el caso B-10, portador &© @n

docarditis parietal fibroplástica coa eosinofilia. y en quien

la silueta cardiaca tuvo un tamaño normal, en los pacientes

restantes el Índice cardio-torácico resultó por encima d@ los

valores normales (50). El crecimiento de la aurícula isquier-

da, valorado en las tres posiciones estándar,, fue consta&t® en

los diez pacientes de los grupos A y B; por otro lado, el au-

mento d© tamaño d© la aurícula derecha se hizo manifiesto en

ocho de ellos y en los tres restantes del grupo 0» Batos d©

crecimiento ventricular izquierdo se demostraron en seis pa-

cientes de los tres grupos» mientras que el ventrículo derecho

se observó crecido en ocho pacientes tan solo de los grupos A

y B. La hipertensión venocapilar pulmonar fue un hallazgo cons

tante en los diez pacientes de los grupos A y B, mientras que

los datos de hipertensión arterial pulmonar se hicieron mani-

fiestos solo en siete pacientes de estos mismos grupos» Fig.3-
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HALLAZGOS HÁDXOLOGICOS

A
(n-5)

B

I.C.T.

H.A.P.

H.Y.C.P.

CA.I .

C.A.B.

O.V.I.

C.V.D.

0.63 + 0.07 0.59 + 0.13 0.61 ¿ 0»02

Abreviaturas: IC!D = Índice cardio-torácico, HAP - hiperten-

aión arterial pulmonar, HTOP * hipertensión venocapilar pul

monar; CAÍ, CAD, OVT» OVD = crecimientos de aurículas is-

quierda y derecha, ventrículos izquierdo y derecho.
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HALLAZGOS FONOISECANOCARDIO&EAPXCOS

Xercer ruido derecho

Tercer ruido izquierdo

Cuarto ruido

(derecho e izquierdo)

Heforaamiento del 2P

Desdoblamiento del segundo
ruido por 2A anticipado

Soplos: I.M,

Flebograma yugular:

Onda "a" gigante

Colapso "x" profundo

Colapso "y" profundo

Levantamiento sistólico

Brecordiograaa derecho:

Onda "a" gigante

Levantamiento sistÓlico

Apicograma:

Imagen de raiz cuadrada

A
(n-5) C

_

1

3

2

4

1

1

2

1

2

2

2

1

*->

B

1

1

2

1

4

1

3

-

1

1

1

2

1

C

_

1

1

-

-

1

_

1

1

_

1
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HALLAZGOS FONOMECAHOCARDIOGRAFICOS - OROHOCAfiDIOMEDSIA

SANOS A
(n»5)

B
(n-5)

Q-IIA

P.E,

P.E.%

P.P.B.

F.P.I.

F.I.S.

O.Bl.

F.E.

índice A

387

298

102

91

60

31

3.4

74

6*2

± 2 7 . 0

¿ 2 2 . 0

t 5 . 0

+ 16.0

± 1 1 - 0

£ 12.0

¿ °*7
± 7*°
¿ 3.7

327

215

79
112

77

35

1.9

50

36

±

i

+

4-

¿

+

+

i

15.0***

13.0***

15.0**

17.0*

13.0*

24.0

0.4***

11.0***

(n.1)

340

22?

84

112

80

32

2.0

50

24

¿

X
+

+

+

¿

27.0**

28«0***

6.0***

9-0**

8.0***

9.0

0,3

10.0***

5.0**»

360

210

75
150

50

100

1.4

23

* p = 0.05
** p - 0.005

*** p * 0.001

(H): Refs. 75, 76.

Abreviaturas: Q-IIA * intervalo Q-IIA o sístole electro-mecá

nica; PE » periodo expulsivo; PE% - periodo expulsivo, porcen

taje de lo normal (Tabla de Meiners); FPX = fase pre-isosistó

lica; FIS 3 fase isosistólica; CBl - cociente de Blumberger;

FE =. fracción de expulsión.
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ig. 2. IPrazos eiectrocar&iográficos de las tres

variedades de miocardiopatía restrietiTa.

3. Radiografías P-A de tórax ea las tres

variedades de miocardiopatla restrictiva.
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jg&llazfz¡os gonomecaaooardiográf icos:

En la Tabla 5 se consignan los hallazgos positivos y

relevantes de los fenómenos acústicos y mecánicos. Tercer

ruido izquierdo se registró en un paciente de cada mío de

los tres grupos, en tanto que tercer ruido derecho sólo se

encontró en un caso del grupo B; tercer ruido chasqueante

se hizo manifiesto en el caso B-9 (Figs.8,10 , casos B-9 y

C~11)o Un cuarto ruido estuvo presente en tres pacientes

del grupo A (derecho e izquierdo en. dos de ellos), en dos

del grupo B (derecho e izquierdo en uno) y en uno del gru-

po G (Figs.5,10, casos A-2 y C-11). Reforzamiento del com-

ponente pulmonar del segundo ruido fue evidente en cuatro

casos del grupo A y en cuatro más del grupo B» como dato

aislado de hipertensión arterial pulmonar.

Registro de soplos de insuficiencia tricuspídea se lo

gró en tres casos del grupo B y en uno del grupo A (Fig«8

caso B-9)t no contando con caso alguno de insuficiencia mi

tral» Segundo ruido desdoblado por un componente aórtico an

ticipado se detectó en los casos A-5 y B-9 (Fig»8 , caso B-9),

En cuanto a los eventos mecánicos, en el flebograma yu-

gular pudo verse onda "a" gigante, acompañándose de colapso

"y" profundo y latido sistólico sostenido o doble giba sis-

tÓlica en dos casos del grupo A, en uno del B y otro del C

(Figs.5,7,11, casos A-2, B-9 y 0-11), registrándose la clási-

ca morfología en "H" del flebograma yugular en el caso B»9»

El apexcardiograma con imagen diastólica de "Sip-plateau" se
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observó en un caso del grupo B y en otro más del grupo Cv

aunque en este último (C-11) se trató realmente de un re-

gistro del ventrículo derecho desplazado a la izquierda* En

el precordiograma derecho se encontró onda "a" gigante en dos

casos del grupo A (Fig.4- , caso 4-2) y en uno del grupo B8

y levantamiento sistólico sostenido en uno del A y en dos

del B.

Los valorea de Oronoc ardióme tría registrados en la 9ía-

bla 6 nos permiten apreciar la prolongación del período pre»

expulsivo (EPE), más notable en los del grupo C, y el acorta

miento del período expulsivo (FE), con la consiguiente dismi

nución en el cociente de Blumberger y elevación reciproca del

índice de Weissler (p=0«001). El intervalo Q-XIA se encontró

disminuido en los grupos Á y B, con valores de p altamente

significativos.

Hallazgos Ecocardiográflcos:

Registros ecocardiografleos Modo-M en once pacientes y

bi-dimensional en cinco, ¡permitieron obtener los datos que se

registran en las hablas ? y 8* respectivamente: resultan ob-

vios un aumento del tamaño de la aurícula izquierda en los gru

pos A y B, una reducción de los diámetros diastólicos del ven-

trículo izquierdo en los tres grupos y un acortamiento fraccio

nal moderadamente deprimido en algunos casos de los grupos A

7 0.

Los espesores parietales y del septum interventricular
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HALLAZGOS ECOOAHDIOGaAglCOS MOBO-M

SANOS A
(n-5)

B
(n»3)

C

A . I .

A.I-/AO.

D.D-V.I.

B.S.V.I.

A.F.%

D.D.V.D.

E.D.PaP.

E.D.S.I.

E.DJP.A.

PB-AC

v.x.
V.

VaD.

3.1 £

0.94+

4.27+

2.74+

>

1*5 £

°-79 £
0.97 £

0.50 +

>

0 . 5

0 . 2

0 . 6

0.53

30%

0 . 4

0.15

0-25

0.05

0.06"

4 . 6

1.8

3.7

2 . 8

23.0

2 . 0

1.34

1.46

0.86

0.03

£

£

£

£

£
£

£

£

£

0.9'*
0.14***

0.52

0.17

7.7
0.46

0.25***

0.26**

0.18

0.02

3*+ +

1.6 +

3.7 £

2-3 £

WaO +

1.8 +

0.88

1.24

0.65

0.06

0«11

0.4**

0 . 4

0 . 4

3«0

1.2

£ 0.2

£ 0.6

£ 0.3

£ 0.03

2.3 £ 0.55*

0.9 £ 0,19

3.3 £ 0.5 ••

2.3 + 0.8

32.0 +15.0

3.7 + 1.2

0.71 £ 0.25

0.83 £ 0.14

0.97 £ 0.88

0.09 £ 0.04

* p ¿ 0.05

•• p < 0.005

••• p < 0.001

(R): Hef. 77

Abreviaturas: AI = aurícula izquierda; AI/Ao = relación aurícula

iaquierda/aorta; DD?I y DSVX = diámetros diastólico y sistólieo

del ventrículo izquierdo; AP% - porcentaje de acortamiento frac-

cional; DDV3) - diámetro diast6lico del "ventrículo derecno;

EDPPVI, EDSIT, EBPAVD - espesores diastÓlicos de pared posterior

ventrículo izquierdo, septum interventricular y pared anterior

de ventrículo derechos PH-AC « índice PR-AC.

EftltÁ Di ORIGEI



HALLAZGOS

A . I .

AoI./AOo

D.D.T.I.

E.D.P.P.V.I.

E.D.S.I.V.

V.D.V.I.

V.S.V.I.

Í.B.V.I.*

C.O.V.D.

E*D.P.A.V.D.

T A B L A

ECOCAHDIOGHA.)?IA.

A
(n-1)

4 . 3

1.9

2 . 8

1.3

1.7

43.2

15.6

64.0

2*0

0 .7

8

BI-DBIENSIOIÍAL

( i

3.5

1 .6

3.5

1.1

1 .4

22.0

5.7

77.0

1*7

0 . 7

B

i 0.5

+ 0*4

¿1.0

+ 0*3

+ 0.6

¿12.0

+ 4»0

1 2.4

1 0*75

0

2 . 9

1 .0

3.3

1 .0

1 .0

13.1

6*8

47.8

4.5

0 . 9

Abreviaturas: AI = aurícula izquierda; AI/Ao - relación aurl

cula izquierda/aorta; DDVI - díámetaro diastólico ventrículo

izquierdo; EDBPTI, EDSIV . espesor diastólico de pared posfcis

rior del ventrículo issquierdo y del septum interventricular;

VDVI, VSVI = volúmenes diastólico y sistólico del ventrículo

izquierdo; JTEVI - fracción de expulsión del ventrículo izquier

do (porcentaje); DDVD * diámetro diastólico ventrículo derecho;

fíDPAVD m espesor diastólico pared anterior ventrículo derecho.

ALLÁ Díi¡
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estuvieron discretamente aumentados en los grupos A y B, con

incremento aislado del espesor del ventrículo derecho en los

del grupo C.

El índice PR-AC tradujo hipertensión diastólica final

del ventrículo izquierdo en todos los casos de restricción

simétrica y en algunos de los asimétricos del ventrículo íz~

quierdo, pero en ninguno de los del ventrículo derecho*

Estadísticamente fueron altamente significativas las di

ferencias registradas en la mayoría de mediciones de los ca-

sos simétricos y de solo ocasionales valores de los asimétri

eos del ventrículo derecho (Tabla ?)•

El movimiento septal fue normal en tres casos del grupo A

y en dos del grupo B (Fig.13» caso A-2); paradójico tipo A en

un caso del grupo A y en los tres del grup° c (Fig.15, caso

0-11); paradójico tipo B en un caso del grupo A y en otro del

grupo B (Fig.23, caso B~?). (65).

Muesca "B" en el ecograma loitral estuvo presente en tres

casos del grupo A y en dos más del grupo B* Datos de derrame

pericárdico y de hipertensión arterial pulmonar se observaron

en dos casos del grupo A y en uno del grupo C (Figs/V^-IS, ca-

sos A-4 y 0-13)- Heflectancia aumentada del septum interven-

tricular y de la pared posterior del ventrículo izquierdo se

observó en los casos A-4 y B-? (£lgs«, 14,23). Una disminución en

la amplitud de apertura de la válvula aórtica por bajo gasto

cardíaco fue observable en dos casos del grupo A y ecos gruesos

de la válvula pulmonar se hicieron evidentes en el caso B-6 que
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cursó con hipertensión arterial pulmonar muy importante.

En el caso A-2 fue notorio el ecograsa mitral que mostró

una imagen recíproca a la curva de restricción ventricular

(imagen "en raiz cuadrada") observable en el estudio hemo-

dinámico, ea decir, 3.a apertura protodiastólica (d-e) fue

amplia en relación con una presión intraventricular rela-

tivamente ba¿Ja, mientras que la apertura valvular fue muy

discreta al final de la diástole (a-a') en relación con

severa hipertensión telediastólica £Fig.13, caso A-2). En

eate mismo caso se apreciaron ondas "a" gigantes en el ecogra

ma de la aurícula izquierda»

En el caso A-3 se observó registro simultáneo de las

válvulas mitral y tricúspide, como es frecuente encontrar en

la anomalía de Ebstein de la válvula tricúspide, pero la di-

ferencia de cierre valvular entre las dos fue solo de 0.03"•

El seno coronario muy dilatado pudo registrarse en el caso B-7

tanto en Modo-M como en bi-di&ensional, como manifestación evi»

dente de hipertensión venosa sistémica. Una cámara de salida

del ventrículo derecho muy importantemente dilatada, contras-

tando con el resto d© la cavidad ventricular obliterada, puede

observarse en los registros ecocardiográficos Modo-M de los ca

sos 0-11 y 0-12 (3?igs.15.12).

La ecocardiografía bi-dimensional permitió la cuantifica-

ción de volúmenes ventriculares y fracción de expulsión por

método de Simpson (51) en cinco pacientes. La función sistó-

lica del ventrículo izquierdo se caracterizó por la presencia
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de un volumen telesisfcólico muy reducido,, a expensas de una

disminución igualmente importante en el volumen diastólico,

hecho éste que explica la normalidad encontrada en las frac-

ciones de expulsión de aquellos enfermos de los grupos l y B.

Paradójicamente, dicho parámetro de función ventricular se en

contrÓ reducido en el finico caso del grupo 0 estudiado por es

te método.

En el análisis de las imágenes obtenidas por el estudio

ecocardiográfico bidimensional se lograron observaciones in-

teresantes. En el único caso de la variedad restrictiva simé-

trica (A-4), desde la aproximación apical de cuatro cámaras

(7ig*18)« puede apreciarse la gran dilatación biauricular sin

desplazamiento lateral del septum correspondiente, en presen-

cia de cavidades ventriculares chicas y de un derrame pericár

dico de moderada cuantía; en el corte tomográfico de e^e cor-

to se observó aplanamiento del septum interventricular como da

to de hipertensión arterial pulmonar importante,. Figo 20 , B-6.

Los tree enfermos de la variedad asimétrica izquierda

(B-6, B-7 y B-8) valorados por este método diagnóstico, mos-

traron en el corte apical de cuatro cámaras una notable dila-

tación de ambas aurículas y del ventrículo derecho, contras-

tando con el reducido tamaño del ventrículo izquierdo? en esta

misma aproximación se hizo evidente un desplazamiento lateral

del septum interatrial hacia la aurícula derecha en los easos

B-6 y B-8, en presencia de aurículas izquierdas muy dilatadas

por la sobrecarga de presión, impuesta con la restricción al



- 22 -

llenado del ventrículo izquierdo» Un desplazamiento semejan-

te del mismo tabique pero en sentido inverso, esto es hacia

la aurícula izquierda, se registré en el caso B-? portador tag

"bien de gran dilatación biauricular a predominio de una aurí-

cula derecha gigantesca e hipertensa (1? aras. Hg) y de un ven

trículo derecho igualmente dilatado; pueda observarse (Fig«2i)

que la punta del corazón está dada por esta cavidad que praeti

camente rodea al reducido ventrículo izquierdoo En. los e¿es cor

tos so documentó nuevamente el aplanamiento del septum inter-

ventricular provocado por la hipertensión arterial pulmonar

con que cursan los pacientes de este grupo; en la F±g«2O se

ejemplifica el hallazgo correspondiente en el enfermo B-6»

Adicionalmente, en las aproximaciones paraesternal de e¿je largo

y apical de cuatro cámaras, pudo demostrarse en los casos B-7

y B-8 (Figs ,21-25) I a obliteración de la cavidad ventricular iz-

quierda producida por material trombótico calcificado y, en con

secuencia, altamente reflectante* Hótese el seno coronario dila

tado.El caso 0-11, en aproximaciones apical y subcostal de cua-

tro cámaras (Figs .27-29) * demuestra claramente el hallazgo domi-

nante de una aurícula derecha muy dilatada frente a un ventrí-

culo derecho disminuido de tamaño y cavidades izquierdas nor-

males» a pesar de que en los trazos ecocardiográficos Modo-M

se observa dilatación muy significativa del ventrículo derecho

a expensas únicamente de su cámara de salida (Figs*^ ̂ £, C-11912)

. El septum interatrial se observa desplazado a la izquierda

por la hipertensión auricular derecha. En la aproximación sub-

TESIS COI
.J..1111.111H i - — — — — • — " • " *
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HA3&A.ZG0S HEM0DH5AMIC0S

SANOS
(n-45)

(R)

P.ÍÍ.A.D,

P.dLV.D.

P.d2.V6D.

F.S.AaP.

P.D.A.P»

P.M.A.P.

P.C.P.

P.di.V.I.

j?.d2.V9Ia

P.S.V.I.

3 .0

2 . 0

3.4

23.5

9.6

14.0

7.1

8.5

115

£

±
£

£

£

2 , 0

1.0

2 . 0

4 .5

3.2

5.0

3.3

3.5

25

15.5

13.0

20.0

55.0

31.0

41.0

28,0

20.0

30.0

118.0

+

¿

±

10.0***
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costal de cuatro cámaras se logró el registro ecocardiográfico

del caso C-13 (Fig«-1? ) en donde resulta claramente representada

la imagen de fibrosis endomiocárdica y trombosis superimpuesta,

además del derrame pericárdico originado por la hipertensión

venosa sistárnica.

Hallazgos Hemodinámicoa:

Los datos hemodinámicos de los doce pacientes cateteriza-

dos se incluyen en la Tabla 9» Es evidente la presencia de muy

importantes niveles de presión capilar pulmonar en todos los

pacientes de los grupos A y B, aunque definitivamente las ci-

fras se encuentran más elevadas en los restrictivos del tipo kt

traduciendo en ambos casos hipertensión diastÓlica final del

ventrículo izquierdo que coincide con volúmenes ventriculares

reducidos en los cálculos realizados por método de Simpson, y

no la eventualidad de obstrucción mecánica a nivel valvular mi

tralc

Cifras de hipertensión arterial pulmonar, estadísticamente

significativas al igual que las anteriores, se registraron en

todos los pacientes de los mismos grupos, aunque en este pará-

metro los valores más altos correspondieron a los enfermos con

restricción asimétrica del tipo B. Es muy notoria, y por demás

obvia, la ausencia de hipertensión venocapilar y arterial pul-

monar en los tros casos del grupo C«

Hipertensión diastólica final del ventrículo derecho se

demostró en todos los pacientes cateterizados de los tres gru-

pos, siendo aparentemente más importante en los restrictivos



del tipo A y del tipo C, en ese orden*

En. ocho pacientes se obtuvieron curvas de presión intra-

oavitarias de buena calidad, que permitieron un análisis apro

piado en la búsqueda del "patrón restrictivo". Sorprendente»

mente, la clásica morfología de raia cuadrada en la curva de

llenado diast6lico fue menos frecuentemente registrada de lo

que podría anticiparse; por ejemplo, en los cuatro casos de

restrictivos simétricos en los que contamos con curvas de pre-

sión de ambos ventrículos (Figs, 30-32) ? nunca se inscribieron

imágenes de "dip-plateau" en ninguno de los ventrículos izquier

dos pero sí en dos de los ventrículos derechos. En loa dos ca-

sos del tipo B, solamente el B-9 exhibió la imagen caracterís-

tica a nivel del ventrículo izquierdo y ninguno a nivel del

ventrículo derecho. Finalmente, en los dos casos de restricción

asimétrica derecha se hizo evidente la imagen de raiz cuadrada

en la curva de presión intracavitaria del ventrículo derecho

Estudios con medio de contraste radiopaco se realizaron

en doce de los trece pacientes, siendo cine-ventriculografía

en siete y angiografía biplanar en los cinco restantes. Se c£

mentarán algunos hallazgos relevantes de los casos más notorios.

En la enferma A-2 el estudio angiográfico (Figo35) mostró im-

portante reducción de ambas cavidades ventricularee, imágenes

sugestivas de bandas musculares subpulmonares y dilatación del

tronco de la arteria pulmonar. En los casos A~3 y A-4 la cine-

ventriculografia demostró un aumento de espesor del ventrículo
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izquierdo y amputación apical de la cavidad; en este ultimo

caao fue evidente, además, la presencia de insuficiencia mi-

tral diastólica (Flg*36). El caso A-5 mostró igualmente un

aumento del grosor parietal y una reducción de la cavidad ven

tricular izquierda, pero sin la mencionada amputación apicalfl

y con coronariografía normal.

Los casos 3-6 y B-8, correspondientes a dos pequeños de

6 años de edad en los que se efectuaron "disparos" en cavida-

des derechas para visualizaci&n posterior de levofase, enseña

ron lo siguiente i en el B-6,cavidades derechas muy dilatadas

con un ventrículo que contrae deficientemente y, en levofase,

reducción importante de cavidad ventricular izquierda por obli

teraci&n apical* En el caso B-8 se hizo disparo del medio de

contraste en tronco de arteria pulmonar, lo que permitió visua

lizar una aurícula izquierda dilatada que vacia lentamente a

un ventrículo izquierdo también obliterado en su región apical

(Fig-3?)- En el caso B-7 se demostró un seno coronario muy di-

latado que conecta a una vena cava superior izquierda, además

de reducción en la vasculatura pulmonar superior derecha y co-

ronariografía normal. En el caso B-9* un disparo en el tronco

de arteria pulmonar (Fig,38) permitió el registro gráfico de

un ventrículo izquierdo disminuido de tamaño que contrasta no-

tablemente con la aurícula izquierda y cavidades derechas muy

dilatadas{ en este caso se observó también insuficiencia mitral

diastólica.

En los tres casos del grupo C la angiografia biplanar de-



mostró hallazgos muy semejantes y que, básicamente, pueden

sintetizarse en dilatación importante de aurícula derecha con

vaciamiento retardado a un ventrículo derecho disminuido d©

tamaño 7 con defectos de llenado hacia la región apical,. En

el caso 13 se vio, además, insuficiencia tricuspídea severa.

Hallazgos anatqmo-pnatol6gicos:

Se describen a continuación los hallazgos de necropsia

de los cuatro casos (A-2, B-9, B-1O, C-12), después de revi

sadas las pieaas anatómicas correspondientes:

jSrupo A. Caso A~2 (A145-8Í): Fig. 39*

SI corazón se encontró aumentado de tamaño, debido prin»

cipalmente a dilatación biauricular de predominio derecho. Am

bos ventrículos mostraban severa hipertrofia de sus paredes y

una cavidad ligeram«rttti reducida de volumen» El anillo valvular

tricuspideo estaba moderadamente dilatado y su velo septal im-

plantado a 0.5 cías, por debajo de su nivel normal; sin embargo,

el resto del aparato valvular no mostró alteraciones.

En la vía de salida del ventrículo derecho existia una ban

da muscular anómala que, originándose en la porcxón septal de

la cresta aupraventricular, terminaba en la comisura posterior

de la válvula pulmonar; aun cuando dicha banda muscular era pro_

minente, no ocasionaba un grado significativo de obstrucción en

virtud de que en la cara contralateral del infundlbulo, y en co

rrespondencia con aquella, existía una pequeña dilatación en

forma de receso. El endocardio mural tenía características nor-

males, excepto por un discreto engrosamiento fibroso a nivel
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auricular.

Hieroseopicamenté se observó fibrosis intersticial severa

del miocardio de ambos ventrículos, así como cambios displási-

cos en las paredes de algunas arterias intraraurales.

Comentarios: probable estenosis infundibular pulmonar leve;

insuficiencia tricuspldea; cambios vasculares pulmonares (arte-

rxolas + a ++ y venosas +)» glomerulopatla tricuspídea; necrosis

centrolobulillar hepática por congestión pasiva crónica} predomi

nio de la dilatación auricular derecha; la fibrosis mural de las

aurículas es secundaria a la sobrecarga de volumen.

Grupo B. Caso B-9 (A-246-76, ISSSTE): Fig« 41.

El corazón tenía un peso de 450 grs,, con aumento de tamaño

a expensas de cavidades derechas- Sobre el epicardio mostraba

placas blanquecinas de aspecto fibroso, sobre todo a nivel de la

aurícula derecha y cara anterior del ventrículo derecho. La su-

perficie enducárdica de las cavidades derechas era de aspecto

normal, excepto por la presencia de una zona de fibrosis sobre

el septum interventricular y de un trombo reciente localizado en

el infundíbulo pulmonar. En contraste, el ventrículo izquierdo

mostraba un endocardio consideranlemente aumentado de espesor,

de aspecto fibroso y blanquecino, sobre el cual se implantaba»

trombos en fases diversas de organización, lo que reducía impor

tanteniente el volumen de la cavidad» Así mismo, se observaron

focos de fibrosis intersticial confluente en el miocardio sub-

endocárdico de la pared libre del ventrículo izquierdo.

Histológicamente, en el endocardio se confirmó la impresión

macroscópica de fibrosxs severa con trombosis superimpuesta,
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tanto antigua como reciente. El proceso patológico se acom-

pañaba de escaso infiltrado inflamatorio crónico sin eoslnÓ

filos.

Grupo B. Caso B-10 (A129-SO): Fig. 42.

El corasón se encontró aumentado de tamaño por crecmLen

to de todas las cavidades. La superficie epicárdica era lisa,

con placas blanquecinas múltiples diseminadas en ambos ventrí

culos. A la apertura de sus cámaras se encontró discreta dila

taciÓn de todas ellas, pero más acentuada en las del lado iz-

quierdo. Santo ei ventrículo derecho como el izquierdo presen

taban trombos murales antiguos y recientes; en el primero de

ellos, localizados principalmente en el ápex yten el segundo,

a nivel de la vía de entrada pero sin provocar obstrucción sig

nificativa del flujo sanguíneo.

En el ventrículo izquierdo existía, además, un engrosamien

to notable del endocardio en forma difusa. Los velos valvulares

cardíacos eran intrínsecamente normales, pero los anillos auri-

culoventriculares estaban ligeramente dilatados.

Histológicamente, los cortes de médula ósea evidenciaron

una leucemia eosinofilica, misma que originó infiltración de

múltiples órganos, entre ellos pulmones, ganglios linfáticos,

bazo, hígado y corazón. En este ultimo, el proceso involucraba

con mayor grado de severidad al ventrículo izquierdo y, de mane-

ra preferencial, la región subendocárdica. 31 endocardio de esta

cavidad reveló fibrosis acentuada, constituida por bandas homo-

géneas de colágena sin proliferación de fibras elásticas. En la
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interfase de la zona de lesión con el miocardio subyacente

existían focos de necrosis muscular de grupos pequeños de cé-

lulas9mezclados con tejido de granulación e infiltrado infla-

matorio mononuclear,asi como numerosos eosinófilos* Este pro-

ceso patológico se extendía de manera irregular, penetrando

en ocasiones hasta el tercio medio del espesor parietal* Los

músculos papilares también estaban afectados, aunque con menor

severidad que el resto del ventrículo izquierdo; asi mismo, ha

bia lesiones presentes en ambas aurículas y en el ventrículo

derecho, pero estas eran discretas y de carácter multifocai.

Comentarios: en este caso, sí existía insuficiencia mitral,

el mecanismo más importante es disfunción de músculos papilares

más que dilatación anular. Por otro lado, valga anotar que hay-

autores que no distinguen entre hiperplasia eosinofílica de mé-

dula ósea y leucemia eosinofílica.

Grupo 0. Caso C-'l2 (A128-79): Fig. 40.

En su aspecto externo, el corazón mostraba un ventrículo

derecho pequeño con una depresión en forma de surco a nivel de

la punta» Al corte, la aurícula derecha estaba muy dilatada con

un orificio tricuspídeo muy amplio» La cámara de entrada del ven

trículo derecho era sumamente pequeña, en virtud de que alrede-

dor de las cuatro quintas partes distales de la misma se encon-

traban obliteradas por un proceso de fibrosis endocárdica que

provocaba fusión de los elementos constitutivos de la misma, de-

Jando libres únicamente las puntas de los músculos papilares; es_

te proceso determinaba que el remanente de la cavidad comunicara,

de manera directa, con la cámara de salida que se encontraba di-
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latada con un eje antero-posterior de aproximadamente seis

centímetros de longitud.

Sn el ventrículo izquierdo existia también engrosamiento

del endocardio pero, a difrencia del observado en el ventrlcu

lo derecho, aquel era de menor magnitud y limitado solamente

a la pared libre (Fig. 4-0).

Microscópicamente, las alteraciones encontradas a nivel

del endocardio consistieron en flbrosis Malina asociada a

trombosis mural antigua con neoformaci&n vascular acentuada

en las porciones profundas de las placas fibrosas„ El proceso

se extendía9irregularmen,teshacia las porciones adyacentes del

miocardio subendocardioo, en cuyo seno se apreciaban focos de

tejido de granulación.

Comentarios: tromboembolias pulmonares e infartos pulmo-

nares i cambios muy importantes a nivel vascular (arteriolar y

venoso +++); insuficiencia trlcuspidea "fija" por la presencia

de adherencias da la valva septal de la tricúspide al tabique

interventricular9 determinando que la válvula permaneciese a-

bierta y que se registraran presiones similares en aurícula y

ventrículo derecho durante el cateterismo cardíacot aurícula

derecha muy dilatada comunicando con un ventrículo derecho muy

pequeño, a través de un oriíxcio auriculo-ventrxcular amplio y

sin posibilidades de cierre.



SISOUSIOK

Tradicionalmente (3,4,6,7,9,11,16) se han identificado

las miocardiopatias en general, y las formas hipertrófica y

restrictiva en particular, con una voluminosa y variada sino-

nimia que ha contribuldu en. mucho a la confusión conceptual

existente. A partir de las primeras publicaciones sobre la ma-

teria (23) y posteriormente a una definición inicial de los

aspectos clínicos de las miodarúiopatías (1,2), todos los au-

tores han enfocado su atención principalmente sobre etiopato*

genia (9,10,15,17-46) u otros puntos muy específicos en la eva

luación de los casos aislados de miocardiopatia restrictiva que

se iban reportando, sin proponerse á&más un enfoque unitario

que permitiera la comprensión cabal de un comportamiento hemo-

dinámico ciertamente variable.

El propósito dex trabajo fue estudiar, en la forma más com

pleta posible, este infrecuente tipo d© patología cardiovascu-

lar 9 evitando la tentación de especular sobre etiología de los

trece casos incluidos, pues sólo en nueve de ellos se conocie-

ron los hallazgos histopatológicos (fibscosis miocárdica inters-

ticial en los casos A-2, A-3 y 0-11, fíbrosis endomiocár&ica en

los casos B-9» 0-12 y 0-13, endocarditis parietal fibroplástica

con eoainofilia en los casos B-8 y B-10, amiloidosis cardíaca

en el caso A-5)i ignorándoBel probable substrato anatómico en

los cuatro pacientes restantes (tres vivos y uno fallecido)»

A pesar de que varios de estos enfermos tuvieron obliteración



demostrada de una o amibas cavidades ventriculares por tejido

fibroso y trombosis superimpuesta, se evito también la utili-

zación, del término "obliterativo" con la intención de mantener

un concepto único y dinámico del proceso restrictivo. Esta po-

blacxóa, a pesar de ser obviamente pequeña, fue lo suficiente-

mente representativa como para poder agruparla en las tres ca-

tegorías propuestas de una clasificación anatomo-fnacional del

padecimiento, independientemente de causas o mecanismos que

condujeron finalmente al cuadro de restricción miocárdica.

La importancia fundamental de esta clasificación anatomo-

funcional radica mayormente en las posibilidades de una me^or

definición del concepto fisiopatolÓgico de la entidad, pues

definitivamente no todos los pacientes portadores de alguna

variedad de miocardiopatía restrictiva comportan las mismas

manifestaciones cllnico-hemodinámicas ni tienen el mismo pro-

nóstico.

Es apenas obvio que los datos histopatológicos previamente

mencionados son escasos y no permiten extrapolar conclusiones

referentes a las incidencias relativas de las diversas etiolo-

gías posibles. Sin embargo, llama la atención que de los trece

casos estudiados solamente en uno se hubiera demostrado la pre

sencia de amiloidosis sistémica con compromiso miocérdico, pues,

curiosamente, ante la presunción diagnóstica de miocardxopatía

restrictiva, siempre se invocó a la amiloidosis como la primera

causa aunque también se sabe que no todos los casos de amiloi-

dosis cardíaca tienen comportamiento restrictivo (1?,1S,i9)«
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Tampoco se documentaron en esta serie otros procesos infiltra-

tivoa del tipo de la sareoidosis, neoplasias o trastornos meta

bólleos» mencionados en revisiones previas (12,'i4s'i6,62) como

etiologías posibles.

Resulta sorprendente el numero de casos comprobados de

fibrosis endomiocárdica j de endocardxtis parietal fibroplás-

tica con eosinofilia, lo cual sugiere que este tipo de patología

no es tan excepcional en nuestro medio como tradicionalmente se

ha pensado (78). Casi podría asegurarse que los pacientes de

esta serie se ubican dentro del espectro sugerido por Roberts,

Buja y Ferrans (36) de una misma enfermedad en diferentes etapas

de su evolución natural, correspondiendo la endocarditis parietal

fibroplástica de Lttffler con eosinofilia a las fases agudas y la

fibrosis endomiocárdica de Daviee a las formas crónicas (37-4£).

En los tres enfermos en quienes se documentó histológicamente la

presencia de fibrosis miocárdica intersticial se desconocen los

mecanismos etiopatogénicos.

Cuadro clínico:

En lo que respecta al cuadro clínico, vale la pena enfati-

zar nuevamente sobre la importancia de una adecuada intejrpreta-

ción de los síntomas referidos por el paciente; a manera de e^em

pío podría citarse la disnea,consignada erróneamente como dato

positivo en los tres casos del grupo C y en los que debió corréis

ponder, muy seguramente, a fatigabilidad fácil por ba^o gasto an

terÓgrado. Palpitaciones y precordialgias, sin características

francamente anginosas, no podrían interpretarse adecuadamente en



ausencia de procedimientos diagnósticos adicionales del tipo

de monitorización electrocardiográfica ambulatoria de Holter

o prueba de esfuerzo en banda sinfin. El antecedente de mareos,

lipotimias o sincope resulta explicable en los pacientes del

grupo C pero no lo es tanto en los del grupo A, aunque en ambos

podrían invocarse mecanismos precipitantes semejantes (hipoten-

sión arterial, ba^o gasto cardiaco, trastornos del ritmo o de

la conducción aurículo-ventricular) y la utilidad del registro

electrocardiografico tipo Holter se nace patente nuevamente„

La presencia de hipertensión venocapilar y arterial pulmo-

nar en los pacientes de los grupos A y B, significando elevacio

nes muy importantes de la presión diastólica final del ventrí-

culo izquierdo por una distensibilidad miocárdica disminuida

con restricción al llenado diastólico, contrasta agudamente con

las cifras normales registradas en los pacientes del grupo 0;

en estos se configuran los grados más severos del síndrome de

hipertensión venosa sistémica por restricción al llenado dias-

tólico del ventrículo derecho (mecanismo semejante, aunque de

menor severidadeen los del grupo A) y no debe confundirse con

la genuina insuficiencia cardíaca derecha de los casos asimé-

tricos del tipo B que terminan claudicando ante cifras muy ele_

vadas de presión arterial pulmonar*

Existe la forma intermedia de los pacientes con restric-

ción simétrica (tipo A), pues en ellos se origina hipertensión

arterial pulmonar secundariamente a la restricción del ventrí-

culo izquierdo, siendo ésta menos severa que en los pacientes

a.^^ uh. .. IM. ir..-« W W M ™ " = « •
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con restricción tipo B por la "protección" relativa que la si-

multánea restricción derecha le ofrece al lecho arterial pulmo

nar$ estos son los casos que exhiben un comportamiento heaodi-

námico más semejante al de la pericarditis constrictiva, aunque

esta patología cursa sin hipertensión arterial pulmonar.

En cuanto a los hallazgos de exploración física, en general

fueron bastante consistentes con la presencia (grupos A y B) o

ausencia (grupo C) de hipertensión arterial pulmonar e hiperten

siÓn venosa sistémica (todos los grupos); quisas llame la aten-

ción el hecho de que en no todos los pacientes se encontraran

todos los signos clásicos del sindrome hipertensivo venoso (ejeia

plof plétora yugular ++++ y edema de miembros inferiores grado

III) pero en esto deberá considerarse el tiempo de evolución de

cada caso individual al momento de obtener la información de his

toria clínica y la fidelidad con la que esta misma información

tradujo el status real dei paciente. La presencia de un tercer

ruido en seis pacientes de los tres grupos,estaxia indicando no

propiamente insuficiencia ventricular sino la traducción auscul

tatoria de una distensibilidad miocárdica disminuida. Los cinco

casos en los que se auscultó un soplo de insuficiencia mitra!

pudieron corresponder mejor al explicable fenómeno de regurgi-

tación tricuspídea en corazones muy dextrorotados por la gran

dilatación de cavidades derechas, como evidentemente se demostró

en trazos fonocardiogr&ficos que se comentarán más adelante. La

presencia de retumbo mitral en tres casos del grupo A podriai ex

plicarse por estrechez valvular relativa provocada por fibrosis

y/o trombosis circunvecinas.
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Dado que las manifestaciones clínicas dependerán de las

áreas miocárdicas comprometidas, del proceso etiopatogénico

que conduce a la restricción final y del grado de severidad

del mismo» podrán encontrarse estadios intermedios en los que

predomine, por ejemplo, restricción adocárdica clinicamente

aislada a un solo ventrículo, en presencia de afectación me-

nor del ventrículo contralateral que» sin embargo, no ha sido

lo suficientemente importante o extensa para originar el sin-

drome.

Esta es la situación del paciente B™*10, portador de endo

carditis parietal flbroplástica de LtSffler con eosinofilia,

en quien la autopsia documentó afectación biventricular pero

con definido predominio izquierdo que lo hizo comportarse he-

modinamicamente como una miocardiopatía restrictiva asimétri-

ca del ventrículo izquierdo; y es el caso también del paciente

C-12 portador de fibrosis endomiocárdica de Dables,con afecta-

ción biventricular,según el reporte de autopsia,pero comporta-

do hemodinamicamenté como una restrictiva asimétrica del ven-

trículo derecho.

Hallazgos electrocardiográficos:

Desde el punto de vista electrocardiografía, dificilmen-

te podrían configurarse "patrones" típicos para el diagnóstico

diferencial de las tres variedades, pues en todas ellas pueden

encontrarse hallazgos semejantes. Se sabe que las miocardiopa-

tías primarias muestran en su evolución más alteraciones elec-
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trocardiográficas que las formas secundarias, especialmente

trastornos de conducción intraventrieular; en estas últimas

se observan más a menudo trastornos primarios de repolariza-

ci&n (80). En doce de los trece pacientes se conservó el ritmo

sinusal y solamente en uno de ellos se documenté fibrilaciÓn

auricular crónica, hecho éste que llama la atención sobre todo

en presencia de aurículas notoriamente dilatadas. Las extra-

sístoles ventrieulares se consideran la arritmia más frecuen-

temente observada en las miocardiopatlas (81), aunque BU inci-

dencia es ciertamente menor en las formas restrictivas que en

las congestivas o hipertróficas y en esta serie de trece pa-

cientes sólo se informó en dos casos aislados. Sin embargo, lo

que probablemente resulte más significativo es la presencia de

zonas eléctricamente inactivables y de ataque difuso al siste-

ma de conducción (bloqueo A-V de primer grado, eventualmente

de origen digitálico, siendo raros los grados más avanzados de

bloqueo; bloqueo de rama derecha del haz de His) en una mayor

proporción de casos del tipo At quizás por los cambios de fi-

brosis intersticial difusa y el aumento de espesores parieta-

les que esto presupone; marginalmente, ello mismo podria ex-

plicar la facilidad con la que estos pacientes hacen toxicidad

digitállca. Valga anotar que el bloqueo de rama, una vez esta-

blecido, no suele revertir pues presupone, en general, altera-

ción miocárdica estructural importante y persistente. En esta

serie solo se observaron bloqueos de la rama derecha; en publi

caciones previas aparentemente se encontraron proporciones se-
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melantes en el compromiso de las ramas derecha e izquierda (80)

o preponderancia definida de la rama izquierda sobre la dere-

cha (82). Son frecuentes los bloqueos focales o parietales que

se traducen en muescas y empastamientos de las porciones fina-

lea del QRS, aislados o agregados a los bloqueos de rama o di-

visionales (81).

El eje eléctrico de P, QRS y 5, contrariamente a lo que

podría suponerse, ayudó bien poco a definir la localisación del

proceso restrictivo, pues,como pudo apreciarse en los trazos,

los valores se ubicaron en los cuatro cuadrantes sin seguir una

distribución previsible.

Datos de crecimiento biauricular, coincidiendo con aumentos

en la presión telediastólica de ambos ventrículos y de eventual

regurgitación valvular mitral o tricuspí&ea, resultaron previ-

sibles y lógicos en la gran mayoría de pacientes; sin embargo,

sorprende la baja sensibilidad en detectar crecimiento de la au-

rícula izquierda en cuatro de los cinco pacientes del grupo B

coa obvia dilatación de dicha cavidad. Los datos de crecimientos

ventrlculares corresponden mas apropiadamente a dilatación de

cavidades que a hipertrofias parietales eventualmente provocadas

por infiltración o fibrosis.

Hallazgos radiológicos-

En lo que respecta a los hallazgos radiológicos de tórax,

clasicamente se ha dicho siempre que el corazón de la miocardio

patia restrictiva es uno chico o de tamaño normal (50). Sin em-
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bargo» como puede verse en la tabla correspondiente, doce

de los trece pacientes tuvieron corazón grande a expensas

de tina o más cavidades dilatadas» generalmente aurículas,

pero también por aumento en el espesor parietal de uno o am-

bos ventrículos, apreciable en las proyecciones oblicuas.

Batos de hipertensión venocapilar pulmonar (lineas B

de Kerley, redistribución del flujo vascular hacia los vér-

tices) fueron muy evidentes en los diez casos de los grupos

A y Bs y, como era de espejarse, en ninguno de los tres del

grupo O» Por el contrario, los datos radiológicos de hiper-

tensión arterial pulmonar sólo fueron evidentes en cuatro ca

sos del grupo B y en tres más del grupo A, a pesar de que en

todos ellos hubo cifras incuestionablemente altas»

Sn los pacientes del grupo G la silueta cardiaca aumen-

tada de tamaño a expensas de aurículas derechas muy dilata-

das podrían sugerir la imagen de anomalía de Ebstein de> la

válvula tricúspide; sin embargo, en el diagnóstico diferen»

cial, ayuda el hecho de que los pacientes con malformación de

Hbstein nunca tendrán hipertensión venosa sxstémica (83)»

finalmente, la ausencia de calcificación pericárdica en

la placa simple de tórax es un dato negativo importante en

el diagnóstico diferencial con pericarditis constrictiva,

aunque según Shabetai (6?) la calcificación puede no detectar

se hasta ©n un 40% de pacientes con pericarditis constrictiva.

Ü Á DI OICM í
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Hallazgos fonomecanocardiográficos:

La fonomecanocardiografía permitió documentar de manera

inobjetable muchos de los eventos acústicos y mecánicos en.

la mayor parte de enfermos-

La presencia de un cuarto ruido en seis pacientes de los

tres grupos (cuarto ruido izquierdo en los tipos A y B y de-

recho en el tipo C) ocurrió por elevación en los valores de

presión diastÓlica final de las cámaras ventraculares compro-

metidas y fue secundaria a la disminución importante en la

djLStentoXbilidad de las paredes ventrxculares; en dos casos

del tipo A y en uno del tipo B dicho fenómeno tuvo origen de-

recho e Izquierdo simultáneo. Sin embargo, por la distorsión

anatómica que usualmente se presenta, puede no determinarse

el origen real del fenómeno y,ante esta eventualidad, deberá

recurrise a maniobras fisiológicas o farmacológicas.

Un tercer ruido chasqueante por distensión rápida del

miocardio ventricular, semejando el chasquido protodiastólico

de Lyan en la pericarditis constrictiva, se logró inscribir

en cuatro casos de los tres grupos. Vale la pena mencionar

que este fenómeno acústico no es, entonces, patognomónico de

pericarditis constrictiva,aunque en su génesis es posible que

estén involucrados eventos fisiopatológicos comunes a ambas

entidades (desaceleración súbita del llenado ventricular tem-

prano por la restricción o constricción impuesta al miocardio

ventricular).

El reforzamiento del componente pulmonar del segundo rui
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do fue prácticamente constante en todos los pacientes de los

grupos A y B, como manifestación auscultatoria de hiperten-

sión arterial pulmonar hecho éste que se corroboró con la de_

terminación directa de presiones en el cateterismo cardíaco»

Por otro lado, el desdoblamiento amplio del segundo ruido,por

cierre aortxco prematuro en dos casos de loa grupos A y B,

tradujo elocuentemente la disminución del período expulsivo

por un ba^o gasto anterÓgrado resultante del llenado diastó-

lico reducido,y a pesar de la elevación importante de las

cifras de presión pulmonar que anticiparía igualmente el cíe

rre ae las sigmoideas pulmonares»

Como ya se comentó previamente, los fenómenos soplantes

de los pacientes portadores de restricción asimétrica del

ventrículo izquierdo (tipo B) fueron de regurgitación tri-

cuspídea provocada por la distorsión del aparato valvular

en los casos que cursaron con gran dilatación y sobrecarga

volumétrica de cavidades derechas; además, la dextrorotación

de estos corazones hiao que se interpretaran erróneamente co

mo de insuficiencia mitral- Eos casos de restricción simStri

ca (tipo A) en general son silenciosos, aunque en uno de es-

tos cinco pacientes también se registró soplo de insuficien-

cia tricuspídea. En los asimétricos derechos no se registra-

ron soplos de regurgitación tricuspídea a pesar de la distor

sión del aparato valvular evidenciada por anatomía patológi-

ca y/o ecocardiografía bidimensional,

SI flebograma yugular fue ütil en la valoración semio-



lógica del sxndrume de hipertensión venosa sxstémica con el

que evolucionan estos pacientes, pues una onda "a" gigante

sugiere más frecuentemente restricción de los txpos A y Cs

mientras que el levantamiento sistólico sostenido casi sxem-

pre es secundario a insufxciencxa cardiaca derecha en la qu»,

eventualmeate, caen los pacientes con restricción asimétrica

del ventrículo izquierdo (tipo B).

Tavel encontró en un grupo de pacientes estudiados (71),

algunos datos del flebograma yugular que podrían ayudar en la

diferenciación de las ya conocidas similitudes entre pericar-

ditis constrictiva y miocardiopatía restrictiva* Á pesar de

que la morfología básica del pulso yugular puede ser idéntxca

en las dos patologías, la aparicxón más temprana de la onda

"v" en los casos de constricción perxcár&ica usualmente dife

íjftndíiría los dos grupos (un intervalo A2-"v" menor de 0.03"

proporcionarla evidencia fuerte a favor de pericarditis cons-

trictiva, mientras que sx es mayor de este valor el dlagnÓsti

co más probable seria el de miocardxopatia restrictiva)»

En lo que respecta a los intervalos sxstólicos, en todos

los pacientes se encontró disminución altamente significativa

del período expulsivo por bajo gasto cardíaco y en todos se

encontró prolongación del período pre-expulsivo a escpensas de

un alargamiento del intervalo Q-1er. ruido con fase isosistó-

lica (FIS) normal a consecuencia de hipertensión auricular iz

quierda en los pacientes de los grupos A y B; en los del grupo

C se prolonga la fase isosistólica por insuficiencia contráctil



verdadera del ventrículo izquierdo. En consecuencia, laa fa-

ses del ciclo cardiaco no son útiles para el cálculo de la

fracción de expulsión en este txpo de patología, pues ae en-

cuentran alteradas por las variables hemodinámicas que entran

en juego en cada txpo y no por déficit intrínseco de la con-

tractilidad. Khullar y Lewis (69) y Gb,ose y colaboradores (70),

encontraron utilidad definida en la medición de los intervalos

sistólicos para el diagnóstico diferencial de pericarditis cona¡

trictiva y miocardiopatia restrictiva, pues el Índice de Weiss-

ler y su recíproco el cociente de Blumberger estuvieron siempre

normales en los casos de pericarditis constrictiva pero se al-

teraron francamente en todos los casos de miocardiopatia res-

trictiva (aumentado el 1. de Weissler y disminuido el 0. de

Blumberger), lo cual ellos atribuyeron a depresión de la fun-

ción sistólica del ventrículo izquierdo por depleclón miocar-

dio a de catecolaminas a pesar de una actividad adrenérgica au-

mentada. Sin embargo, Gua&alajara y colaboradores (79) encon-

traron alteractee el índice de Weissler y el cociente de Blumber-

ger en su estudio de diecinueve pacientes con pericarditis cons

trictiva, al compáralos con un grupo de sujetos sanos, deriván-

dose valores de "p" estadísticamente significativos.

Hallazgos ecocardiográficos.:

Los registros ecocardiográficos en Modo-M aportaron datos

valiosos para el diagnóstico diferencial de las tres variedades

de miocardiopatia restrictiva. Sn los pacientes del grupo A,



las cavidades ventriculares fueron de tamaño normal o dis-

cretamente disminuldos con aurículas izquierdas definitiva

mente dilatadas (las mas grandes de los tres grupos). I»a mor

fologia normal de la válvula mitra! y la ausencia de dilata-

ción del ventrículo izquierdo excluyen la posibilidad de val

vulopatia como causa de dicha dilatación. En un caso de mio-

cardiopatia restrictiva simétrica (A-2) el ecograma mitral

en diástole sugirió la imagen de "dip-plateau" reciproca a

la curva hemodinámica de restricción miocárdlca (Fig.^)? co

rao puede observarse, la apertura protodlastólica (d~e) es am

plia en relación a una presión intraventricular relativamen-

te ba^a, mientras que dicha apertura valvular termina siendo

muy discreta en telediástole (a-a') en relación a severa hi-

pertensión diastÓlica final»

En el tipo A fue altamente significativo el aumento de

espesores parietales, muy especialmente del septum interven-

tricular en el que la hipertrofia podría ser secundaria a la

presencia de hipertensión arterial pulmonar; incluso, el movi-

miento paradójico tipo B (septum hipoqulnético) se producirla

consecutivamente a la aparición de esta hipertrofia* C^iS»^)'

1.a dilatación importante del seno coronario en uno de es_

tos casos fue manifestación de severa hipertensión venosa sis_

témica (3?ig.23 9 caso B-7)= Sxx el Modo-M puede enmascararse la

dilatación ventricular derecha de los del grupo B misma que,

por otro lado, se aprecia muy bien en los registros bidimen-

sionales. (Figs, 19-22).



Los casos del tipo C aparentan, en el Modo H, dilatación

del ventrículo derecho con movimiento septal paradójico sugi-

riendo anomalía de Ebstein (Pigs. I2,15,'t6); en realidad, como

se observó en la pieza anatómica del caso 0-12, comentado en la

sección correspondiente, dxcha dilatación correspondió unicameu

te a la cámara de salida, del ventrículo derecho, no registrando

se la válvula tricúspide (a diferencia de los casos oon anomalía

de .Ebstein en los que su hallazgo es constante) por la notable

distorsión de la cavidad ventricular derecha que tracciona hacia

abajo el aparato valvular tricuspídeo y coloca en el trayecto

del haz ultrasónico únicamente la cámara de salida dilatada. Adi

cionalmente9 la aurícula izquierda siempre es pequeña en los rej3

trictivos del tipo C. Bn el caso 0-13 pudo registrarse el trombo

BUperimpuesto a la nona de fibrosis endomiocárdica (Figs.16,17)»

El derrame pericardico, cono manifestación de hipertensión veno-

sa sistémica, se registró en los casos A-4- y C-13 (FÍgs.14-,'17,18).

El acortamiento fraccioüal del ventrículo izquierdo estuvo depri-

mido en los pacientes del grupo 0 por dos mecanismos: disminución

en precarga por reducción del gasto sistólico del ventrículo dere

cho (no verdadera falla contráctil del izquierdo), y por movimien

to paradójico del septum interventrxcular en un intento de compen

sación para el derecho, en detrxaento de la función ventricular

izquierda. En el único caso de restricción zjiocárdica por infil-

tración amiloide (A-5) se corroboraron hallazgos previamente re-

portados (57-61) de reflectaríais aumentada, incremento simétrico

del grosor parietal, hipociaesia y engrosamiento sistólico redu-

cido del septum interver.tricular y de las paredes anterior y

DE OBIGFI
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posterior del ventrículo izquierdo, y dilatación de aurícula

izquierda en presencia de cavidad ventricular ipsilateral ñor

mal o pequeña. El patrón centelleante y desigual producido por

ecos miocardicos altamente reflectantes (y?) y que se conside-

ra patognomónico de infiltración amiloide no se observó en al-

guno de los cinco casos de esta serie estudiados por ecocar&io

grafía bidimensional, ninguno de los cuales era el A-5.

Bl estudio ultrasonográfico "bidimensional fue extraordi-

nariamente útil en la valoración de morfología de cavidades,

dimensiones de las mismas y espesores parietales. Para los pa-

cientes del grupo A,la aproximación apical de cuatro cámaras

es la mejor en la visualización de los ventrículos pequeños con

aurículas simétricamente dilatadas (Fig.^S, caso A-4-). Esta mis

ma aproximación es de gran ayuda para la investigación semioló-

gica del septum interauricular, ya que permite apreciar en de-

talle sus variables desplazamientos,dependiendo de cuál de las

dos aurículas es la más hipertensa. En los del tipo A el septum

no experimentó desplazamiento lateral (Fig.18). En los del tipo

B, el septum se desplazó hacia la aurícula derecha en los casos

B-6 y B-8 (Figs.19*2*fc)por hipertensión de la aurícula contrala-

teral y en el caso B-7 hacia la aurícula izquierda por insufi-

ciencia cardíaca derecha con aumento de presión en la aurícula

correspondiente (Fig.21). En los pacientes del grupo C, el des-

plazamiento septal siempre se hará hacia la. aurícula izquierda

(Flgs.27 a 29, c a s 0 o-11). En general, la aproximación apical

de cuatro cámaras es la de mayor utilidad en la evaluación com

tMi1fr»»»]|niH«i»:i»Kri¥ii»i¥-jiil"r»rr r ir—i—~"""—~"VirrrrV-'-'^—"" c"
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parativa de los tamaños de las cavidades. El seno coronario

dilatado se verá mejor en un eje largo paraesternal, como se

ejemplifica en la Fig.22 del caso B-7- SI reconocimiento del

trombo obliterante en los casos en que pudo demostrarse eco-

cardiograficamentet se logró prácticamente desde todas las

aproximaciones convencionales (53-56), aunque probablemente

apical y subcostal de cuatro cámaras sean las mejores (Figs*

17t24 , casos B-7, B-8 y C-13).

El aplanamiento del septum interventricular, visualiza-

do en eje corto paraesternal a nivel de músculos papilares,

ápex o, incluso, válvula mitral, es un dato ecocardiográfico

confiable ¿íara el diagnóstico de hipertensión arterial pulmo

nar (ffig.20, caso B-6).

Como ya se mencionó previamente, el cálculo de la frac»

cxÓn de expulsión por método de Simpson (51) evidenció valo-

res normales en los grupos A y B en virtud de volústeses igual

mente reducidos al fxnal de sístole y al final de diástolej en

tanto que ae observó deprimido en el único caso estudiado del

grupo 0 quizás por la reducción del llenado ventricular izquier

do consecutivamente a un gasto disminuido del ventrículo dere-

cho (85)

Recientemente se ha puesto de relieve la gran utilidad

del estudio ecocardiográfico bidimensional en la evaluación de

los pacientes con. sindrome nipereosinofilico idiopático (84-);

los autores proponen las bases anatómicas de las dos manifes-

taciones principales del sindrome a nivel cardiovascular (re-



gurgitación mitral y embolismo periférico) al observar las

anomalías ecocardiográficas manifiestas por engrosamiento de

la hojuela mitral posterior y adherencia de la misma al endo

cardio mural subyacente de la pared postero-basal con movi-

miento disminuido o ausente, además de la presencia de ecos

densos en el épex del ventrículo izquierdo consistentes con

trombos, o engrosamiento de la pared postero-basal que se aso_

cía a la disfunciÓn de la hojuela mitral posterior ocasionan-

do la regurgitación mitral; obsérvense las figuras 21,24,25

en las que resulta evidente la presencia de trombo apical cal.

cificado.

Hallazgos hemodinámicoB:

La caracterización hemodinámica o el comportamiento de

la curva diastólica es, seguramente, uno de los aspectos más

interesantes de la miocardiopatía restrictiva» Tradicionalmen

te se han enfocado los estudios al diagnóstico diferencial

con pericarditis constrictiva (15»1?»6?)» enfatizándose en la

miocardiopatía el compromiso desigual de los dos ventrículos,

al medir por cateterismo las diferencias de presión diastóli-

ca, y la presencia de soplos de regurgitación valvular aurícu

lo~ventricular o de deformidad ventricular característica en

la angiografia.

Se ha visto que, debido al compromiso simultáneo de ambos

ventrículos en la constricción pericárdica, las presiones di&is

tólicas en ambas cámaras ventriculares son esencialmente las

mismas en reposo y durante ejercicio; esto no ocurre en la mio_
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cardiopatía restrictiva simétrica que usualtaente registra

mayores presiones de llenado en el ventrículo izquierdo que

en el derecho, incrementándose dicha diferencia con el es-

fuerzo físico (67). Se han informado diferencias de presión

diastólica final mayores de 10 rams- Hg entre el ventrículo

izquierdo y el derecho, a pesar de la naturaleza generaliza

da del proceso infiltrativo miocárdico (en amiloidosis car-

diaca, por ejemplo), evidenciando una distenslbilid&d dias-

tólica menor en el ventrículo izquierdo aue en el derecho.

En los casos de pericarditis constrictiva esta diferencia,

si la hay, siempre será menor de 5 mms^Hg (17).

Uno de los signos heraodinámicos más característicos de

pericarditis constrictiva es el "dip-plateau" de la curva

diaatólica y que constituye el asi llamado "signo de la ralis

cuadrada" (86); idéntica anomalía se ha descrito en miocar-

diopatía restrictiva , pudiendo encontrarse en los casos de

amiloidosis cardíaca que cursan con restricción al llenado;

Meaney y colaboradores (1?) lo documentaron ©n solo uno de

sus tres pacientes con amiloidosis, refiriéndose en los otros

dos elevaciones importantes de presión en proto y telediésto-

le con un ascenso suave y escalonado de la curva, por lo que

concluyeron que dicho signo es poco útil para el diagnóstico

de la afección; cuando está presente, es idéntico en pericar

ditis constrictiva y en miocardiopatía restrictiva, pudiendo

abolirse en ambas situaciones por taquicardia.

Un "dip" diastólico temprano indica ausencia de impedi-



mentó sil llenado ventricular en protodiástole, el cual se in-

terrumpe abruptamente al alcanzar el limite de expansión mio-

cárdica coadicionado por cualquiera de los dos mecanismos,

constricción o restricción, inscribiéndose entonces la fase

de meseta o "plateau" que finaliaa al alcanzarse la repleción

volumétrica total. Puede inferirse que los ventrículos, quizás

ayudados por el mecanismo de succión (17), experimentan el lle_

nado rápido en diástole temprana y que el máximo volumen vea-

tricular se logra al comienzo de la meseta- Entre más pequeño

sea el volumen telediastólico del ventrículo izquierdo, mayor

será la probabilidad de que su curva de presión y el patrón de

llenado, en ausencia de taquicardia, simulen pericarditis canil

trictiva.

De acuerdo a lo que se comentó en la página 24 sobre el

comportamiento de la curva diastólica en esta serie de pacien-

tes, sorprenden la infrecuencia y variabilidad con la que se

inscribió la morfología de raiz cuadrada» Ko se antoja una ex

plicación satisfactoria para la ausencia de dicho signo en los

ventrículos izquierdos del grupo A, pues cabría esperar razona

blemente el típico patrón restrictivo bi-ventricular de "dip-

plateau" en los cuatro casoa de restricción simétrica de los

que se conservan las curvas hemodinámicas.

En los restrictivos asimétricos del tipo B apareció el

signo de raiz cuadrada en el ventrículo izquierdo, inscribién

dose en el derecho una curva de hipertensión diastólica por

insuficiencia cardíaca derecha.



En los restrictivos asimétricos del tipo G todo» exhiben

el "dip-plateau" en ventrículo derecho; si eventualmente no se

inscribe, como ocurrió en el caso C-12, podrá inferirse que,se_

guramente, no se logró entrar con el catéter hasta el ventrícu

lo derecho obliterado, distorsionado o reducido de tamaño.

Los valorea más altos de hipertensión capilar pulmonar se

registraron en los pacientes con restricción simétrica, refle-

jando la hipertensión telediastÓlica ventricular izquierda que

se alcanza en estos casos; en los asimétricos del grupo B fue-

ron más notorios los niveles de hipertensión arterial pulmonar

que en los del grupo A, explicándose quizás por la "protección"

relativa que ofrecería al lecho arterial pulmonar la restricción

simultánea del ventrículo derecho en el compromiso simétrico.

Lógicamente, los asimétricos derechos no tuvieron elevación al-

guna de BUS cifras de presión capilar y arterial pulmonar-

ia se comentaron previamente (págs. 24-26) los hallazgos

angiográficos más significativos. Valga la pena enfatizar las

imágenes de amputación irregular observables, generalmente, ha-

cia las regiones apicales y que se originan por la proliferación

desordenada de tejido fibroso en el endocardio, con trombosis

superimpuesta en diferentes etapas de organización y,muchas ve-

ces, francamente calcificada» Debe buscarse sistemáticamente la

presencia eventual de insuficiencia mitral diastólica con el

disparo de material radiopaco dentro del ventrículo izquierdo,

pues es un dato angiográfico valioso que traduce elevaciones ex

tremas de presión intraventricular en protodiástole (Fig.36).
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Función ventricular en miocardiopatia restrictiva:

La función sistólica del ventrículo izquierdo se ha en-

contrado normal o alterada en ambos tipos de patología, peri-

carditis constrictiva o miocardiopatía restrictiva (79,8?,88),

aunque sería líoito presuponer un menor deterioro en los pri-

meros»

Como pudo observarse en los cálculos de volúmenes y frac_

ción de expulsión por método de Simpson con ecocardiografía

bidimensional, los pacientes de los grupos A y B conservan su

función sistólica normal. La reducción de volúmenes teledias-

tólicos, en concordancia con la elevación de presiones al fi-

nal de diástole, sugieren una desviación de la curva de función

ventricular hacia la izquierda j definen, por si mismas^ la pre_

sencia y severidad de la restricción. En consecuencia, por defi

nición, no debe hablarse de "insuficiencia cardíaca" en pacien-

tes que conservan una función sistólica normal a pesar <1e que,

evidentemente, cursen con hipertensión arterial pulmonar o venosa

sistémica secundarias a la restricción miocárdica.

En un paciente del grupo 0 la función ventricular izquier

da se encontró, paradójicamente, deprimida: sus cifras de frac_

ción de expulsión estaban disminuidas, no por insuficiencia car

díaca izquierda, sino por una disminución en la precarga secun

daria a bajo gasto anterógrado del ventrículo derecho, funcio-

nando en la fase ascendente de la curva de Starling. El movi-

miento paradójico del septum interventricular, observado en

estos casos, opera como mecanismo que intenta compensar el di¡3



minuido gasto sistólico del ventrículo derecho, contribuyendo

de esa manera a una reducción adicional de la función sistÓ-

lica del ventrículo izquierdo.

Biopsia endoadocárdica:

Una cierta cantidad de fibrosis endocárdica puede encon-

trarse en la mayoría de las miocardiopatías- Sin embargo, el

término "fibrosis endocárdica" se reserva para el trastorno

específico caracterizado por un endocardio marcadamente fibro-

so, a menudo sin compromiso del miocardio y epicardio restan-

tes (62). Dicha fibrosis puede diagnosticarse por biopsia al

través de un catéter, aunque a veces resulta difícil seccionar

el tejido fibroso con las mandíbulas del instrumento. Igualmen

te,se corre el riesgo de una biopsia negativa en todos aquellos

casos en los que el proceso se limita a un solo ventrículo con

distribución focal. Típicamente, los sitios más comprometidos

serían el ápex y cuerpo del ventrículo derecho, así como la

porción inferior de la cámara de entrada del ventrículo izquier

do (16).

Según Grossman y Benotti (63), la biopsia endomiocárdica

podría tener importancia pronostica, además de la utilidad diag

nóstica obvia, al poder determinar la eventual asociación del

cuadro restrictivo con un proceso infiltrativo o fibrótico es-

pecífico, ya que esta circunstancia condicionaría un peor pro-

nóstico; en su serie de nueve pacientes no se pudo determinar

una etiología específica y a este hecho atribuyen ellos la po-

sibilidad que tuvieron de mejorar sintomáticamente.



En cuatro pacientes,de la serie de trece analizados en

este estudio,se obtuvieron especímenes de tejido a través de

biopsia endomiocárdica durante el cateterismo; uno de ellos

(A-2) tuvo posteriormente necropsia y por esa razón no se ha-

bla considerado su biopsia endocárdica previa. En tres casos

(A-2, A-3 y 0-11) el informe histopatológico fue de "fibrosis

miocárdica intersticial" y en el cuarto (A-5) se demostró la

severa infiltración mioeárdioa por aailoide.

Tratamiento;

En lo que respecta al manejo terapéutico de estos pacien

tes, son. obvias las limitaciones en enfoque médico-quirúrgico

y frustrantes sus resultadoB. El abordaje médico ae concentra

fundamentalmente ea las medidas usuales para el control o ali-

vio parcial de las manifestaciones congestivas sistémicas, rea,

tringiéndose la ingesta de líquidos y utilizando cuidadosamente

los diuréticost y en la utilización juiciosa de anticoagulantes

para la prevención de los fenómenos embÓlicos tan definifcivamen

te frecuentes. Es condenable la indiscriminada formulación de

digitálicos en estos pacientes (todos los trece pacientes de

esta serie recibieron Digital, casi siempre en forma crónica),

dado que, en sentido estricto, no están en "insuficiencia car-

díaca" y la taquicardia que eventualmente presentan es compen-

satoria y necesaria para mantener un adecuado gasto cardiacoj

podrá requerirse su uso ocasional»en casos de fibrilación auri-

cular rápida>para enlentecer la respuesta ventricular- Debe

considerarse, además, la facilidad con la que estos paciente»
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(especialmente los afectados por amiloidosis cardiaca) hacen

manifestaciones de toxicidad digitálica.

Se ha utilizado,en casos de sindrome hipereosinofílico

con compromiso cardiaco, antimetabolitos y corticosteroiden

con May poco éxito,pues el efecto sobre los eosinófilos anor-

males tiende a ser transitorio.

Recientemente, se han informado intervenciones quirúrgi-

cas exitosas para el manejo de la fibrosis endomiocárdica (89,

90), consistente» en la resección y remoción del tejido endo-

cárdico engrosado y obliterante y reemplazo de los aparatos va.1

vulares mitral y tricúspide© si fuere necesario» Ko se conoce

si el manejo quirúrgico será efectivo en ©1 seguimiento a lar-

go plazo, pues resulta altamente improbable que se modifique

el progresivo deterioro ocasionado por la enfermedad subyacente.
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1. Caracterización anatomo-funcional de la miocardiopatía
restrictiva. Ver texto.

2. Trazos electrocardiografíaos de las tres variedades de

miocardiopatía restrictiva.

3. Radiografías P-A de tórax en las tres variedades de mio-
cardiopatía restrictiva.

4> Miocardiopatía restrictiva simétrica. Registro simultáneo

de electrocardiograma (ECG), precordiograma derecho (FD)

y fonocardiograma (FCG) en el foco tricuspídeo. Nótese la

onda "a" gigantesca del precordiograma derecho que coinci_

de con un intenso cuarto ruido (IV); así mismo» puede no-

tarse el amplio desdoblamiento del segundo ruido (Ila-IIp).

5« Miocardiopatía restrictiva simétrica. Registro simultáneo

de ECG, flebograma yugular y fonocardiograma en foco tri-

cuspídeo. El pulso venoso revela la presencia de una onda

"a" muy prominente que coincide con el intenso cuarto ruido

derecho (IV). Nótese cómo la morfología sistólica del fle-

bograraa se mantiene normal.

6. Miocardiopatía restrictiva simétrica. Registro simultáneo

de SCG, pulso carotldeo (PC) y fonocardiograma (FCG) en el

ápex (C4-5)- El PC muestra un período expulsivo corto, con-

secuencia del bajo gasto cardíaco; el 2A se encuentra anti-

cipado por esta circunstancia, originando un desdoblamiento

amplio del segundo ruido a pesar de la coexistencia de hiper

tensión arterial pulmonar-

7. Miocardiopatia restrictiva asimétrica tipo B. Registro si-

multáneo de ECG, FCG on foco tricuspídeo y flebograma yugu-

lar. La morfología del pulso venoso demuestra una onda "a"

muy conspicua, poca amplitud de la depresión "x" con levan-

tamiento en casi toda la sístole y colapso "y" profundo, lo

cual traduce la hipertensión venosa 3istémica.
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8. Miocardiopatía restrictiva asimétrica tipo B. El fonoeardio

grama en el ápex demuestra un soplo sistólico regurgitante

de insuficiencia tricuspídea, erróneamente interpretado co-

mo de origen raitral por su localizacióa. SI chasquido proto

diastólico (en) hace más similar la auscultación a la de

valvulopatía reumática. El amplio desdoblamiento del segundo

ruido se debe al acortamiento del del periodo expulsivo iz-

quierdo por bajo gasto anterógrado.

9. Miocardiopatía restrictiva asimétrica tipo 0. Registro si-

multáneo de ECG, FCG en foco pulmonar y FD, Es evidente que

la morfología diaatólica del latido precordial reproduce la

curva hemodinámica (Fig.54) registrada en este caso de iape,

dimento al llenado diastólico (imagen de raiz cuadrada)»

10. Miocardiopatia restrictiva asimétrica tipo C El FCG en en-

doápex demuestra la presencia de un ritmo de cinco tiempos

producido por los dos ruidos normales, amplio desdoblamiento

del segundo ruido (Ila-IIp), tercero y cuarto ruidos- Se di-

ferencia del producido en la enfermedad de Ebstein en que al

primer ruido no está desdoblado.

11. Miocardiopatia restrictiva asimétrica tipo C. Registro sisnll

táneo de ECG, FOG en foco tricuspldeo y flebograma yugular.

El pulso venoso muestra un predominante latido sistólico con

colapso "y" profundo, traducción clínica del impedimento al

llenado diastólico del ventrículo derecho.

12. Miocardiopatia restrictiva asimétrica tipo C. Registro eco-

cardiográfico Modo-M a diferentes niveles. Hótese la gran d:i

latación de la cámara de salida del ventrículo derecho (csvd)

contrastando con el tamaño reducido del ventrículo izquierdo,

y el movimiento paradójico tipo A en el septum interventricu-

lar. La apertura valvular aórtica está reducida por el baáo

gasto del ventrículo izquierdo.

15. Miocardiopatia restrictiva simétrica. Registro ecocardiográ

fico a nivel de válvula mitral en donde resulta evidente una

^IfUl l UIMfr •tflffTlWrtí k "» H.»***»*™>
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morfología recíproca a la curva hemodinámica de restricción

miocárdica {.imagen de "dip-plateau")-

14. Miocardiopatía restrictiva simétrica. Registro ecotsardiográ

fico Modo-M a nivel de válvula mitral, sipndo notoria la re

flectancia aumentada de septum interventricular (s) y pared

posterior del ventrículo izquierdo (pp) en presencia de un

derrame pericárdico (dp) en moderada cuantía .

1J>» Miocardiopatía restrictiva asimétrica tipo C. Registro eco-

cardiográfico Modo-M en el que se observa gran dilatación

de la cámara de salida del ventrículo derecho, un ventrículo

izquierdo de tamaño normal y un septum interventricular (s)

con movimiento paradójico tipo Ao

16. Miocardiopatía restrictiva asimétrica tipo 0. Registro eco-

cardiográfico Modo-M en "barrido" desde la aorta hasta el

ápex» Resalta nuevamente la cámara de salida del ventrículo

derecho dilatada y la presencia de numerosos ecos densos den

tro de la cavidad ventricular derecha, producidos por el troin

bo localizado en la superficie endocárdica. Nótese la presen-

cia de una onda "a" en el registro de aurícula izquierda y de

derrame pericárdico anterior y posterior (dp).

17. Miocardiopatía restrictiva asimétrica tipo C. Registro ecocar

diográfico bidimensional del paciente anterior, desde aproxi-

mación subcostal, visualizándose el trombo apical del ventrí-

culo derecho y el derrame pericárdico.

18. Miocardiopatia restrictiva simétrica. Registro ecocardiográ-

fico bidimensional en aproximación apical de cuatro cámaras.

Nótese la gran dilatación biauricular en presencia de cavida-

des ventriculares chicas. Derrame pericárdico (dp).

19» Miocardiopatía restrictiva asimétrica tipo B. Eco 2-D, apical

de cuatro cámaras, demostrando el desplazamiento lateral del

septum interauricular hacia la aurícula derecha, por hiper-

tensión auricular izquierda.
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20» Miocardiopatía restrictiva asimétrica tipo B. Eco 2~Dt
eje corto en aproximación paraesternaJU Es evidente la

importante dilatación de la cavidad ventricular derecha

y el aplanamiento del septum interventricular (siv) pro-

vocado por la hipertensión arterial pulmonar.

21o Miocardiopatía restrictiva asimétrica tipo B- Eco 2-D,

apical de cuatro cámaras. Se observa desplazamiento la-

teral del septum interauricular hacia la aurícula iaquier

da, en presencia de cavidades derechas muy dilatadas y de

un ventrículo izquierdo probablemente disminuido de tama-

ño por trombo intracavitario (tr).

22O Miocardiopatía restrictiva asimétrica tipo BB Eco 2~D,

eje largo paraesternal del mismo caso anterior, en donde

resalta la gran dilatación del seno coronario (se); se pue

de observar, además, la importante reducción de la cavidad

ventricular izquierda al final de sístole-

2?o Miocardiopatía restrictiva asimétrica tipo B- Registro eco™

cardiográfico Hodo-M del mismo paciente. Nuevamente se apre_

cia la dilatación masiva del seno coronario(sc) y se hace

evidente una reflectancia aumentada de las paredes septal y

ventricular posterior.

24» Miocardiopatía restrictiva asimétrica tipo B. Eco 2-D, api»

cal de cuatro cámaras. Septum interauricular desplazado la-

teralmente hacia la aurícula derecha en presencia de una ca

vldad auricular izquierda importantemente dilatada y un ven

trículo izquierdo parcialmente obliterado por tejido fibro-

trombótico calcificado (tr).

25. Miocardiopatía restrictiva asimétrica tipo B. Eco 2-D, eje

largo paraesternal* Visualiaación del trombo calcificado9
altamente reflectante (tr) y adherido al septum interventid

cular- Aurícula izquierda muy dilatada.

26» Miocardiopatía restrictiva asimétrica tipo B- Eco 2-D, eje

corto paraesternal a nivel de grandes vasos» Nótese la gran
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dilatación del tronco de la arteria pulmonar provocada

por severa hipertensión arterial pulmonar.

27. Miocardiopatla restrictiva asimétrica tipo 0. Eco 2-D,

apical de cuatro cámaras- Desplazamiento lateral del

septum interauricular hacia la aurícula izquierda.

28* Miocardiopatla restrictiva asimétrica tipo C. Eco 2-Dj

apical de cuatrocamaras modificado en donde se observa

nuevamente el desplazamiento del septum interauricular

y la cavidad del ventrículo derecho reducida de tamaño.

29» Miocardiopatlarestrictiva asimétrica tipo C* Eco 2-D,

subcostal de cuatro cámaras, evidenciando los mismos

datos anteriores.

30. Hiocarrtiopatia restrictiva simétrica. Curvas *ie presión

intracavitarie- Ausencia de "dip-plateau" #» la de ven-

trículo izquierdo y presencia en el ventrículo derecho»

51» Miocardiopatia restrictiva simétrica., Curvas de presión

intracavitaria. Ausencia de "dip-plateau" en ambos ven-

trículos.

?2. Miocardiopatía restrictiva simétrica. Curvas simultáneas

de presiones intraeavitarias* "Dip-plateau" en la del ven

trículo derecho, ausente en el ventrículo izquierdo,.

33- Miocardiopatía restrictiva asimétrica tipo B. Ausencia de

"dip-plateau" en ambos ventrículos; en el izquierdo sólo

se aprecia ascenso rápido.

5^. Miocardiopatía restrictiva asimétrica tipo 0. Curva de

presión intracavitaria con la imagen clásica en "raiz

cuadrada".

35» Miocardiopatía restrictiva simétrica. Ventriculogrttfía bi-

lateral, demostrando la amputación apical producida por el

proceso restrictivo.
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36* Miocardiopatía restrictiva simétrica. Ventriculografía

bilateral en posición oblicua anterior derecha» Obsérve-

se en el cuadro diastÓlico a la izquierda el chorro de

regurgitación trans-nitral. En el cuadro sistólico no

se ve dicha regurgitación del medio radiopaeo.

57» Hiocardiopatía restrictiva asimétrica tipo B. Disparo en

tronco de arteria pulmonar, en oblicua anterior derecha,

para visualiaación de levofaae. Obsérvese el ventrículo

izquierdo #» diástole (izquierda) y sistole (derecha)t
con imagen de amputación irregular hacia el ápex-

38. Miocardiopatía restrictiva asimétrica tipo B. Disparo en

rama derecha de arteria pulmonar para visualizacion de

levofase. Obsérvese el trayecto del catéter atravesando

cámaras derechas dilatadas y la opacificación final de

una aurícula izquierda grande y un ventrículo izquierdo

chico.

39. Miocardiopatía restrictiva simétrica. Pieaa anatómica vis_

ta desde la cara posterior para resaltar las cámaras de

entrada de ambos ventrículos pequeños , en presencia de

paredes engrosadas y dilatación bi-auricular*

4-0. Miocardiopatía restrictiva asimétrica tipo 0. Corte ana-

tómico de las cavidades izquierdas para evidenciar la pre-

sencia de fibrosis endoraiocárdica dentro del ventrículo iz_

quierdo, a pesar del definido predominio de la misma en el

ventrículo derecho.

41 • Miocardiopatía restrictiva asimétrica tipo B. Corte anató-

mico del ventrículo íaquierdo casi completamente obliterado

por el material fibrotrombÓtico.

42. Miocardiopatía restrictiva asimétrica tipo B. Corte anatónd

co del ventrículo izquierdo, mostrando un engrosemiento no-

table y difuso del endocardio, con algunos focos de tromb£

sis mural.




