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Resumen Las miocardiopatias infiltrativas se caracterizan por un depdsito de sustancias anor-
males dentro de la pared ventricular que generan rigidez y asi disfuncion diastolica progresiva,
que tipicamente precede la disfuncion sistolica. Estas entidades pueden clasificarse en dos
grandes grupos, segun su fenotipo: las que simulan enfermedad isquémica cardiaca o miocar-
diopatia dilatada y las que simulan la miocardiopatia hipertroéfica o hipertensiva. Dentro del
primer grupo se encuentran la sarcoidosis, la hemocromatosis y la granulomatosis de Wegener,
mientras que en el segundo grupo estan la amiloidosis, la enfermedad de Anderson-Fabry, la
enfermedad de Danon, la ataxia de Friedreich, la oxalosis miocardica y las mucopolisacaridosis.
En este capitulo se trataran los aspectos mas relevantes de la aproximacion ecocardiografica
en las miocardiopatias infiltrativas mas frecuentes, destacando los hallazgos mas notables que
deberan hacer sospechar cada una de estas enfermedades y plantear la necesidad de ampliar
el estudio con otros métodos de diagnéstico.

© 2019 Sociedad Colombiana de Cardiologia y Cirugia Cardiovascular. Publicado por Else-
vier Espaia, S.L.U. Este es un articulo Open Access bajo la licencia CC BY-NC-ND (http://
creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/).

Infiltrative cardiomyopathies. Contribution of echocardiography

Abstract Infiltrative cardiomyopathies are characterised by the deposit of abnormal substan-
ces within the ventricular wall that cause stiffness and thus progressive diastolic dysfunction,
which typically precedes systolic dysfunction. These conditions can be classified into two large
groups, depending on their phenotype: those that simulate ischaemic heart disease or dilated
cardiomyopathy, and those that simulate hypertrophic or hypertensive cardiomyopathy. The
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first group includes, sarcoidosis, haemochromatosis, and Wegener’s granulomatosis, while the
second group includes, amyloidosis, Anderson-Fabry disease, Danon disease, Friedreich’s ataxia,
myocardial oxalosis, and mucopolysaccharidosis. In this chapter, a description will be made of
the most relevant aspects of the echocardiography approach into the most common infiltrative
cardiomyopathies, highlighting the most notable findings that should make one suspect each
one these diseases, and to establish the need to widen the study with other diagnostic methods.
© 2019 Sociedad Colombiana de Cardiologia y Cirugia Cardiovascular. Published by Else-
vier Espana, S.L.U. This is an open access article under the CC BY-NC-ND license (http://
creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/).

Amiloidosis cardiaca

La amilodosis cardiaca es una forma de miocardiopatia infil-
trativa que se caracteriza por la presencia de un depoésito
extracelular de proteinas fibrilares insolubles a nivel mio-
cardico. Su manifestacion mas frecuente es la insuficiencia
cardiaca congestiva. La mortalidad puede llegar a ser mayor
al 50% cuando no se diagnostica a tiempo y por ende, se
alcanzan estadios avanzados'. Por esta razén, su diagndstico
precoz desempena un papel importante que define el inicio
del tratamiento e impacta el prondstico de estos pacientes.

Las siguientes son las formas de amiloidosis que afectan
al corazon?:

Amiloidosis de cadena ligera

Se asocia a discrasias de células plasmaticas, produciendo
deposito de inmunoglobulinas de cadena ligera. El mieloma
multiple tiene una prevalencia del 12 al 15%, y hasta el 50%
de éstos pueden presentar compromiso cardiaco®. Puede
afectar a otros 6rganos como riidn, higado, sistema nervioso
periférico y tejidos blandos.

Amiloidosis asociada a la transtirretina

Existen dos tipos, la forma familiar con transmision
autosomica dominante y la sistémica senil que afecta prin-
cipalmente a hombres. Es de progresion lenta* y menor
mortalidad respecto a otros tipos de amiloidosis cardiaca.

Amiloidosis secundaria

Se asocia a enfermedades inflamatorias sistémicas como la
artritis reumatoide juvenil, la espondilitis anquilosante y la
enfermedad inflamatoria intestinal. Los principales drganos
comprometidos son el rifnén, el higado y en menor propor-
cion, el corazon.

La ecocardiografia ha sido desde hace varios anos el
método diagnostico de primera linea en pacientes con sos-
pecha de amiloidosis cardiaca.

La primera descripcion de amiloidosis cardiaca se hizo en
1975 mediante el modo M. Ya desde ese entonces, se docu-
mento el aumento simétrico en el espesor de las paredes del

Tabla 1
cardiaca

Caracteristicas ecocardiograficas de la amiloidosis

- Aumento en el espesor de la pared del ventriculo
izquierdo.

- Aspecto granular.

- Disminucion en los VFD

- Fraccion de eyeccion normal o ligeramente disminuida

- Disfuncion diastolica progresiva.

- Dilatacion biauricular.

- Engrosamiento de valvulas y septum interauricular.

- Aumento en el espesor del ventriculo derecho- TAPSE

- Derrame pericardico.

- Alteracion del strain longitudinal comprometiendo los
segmentos basales y mediales de todas las paredes.
Strain normal en los segmentos apicales.

miocardio, asociado a un ventriculo izquierdo con dimen-
siones normales o disminuidas en diastole, diametros de fin
de sistole aumentados, en algunos casos, y derrame pericar-
dico asociado. Posteriormente, en 1981°, se describieron los
primeros hallazgos mediante ecocardiografia 2D, que aln
hoy en dia contintian siendo caracteristicas que deben hacer
pensar en amiloidosis cardiaca, especialmente en presen-
cia de ‘‘hipertrofia’’ ventricular no explicada (tabla 1). Uno
de los principales hallazgos ecocardiograficos es el aumento
difuso en el espesor de la pared del ventriculo izquierdo en
ausencia de hipertension arterial y/o estenosis aortica, sin
ser este un hallazgo especifico, ya que este mismo fenotipo
puede encontrarse en otro tipo de miocardiopatias infiltra-
tivas, asi como también en la miocardiopatia hipertréfica
(fig. 1). Sin embargo, esta Ultima entidad no cursa con
engrosamiento de las valvulas auriculo-ventriculares, ni del
septum interauricular, caracteristicas que se han documen-
tado en los pacientes con amiloidosis cardiaca. El aumento
del espesor de la pared, en este caso, se debe al deposito de
amiloide y no a hipertrofia de la fibra. Pese a que en la mayo-
ria de los casos el engrosamiento de la pared es simétrico,
hasta un 55% de los pacientes puede cursar con aumento
asimétrico del septum, y simular asi una miocardiopatia
hipertrofica asimétrica’.

Adicionalmente, aunque inespecifico, es la apariencia
‘‘granular’’ del miocardio que se ha descrito en algunos
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Figura 1  Paciente de 56 anos con cuadro de deterioro de su
clase funcional, dolor abdominal y edema de miembros inferio-
res. EcoTT: VI con aumento en el espesor de todas las paredes
e hipoquinesia difusa. Miocardio con aspecto granular. FE: 40%.
Dilatacion biauricular. FCI - IC.

Figura 2 Disfuncion diastolica tipo Ill - patrén restrictivo.
E/A> 2. TD <140ms. e‘septal y lateral <5cm/s. E/e’> 14. FCI
- IC.

estudios y que debe hacer pensar en la posibilidad de mio-
cardiopatia infiltrativa®.

La disfuncion diastolica es frecuente, con trastorno de
la relajacion en etapas iniciales, alteracion progresiva de
la compliance ventricular y finalmente un patrén restrictivo
en etapas mucho mas avanzadas (fig. 2). La fraccion de
eyeccion puede ser normal o ligeramente disminuida en la
mayoria de pacientes. Sin embargo, en etapas terminales,
se puede llegar a evidenciar severa disfuncion sistolica. La
dilatacion biauricular es frecuente y refleja la alteracion en
el llenado ventricular. Otros hallazgos frecuentes aunque
también inespecificos son el engrosamiento de las paredes
del ventriculo derecho, la disminucion del TAPSE y la pre-
sencia de derrame pericardico. El incremento concéntrico
del grosor de la pared del ventriculo izquierdo, la dilatacion

Figura 3  Strain longitudinal promedio: -13%. Compromiso de
los segmentos basales y medios de todas las paredes. Strain
longitudinal normal en los segmentos apicales. FCI - IC.

biauricular y el derrame pericardico son hallazgos que
indican amiloidosis cardiaca en fase avanzada’.

Otro aspecto que esta a favor del diagnostico de ami-
loidosis cardiaca es la discrepancia entre los hallazgos
electrocardiograficos y los hallazgos ecocardiograficos. El
voltaje disminuido (QRS <0,1mV en derivaciones precordia-
les y <0,05mV en las derivaciones de las extremidades),
en un ventriculo con aumento en el espesor de sus pare-
des, hara pensar en la posibilidad de amiloidosis cardiaca,
especialmente en la forma de cadena ligera'®.

Los pacientes con amiloidosis asociada a la transtirretina
pueden no tener voltaje disminuido especialmente si cur-
san con hipertension arterial. Esta disminucion del voltaje
aparentemente esta relacionada con atrofia de los miocitos
y disminucion en las velocidades de conduccion debido al
depdsito de amiloide'" 2.

El advenimiento de técnicas de ecocardiografia avan-
zada, como el speckel tracking ha cobrado un papel
importante en el estudio de la amiloidosis cardiaca, ya que
permite hallar de manera caracteristica, una alteracion en
el strain longitudinal de los segmentos basales y mediales de
todas las paredes del ventriculo izquierdo, respetando los
segmentos apicales, ayudando asi a diferenciarla de otras
enfermedades que también cursan con aumento en el espe-
sor de las paredes, como la cardiopatia hipertensiva y la
miocardipatia hipertréfica (fig. 3).

Un patron de strain longitudinal regional [lamado
“*patron de ahorro apical’’ que puede cuantificarse
mediante el ratio de strain regional relativo (RRSR: Strain
longitudinal promedio apical/Strain longitudinal prome-
dio basal + Strain longitudinal promedio medial), tiene una
sensibilidad del 93% y una especificidad del 82% para el diag-
ndstico de amiloidosis cardiaca, cuando es mayor a 1'3. Este
indice también se ha asociado con mayor mortalidad y mayor
necesidad de trasplante cardiaco’.

La valoracion cualitativa del mapa polar demostrando
variaciones regionales del strain, también tiene utilidad
en el diagnostico diferencial con otras patologias'. Se
ha documentado una diferencia exagerada entre el strain
apical y el basal (> -8%), relacionado con el gradiente
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decremental de depodsito de amiloide entre la base y el
apex del ventricular'®.

El compromiso del strain logitudinal promedio global
(menor a -11,78%) se ha descrito como un predictor inde-
pendiente de menor sobrevida, especialmente en pacientes
con amiloidosis de cadena ligera'”.

Recientemente se ha descrito una disociacion importante
entre la fraccion de eyeccion del ventriculo izquierdo y
el strain longitudinal global en pacientes con amiloidosis
cardiaca, que permite diferenciar esta patologia de la mio-
cardiopatia hipertrofica. Los autores proponen un indice que
relaciona la fraccion de eyeccion con el strain longitudinal
global (fraccion de eyeccion/strain longitudinal global), con
un valor mayor a 4,1 en pacientes con amiloidosis cardiaca'®.

Por ultimo, la prevalencia de trombos intracardiacos es
alta y varia entre un 27 a un 33% segin los diferentes
estudios'®?°, Estos trombos estan relacionados con la pre-
sencia de disfuncion auricular izquierda, caracterizada por
una onda A pequena, asi como disminucion de la fraccion de
eyeccion auricular y del strain auricular?'.

Sarcoidosis

Es una enfermedad granulomatosa multisistémica de etio-
logia desconocida. Su principal carateristica histopatologica
es la presencia de granulomas no caseificantes. El principal
organo afectado es el pulmon (hasta en un 90% de los casos),
sin embargo, también puede comprometer otros drganos
como corazon, higado, piel, ojos y glandula parétida??.

Muchos pacientes con sarcoidosis sistémica y pulmonar
tienen compromiso cardiaco asintomatico. En estudios de
autopsias de pacientes con antecedente de sarcoidosis, se
encontré una prevalencia de compromiso cardiaco de al
menos 25%%°.

Las principales manifestaciones cardiacas de la enfer-
medad son alteraciones en la conduccion, arritmias
ventriculares, muerte slUbita y falla cardiaca. Entre el
16 al 35% de los pacientes presentan bloqueo AV (meno-
res de 60 afos) o taquicardia ventricular de etiologia
desconocida?> 2423,

El ecocardiograma transtoracico es una de las herramien-
tas utilizadas en el estudio inicial de estos pacientes, y es
a menudo anormal en la enfermedad manifiesta, pero es
usualmente normal en la enfermedad clinicamente silente.
Las anormalidades son variables y usualmente inespecificas.
Dentro de los hallazgos relevantes se encuentra la dilatacion
ventricular izquierda con disfuncion sistolica global o aso-
ciada a trastornos segmentarios de la contractilidad que no
tienen una distribucion coronaria?? (fig. 4), siendo este uno
de los hallazgos que obliga profundizar el estudio mediante
otros métodos diagndsticos de imagen, como la resonancia
cardiaca. Estos pacientes pueden tener adelgazamiento de
las paredes, que en algunos casos compromete el segmento
basal del septum?®, aunque éste también puede presentar
engrosamiento durante la fase inflamatoria de la enferme-
dad, simulando una miocardiopatia hipertréfica?>?’. Este
engrosamiento se debe a la infiltracion granulomatosa y al
edema miocardico. Hasta en un 10% de los casos se han
documentado aneurismas ventriculares, particularmente en
la pared anterior y el septum interventricular?® (tabla 2).

Figura 4 Paciente de 62 afios con cuadro de presincope y
palpitaciones. ECO TT: VI dilatado con moderado compromiso
de la funcion sistolica. FE: 30%. Disquinesia de los segmentos
medios de todas las paredes, con hipoquinesia del resto de los
segmentos. FCI - IC.

Tabla 2 Caracteristicas ecocardiograficas de la sarcoidosis
cardiaca

- Dilatacion del ventriculo izquierdo.

- Disfuncion sistolica.

- Hipoquinesia difusa o trastornos segmentarios de la
contractilidad que no siguen una distribucion
coronaria.

- Adelgazamiento de las paredes (segmento basal del
septum)

- Aneurismas ventriculares.

- Disfuncion diastolica progresiva.

- Alteracion inespecifica del strain longitudinal global.

Aunque la especificidad para la deteccion de infiltracion
granulomatosa miocardica es limitada, la ecocardiografia es
atil en la deteccion de la disfuncion sistdlica severa, asi
como también de las alteraciones en el llenado diastdlico,
que pueden indicar enfermedad infiltrativa temprana®®. En
mas del 30% de los casos se encuentra dilatacion ventricu-
lar izquierda y alteracion de la funcion sistdlica, hallazgo
que se ha asociado con resultados adversos y con el que
se han demostrado algunos grados de disfuncion valvular
inespecifica?.

El strain longitudinal global del ventriculo izquierdo
puede estar alterado, sin tener un patrén de distribucion
especifico, que permita diferenciarla de otras patologias.
La disminucion del strain longitudinal promedio en la sar-
coidosis cardiaca se ha asociado de manera independiente
a eventos cardiacos adversos. Segn un estudio publicado
por Joyce et al., un strain longitudinal global de -17,3%
o0 mayor se relaciona con menor probabilidad de alcanzar
el punto final primario combinado de muerte por todas
las causas, hospitalizacion por falla cardiaca, implante de
dispositivos y aparicion de nuevas arritmias?’. Finalmente,
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se ha documentado disfuncion ventricular derecha precoz
mediante la técnica de speckel tracking, que también se ha
relacionado con algunos eventos adversos™.

Enfermedad de Fabry

En 1898, los dermatologos europeos Johan Fabry (Alema-
nia) y William Anderson (Inglaterra) describieron un grupo de
pacientes con lesiones vasculares cutaneas y compromiso de
la funcion renal, que denominaron angioqueratomas corpo-
rales difusos®'-*2. Por tal motivo la literatura médica, desde
entonces, hace referencia a esta patologia como enferme-
dad de Fabry o de Anderson-Fabry.

Se trata de una enfermedad metabdlica ligada al sexo
(cromosoma X) producida por el déficit total o parcial de la
enzima lisosomal alfa galactosidasa que ocasiona el depésito
intracelular de esfingolipidos, con predileccion por el tejido
renal, cardiaco, cutaneo, los vasos sanguineos y el sistema
nervioso central y periférico.

Es la segunda enfermedad de depdsito mas frecuente des-
pués de la enfermedad de Gaucher. Su prevalencia oscila
entre 1:17.000 y 1:117.000 sin diferencia entre razas, aun-
que estos datos pueden estar ligeramente subestimados®>.
En pacientes adultos entre 35 a 40 anos de edad, la preva-
lencia descrita se encuentra entre el 0,5 y el 1%>*.

Palecek et al.* realizaron un screening en 100 hombres
con hipertrofia ventricular izquierda inexplicada, encon-
trando un diagnostico definitivo de enfermedad de Fabry,
hasta en un 4% de estos pacientes, por lo que recomiendan
realizar la busqueda de la entidad en estos grupos poblacio-
nales aun en ausencia de manifestaciones extracardiacas.

La mayoria de pacientes con enfermedad de Fabry cono-
cida, tiene algin grado de compromiso cardiaco. Existe la
llamada variante cardiaca de enfermedad de Fabry en la que
el corazon puede ser el Unico 6rgano o el principalmente
afectado®.

Las manifestaciones cardiovasculares de la enfermedad
de Fabry incluyen alteraciones en la conduccion, arritmias
supraventriculares y ventriculares, asi como sintomas de
falla cardiaca y estadios avanzados que progresan a disfun-
cion sistdlica severa del ventriculo izquierdo®”-*8,

Aunque el diagndstico definitivo de esta patologia
requiere diferentes pruebas bioquimicas, estudio genético
y en algunos casos biopsia endomiocardica, las diferentes
técnicas de imagen desempefan un papel importante en el
tamizaje y estudio inicial de estos pacientes

El aumento en el espesor del ventriculo izquierdo es
la principal caracteristica ecocardiografica, que compro-
mete todas las paredes, de manera concéntrica y progresiva
segun avanza la enfermedad. Este engrosamiento de pared
obedece al deposito de glucoesfingolipidos que a la vez
promueven hipertrofia de la fibra miocardica y fibrosis
intersticial. Se han descrito algunos casos de hipertro-
fia asimétrica del septum, que se han confundido con
miocardiopatia hipertrofica septal asimétrica, incluso con
obstruccion dinamica a nivel del tracto de salida del ven-
triculo izquierdo e insuficiencia mitral secundaria, aunque
esta no es una situacidon muy frecuente en esta entidad*’.
También puede presentarse aumento en el espesor de los
mUsculos papilares. En un interesante trabajo publicado por
Niemann et al.*?, se describe cémo el aumento absoluto

Tabla 3 Caracteristicas ecocardiograficas de la enferme-
dad de Fabry

- Aumento simétrico o asimétrico en el espesor de la pared
del ventriculo izquierdo.

- Aumento en el espesor de los musculos papilares.

- Adelgazamiento del segmento basal de la pared
inferolateral.

- Apariencia binaria del borde endocardico

- Fraccion de eyeccion normal o disminuida en etapas
avanzadas.

- Disfuncion diastdlica.

- Aumento en el espesor de la pared del ventriculo derecho
y dilatacion en etapas avanzadas.

del area de los musculos papilares, asi como de la relacion
entre el area de los musculos papilares y el area ventri-
cular izquierda trazadas por ecocardiografia 2D en un eje
corto, tiene sensibilidad del 75% y especificidad del 86%
para enfermedad de Fabry. De esta forma, la presencia
de musculos papilares prominentes puede ser un marca-
dor ecocardiografico Gtil en el diagnostico de esta patologia
(tabla 3).

Otra caracteristica patoldgica encontrada en algunos
pacientes es el adelgazamiento del segmento basal de la
pared inferolateral, en relacién con la presencia de fibrosis
localizada a ese nivel*'.

Se ha descrito una apariencia binaria inespecifica del
borde endocardico correspondiente probablemente a la
compartimentalizacion del esfingolipido endomiocardico
generando una apariencia de dos capas*. Sin embargo,
dicho hallazgo ha sido muy debatido por otros autores desde
su publicacion, y no es frecuente encontrarlo en todos los
casos.

Estos pacientes pueden cursar con isquemia miocardica
secundaria a disfuncion endotelial de las arterias coronarias
y a un desequilibrio entre el aporte y la demanda de oxigeno
en presencia de un miocardio engrosado, sin que exista una
enfermedad aterosclerética establecida®.

En el 70% de los pacientes con enfermedad de Fabry
puede haber hipertrofia ventricular derecha, y en etapas
avanzadas, dilatacion de dicho ventriculo*.

La fraccion de eyeccion usualmente esta preservada y si
bien hay evidencia de disfuncion diastélica progresiva, el
patrén restrictivo es infrecuente®. La caida de la funcion
sistolica ventricular izquierda es un evento tardio.

Otros trabajos han empleado el strain y strain rate para
tratar de evaluar tempranamente a estos pacientes en fase
preclinica. Si bien no hay un punto de corte para la enfer-
medad de Fabry definido por las guias actuales de practica
clinica, iniciativas como la de Kramer et al.* describen
como valores de strain menores a -12,5% en los segmen-
tos afectados, tienen alta sensibilidad y especificidad para
detectar zonas de fibrosis, confirmadas mediante resonancia
cardiaca, en comparacion con valores superiores a -16,5% en
segmentos no patologicos.

Por otra parte, pueden detectarse alteraciones valvula-
res no significativas. Los hallazgos mas reportados han sido
insuficienca valvular adrtica leve, mitral y trictspidea”.
Raramente cursan con estenosis valvular adrtica o grados
de insuficiencia mayores (moderados a severos).
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Respecto al diametro aodrtico, se ha encontrado alta
prevalencia de dilatacion de la aorta ascendente, especial-
mente en pacientes masculinos, en la quinta década de la
vida®®. Sin embargo, el aneurisma es un hallazgo muy infre-
cuente, asi como también lo es el desarrollo de insuficiencia
aortica funcional moderada o severa. No hay reportes de
diseccion adrtica o ruptura aodrtica.

La dilatacion auricular no es un signo frecuente en la
enfermedad de Fabry como si lo puede llegar a ser en otras
entidades como la amiloidosis cardiaca. La dilatacion auri-
cular izquierda a menudo es leve o moderada. Tampoco
hay referencias acerca de una marcada dilatacion auricular
derecha®.

En la enfermedad de Fabry, la ecocardiografia
desempefia un papel fundamental en su diagndstico y
seguimiento. Es una herramienta facil y reproducible
que permite evaluar la gravedad de ésta enfermedad. Es
importante estar familiarizados con los principales hallaz-
gos imagenologicos descritos, para asi definir de manera
temprana la necesidad de otros métodos diagnosticos
que apoyen o confirmen la enfermedad y puedan definir
rapidamente la conducta terapéutica.

Hemocromatosis

Se caracteriza por un depdsito excesivo de hierro que puede
presentarse en diferentes 6rganos, y puede ser primaria o
secundaria. La primaria o hereditaria es autosémica recesiva
y se asocia con una mutacion en el gen HFE localizado en el
cromosoma 6. Esta mutacion al parecer favorece el incre-
mento de la absorcion de hierro a nivel intestinal®’. Hasta
el 10% de la poblacion caucacica en Estados Unidos es hete-
rocigota, y un 0,3-1% homocigota, siendo esta la poblacion
en riesgo de manifestar la enfermedad®'>?. Los pacientes
con la forma hereditaria permanecen asintomaticos por lar-
gos periodos de tiempo hasta cuando la cantidad de hierro
absorbido supera la capacidad de almacenamiento, y se da
el deposito anormal de hierro intracelular en 6rganos como
el higado, las articulaciones, la tiroides, el pancreas y el
corazon’®*>4,

La forma secundaria se relaciona con diferentes tipos de
anemia, transfusiones a repeticion y enfermedad hepatica
crénica.

El deposito de hierro inicialmente es subepicardico y pos-
teriormente mesial y subendocardico®. Cuando se supera la
capacidad de almacenamiento, el hierro es trasportado al
interior de las células en forma de hemosiderina o hierro
libre, activando procesos de peroxidacion, alterando la per-
meabilidad de las membranas y finalmente produciendo
muerte celular®.

El compromiso miocardico ocurre hasta en un 15% de los
casos y las manistestaciones principales son falla cardiaca,
arritmias y trastornos de la conduccion®. Estas manifesta-
ciones suelen ocurrir tarde en la evolucion de la enfermedad
debido a que la acumulacion de hierro es mucho mas rapida
a nivel hepatico.

Dentro de los hallazgos ecocardiograficos mas rele-
vantes se encuentra la disfuncion diastolica que puede
ser progresiva hasta llegar a estadios avanzados de
fisiologia restrictiva. Posteriormente, la remodelacion
adversa produce adelgazamiento y dilatacion del ventriculo

izquierdo acompanada de compromiso severo de la funcion
sistolica®®, Algunos autores han descrito engrosamiento
de los musculos papilares y miocardio de aspecto granular
similar al que se describe en la amiloidosis cardiaca. El ven-
triculo derecho también se compromete, especialmente por
aumento en el espesor de sus paredes.

El ecocardiograma no permite identificar el deposito de
hierro pero es la herramienta de eleccion en el tamizaje
inicial de los pacientes en riesgo, asi como también es (til
en el seguimiento de estos pacientes.

Disfuncién diastélica

Las cardiopatias infiltrativas tienen en comin la disfuncién
diastolica, cuya severidad puede progresar a lo largo del
tiempo hasta llegar a presentar fisiologia restrictiva en eta-
pas avanzadas.

Se caracteriza por una alteracion en el llenado ventricu-
lar, con voliumenes de fin de diastole normales o disminuidos.
La funcion sistolica permanece normal en etapas tempra-
nas y los ventriculos presentan un grosor de pared normal
o disminuido. Diferentes mecanismos, seglin la patologia,
generan marcada rigidez del ventriculo izquierdo con lo cual
se produce compromiso progresivo de la funcion diastolica,
se impide el llenado ventricular adecuado y se favorece asi
el aumento de las presiones de llenado®'. En estadios tem-
pranos, puede evidenciarse disfuncion diastolica leve, tipo
retardo en la relajacion. En la medida en que progresa el
compromiso ventricular, la distensibilidad del ventriculo dis-
minuye, aumentando las presiones de llenado y el volumen
de la auricula izquierda. En esta fase, la disfuncion dias-
tolica se considera moderada y se conoce como tipo Il o
pseudonormalizacion®?. Finalmente, en estadios avanzados,
las presiones de llenado se encuentran severamente aumen-
tadas en presencia de un ventriculo izquierdo muy rigido y
un gradiente alto entre la auricula izquierda y el ventriculo
izquierdo al comienzo de la diastole, lo que favorece un lle-
nado temprano con velocidades elevadas (onda E del flujo
transmitral), fase que rapidamente se interrumpe debido
al aumento acelerado de la presion dentro del ventriculo
izquierdo. lIgualmente, la funcion sistdlica de la auricula
izquierda se compromete y la contraccion atrial se reduce
por lo que la onda A del flujo transmitral presenta velocida-
des disminuidas; todo esto es caracteristico de la disfuncion
diastélica severa, de tipo restrictivo®. La ‘‘fisiologia res-
trictiva’’ compartida por este grupo de enfermedades en
etapas avanzadas, presenta, entonces, las caracteristicas
ecocardiogréficas descritas en la tabla 4 ¢,

Tabla 4 Caracteristicas ecocardiograficas de la fisiologia
restrictiva

E>100 cm/s

A<

E/A>2

TD <140 ms

TRIV <50 MS

éseptal y lateral <5 cm/s
E/e‘> 14

S/D <0,5
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La auricula izquierda usualmente se encuentra severa-
mente dilatada (> 48 ml/m?); con una velocidad del jet de
regurgitacion tricuspidea que generalmente es> a 2,8 m/s.
Cuando se encuentran los anteriores signos de fisiologia res-
trictiva el prondstico es muy pobre y la mortalidad a un afno
disminuye de manera significativa®®.
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