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| MIOCARDIOPATIA RESTRICTIVA

GENERALIDADES

Es una enfermedad del miocardio que produce disfuncion diastdlica secundaria a un
aumento de la rigidez del ventriculo por infiltracion o fibrosis.

Etiologia: puede ser primaria-idiopatica o secundaria-especifica.
< Primaria: En los casos en que se han descartado las formas especificas.
< Secundaria: Las causas mas frecuentes y los datos de sospecha son:

» Amiloidosis: Sospecha: 4M (aumento de masa de miocardio en el eco,
sospecha de mieloma, gammapatia monoclonal, macroglosia);
proteinuria; en eco: importante aumento de la masa ventricular y/o
punteado brillante del miocardio. Confirmacion mediante: biopsia rectal o
endocérdica.

» Hemocromatosis: Sospecha: 3H (afectacion hepatica; hiperpigmentacion
cuténea; hipogonadismo); diabetes mellitus. Confirmacién: 1)analitica de
sangre (sideremia >200ug/100ml, transferina >80% vy ferritina >1g/ml); y
2)biopsia hepatica.

» Sarcoidosis: Sospecha: 3A (adenopatias hiliares, arritmias y aneurismas
en eco); persona joven o de mediana edad. Confirmacion: biopsia
pulmonar transbronquial.

» Sindrome hipereosinofilo (endocarditis de Léffler): Sospecha: eosinofilia
(>1500 eosin/mm3) persistente (>6 meses). Confirmacion: biopsia
endomiocérdica.

» Esclerodermia: Sospecha: fendmeno de Raynaud; afectacién esofégica;
poliartritis; acroesclerosis. Confirmacién: estudios segun Medicina
Interna.

» Carcinoide: Sospecha: fendmenos vasomotores; hepatomegalia tumoral;
valvulopatia tricuspide organica. Confirmacion: 5-hidroxiindolacético en
orina de 24 horas >25 mg/dia.

» Otras: fibrosis endomiocardica, MR familiar, etc.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

La sospecha de MR se produce cuando existen dos de estos tres criterios:
< Insuficiencia cardiaca sin causa aparente.
Ecocardiograma sugestivo.
Manifestaciones sistémicas sugestivas de entidades que puedan producir MR
secundaria.

Rx de torax

» Cardiomegalia leve, hipertension venosa pulmonar.

Indicaciones: basal en todos los pacientes con sospecha/diagndstico de
miocardiopatia restrictiva y en el seguimiento si clinica de insuficiencia
cardiaca.
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[2.2 |ECG

+ Bajo voltaje, defectos de la conduccidn intraventricular y/o auriculoventricular.
» Indicaciones: basal en todos los pacientes con sospecha/diagnostico de
miocardipatia dilatada.

Ecocardiograma

+ Auriculas dilatadas; cavidades ventriculares no dilatadas; funcion sistolica
normal, y patron restrictivo en el doppler; espesor de miocardio y/o endocardio
normal (en idiopaticas) o aumentado (en infiltrativas). EI derrame pericardico
es frecuente.

< Indicaciones: basal en todos los pacientes con sospecha/diagnostico de
miocardipatia restrictiva y en el seguimiento si hay cambios en el grado
funcional.

Coronariografia

< Descarta enfermedad coronaria

< Indicaciones: si sospecha por clinica o alteraciones en ECG o0 en
ecocardiograma.

Estudio hemodinamico

< Disminucion de la distensibilidad ventricular izquierda, signo de la raiz
cuadrada en los trazados de la presion ventricular, preservacion de la funcién
sistolica, elevacion de la spresiones de llenado izquierdas y derechas.

< Indicaciones: si ecocardiograma dudoso y en el estudio para trasplante cardiaco.

Biopsia endomiocardica

» Hallazgos histoldgicos especificos.

Indicaciones: sospecha de enfermedad sistémica tratable que afecte al
miocardio (en los casos de hemocromatosis, amiloidosis, sarcoidosis el
diagnostico se puede obtener por biopsia de otros oOrganos: higado, grasa
abdominal y pulmén, respectivamente).
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DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Siempre se debe realizar diagnostico diferencial con la pericarditis constrictiva.
Para ello nos basamos en los antecedentes y en las pruebas complementarias.

< Si hay antecedentes de pericarditis o tuberculosis, cirugia cardiaca previa,
traumatismo toracico o tratamiento radioterapico en térax la sospecha seria
pericaditis constrictiva. Diagnostico previo de entidades especificas
(amiloidosis, sarcoidosis, hemocromatosis, etc) orientaria a miocardiopatia
restrictiva.

+ Los hallazgos en las pruebas complementarias que orientan hacia el diagnostico
de pericarditis constrictiva son el engrosamiento y/o calcificacion del pericardio
(RX torax, TC torax, CMR), variaciones respiratorias de la velocidad de flujo
mitral >25% y flujo respiratorio invertido en venas hepaticas (ecocardiograma),
diferencias de presiones diastdlicas entre ventriculos< 5 mmHg, plateau de
presion diastolica de VD > 1/3 de las sistolica, niveles absolutos de presiones
diastolicas auriculares y ventriculares no excesivamente altos y nunca>
25mmHg (cateterismo).
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TRATAMIENTO

Tratamiento médico

+ Tratamiento especifico de cada enfermead si es posible.
- Tratamiento de las complicaciones:

» de insuficiencia cardiaca (evitar hipovolemia).

» de las arritmias
Profilaxis de embolismo: la anticoagulacion esta indicada si FA, insuficiencia
cardiaca congestiva o en el sindrome hipereosinofilico que tenga trombos
endocavitarios.
La mayor sensibilidad a la digital en la amiloidosis obliga a utilizarla con
precaucion.

Tratamiento quir(irgico

< Cirugia cardiaca: la reseccion del endocardio (mortalidad operatoria 15-25%) y
el recambio valvular mitral o tricispide se pueden considerar en la fibrosis
endomiocérdica en CF I11-1V a pesar de tratamiento maximo.

< Trasplante cardiaco: la alta recidiva en el organo trasplantado excluye el
trasplante cardiaco en las miocardiopatias restrictivas secundarias.
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