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Abreviaturas: DAI= desfibrilador automatico implanta-
ble. FEVI= fraccién de eyeccién del ventriculo izquierdo.
MNI = miocardiopatia no isquémica. MSC= muerte stbi-
ta cardiaca. RMC= resonancia magnética cardiaca. RTG=
realce tardio de gadolinio.

RESUMEN

Las arritmias ventriculares son la principal causa de muer-
te subita cardiaca (MSC) en pacientes con miocardiopatia
no isquémica (MNI). La base fisiopatolégica reside funda-
mentalmente en la presencia de fibrosis miocardica que
actla de sustrato arritmogénico. Hoy en dia disponemos
de métodos no invasivos mediante resonancia magné-
tica cardiaca (RMC) que nos permite analizar y realizar
caracterizacion tisular del miocardio, tanto de la fibrosis
focal como difusa. Se ha demostrado que su presencia
y en estudios mas recientes ademas su cantidad y loca-
lizacion, se van a asociar de forma directa con un mayor
riesgo de arritmias ventriculares y muerte subita, incluso
mas que la fraccién de eyeccién del ventriculo izquierdo
(FEVI). Este dltimo es precisamente el parametro princi-
pal sefialado por las guias clinicas para decidir si se debe
indicar o no el implante de un desfibrilador automatico
implantable (DAI).
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El objetivo de este articulo es mostrar la evidencia dis-
ponible y los hallazgos mas recientes sobre el uso de las
secuencias de realce tardio de gadolinio (RTG) para valo-
racion de la fibrosis miocardica en este perfil de pacien-
tes y su influencia en el pronéstico y con ello realizar
una critica a las dltimas recomendaciones de las guias
clinicas.

INTRODUCCION

La MSC constituye un importante problema de salud pu-
blica y es responsable del 15-20% de todas las muertes
en el mundo. La cardiopatia isquémica es la causa mas
frecuente en el grupo de edad por encima de los 35 afios
y sobre el total de MSC representa el 80%. El porcen-
taje restante vendra representado principalmente por la
miocardiopatia hipertréfica, la miocardiopatia dilatada,
miocardiopatia arritmogénica, canalopatias, anomalias
coronarias... entre otros."”

Dentro del gran cajon de sastre que engloba la MNI, se
han establecido diversos métodos para una clasificaciéon
precisa, cobrando cada vez mas relevancia el genotipo.
De cualquier forma, la tendencia establecida hoy en dia
es la clasificacion morfoldgica que se basa en el analisis
de la estructura y funcién cardiaca. Las pruebas de ima-
gen de eleccién van a ser el ecocardiograma transtora-
cico como primera prueba a realizar y posteriormente
se valorara la realizacién de la RMC. La gran ventaja que
aporta esta ultima técnica es su capacidad de realizar
una caracterizacion tisular exhaustiva sin necesidad de
biopsia. Con las secuencias RTG se puede valorar de for-
ma macroscépica la presencia de fibrosis focal y cuan-
tificarla. Por otro lado, las nuevas incorporaciones de
secuencias mapping Tl y de calculo de volumen extra-
celular, van a ser capaces de determinar la presencia de
fibrosis difusa. Esta valoracion morfoldgica con los dife-
rentes patrones de RTG no solo va a ser de gran ayuda
para el diagnéstico diferencial de las distintas miocardio-
patias, sino también van a ser un apoyo para establecer
el pronéstico.?

Esta revision analiza el potencial papel pronéstico de la
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RMC en la miocardiopatia dilatada (MCD) idiopatica, uno
de los principales representantes de la MNI.

ETIOPATOGENIA DE LA ARRITMOGENESIS: LA
FIBROSIS COMO SUSTRATO... ¢Y COMO MAR-
CADOR DE RIESGO?

El mecanismo subyacente principal del 80-85% de las
MSC van a ser las arritmias ventriculares, que incluye tan-
to la taquicardia ventricular como la fibrilacién ventricu-
lar. Esta mas que demostrado que la fibrosis miocardica
es un sustrato histopatolégico potencialmente suscep-
tible de origen de estas arritmias ventriculares. Precisa-
mente, la RMC es el gold standard para caracterizacién
de estos sustratos. Estas arritmias pueden tener lugar in-
cluso en ausencia de disfuncién sistélica severa. Gulati et
al. evaluaron mediante RMC a un total de 472 pacientes
diagnosticados de miocardiopatia dilatada, con una me-
diana de seguimiento de 5,3 afos. El desenlace primario,
la mortalidad total, se produjo en el 26,8% de los pacien-
tes con fibrosis miocardica y en el 10,6% de los pacientes
sin fibrosis. Tras un analisis multivariable, ajustado por
FEVI y otros factores pronésticos, la presencia de fibrosis
represento un riesgo relativo de 2,43 (IC del 95%:1,5-3,9; p
< 0,001) para la mortalidad. Se observaron eventos com-
binados MSC y MSC abortada en el 29,6% de los pacien-
tes con fibrosis miocardica y en el 7% de los pacientes
sin fibrosis. Para este criterio de valoracién, la presencia
de fibrosis representé un HR de 4,61(IC del 95%: 2,7-77; p
< 0,001) y la extensién de la fibrosis representé un HR de
1,0 (IC del 95%: 1,05-1,16; p < 0,001). La adicién de fibrosis
a la FEVI mejoré significativamente la reclasificacién del
riesgo de mortalidad por todas las causas y del criterio
de valoracién compuesto de MSC (mejora neta de la re-
clasificacién: 0,26 [IC del 95%: 0,1-0,41]; p = 0,001 y 0,29
[IC del 95 %: 0,1-0,48]; p = 0,002, respectivamente).

Hasta donde sabemos, para la MNI solo se ha publicado
una escala de riesgo basada en RMC. La escala de riesgo
ESTIMATED es el primer y Unico algoritmo que combi-
na el RTG y los factores de riesgo convencionales para
la MSC. Se reclutaron 395 pacientes con MNI con una
FEVI promedio del 28,8% y se les realizé un seguimien-
to durante 3 afios. El criterio de valoracion principal fue
un compuesto de eventos de MSC (MSC, paro cardiaco
abortado y terapia apropiada con DAI). La escala se de-
sarrollé en 295 pacientes con MNI sin antecedentes de
taquicardia ventricular. Se utilizaron 100 pacientes con
taquicardia ventricular documentada para la validacién.
El valor predictivo se evalué comparando los eventos
de MSC entre los pacientes de alto riesgo definidos por
la escala y el grupo de validacién. La escala integraba la
extension del RTG >14%, sincope, flutter/fibrilacién auri-
cular, taquicardia ventricular no sostenida, bloqueo auri-
culoventricular avanzado y edad <20 o >50 afios. La ex-
tensiéon del RTG predijo fuertemente el riesgo de MSC.
Se observé que una extensién del RTG >14% no se de-
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tectd en el grupo de bajo riesgo, pero si estuvo presente
en casi el 100% del grupo de alto riesgo. Las limitaciones
mas importantes del estudio fueron el tamano reducido
de la muestra y la falta de especificacion del criterio de
valoracién de MSC, que no se restringié a la muerte stbi-
ta debida a taquiarritmias.®

RECOMENDACIONES ACTUALES SOBRE INDICA-
CION DE DAI EN PREVENCION PRIMARIA

La estratificacién adecuada del riesgo resulta fundamen-
tal para decidir qué pacientes se beneficiarian de la im-
plantacién de un DAI en prevencién primaria. Durante
décadas, la FEVI ha sido el principal parametro utiliza-
do para la identificacién de pacientes candidatos a DAI.
Las guias clinicas europeas y americanas recomiendan
actualmente su implantacién en prevencién primaria
en pacientes con FEVI <35%, a pesar de terapia médica
6ptima, y con una clase funcional de la New York Heart
Association 1I-I1.%78 Las guias disponibles en Europa
mas recientes que incluyen y que tratan estos aspectos
son las guias de arritmias ventriculares y prevencién de
muerte stbita del afo 2022 y las guias del manejo de
miocardiopatia del afio 2023. Lo que nos indican es que
cuando la etiologia es isquémica la clase de recomenda-
cién es IA, mientras que cuando la etiologia es no isqué-
mica baja la clase de recomendacion de IB a actualmente
tener una clase de recomendacién IIA ya que deriva de
estudios no aleatorizados con un ndmero limitado de
pacientes y, sobre todo, a raiz del estudio DANISH." Mas
alla de la FEVI y la clase funcional, datos recientes su-
gieren que tanto los hallazgos genéticos como los de la
RMC pueden contribuir a la estratificacion del riesgo. Si
que es cierto que en estas guias ya se empieza a dar im-
portancia y a reconsiderar la presencia de otros factores
predictores concomitantes, entre los que se incluyen la
presencia de RTG, incluso en pacientes con FEVI >35%.
Por tanto, este panel de expertos opina que, ante la pre-
sencia de una combinacién de marcadores de riesgo, se
debe considerar la implantacién de un DAIL®*

Estudios previos en los que se basaron las guias:

Estos niveles de recomendacién vienen de los resultados
de grandes estudios realizados en estas dos ultimas dé-
cadas. En el estudio SCD-HeFT del afo 2005, se incluye-
ron pacientes tanto con miocardiopatia isquémica como
con miocardiopatia dilatada, FEVI <35 % y sintomas de
clase Il o Ill de la New York Heart Association, demos-
trando un beneficio en la mortalidad por todas las cau-
sas en ambas etiologias en pacientes aleatorizados a la
implantacién de un DAl monocameral en comparacién
con placebo (HR 0,77; IC del 97,5%: 0,62-0,96; p = 0,007)."
Sin embargo, el seguimiento a largo plazo del estudio
SCD-HeFT no mostré ningln beneficio en la superviven-
cia para los pacientes con MNI después de 10 afios (HR:
0,97; IC del 95%: 0,79 a 1,20; p = 0,802).”
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Un metaanalisis de cinco ensayos sobre un total de 1854
pacientes con MNI, en el que estaba incluido el DEFINI-
TE, demostré una reduccién del 31% en la mortalidad por
todas las causas con el DAI en comparacién con el trata-
miento médico (RR 0,69; IC del 95 %: 0,55-0,87; p < 0,002)."

En este mismo afo, el estudio COMPANION se diferen-
ci6 de los demas estudios al comparar el DAI con terapia
de resincronizacién cardiaca y la terapia de resincroni-
zacion cardiaca de forma aislada con respecto al trata-
miento médico 6ptimo. Se incluyeron 1520 pacientes
con insuficiencia cardiaca en clase funcional New York
Heart Association Ill-1V, con FEVI <35% y con un QRS =
120 ms. Se demostré que el DAI con terapia de resincro-
nizacién cardiaca reducia de forma significativa la morta-
lidad total frente a terapia médica 6ptima (HR: 0,64; IC
95%: 0,48-0,86; p = 0,003); sin embargo, en el grupo de
terapia de resincronizacién cardiaca sin desfibrilador no
hubo reduccién significativa (HR = 0,76; IC 95%: 0,58-1,01;
p = 0,059) al compararla con la terapia médica éptima.”

La publicacién en el afio 2016 del estudio DANISH supu-
so un cambio importante en la practica clinica habitual,
en un intento de optimizar la seleccién de pacientes
candidatos al implante de un DAL. Incluyé a 1116 pacien-
tes sintomaticos (clase Il o Il de la New York Heart Asso-
ciation) con MNI y con FEVI <35%. Los pacientes fueron
aleatorizados a recibir o no un DAI tras el tratamiento
médico 6ptimo. No se observé reduccién en el criterio
de valoracién principal de mortalidad por todas las cau-
sas en los pacientes aleatorizados a recibir terapia con
DAI (HR: 0,87; IC del 95%: 0,68-1,12; p = 0,28), a pesar de
una reduccién significativa de la MSC en el grupo con
DAI (HR: 0,50; IC del 95%: 0,31-0,82; p = 0,005). Las posi-
bles explicaciones de la baja tasa de mortalidad total y
de MSC en el ensayo (4,3% en el grupo con DAl y 8,2% en
el grupo de control) se podrian deber al excelente trata-
miento médico (mas del 90% de los pacientes recibian
inhibidores de la enzima conversora de la angiotensina y
betabloqueantes y mas del 50% recibian antagonistas de
los receptores de mineralocorticoides) y la alta prevalen-
cia de terapia de resincronizacién cardiaca (58%).°

EVIDENCIA ACTUAL: MAS ALLA DE LA FEVI...
EL PAPEL DE LA RMC

Como datos objetivos sabemos que la FEVI refleja solo
la funcién sistélica global y no caracteriza la arquitectu-
ra del sustrato arritmogénico. Este parametro de forma
aislada tiene baja capacidad discriminativa para identifi-
car pacientes con alta probabilidad de arritmias ventri-
culares malignas. Todo ello subraya la necesidad de in-
vestigacién de nuevos marcadores de riesgo, especificos
y precisos en esta poblacién y tenemos la evidencia y
certeza de que la RMC va a ser una de las principales he-
rramientas que nos va a permitir alcanzar dicho objetivo.

Hammersley et al., a través de un estudio observacional
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publicado este afo y realizado sobre un total de 1714 pa-
cientes con MNI (n = 866 en la cohorte de derivacién y
n = 848 en la cohorte de validacién), llevaron a cabo un
analisis cualitativo y cuantitativo de la fibrosis detectada
en la RMC, incluyendo la masa de fibrosis total y la masa
de la zona gris. Buscaron determinar si estos parametros
eran mejores que la FEVI para predecir arritmias ventri-
culares en pacientes con MNI. Se seleccioné un valor
de corte de FEVI <35%. Se observé que, tanto la fibrosis
miocardica (HR: 5,83; IC del 95%: 3,15-10,8; p < 0,001) como
una FEVI <35% (HR: 191; IC del 95%: 111-3,29; p < 0,001)
predijeron el criterio de valoracién principal (MSC, fibri-
lacién ventricular o taquicardia ventricular sostenida).
En los analisis multivariados, la fibrosis miocardica ana-
lizada de forma visual predijo el criterio de valoracién
principal tras ajustar por FEVI <35% (cohorte de deriva-
cién: HR: 5,52; IC del 95%: 2,97-10,2; p < 0,001; cohorte
de validacién: HR: 3,87; IC del 95%: 1,58-9,49; p = 0,003).
Lo contrario ocurrid en este analisis multivariado con la
FEVI <35% que no alcanzé la significacion estadistica al
incluir la presencia de fibrosis miocardica detectada de
forma visual como covariable (HR: 1,52; IC del 95%: 0,88-
2,64; p = 0,018). Sin embargo, en los analisis cuantitativos,
tanto en el caso de la masa de fibrosis miocardica total
(HR: 1,05; IC del 95%:1,03-1,07; p < 0,001) como de la masa
de fibrosis de zona gris (HR: 1]4; IC del 95%: 1,08-1,20; p
< 0,001) se comportaron como predictores fuertes del
criterio de valoracién principal, independientemente de
la FEVI. En los anélisis de curvas de decisién, tanto la pre-
sencia de fibrosis miocardica detectada de forma visual
como las medidas cuantificadas de fibrosis miocardica
total y de fibrosis de zona gris resultaron ser superiores
a la FEVI para predecir el criterio de valoracién principal.

Otra pregunta que se plantearon fue si la cuantificacién
de la masa de fibrosis total y de la masa de la zona gris
era superior a la simple presencia de fibrosis detectada
de forma visual. La respuesta fue que si. Se demostré que
ambas medidas cuantitativas aportan un valor incremen-
tal a la estimacién del riesgo del objetivo combinado pri-
mario, permitiendo reclasificar el riesgo en tres subgru-
pos (bajo, intermedio y alto). Tanto la cantidad de masa
de fibrosis miocardica total como la cantidad de masa
de fibrosis de la zona gris surgieron como los predictores
mas consistentes del criterio de valoraciéon principal en
las cohortes de derivacion y validacion (figura). Se obser-
v6 que cuando la masa de fibrosis miocardica total era
> 10 gramos (HR: 9]17; IC del 95%: 4,64-181; p < 0,001) y la
masa de fibrosis de zona gris > 3 gramos (HR: 8,84; IC del
95%: 4,59-17,0; p < 0,001) eran los grupos de mas riesgo.
Los grupos de riesgo intermedio vinieron representados
por masa de fibrosis miocardica total 0-10 gramos (HR:
4,03; IC del 95%: 1,99-8,16; p < 0,001) y masa de fibrosis
de zona gris 0-3 gramos (HR: 3,53; IC del 95%:1,66-7,5; p <
0,001). Las tasas de eventos mas bajas se observaron en
pacientes sin fibrosis miocardica (0,34%).”
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Figura 1. Capacidad predictiva de MSC y taquiarritmias ventriculares segln FEVI y fibrosis. Adaptada de: “Hammersley DJ, Zegard A, Androulakis E,
Jones RE, Okafor O, Hatipoglu S, et al. Arrhythmic risk stratification by cardiovascular magnetic resonance imaging in patients with nonischemic
cardiomyopathy. ) Am Coll Cardiol. 2024;84(15):1407-20. Disponible en: http://dx.doi:10.1016/j.jacc.2024.06.046.

En general, el patrén tipico de la MNI va a ser de locali-
zacioén intramiocardico y/o subepicardico. Halliday et al.
demostraron en dos articulos distintos, publicados en
2017 y 2019 respectivamente, por un lado, que en pacien-
tes con miocardiopatia dilatada con FEVI 240 % y presen-
cia de RTG de localizacién en la pared septal presenta-
ban un mayor riesgo de MSC (HR 9,2; IC del 95%: 3,9-21,8;
P < 0,0001). Por otro lado, en su otro articulo dividié a
una cohorte de 874 pacientes diagnosticados de mio-
cardiopatia en tres grupos en funcién del porcentaje de
fibrosis, obtenido por secuencias de RTG. El 34,3% pre-
sentaron un patrén de RTG no isquémico. Los cocientes
de riesgo ajustados estimados para pacientes con una
extension de RTG de 0 a 2,55%, 2,55% a 5]10% y >5,10%,
respectivamente, fueron 1,59 (IC del 95%: 0,99 a 2,55),1,56
(IC del 95%: 0,96 a 2,54) y 2,31 (IC del 95%:1,50 a 3,55) para
la mortalidad por cualquier causa, y 2,79 (IC del 95%: 1,42
a 5,49),3,86 (IC del 95%:2,09 a7]3) y 4,87 (IC del 95%: 2,78
a 8,53) para el criterio de valoracién de MSC. Se observé
una marcada relacién no lineal entre la extension del RTG
y el resultado, de modo que incluso pequenas cantida-
des de RTG predijeron un aumento sustancial del riesgo.
La presencia de RTG septal se asocié con un aumento de
la mortalidad, pero la MSC se asoci6 principalmente con
la presencia combinada de RTG septal y de pared libre.
Los modelos predictivos basados en la presencia y loca-
lizacién de RTG fueron superiores a los modelos basados
en la extensién o el patrén de RTG. Este trabajo muestra
ademas que la localizacién puede ser incluso mas predic-
tiva que el simple porcentaje.s”

Di Marco et al. elaboraron un algoritmo simple que com-
binaba el RTG y tres estratos de FEVI (<20 %, 21%-35 % y
>35 %) y se demostré que fue significativamente superior
ala FEVI con el punto de corte del 35% en cuanto a la es-
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tratificacion del riesgo de arritmias ventriculares y MSC
(estadistico C de Harrell: 0,8 frente a 0,69; area bajo la
curva: 0,82 frente a 0,7; p < 0,001). Ademas, demostraron
que el RTG epicardico, el RTG transmural y el RTG combi-
nado septal y de la pared libre se asociaron con un mayor
riesgo arritmico y, por tanto, eran las localizaciones de
mas riesgo. Terminan de reafirmarse en laimportancia de
la fibrosis con respecto a la FEVI al demostrar que en el
grupo de pacientes sin fibrosis y con FEVI 21-35% tenian
un riesgo bajo (tasa de eventos anual del 0,7%), mientras
que aquellos con distribuciones de RTG de alto riesgo
y FEVI >35% tenian un riesgo significativamente mayor
(tasa de eventos anual del 3%; p = 0,007).”®

De Angelis et al. demostraron que la presencia de un pa-
trén isquémico de RTG (subendocardico o transmural),
sobre todo de localizacién inferior, inferolateral y ante-
rolateral, en pacientes con MNI se asocié de forma inde-
pendiente con peores resultados a largo plazo (36% fren-
te a 23%; p = 0,006) en el criterio de valoracién principal
que incluia una combinacién de muerte por cualquier
causa, arritmias ventriculares mayores, trasplante cardia-
co o implante de dispositivo de asistencia ventricular.”
Leo et al. llevaron a cabo un subanalisis del registro DE-
RIVATE y demostraron a través del analisis multivariado
que la presencia de RTG intramiocardico se comporté
como predictor independiente de eventos cardiovascu-
lares mayores en pacientes con MNI (HR 6,7; IC del 95%:
1,33-33,67; p = 0,021).2°

Siguiendo la linea de investigacion sobre si la extension
o la localizaciéon de la fibrosis es mas significativo en
cuanto a influencia prondstica, Schiau et al. realizaron
un andlisis prospectivo donde se incluyeron a un total
de 173 pacientes con MNI. Todos ellos se sometieron a
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Holter, ecocardiograma transtoracico y RMC con RTG y
se demostré que tanto la presencia (OR: 1,05; IC del 95%:
1,01-1,09; p = 0,015) como el porcentaje de fibrosis >15%
(OR:3,78; IC del 95%:1,52-10,62; p = 0,007) se asociaban
con un aumento significativo de arritmias ventriculares.”

De cualquier forma, la mayoria de los ensayos que ana-
lizan la fibrosis va a ser a través de técnica de RTG que
solo describe la fibrosis focal. El mapeo T1y el calculo
del volumen extracelular también van a predecir la fibro-
sis pero de forma difusa y, en algunas ocasiones, se de-
tectara la misma en ausencia de RTG. Algunos estudios
han demostrado que los cambios en los valores de T1 ya
estan presentes en las etapas iniciales de la miocardiopa-
tia dilatada incluso cuando la FEVI esta solo levemente
reducida. Ademas, la presencia de valores elevados de
T1 nativo se ha demostrado asociacién con desenlaces
arritmicos. Las dltimas investigaciones han revelado que,
en comparacién con el uso de RTG o FEVI de forma ais-
lada, los modelos que combinan RTG con T1 nativo o vo-
lumen extracelular son mas eficaces para estratificar el
riesgo de MSC en pacientes con miocardiopatia dilatada,
lo que destaca una capacidad predictiva superior.?2%%
Olausson et al. hicieron el analisis de la fibrosis difusa
mediante el mapeo Tl y el calculo del volumen extrace-
lular y observaron que, en pacientes portadores de DAI
ningun paciente con un volumen extracelular <25% su-
frié una descarga. Ademas, por cada aumento del volu-
men extracelular en un 5%, se demostré asociacion lineal
directa con la necesidad de descarga apropiada de DAI (p
= 0,014). En cambio, en este estudio no se demostré aso-
ciacion entre el RTG y la descarga apropiada de DAL Por
tanto, este articulo es interesante porque aporta eviden-
cia de que no solo la fibrosis focal (confirmada mediante
RTG), sino también la difusa, es un marcador de riesgo
arritmogénico.”

PUNTOS CLAVE

1. La fibrosis miocardica emerge como un elemento cen-
tral en la estratificacion del riesgo y deberia incorporarse
en la toma de decisiones terapéuticas, complementando
o incluso sustituyendo en algunos casos a la FEVI.

2. La integracion sistematica de la RMC con RTG podria
representar un cambio en las guias clinicas, con impacto
real en la reduccién de la mortalidad y la mejora del uso
de recursos sanitarios.

CONCLUSION

Independientemente de la FEVI, la ausencia de fibrosis
se asocia con un riesgo extremadamente bajo de even-
tos arritmicos, lo que podria permitir evitar implantes
innecesarios de DAI. Por el contrario, la simple presencia
de fibrosis y su localizacién van a ser fuertes predictores
de arritmias ventriculares y MSC. Aunque existe una ten-
dencia a que una mayor extensién se relacione con un
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incremento del riesgo, este hecho ain debe confirmarse
en ensayos adicionales y asi poder establecer puntos de
corte que permitan guiar las indicaciones clinicas.

En definitiva, dado que hasta la fecha ningin factor de
riesgo por si solo posee la capacidad discriminatoria sufi-
ciente para identificar con seguridad a los pacientes con
riesgo de MSC, se deben considerar simultaneamente
parametros clinicos, genéticos y de imagen (que incluye
tanto la FEVI como el RTG, el T1 nativo y el VEC).
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RESUMEN

La distrofia mioténica tipo 1 (DMI) es una enfermedad
multisistémica con importante afectacién cardiaca que
contribuye de forma significativa a la morbilidad y mor-
talidad de estos pacientes. Esta revisién pretende revisar
la evolucién natural y las manifestaciones cardiovascu-
lares en pacientes con DMI. Los trastornos de conduc-
cién son las manifestaciones cardiacas mas frecuentes
seguidas de la presencia de arritmias y el desarrollo de
disfuncién sistélica. Un seguimiento cardiovascular siste-
matico y de por vida es imprescindible para favorecer la
deteccién precoz de estos trastornos y prevenir la muer-
te subita cardiaca.

ABSTRACT

Myotonic dystrophy type 1(DMI) is a multisystem disea-
se with significant cardiac involvement that contributes
substantially to morbidity and mortality in affected pa-
tients. This review aims to examine the natural history
and prevalence of cardiovascular manifestations in pa-
tients with DMI1. Conduction disorders are the most fre-
quent cardiac manifestations, followed by the presence
of arrhythmias and the development of systolic dys-
function. Lifelong, systematic cardiovascular follow-up is
essential to promote early detection of these disorders
and to prevent sudden cardiac death.

INTRODUCCION

La distrofia miotdnica tipo 1 (DMI), también conocida
como enfermedad de Steinert, es una enfermedad he-
reditaria autosémica dominante causada por una expan-

Revista de la Sociedad Aragonesa de Cardiologia 2026

sién inestable de repeticiones CTG en el cromosoma 19.
Tiene una prevalencia estimada de 1:4.000-8.000 habi-
tantes, representando la forma mas comun de distrofia
muscular en adultos.

Se caracteriza principalmente por miotonia y debilidad
muscular progresiva, aunque al ser una enfermedad mul-
tisistémica, las manifestaciones cardiacas son una de las
complicaciones mas relevantes. La afeccién cardiovascu-
lar contribuye sustancialmente a la morbimortalidad, re-
presentando hasta un 20% de los fallecimientos en estos
pacientes, solo superado por la insuficiencia respiratoria.

La importancia de la afectacién cardiaca radica en su ca-
pacidad de presentarse independientemente del grado
de afeccién muscular, su potencial para manifestarse
como muerte subita, y la frecuente ausencia de sintomas
cardiovasculares debido a la limitada capacidad funcio-
nal de estos pacientes.

AFECCION CARDIACA
Fisiopatologia

La DMI esta causada por una expansion patoldgica de
repeticiones CTG en la regiéon no traducida 3' del gen
DMPK. En sujetos sanos, el nimero de repeticiones varia
entre 5 y 37, mientras que en pacientes con DMI puede
alcanzar varios miles. Esta expansion es inestable, au-
menta con la edad y entre generaciones (fenémeno de
anticipacién genética) y su tamano se correlaciona con
la gravedad clinica, afectando principalmente al misculo
esquelético, el corazén y el sistema nervioso central.

A nivel molecular, los ARN mutantes con repeticiones
CUG expandidas se acumulan en el ndcleo y secuestran
proteinas MBNL, esenciales para el empalme alternativo.
Junto con la sobreexpresién de CELFI, esto induce em-
palmes aberrantes y la reexpresion de isoformas fetales,
constituyendo un mecanismo de toxicidad por ganancia
de funcién del ARN.

La afectacion cardiaca en la DM1 deriva directamente de
estos mecanismos y se caracteriza por fibrosis miocardi-
ca progresiva y degeneracion del sistema de conduccién,
creando asi un sustrato para arritmias por reentrada y
disfuncién ventricular. Un elemento clave es el empalme
incorrecto del gen SCN5A, que altera la expresiéon del
canal de sodio Navl.5 y reduce la excitabilidad cardiaca
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favoreciendo trastornos de conduccién y arritmias. Ade-
mas, alteraciones en la expresién de otros genes regula-
dores del sistema de conduccién, como NKX2.5, junto
con la activacion anémala de la via PKC y la desregula-
cién de microARNSs, contribuyen al remodelado fibroso
y a la disfuncion eléctrica.

En conjunto, la DMI es una enfermedad multisistémica
compleja en la que la interaccion entre toxicidad del
ARN, alteraciones del empalme y fibrosis miocardica de-
termina la gravedad y heterogeneidad de la afectacion
cardiaca.(?

Prevalencia

La afectacion cardiaca en la DMI es altamente prevalente
y de caracter progresivo. En el momento del diagnésti-
co, aproximadamente el 40% de los pacientes presenta
alguna alteracién cardiaca, cifra que aumenta de manera
significativa hasta el 65% tras una mediana de seguimien-
to de alrededor de 10 afos. Esta progresion no es unifor-
me entre sexos, observandose una mayor prevalencia de
compromiso cardiaco en varones.

La edad constituye un factor de riesgo clave en esta pro-
gresion. A partir de los 40—45 afios se observa un aumen-
to significativo del riesgo de arritmias, de la necesidad
de implante de dispositivos cardiacos y del desarrollo de
disfuncidn sistélica ventricular, lo que subraya la impor-
tancia de una vigilancia cardioldgica estrecha y continua-
da en estos pacientes. 23

Manifestaciones clinicas

La afectacién cardiaca en la DM1 es con frecuencia asin-
tomaética. Cuando los sintomas estan presentes, lo mas
habitual es mareo, palpitaciones y sincope, mientras que
la insuficiencia cardiaca es excepcional. Esta elevada pro-
porcién de formas silentes justifica la necesidad de un
cribado sistematico.

1. Trastornos de Conduccién

Constituye la manifestacién cardiaca mas frecuente en
la DM1. En el momento del diagndstico, los trastornos de
conduccién (bloqueos auriculoventriculares, fasciculares
o de rama) estan presentes en aproximadamente el 30—
45% de los pacientes, y su prevalencia aumenta de forma
significativa con el seguimiento. A su vez, se observa una
progresién de la bradicardia sinusal, asi como una pro-
longacién de los intervalos PR, QRS y QTc, reflejando el
deterioro gradual del sistema de conduccién.

Los estudios electrofisiolégicos (EEF) revelan que incluso
alteraciones leves en el electrocardiograma (ECG) suelen
asociarse a defectos de conduccién infrahisianos, con
una correlacién significativa entre el intervalo HV y la
prolongacién del PR y del QRS. Es de destacar que mas
de la mitad de los pacientes con ECG normal presentan
ya afectacion infrahisiana. Esta progresion se traduce en
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un riesgo relevante de bloqueo auriculoventricular com-
pleto, especialmente en aquellos pacientes con interva-
lo HV 270 ms.

La edad, el sexo masculino, la fibrilacion auricular, el sin-
cope y la presencia de cualquier defecto de conduccién
en el ECG se han identificado como predictores inde-
pendientes de bloqueo avanzado.®¥

2. Arritmias

Las arritmias afectan aproximadamente al 35% de los
pacientes con DMI. Las mas frecuentes son los extrasis-
toles auriculares y ventriculares, seguido de arritmias
supraventriculares (principalmente fibrilacién y flutter
auricular).

La fibrilacién auricular con respuesta ventricular rapida
puede ser la primera manifestacién clinica de la enfer-
medad. Se ha observado que la prolongacién y disper-
sién de la onda P y el retraso electromecanico auricu-
lar debido a la fibrosis se asocian con el desarrollo de
fibrilacion auricular. Aunque el riesgo tromboembélico
no esta bien establecido, se han descrito eventos ce-
rebrovasculares incluso en pacientes con puntuaciones
CHA_DS,-VA bajas (puntuacién de 0 o 1).

En cuanto a las arritmias ventriculares sostenidas, son
poco frecuentes y se relacionan con fibrosis miocardica
y alteraciones de la conduccién en el sistema His—Pur-
kinje, que favorecen circuitos de reentrada.’>*

3. Disfuncién Ventricular

La disfuncién ventricular izquierda es menos frecuente
que los trastornos de conduccién o las arritmias, pero
clinicamente relevante en la DMI. Al final del seguimien-
to, aproximadamente el 20% de los pacientes presenta
disfuncién sistdlica (fraccién de eyeccién <50%), mien-
tras que las formas severas (fraccién de eyeccién <35%)
se observan en alrededor del 5%. (4%

Mortalidad cardiovascular

Entre las causas cardiovasculares de fallecimiento en
pacientes con DM, la muerte subita cardiaca es la mas
frecuente, siendo la responsable de aproximadamente el
43% de los casos. La incidencia anual de muerte subita se
ha estimado en 1%. Existen otras causas mucho menos
prevalentes como la insuficiencia cardiaca terminal o in-
farto de miocardio.

Entre los principales mecanismos subyacentes de la muer-
te subita se encuentra la progresién de la enfermedad del
sistema de conduccién hacia bloqueo auriculoventricular
completo, asistolia y las arritmias ventriculares.

Se han descrito como predictores independientes de
muerte sUbita cardiaca las arritmias auriculares, las alte-
raciones del ECG (ritmos distintos al sinusal, PR 2240 ms,
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QRS 2120 ms, bloqueo auriculoventricular de segundo o
tercer grado), edad avanzada y antecedentes familiares
de muerte subita. 34

Pruebas diagnésticas y su rendimiento

A la hora de hablar de pruebas diagnésticas podemos
diferenciar entre invasivas y no invasivas. El enfoque no
invasivo se basa principalmente en el ECG de 12 deriva-
ciones y el registro ambulatorio de 24 horas (Holter). El
ECG es la modalidad mas sensible, detectando entre el
25-50% de las afecciones cardiacas, siendo imprescindi-
ble para documentar la progresién en los intervalos PR,
QRS y QTc a lo largo del seguimiento de los pacientes.
La monitorizacién con Holter incrementa considerable-
mente la deteccidn de afeccién del sistema de conduc-
cién.

El enfoque invasivo, mediante EEF, se indica en pacientes
con defectos leves de conduccién. Un intervalo HV = 70
ms identifica alto riesgo de bloqueo auriculoventricular
completo y muerte subita. En estudios observacionales
prospectivos, el 50% de los pacientes con HV = 70 ms
en los que se instauré marcapasos desarrollé bloqueos
avanzados a los meses del implante.

El uso combinado de estas modalidades mejora significa-
tivamente la deteccién de la afeccién cardiaca. Este en-
foque integrado permite una evaluacién mas completa
del riesgo arritmico y de disfuncién ventricular en pa-
cientes con DMI. (347)

Implicaciones terapéuticas

El implante de marcapasos definitivo constituye un tra-
tamiento de primera linea para la prevencién de la muer-
te subita en pacientes con DMI debido al alto riesgo de
progresion rapida e impredecible hacia BAV completo.
Se estima que entre el 15 y el 20% de los pacientes con
DMI requeriran de su implante. Aunque no existen en-
sayos aleatorizados, los registros observaciones han de-
mostrado una mejor supervivencia global en pacientes
con alteraciones leves de la conduccién que recibieron
marcapasos guiados por estudio electrofisiolégico cuan-
do el intervalo HV fue igual o mayor a 70 ms.

La guia de la Sociedad Europea de Cardiologia de esti-
mulacién y resincronizacion cardiaca de 2021 recomienda
el implante de marcapasos en presencia de BAV de se-
gundo grado avanzado o de tercer grado y cuando el in-
tervalo HV sea mayor 70ms independientemente de los
sintomas. Con una recomendacién llb se puede consi-
derarse en pacientes con BAV de primer grado, bloqueo
fascicular o bloqueo de rama; asi como en aquellos con
prolongacién significativa del intervalo PR o del QRS du-
rante el seguimiento.

En cuanto a los desfibriladores automaticos implanta-
bles (DAI) estan indicados principalmente en presencia
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de arritmias ventriculares, disfuncién ventricular izquier-
da severa como prevencién primaria en pacientes de
alto riesgo especialmente cuando la expectativa de vida
supera un ano. La decisién del implante debe tener en
cuenta la elevada mortalidad por insuficiencia respirato-
ria por lo que se recomienda una evaluacién multidisci-
plinaria.

En cuanto a las arritmias supraventriculares no esta cla-
ramente establecido si su manejo debe ser distinto del
de la poblacién general. Actualmente, las indicaciones
de anticoagulacién y la ablaciéon de venas pulmonares
siguen los criterios habituales, mientras que los antiarrit-
micos de clase | deben emplearse con extrema precau-
cién debido a su potencial proarritmico.

Por ultimo, el tratamiento de la disfuncién ventricular iz-
quierda y de la insuficiencia cardiaca debe seguir las guias
clinicas actuales aunque la optimizacién farmacolégica
es frecuentemente limitada por hipotensién sintomatica
e hiperpotasemia. *#7)

Seguimiento clinico

Las guias actuales recomiendan la realizaciéon de un ECG
anual en pacientes asintomaticos con DM asi como la
realizacién de Holter y ecocardiografia segun criterio cli-
nico, sin establecer claramente su periodicidad. Sin em-
bargo, la evidencia disponible sugiere que este enfoque
puede ser insuficiente debido a la naturaleza progresiva
y silenciosa de la afectacién cardiaca de estos pacientes.

Diversos estudios observacionales respaldan la necesi-
dad de un seguimiento multimodal combinando ECG,
Holter y ecocardiografia, incrementando de forma sig-
nificativa el rendimiento diagndstico. Lo que se propone
es una evaluacién inicial que incluya ECG de 12 derivacio-
nes, Holter de 24 a 48 horas y ecocardiografia transto-
racica. Si no existen alteraciones se recomienda un ECG
anual, Holter bianual y ecocardiografia cada dos o cuatro
anos.

Por el contrario, en aquellos pacientes asintomaticos
con hallazgos patolégicos el seguimiento debe indivi-
dualizarse con intervalos mas estrechos, considerando la
realizacién de pruebas invasivas como el EEF. En particu-
lar, la presencia en el ECG de un intervalo PR prolongado
(2240 ms), QRS ancho (2120 ms) o bloqueos intraventri-
culares justifica el EEF, aun en ausencia de clinica. La de-
teccién de alteraciones relevantes en la monitorizacién
ambulatoria, como pausas o bloqueos auriculoventricu-
lares intermitentes, refuerza esta indicacion.

Cabe recordar que la baja frecuencia de sintomas car-
diovasculares no excluye la presencia de alteraciones re-
levantes por lo que se justifica un cribado sistematico e
independiente de la sintomatologia asi como un segui-
miento cardiovascular de por vida. 78
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CONCLUSIONES

La afectacion cardiaca en la distrofia mioténica tipo 1es
frecuente, progresiva y potencialmente mortal con pre-
dominio de los trastornos de conduccién y las arritmias.
Su curso habitualmente asintomatico y su asociacién
con muerte subita justifican un seguimiento cardiovas-
cular sistematico y de por vida. Un abordaje multimodal
protocolizado y multidisciplinario permite la deteccién
precoz y la intervencién necesaria para reducir la morbi-
mortalidad cardiovascular.
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RESUMEN

Introduccion: Es bien conocida la asociaciéon entre una
buena adherencia a la dieta mediterranea y una reduc-
cién significativa del riesgo de sindrome coronario agudo
(SCA), tanto en prevencién primaria como secundaria.
Existen estudios transversales que describen una tenden-
cia preocupante hacia la disminucién de esta adherencia
en los dltimos afos. El presente estudio tiene como ob-
jetivo definir el grado de adherencia actual a la dieta me-
diterranea en Aragoén, asi como evaluar su impacto en el
perfil lipidico y la gravedad del evento coronario.

Métodos: Se trata de un estudio observacional, retros-
pectivo y unicéntrico. Se incluyeron un total de 60 pa-
cientes con diagnéstico de SCA entre mayo de 2024 y
abril de 2025. Se registraron variables clinicas y analiti-
cas, junto con las caracteristicas del evento isquémico
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de cada paciente. La adherencia a la dieta mediterranea
se determiné mediante la puntuacién en el cuestiona-
rio PREDIMED. La gravedad del evento se definié segin
la forma de presentacion (SCACEST o SCASEST), la ex-
tension de la isquemia (en funcién del vaso afectado), la
fraccion de eyeccién del ventriculo izquierdo (FEVI) y el
valor maximo de troponina T ultrasensible (TnTus).

Resultados: De los 60 pacientes incluidos, 42 (70%) pre-
sentaban una baja adherencia, mientras que 18 (30%)
presentaban una buena adherencia. Al comparar los gru-
pos, se observé un predominio del sexo masculino en
el grupo de baja adherencia. No se hallaron diferencias
en cuanto a la edad, indice de masa corporal ni en los
principales factores de riesgo cardiovascular. Tampoco
se observaron diferencias en la forma de presentacién
del SCA, extensidn de la enfermedad, la FEVI o en los ni-
veles de TnTus, proteina C reactiva, colesterol total, LDL
y HDL. No obstante, se observé una diferencia significa-
tiva en los niveles de lipoproteina(a), siendo mas bajos
en el grupo con alta adherencia a la dieta mediterranea
(25,56 vs. 5913 mg/dL; p=0,045).

Conclusiones: La adherencia a la dieta mediterranea en
pacientes con SCA en Aragdn es preocupantemente baja
(30 %), en consonancia con los resultados obtenidos en
estudios previos en la poblacién espafola. Aunque no se
observaron diferencias estadisticamente significativas en
cuanto a la gravedad del evento, una mayor adherencia
se asocié con menores niveles de lipoproteina(a).

ABSTRACT

Background: The association between good adherence to
the Mediterranean diet and a significant reduction in the
risk of acute coronary syndrome (ACS), in both primary
and secondary prevention, is well established. However,
cross-sectional studies have reported a concerning trend
towards decreased adherence in recent years. This study
aims to assess the current level of adherence to the Me-
diterranean diet in Aragén and to evaluate its impact on
lipid profile and the severity of coronary events.
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Methods: This is a retrospective, observational, sin-
gle-center study including 60 patients diagnosed with
ACS between May 2024 and April 2025. Clinical and la-
boratory variables, and ischemic event characteristics
were recorded. Mediterranean diet adherence was as-
sessed using the PREDIMED questionnaire score. Event
severity was defined based on clinical presentation (STE-
MI or NSTEMI), ischemic extent (based on the affected
vessel), left ventricular ejection fraction (LVEF), and peak
high-sensitivity cardiac troponin (hs-cTn) levels.

Results: Among the 60 patients, 42 (70%) demonstrated
low adherence, while 18 (30%) had good adherence (=9
points). A predominance of male sex was observed in the
low adherence group. No significant differences were
found regarding age, body mass index, or major cardio-
vascular risk factors. Similarly, no differences were obser-
ved in ACS presentation type, disease extent, LVEF, le-
vels of hs-cTn, C-reactive protein, total cholesterol, LDL,
or HDL cholesterol. However, lipoprotein(a) levels were
significantly lower in the high adherence group compa-
red to the low adherence group (25.56 vs. 5913 mg/dL;
p=0.045).

Conclusions: Adherence to the Mediterranean diet
among ACS patients in Aragén is alarmingly low (30%),
consistent with previous findings in the Spanish popu-
lation. Although no statistically significant differences in
event severity were detected, higher adherence was as-
sociated with lower lipoprotein(a) levels.

INTRODUCCION

La enfermedad cardiovascular continta siendo una de
las principales causas de morbimortalidad en nuestro
pais. Entre los multiples factores que contribuyen a su
desarrollo, los habitos dietéticos desempefan un papel
importante tanto en su aparicién como en su progresion.
Por ello, fomentar patrones de alimentacién saludable
se ha convertido hoy en dia en una estrategia prioritaria
de prevencién cardiovascular .

Dentro de este marco, la dieta mediterranea, caracteri-
zada por un elevado consumo de frutas y verduras, le-
gumbres, frutos secos, pescado, carnes blancas y aceite
de oliva, ha sido identificada como una de las mas bene-
ficiosas. Una adecuada adherencia a la misma sigue aso-
ciandose con un menor riesgo cardiovascular, asi como
con un perfil lipidico mas favorable, caracterizado por
mayores niveles de colesterol HDL y menores niveles de
LDL, triglicéridos y colesterol total ©.

En consonancia con toda la evidencia acumulada, las
guias europeas de prevencién cardiovascular del 2021
recomiendan seguir una dieta saludable, especialmente
la mediterranea, con un nivel de recomendacién IA ©,
Ademas, las guias europeas sobre el diagnéstico y trata-
miento del sindrome coronario agudo (SCA) publicadas
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en 2023, la reafirman como la mejor opcién dietética,
aconsejando su seguimiento en todos los pacientes que
han sufrido un evento coronario agudo con un nivel de
recomendacién 1B,

No obstante, a pesar de estas indicaciones, datos recien-
temente publicados en la Revista Espafiola de Nutricién
y Dietética han puesto de manifiesto una preocupante
disminucién en la adherencia a la dieta mediterranea en
la poblacién general espafiola ®. En este contexto, plan-
teamos el presente estudio, cuyo objetivo fue evaluar el
grado de adherencia a la dieta mediterranea en la comu-
nidad auténoma de Aragén, asi como explorar su posible
asociacion con el perfil lipidico y la gravedad del SCA.

OBJETIVOS

El objetivo primario del estudio fue determinar el gra-
do de adherencia a la dieta mediterranea en la pobla-
cién aragonesa mediante la aplicacién del cuestionario
PREDIMED. Como objetivos secundarios, se propusieron
analizar el impacto de dicha adherencia sobre el perfil li-
pidico y evaluar la posible relacién entre el patrén dieté-
tico y la forma de presentacion clinica del SCA, la exten-
sién de afectacioén coronaria, y parametros pronésticos
como la fraccién de eyeccion del ventriculo izquierdo
(FEVI) y el pico de troponina T ultrasensible (TnTus).

MATERIAL Y METODOS

Diserio del estudio: Se trata de un estudio observacional,
retrospectivo y unicéntrico, llevado a cabo en el Hospi-
tal Clinico Universitario Lozano Blesa de Zaragoza. Entre
mayo de 2024 y abril de 2025, se incluyeron un total de 60
pacientes con diagnéstico de sindrome coronario agudo
con elevacién del ST (SCACEST) o sin elevacién del ST
(SCASEST). Se incluyeron a todos aquellos pacientes ma-
yores de 18 afos que no hubieran tomado previamente
antiagregantes y/o antiinflamatorios, asi como aquellos
con antecedentes de patologia del ambito gastrointesti-
nal que supusiera una modificacién de su dieta habitual.

Método de evaluacion: La adherencia a la dieta medite-
rranea de cada uno de los pacientes se evalué mediante
el cuestionario validado PREDIMED, que permitié cate-
gorizar a los pacientes segin su cumplimiento dietético
en dos grupos: baja adherencia (puntuacién < 9) y buena
adherencia (puntuacién 9). Los parametros bioquimicos
se analizaron siguiendo los rangos de referencia estable-
cidos por el laboratorio del hospital. Respecto a la forma
de presentacién del SCA, se dividié a los pacientes segin
el registro del primer electrocardiograma realizado: con
elevacion del segmento ST (SCACEST) y sin elevacion
del segmento ST (SCASEST). En cuanto al grado de afec-
tacion coronaria, se definié en funcién del nimero de
vasos con lesiones significativas (entre 1y 4 vasos) en la
coronariografia realizada durante el ingreso. Finalmente,
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la FEVI se evalué mediante ecocardiografia transtoracica,
considerandose preservada si era igual o superior al 50%,
y reducida si se encontraba por debajo del 50%.

Variables recogidas: Las variables demograficas y clini-
cas recogidas fueron: sexo, edad, peso, talla, indice de
masa corporal, tabaquismo, dislipidemia, diabetes melli-
tus y las principales caracteristicas del evento coronario
agudo (forma de presentacion, nimero de vasos afecta-
dos y fraccion de eyeccién ventricular al alta). En cuanto
a las variables analiticas, se registraron los niveles de: Tn-
Tus, Proteina C reactiva (PCR), Colesterol total (CT), LDL,
HDL y lipoproteina(a).

Andlisis estadistico: Se realizaron analisis descriptivos
utilizando medidas de tendencia central (media) y dis-
persion (desviacion estandar) para las variables cuanti-
tativas, y frecuencias y porcentajes para las cualitativas.
Las comparaciones entre grupos se realizaron mediante
el programa IBM SPSS® Statistics v.25. Para las variables
cuantitativas se usé la prueba de U de Mann-Whitney,
mientras que las variables cualitativas se compararon
mediante la prueba exacta de Fisher. Para todas ellas, se
consider significativo un valor de p < 0.05.

Consideraciones éticas y declaraciones: Se obtuvo el
consentimiento informado por escrito de todos los par-

Tabla 1.

Objetivo primario: Del total de los 60 pacientes inclui-
dos en el estudio, 42 (70 %) presentaron una baja adhe-
rencia a la dieta mediterranea, definida por una puntua-
ciéon PREDIMED inferior a 9, mientras que 18 pacientes
(30 %) mostraron una buena adherencia (puntuacién = 9).
En el grupo con baja adherencia, la puntuacién obtenida
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ticipantes para ser incluidos en el estudio. Este trabajo
no ha recibido financiacién publica ni privada para su
realizacion.

RESULTADOS

Caracteristicas basales: La edad media de la poblacién
estudiada fue de 59,63 + 9,63 afos, sin diferencias signifi-
cativas entre ambos grupos (p = 0,948). En cuanto al sexo,
se observé un claro predominio masculino en el total de
la muestra (75%), siendo significativamente mayor en el
grupo con baja adherencia (83,33% vs 55,56%, p = 0,048).
Respecto a las principales comorbilidades estudiadas, el
tabaquismo resulté ser la mas prevalente, presente en el
63,3% de los pacientes, seguido de la dislipemia (61,7%), la
hipertension arterial (48,3%) y, en menor medida, la dia-
betes mellitus tipo Il (18,3%). No se observaron diferen-
cias estadisticamente significativas entre los grupos en
ninguna de estas variables, aunque se detectd una ligera
tendencia no significativa hacia una mayor prevalencia
de hipertensién arterial en aquellos con menor adheren-
cia (52.38% vs 38.89%; p=0,405). En relacién con el indice
de masa corporal (IMC), la media global fue de 29,30 +
4,82 kg/m?2, sin diferencias relevantes entre grupos (p =
0,693). Las principales caracteristicas demograficas y cli-
nicas basales de ambos grupos se muestran en la Tabla 1.

con mayor frecuencia (moda) fue de 8, con una media
de 6,5 y un rango de 3 a 8 puntos. Por el contrario, en el
grupo con buena adherencia, la puntuacién mas habitual
fue de 10, con una media de 10,17 y un rango de 9 a 12
puntos. (Figura 1)
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Figural.

Objetivos secundarios:
Impacto en el perfil lipidico

No se observaron diferencias significativas entre los gru-
pos en cuanto a los niveles de CT, LDL, HDL o triglicéri-
dos. Concretamente, en el caso del colesterol HDL, los
pacientes con buena adherencia a la dieta presentaron
una media de 48,22 + 9,68 mg/dL, superior a la obser-
vada en el grupo con baja adherencia (44,35 + 11,09 mg/
dL). Aunque esta diferencia no alcanzé la significacion
estadistica (p = 0,136), se evidencié una tendencia hacia
niveles mas altos de HDL en el grupo con adecuada ad-
herencia.

Tabla 2.

Impacto en las caracteristicas y prondstico del evento
coronario

En relacion con la forma de presentacion clinica del

Cabe senalar que tanto el CT como el LDL también pre-
sentaron valores medios ligeramente mas elevados en
el grupo con mejor adherencia (204,31 £ 26,39 mg/dL y
129,18 + 23,30 mg/dL, respectivamente) en comparacién
con el grupo con baja adherencia (195,74 + 37,08 mg/dL
y 123,08 + 35,64 mg/dL), aunque estas diferencias fueron
aun menos significativas desde el punto de vista estadis-
tico (p = 0,458 en ambos casos).

En cuanto a los niveles de lipoproteina(a), estos fueron
significativamente mas bajos en los pacientes con buena
adherencia a la dieta mediterranea, con una media de
25,56 mg/dL frente a 59,13 mg/dL en el grupo de baja ad-
herencia (p = 0,045). (Tabla 2)

sindrome coronario agudo (SCA), se observé que el
SCACEST predominé en el grupo con baja adherencia
(73,8 %), mientras que el SCASEST fue mas frecuente en-
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tre los pacientes con buena adherencia (38,89 %), aun-
que sin alcanzar la significacién estadistica (p = 0,367).

Respecto al nimero de vasos coronarios afectados, la
afectacién de un solo vaso fue mas comun en los pa-
cientes con buena adherencia (44,44 %), en contraste
con la afectacién multivaso, que predominé en el grupo
con baja adherencia (mas del 70 % con afectacién de 2
o mas vasos). Nuevamente, estas diferencias no fueron
significativas (p = 0,427).

Tabla 3.

DISCUSION Y CONCLUSIONES

Los resultados de este estudio revelan cémo, a pesar de
las recomendaciones explicitas incluidas en las guias de
practica clinica actualmente vigentes, la mayoria de los
pacientes ingresados por SCA en nuestra cohorte pre-
sentaban una baja adherencia a la dieta mediterranea.
Se trata de una realidad preocupante que va en conso-
nancia con las Gltimas tendencias observadas a nivel na-
cional, apuntando hacia una pérdida progresiva de este
habito dietético.

Ademas, mas alla del dato epidemioldgico, los resultados
sugieren una asociacién potencial entre una baja adhe-
rencia dietética y una presentacion clinica mas grave del
SCA. Aunque las diferencias obtenidas en los parame-
tros analizados no alcanzaron la significacion estadistica,
el hecho de observar con mayor frecuencia disfuncién
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En cuanto a los parametros pronésticos, no se obtuvie-
ron diferencias estadisticamente significativas en ningu-
no de ellos, pudiendo tnicamente hablar de tendencias.
La fraccién de eyeccién del ventriculo izquierdo (FEVI)
fue preservada en un mayor porcentaje de pacientes con
buena adherencia (88,9 % vs 73,8 %, p = 0,308). Ademas,
los niveles medios de troponina T ultrasensible fueron
mas bajos en este mismo grupo (18,61 vs 241179; p =
0,556). (Tabla 3)

ventricular izquierda y picos enzimaticos mas elevados
en los pacientes con peor adherencia dietética, sugie-
re una tendencia a un dano miocardico mas extenso en
este grupo.

Sin embargo, cabe recordar que también fue en el grupo
de baja adherencia en el que se observaron niveles de
lipoproteina(a) mas elevados. Este hallazgo abre un in-
teresante interrogante sobre el papel modulador de la
dieta mediterranea en los niveles de la Lp(a) o, por otro
lado, sobre la influencia directa de esta lipoproteina en
la gravedad del SCA ).

En la literatura actual, el papel de la Lp(a) en la enferme-
dad coronaria aun no esta del todo definido. Un estudio
transversal publicado en la Revista Europea de Cardio-
logia Preventiva demostré una asociacion entre niveles
elevados de Lp(a) y una mayor gravedad del evento co-
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DISCUSION Y CONCLUSIONES

Los resultados de este estudio revelan cémo, a pesar de
las recomendaciones explicitas incluidas en las guias de
practica clinica actualmente vigentes, la mayoria de los
pacientes ingresados por SCA en nuestra cohorte pre-
sentaban una baja adherencia a la dieta mediterranea.
Se trata de una realidad preocupante que va en conso-
nancia con las dltimas tendencias observadas a nivel na-
cional, apuntando hacia una pérdida progresiva de este
habito dietético.

Ademas, mas alla del dato epidemiolégico, los resultados
sugieren una asociacién potencial entre una baja adhe-
rencia dietética y una presentacion clinica mas grave del
SCA. Aunque las diferencias obtenidas en los parame-
tros analizados no alcanzaron la significacion estadistica,
el hecho de observar con mayor frecuencia disfuncién
ventricular izquierda y picos enzimaticos mas elevados
en los pacientes con peor adherencia dietética, sugie-
re una tendencia a un dafno miocardico mas extenso en
este grupo.

Sin embargo, cabe recordar que también fue en el grupo
de baja adherencia en el que se observaron niveles de
lipoproteina(a) mas elevados. Este hallazgo abre un in-
teresante interrogante sobre el papel modulador de la
dieta mediterranea en los niveles de la Lp(a) o, por otro
lado, sobre la influencia directa de esta lipoproteina en
la gravedad del SCA®),

En la literatura actual, el papel de la Lp(a) en la enferme-
dad coronaria ain no esta del todo definido. Un estudio
transversal publicado en la Revista Europea de Cardio-
logia Preventiva demostré una asociacion entre niveles
elevados de Lp(a) y una mayor gravedad del evento co-
ronario, incluyendo mayor frecuencia de oclusién coro-
naria crénica, enfermedad coronaria difusa multivaso y
puntuaciones SYNTAX mas altas . En contraposicion, un
estudio nacional recientemente publicado en la Revista
Espaiola de Cardiologia no encontré diferencias esta-
disticamente significativas entre los niveles de Lp(a) y la
forma de presentacién del infarto, lo que refleja la com-
plejidad de este biomarcador y su interacciéon con otros
factores de riesgo ™. El contraste entre ambos estudios
podria deberse a diferencias en el disefio metodolégico
o las caracteristicas de las poblaciones estudiadas. No
obstante, estas discrepancias siguen evidenciando que
el papel de la Lp(a) en la enfermedad coronaria continta
siendo controvertido, por lo que se requiere una mayor
investigacion para esclarecer su implicacién clinica y pro-
néstica.

En nuestro estudio, la coexistencia de una dieta inade-
cuada y niveles mas elevados de Lp(a) en el grupo de
pacientes con eventos mas graves sugiere una posible
interaccién sinérgica entre ambos factores. Pese a ello,
al tratarse de un estudio observacional, retrospectivo y
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con un tamafno muestral pequeno, es dificil establecer
una relacién causal clara. Se necesitan mas estudios pros-
pectivos con una muestra mas amplia de pacientes para
evaluar la verdadera adherencia a la dieta mediterranea,
su impacto en la gravedad de la enfermedad arterial co-
ronaria y el perfil lipidico, y finalmente determinar qué
papel juega la Lp(a) en todo este contexto.

En conclusién, los hallazgos del presente estudio han
demostrado una baja adherencia a la dieta mediterra-
nea en la poblacién con diagnéstico de SCA en Aragén
en el ultimo afo, lo que a su vez se ha relacionado con
una presentacién clinica mas severa del evento corona-
rio y un perfil lipidico menos favorable, especialmente
en cuanto a los niveles de Lp(a). Estos resultados ponen
de manifiesto la necesidad de reforzar nuevas interven-
ciones educativas y nutricionales dirigidas a la poblacién,
con el objetivo de fomentar la adherencia a una dieta
con beneficios cardiovasculares demostrados, contribu-
yendo asi a mejorar el prondstico y la calidad de vida de
los pacientes.
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RESUMEN

La trombosis de vena cava inferior es una entidad asocia-
da a elevada mortalidad y con importante repercusién
sociosanitaria, la cual requiere diagnéstico y manejo pre-
coz. Dicho diagnéstico puede realizarse de forma fiable
a través de un estudio ecocardiografico, como el caso
que presentamos, pudiendo diagnosticar esta entidad
con una prueba rapida, poco cruenta y de facil accesi-
bilidad.

ABSTRACT

Inferior vena cava thrombosis is associated with high
mortality and significant social and health impact, requi-
ring early diagnosis and management. This diagnosis can
be reliably made through an echocardiographic study, as
in the case presented, diagnosed with a rapid, minimally
invasive, and easily accessible test.

PRESENTACION DEL CASO

Presentamos el caso de una paciente de 48 afos, fu-
madora activa de tabaco y cannabis, ex-consumo co-
caina, con antecedentes de esquizofrenia paranoide,
enfermedad de Behcet y TVP izquierda de la vena po-
plitea en 2013, que acude a Urgencias por dolor abdo-
minal. En analitica sanguinea destaca Dimero D 1766 ng/
ml con leve elevacién de reactantes de fase aguda. Se
realiza angio-TC toracoabdominal en la que se descarta
tromboembolismo pulmonar, sin embargo, se describe
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ausencia contrastacién de las venas suprahepaticas de-
recha y media y de la vena cava inferior a nivel hepatico
e infrarrenal, que sugiere trombosis en dichas localiza-
ciones. Se completa el estudio con ecografia abdominal
que muestra en la vena cava inferior, a nivel del trayecto
intrahepatico, un segmento con ocupacién de la luz del
vaso por material ecogénico y escaso flujo vascular peri-
férico, con trombosis.

Durante el ingreso se realiza un ecocardiograma transto-
racico (Imagen 1) en la que se aprecia imagen de trombo
de 45x25 mm (Imagen 2) en la desembocadura de la vena
cava inferior en auricula derecha con ocupacién de toda
la luz del vaso, sin trombos intracavitarios y con funcién
biventricular conservada (Imagen 3), sin dilatacién de ca-
vidades ni valvulopatias relevantes, confirmando el diag-
néstico de trombosis de vena cava inferior.

Se completd estudio con analitica sanguinea (sin datos
a destacar), estudio genético (Heterocigota para Gen Fll
protrombina -mutacién G20210A), serologias (negativas),
TC toraco-abdominal (no LOEs) y gastroscopia (Ulceras
en vias de cicatrizacién forrest Il duodenales y gastropa-
tia leve por HTportal).

Se concluye, por tanto, un origen multifactorial por en-
fermedad autoinmune de base (enfermedad de Behcet)
favorecida por otros factores de riesgo protrombéticos
(enfermedad tromboembdlica venosa previa, mutacién
heterocigota G20210A del Gen FIlI (protrombina), taba-
quismo activo, farmacolégica por tratamiento con ari-
piprazol) y se da alta a domicilio bajo tratamiento anti-
coagulante y con revisiones en consultas de Enfermedad
Tromboembélica Venosa.

La trombosis venosa es una enfermedad de interés cli-
nico, tanto por su morbimortalidad como por sus con-
secuencias sociosanitarias. Cabe destacar la trombo-
sis de localizacion en vena cava inferior, ya que es una
entidad asociada a elevada mortalidad, la cual requiere
diagnéstico y manejo precoz. Especialmente importan-
te, el estudio etiolégico en pacientes jovenes, ya que ha
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demostrado su frecuente asociacién con alteraciones
congénitas o adquiridas de la coagulacién, enfermeda-
des inmunolégicas y neoplasias. Mostramos este caso
por la claridad de las imagenes ecocardiograficas, en las
que se demuestra claramente cémo la vena cava inferior

esta ocupada por trombo, cuyos margenes quedan exce-
lentemente visualizados en dicha prueba, quedando pa-
tente que es posible diagnosticar esta entidad con una
prueba tan poco cruenta y de facil acceso, como es la
ecografia cardiaca.

Imagen 1. Trombo en la desembocadura de la VCl, visto por ecocardiograma transtoracico.

Imagen 2. Medidas del trombo a nivel de la VCI.
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Imagen 3. Plano apical de 4 camaras. Ausencia de dilatacién de las cavidades cardiacas.
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PRESENTACION DEL CASO

Varén de 60 afios con antecedentes de fibrilacién auri-
cular paroxistica sin anticoagulacion y adenocarcinoma
de sigma estadio IV con metastasis hepaticas, tratado
mediante sigmoidectomia laparoscépica y metastasec-
tomias hepaticas, actualmente en tratamiento con qui-
mioterapia adyuvante esquema FOLFOX 6m (acido foli-
nico, fluorouracilo y oxaliplatino).

A los 10 minutos del inicio del segundo ciclo de quimio-
terapia en hospital de dia, el paciente presenté dolor to-
racico, disnea, vémitos y sincope. En la toma de constan-
tes se objetivé bradicardia a 35 lpm, desaturacion severa
(SatO, 75%) e hipotension arterial (80/55 mmHg). Se ini-
ciaron maniobras de resucitacion con fluidoterapia y oxi-
genoterapia. El ECG mostré bloqueo auriculoventricular
completo (BAVc) a 30 |pm, supradesnivelacién del ST en
cara inferior y descenso del ST en |, aVL y V2-V3 (Imagen
1). Ante estos hallazgos se contacté con cardiologia.

Imagen 1

A la llegada del equipo de cardiologia, el paciente conti-
nuaba hemodinamicamente inestable pese al tratamien-
to inicial, con hipotensién, desaturacién (80% con reser-
vorio a 12 |/min) y BAVc a 35 |pm. La gasometria venosa
evidenciaba acidosis respiratoria con lactato elevado
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(pH 7,01; pCO, 64 mmHg; HCO, 23 mmol/|; lactato 5,8
mmol/l). En la exploracién fisica destacaban bajo nivel
de consciencia (Glasgow 12), hipoventilacién bilateral,
sibilantes espiratorios dispersos y un rash cutaneo dise-
minado.

Ante la sospecha de shock anafilactico y posible sindro-
me de Kounis, se administré adrenalina intramuscular y
corticoterapia intravenosa, con rapida mejoria hemodi-
namica, respiratoria y neurolégica. Un nuevo ECG mos-
tré taquicardia sinusal y normalizacion casi completa del
supradesnivel del ST (Imagen 2). Se decidi6 realizar co-
ronariografia sin antiagregacion para evaluar la anatomia
coronaria.

Imagen 2

En la coronariografia se observaron arterias epicardicas
con estenosis moderada en el segmento medio de la
descendente anterior y ligera estenosis en la coronaria
derecha, sin lesiones significativas (Imagen 3,4). El pacien-
te ingresé en UCI para vigilancia, hemodindmicamente
estable (TA 123/65 mmHg, SatO, 97% sin oxigeno). Anali-
ticamente, presenté mejoria gasométrica, normalizacién
progresiva del lactato y un pico de troponina T ultrasen-
sible de 293 ng/ml. Tras 24 horas, por estabilidad clinica,
se dio de alta a planta de oncologia. La extraccién de
triptasa, realizada posteriormente, resulté normal (1,73
Mg/L), lo cual se atribuyé al retraso de mas de 24 horas
desde el evento. Fue dado de alta el mismo dia.

Un mes después fue valorado en Alergologia realizando-
se prick test que resulté positivo (Imagen 5) y se con-
firmé hipersensibilidad a oxaliplatino (reaccién grado IlI
de Brown) y por tanto diagndstico final de sindrome de
Kounis tipo Il.
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Imagen 3

Imagen 4

Imagen 5

DISCUSION

El sindrome de Kounis, descrito por primera vez en 1991,
es una entidad infrecuente pero potencialmente grave
definida como la coincidencia de un sindrome coronario
agudo (SCA) con una reaccién alérgica o anafilactica. Re-
presenta una angina o infarto desencadenado por media-
dores inflamatorios —histamina, citoquinas— liberados
durante una reaccién de hipersensibilidad, que provocan
vasoespasmo coronario, ruptura de placa o trombosis.

Se distinguen tres tipos segun la situacién de las arte-
rias coronarias y el mecanismo fisiopatolégico: Tipo I:
pacientes con arterias coronarias normales, sin enferme-
dad aterosclerética. Tipo II: pacientes con enfermedad
aterosclerética previa en quienes la reaccién alérgica
puede desencadenar ruptura o erosién de placa causan-
do un SCA. Tipo Ill: trombosis aguda de stents previa-
mente implantados.

No existen criterios diagnésticos establecidos; el diag-
néstico se basa en la combinacién de clinica, ECG, pa-
rametros analiticos e inmunolédgicos. Clinicamente, el
cuadro combina sintomas de reaccién alérgica con dolor
toracico isquémico. El ECG puede mostrar supradesnivel
o infradesnivel del ST y/o diferentes grados de bloqueo
AV. Analiticamente, la elevacién de mediadores alérgicos
como triptasa o histamina apoya el diagnéstico, aunque
su corta vida media exige una extraccién precoz. En el
caso presentado, la triptasa fue normal debido a la de-
mora en la toma de la muestra.

La coronariografia es fundamental para evaluar la anato-
mia coronaria, clasificar el tipo de sindrome y decidir si
es necesario tratar lesiones coronarias. Las pruebas alér-
gicas especificas, como el prick test, son esenciales para
identificar el agente causal y evitar futuras reexposicio-
nes. En este paciente, la identificacién de la hipersensibi-
lidad permitié modificar el tratamiento oncolégico.

El manejo terapéutico supone un reto por la coexisten-
cia de una reaccion alérgica y un SCA. Se recomienda
tratar inicialmente la reaccion alérgica segun su gravedad
con corticoterapia 1V, antihistaminicos y uso cuidadoso
de adrenalina, dado que puede empeorar la isquemia.
Desde el punto de vista cardiolégico se aconseja iniciar
vasodilatadores coronarios y, una vez conocida la ana-
tomia coronaria, valorar antiagregacion o anticoagula-
cion si existe una lesion que requiera intervencién. En el
paciente descrito predominé el shock anafilactico, por
lo que el manejo se centré en la anafilaxia, la respuesta
adecuada al tratamiento respaldé el diagnéstico de sin-
drome de Kounis.

En conclusién, el sindrome de Kounis es una condicidn
rara en la que convergen alergia y cardiologia. Su recono-
cimiento temprano es esencial para evitar complicacio-
nes graves por lo que un diagndstico integral y un mane-
jo cuidadoso son claves para mejorar el pronéstico.
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RESUMEN

Se presenta el caso de un paciente con insuficiencia car-
diaca derecha refractaria y funcién biventricular preser-
vada, con diagnéstico final de pericarditis constrictiva.
La utilizacién de técnicas de imagen multimodal resulté
esencial para la identificacion de la enfermedad, lo que
permitié la realizacién de una intervencién quirdrgica
precoz. Ademas, se realiza una revisién detallada de los
desafios diagnésticos asociados a esta entidad clinica.

ABSTRACT

A case is presented of a patient with refractory right
heart failure and preserved biventricular function, ulti-
mately diagnosed with constrictive pericarditis. The use
of multimodality imaging proved essential for the identi-
fication of the disease, facilitating early surgical interven-
tion. Additionally, a detailed review is provided on the
diagnostic challenges associated with this clinical entity.

CASO CLINICO

Se presenta a un hombre de 76 afios con antecedentes
de hipertensién arterial, diabetes mellitus, dislipemia y
enfermedad renal crénica G3Al, sin historia cardiolégica
previa. Ingresa por un primer episodio de insuficiencia
cardiaca, con clinica de dos semanas de duracién consis-
tente en disnea de esfuerzo progresiva y edematizacién
de extremidades inferiores y abdomen. Previamente
describe un cuadro infeccioso leve de vias respiratorias
superiores. El electrocardiograma (ECG) muestra ritmo
sinusal y ausencia de alteraciones significativas de la re-
polarizacién, y en la radiografia de térax destaca la pre-
sencia de derrame pleural bilateral.

El paciente presenta una adecuada respuesta a trata-
miento diurético intravenoso. Tras alcanzar euvolemia,
se realiza un ecocardiograma transtoracico (ETT) y una
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resonancia magnética cardiaca (RMC), donde se obser-
va un movimiento septal anémalo, asi como la presencia
de realce tardio de gadolinio (RTG) de forma difusa en
pericardio (Figura 1A-B). Se lleva a cabo finalmente una
coronariografia, que descarta enfermedad coronaria epi-
cardica. Es, por tanto, dado de alta bajo tratamiento diu-
rético oral y una pauta descendente de antiinflamatorios
por la sospecha de cuadro pericarditico.

Figura 1A-B. RMC inicial, que muestra intensa y difusa captacion peri-
cardica de gadolinio en secuencia de RTG.

Figura 1C-D. RMC posterior, donde se puede apreciar la ausencia de
RTG pericardico, congruente con ausencia de inflamacion activa.

Tras el alta se realiza un seguimiento periédico en con-
sulta, apreciando un progresivo empeoramiento de la
funcién renal, asi como elevacién de enzimas hepaticas.
El paciente relata persistencia de disnea de esfuerzo, y
destaca la refractariedad de los edemas de miembros in-
feriores y la presencia de hepatomegalia e ingurgitacion
yugular. Tras 3 meses, se decide un nuevo ingreso para
completar estudio, dado el empeoramiento a pesar de
la titulacién del tratamiento.

Con la sospecha de constriccion pericardica como se-
cuela de un cuadro de pericarditis aguda previo, se
realiza un nuevo ETT, que documenta la presencia de
“bounce” septal e inversién espiratoria del flujo diasté-
lico en venas suprahepaticas (Figura 2), sin existir otros
datos sugestivos de constricciéon (“annulus reversus” ni
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variaciones respirofasicas en flujos transvalvulares). No
se describe calcificacién pericardica en las radiografias
de térax del paciente, pero la tomografia computariza-
da (TC) de térax si mostré un pericardio engrosado de
forma difusa (Figura 3). No se observé RTG pericardico
en la subsiguiente RMC (Figura 1C-D), hallazgo que sugie-
re la desaparicion de la inflamacién a dicho nivel. Esto
se confirmé con la ausencia de captacién pericardica
de radiotrazador en PET-TC. Puesto que los resultados
eran discordantes e insuficientes para un diagnéstico, se
completé el estudio con un cateterismo derecho, en el
que destacé la presencia de elevacién de presiones in-
tracavitarias (presion capilar pulmonar 20 mmHg, presion
media de auricula derecha 21 mmHg), asi como un seno Y
profundo en auricula derecha y una separacién de curvas
diastélicas ventriculares inferior a 5 mmHg; si bien no se
observé un patrén “dip plateau” evidente.

Figura 2. Doppler pulsado sobre vena suprahepatica, que muestra in-
version del flujo diastdlico durante la espiracion (flecha).

Figura 3. TC de térax donde se puede apreciar engrosamiento pericar-
dico difuso, de hasta 5 milimetros de grosor, sin existir calcificacién.

Con todo lo previo, y en ausencia de una alternativa mas
probable, se establecié el diagnéstico de pericarditis
constrictiva (PC). El paciente fue valorado de forma con-
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junta por el “Heart Team’, decidiéndose llevar a cabo una
pericardiectomia de forma preferente. Tras un posto-
peratorio favorable, el paciente presenté una adecuada
evolucién clinica, con mejoria significativa de su sinto-
matologia, desaparicién de los signos de constriccién
por ETT, y progresiva normalizacién de las alteraciones
analiticas.

DISCUSION

La PC es una condicién crénica ocasionada por un pe-
ricardio no compliante, que resulta en un impedimento
al llenado ventricular, fundamentalmente en meso-te-
lediastole. En muchas ocasiones se asocia a un cuadro
previo de pericarditis (virica mas frecuentemente en
nuestro medio, tuberculosa en paises en desarrollo), si
bien otras etiologias son la radioterapia mediastinica, las
neoplasias toracicas (mama, pulmén, linfoma), algunas
conectivopatias sistémicas, la cirugia cardiaca o la PC
idiopatica. Con respecto a la presentacién clinica, clasi-
camente comprende signos y sintomas de insuficiencia
cardiaca derecha con funcién biventricular conservada.

La fisiopatologia de la PC parte de la ausencia de com-
pliancia del pericardio, que genera un volumen intra-
pericardico fijo. La consecuencia sera una restriccion al
llenado ventricular en meso-telediastole, a pesar de una
correcta relajaciéon miocardica. Un fenémeno importan-
te resultado de esto sera la disociacion de las presiones
intratoracica e intracardiaca, que afectara fundamental-
mente al llenado ventricular izquierdo. En condiciones
normales, los cambios de presion intratoracica durante
la respiracion se reflejan en las camaras cardiacas, fun-
damentalmente en diastole. Un pericardio fijo bloquea
esta transmision. Por ello, durante la inspiracién la pre-
sidén negativa se transmitira a las venas pulmonares, que
son extrapericardicas, pero no a la auricula izquierda, por
lo que el gradiente de presion entre las mismas, y por
tanto el flujo anterégrado, se vera reducido. Otra carac-
teristica de la constriccion pericardica es la interdepen-
dencia ventricular, que refleja la lucha de ambos ventri-
culos por llenarse en condiciones de igual presién y un
volumen total limitado. Por ello, el ventriculo derecho
(VD) vera su llenado favorecido en inspiracion y restringi-
do en espiracion, mientras que lo contrario ocurrira con
el ventriculo izquierdo (VI).

El diagnéstico de PC es complejo dada la ausencia de
hallazgos patognomanicos, por lo que se apoya en gran
parte en la imagen multimodal. Tanto es asi, que las re-
cientes guias europeas de patologia miocardica y peri-
cardica establecen un grado de recomendacién IC para
el empleo de ETT, TC y RMC en todo paciente con sos-
pecha de constriccion®.

El ETT aporta informacién fundamental, y representa la
prueba de imagen de primera linea. A nivel estructural, se
puede demostrar la presencia de “tethering” pericardico,
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generado por adherencias, mediante Doppler tisular. Las
paredes libres ventriculares, mas en contacto con el pe-
ricardio, suelen verse mas afectadas. Esto puede demos-
trarse con valores reducidos de e’ de anillo mitral lateral,
incluso inferiores al e de anillo mitral medial, hallazgo
conocido como “annulus reversus’, de elevada especifi-
cidad para el diagnéstico de esta entidad. Por otra parte,
se ha objetivado una reduccién del strain longitudinal
global, fundamentalmente de la pared anterolateral del
VI, reversible tras pericardiectomia®.

El movimiento septal respirofasico es resultado de la
interdependencia ventricular. Con la inspiracion se fa-
vorece el llenado de VD, que acomodara este volumen
desplazando el septo hacia la izquierda, favorecido tam-
bién por la restriccién de llenado del VI concomitante.
En espiracion, lo opuesto conllevara un desplazamiento
septal hacia VD. Esto se puede observar en imagen 2D, o
en modo M. Un hallazgo menos especifico es el notch
septal protodiastélico, que resulta del retroceso elastico
del miocardio coincidiendo con el llenado ventricular ra-
pido en protodiastole.

Las variaciones respirofasicas, fruto también del llenado
alternante durante el ciclo respiratorio, se pueden va-
lorar a diferentes niveles por Doppler. Clasicamente, se
considera una variacién significativa en flujo mitral cuan-
do supera el 25%, y tricuspidea cuando supera el 40%.
No obstante, los criterios diagnésticos publicados por
la Clinica Mayo en 2014 determinan un punto de corte
Sptimo para variaciones mitrales del 14.6% ©. Cabe men-
cionar que las variaciones respirofasicas pueden estar re-
ducidas o ausentes hasta en la mitad de los pacientes “.

Por ultimo, podemos mencionar el flujo Doppler de
suprahepaticas, donde se suele observar una onda dias-
télica importante, si bien lo mas caracteristico es la in-
version diastélica en el primer latido en espiracién. La
vena cava inferior estara invariablemente dilatada y con
colapso inspiratorio reducido, salvo en situaciones de
importante deplecién intravascular.

El valor del TC en la PC se encuentra en la evaluacién
estructural. Es la prueba principal para detectar engro-
samiento y calcificacién pericardica, si bien casi un ter-
cio de los pacientes no presentan dichas alteraciones ©.
Ademas, se ha visto una asociacién entre la extension de
la calcificacién y los resultados tras pericardiectomia (.

Con respecto a la RMC hemos de destacar la capacidad
de caracterizacién miocardica atribuido al realce tardio
de gadolinio (RTG). A diferencia del RTG a nivel miocar-
dico, el RTG pericardico representa inflamacién activa y
neovascularizacién, y no tanto fibrosis. La deteccién de
inflamacién a nivel pericardico es un hallazgo fundamen-
tal para guiar el tratamiento de la PC.

El estudio hemodinamico invasivo por cateterismo car-
diaco es el gold-standard para el diagnéstico de esta
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condicién. Actualmente su uso esta limitado a pacientes
en los que las diferentes técnicas de imagen arrojan ha-
llazgos inconcluyentes. Se puede observar una presion
venosa central elevada, con morfologia del pulso en M
o W a costa de unas ondas X e Y prominentes. Los ven-
triculos mostraran presiones diastélicas elevadas, con
igualacién (o separacién menor de 5 mmHg) en meso-te-
lediastole. Esto, junto con la rapida caida de presion en
protodiastole, confiere una morfologia caracteristica en
“dip plateau” o raiz cuadrada, si bien no es un hallazgo es-
pecifico, pudiendo aparecer en ocasiones en miocardio-
patias restrictivas. Si es mas especifica la onda de llenado
rapido de VI superior a7 mmHg, que se vera reducida en
caso de restriccion ©. Por otra parte, las variaciones res-
pirofasicas mencionadas en el estudio ecocardiografico
también se podran observar de forma invasiva.

El tratamiento de la PC dependera de la etiologia y de la
presencia o ausencia de inflamacién pericardica. En ca-
sos de pericarditis tuberculosa, los farmacos antituber-
culosos pueden reducir significativamente el riesgo de
constriccion (). En presencia de inflamacién pericardica
activa, objetivada por marcadores bioquimicos (proteina
C reactiva) o por RTG en RMC, el tratamiento antiinfla-
matorio puede ayudar a resolver constriccién en algunos
pacientes ). En caso de que lo anterior falle, o en ausen-
cia de inflamacién activa, la pericardiectomia es el es-
tandar terapéutico. La pericardiectomia radical presenta
mejores resultados que la parcial o antefrénica ®. Cabe
mencionar la importancia de la consideracién de la insu-
ficiencia tricuspidea en la planificacién quirdrgica, hallaz-
go relativamente frecuente en estos pacientes. Cuando
esta presente, la ausencia de actuacién sobre la valvula
puede conllevar persistencia de la congestién sistémi-
ca, y se asocia a mayor mortalidad a largo plazo ©. Por
ello, en presencia de insuficiencia tricuspidea moderada
o severa, se ha de considerar la anuloplastia durante la
cirugia, sobre todo cuando ésta se va a realizar bajo cir-
culacién extracorpérea .

CONCLUSIONES

El diagndstico de pericarditis constrictiva resulta a me-
nudo desafiante, por lo que el uso de las técnicas de
imagen multimodal desempena un papel crucial en su
identificacion. La deteccidn precoz y la busqueda de in-
flamacion pericardica activa son fundamentales dada la
posibilidad de remisién de la constriccién en fases tem-
pranas de la enfermedad. Ademas, la valoracién por un
equipo multidisciplinario, o “Heart Team’, es esencial
para la toma de decisiones y la optimizacién del manejo
de esta compleja patologia.
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PRESENTACION DEL CASO

Paciente femenina de 32 afos, asintomatica y sin antece-
dentes médicos previos, que acudié a Urgencias por dis-
nea. Presentaba un soplo sistélico en el foco pulmonar y
ensanchamiento mediastinico observado en la radiografia
de térax (Figura SI). La ecocardiografia reveld una funcién
biventricular normal, con una masa heterogénea que mos-
traba un comportamiento estendtico a nivel de la valvula
pulmonar, extendiéndose hacia la arteria pulmonar y el
septo interventricular, con un gradiente maximo de 53.8
mmHg, velocidad maxima de 3.637 m/s (Figura 2, Panel A).
Se observaba a su vez, un derrame pericardico moderado
sin compromiso hemodinamico, por lo que se decidi6 in-
greso hospitalario.

Figura S1

Figura 2 Panel A

Para filiar dicha imagen se realizé una tomografia compu-
tarizada (TC) y una tomografia por emisién de positrones
(PET-CT) que mostraron una gran masa hipermetabdlica
en el mediastino anterior con infiltracién pericardica y un
valor de captacién estandarizado (SUV) maximo de 9.94
(Figura 2; paneles B, C, respectivamente). La resonancia
magnética cardiaca (RMC) revelé una masa heterogénea,
mal definida e hiperintensa, que invadia el miocardio,
afectando la raiz adrtica y la porcién basal del ventriculo
izquierdo (VI) (Figura 2; Panel D). La pared del ventriculo
izquierdo mostré irregularidades y nodularidad debido a
los implantes tumorales a este nivel.

Figura 2 Panel B
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Figura 2 Panel C

Figura 2 Panel D

Posteriormente, la biopsia de dicha masa (Figura 2; Pa-
nel E), realizada mediante cirugia toracoscépica asistida
por video, confirmé el diagnéstico de linfoma de células
B grandes con involucramiento miocardico y estenosis
subvalvular pulmonar moderada debido a la compresién
tumoral.

Figura 2 Panel E

La paciente recibi6 ciclos de quimioterapia R-DA-EPOCH,
lo que resulté en la resolucion de la estenosis pulmonar
(gradiente maximo 179 mmHg y velocidad maxima 2.11
m/s) y de la masa previamente visualizada por ecocardio-
grafia (Figura 2; Panel F), asi como la resolucién de la masa
en las imagenes de térax de seguimiento (Figura S2). La pa-
ciente fue dada de alta sin complicaciones y con remision
tumoral completa.
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Figura 2 Panel F

Figura S2

La afectacién miocardica por tumores hematolégicos es
rara, y en este caso, la compresion de la valvula pulmonar
afade un interés atn mayor. Cabe destacar que estos tu-
mores a menudo son hallazgos incidentales debido a su
curso silencioso. El uso de la imagen multimodal para el
diagndstico y seguimiento es esencial, siendo prioritaria
la ecocardiografia y la resonancia magnética cardiaca para
evaluar objetivamente la respuesta a la quimioterapia y
anticipar sus efectos iatrogénicos sobre el corazén.
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