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Caso 2/2009 - Hombre de 20 Anos con Insuficiencia Cardiaca por

Sindrome Restrictivo

Nilson Tavares Poppi, Marta Vidigal de Andrade Reis, Vera Demarchi Aiello

Instituto do Coracao (InCor) HC-FMUSE, Sao Paulo - Brasil

Hombre de 20 anos de edad (fecha de nacimiento
16/10/1985), natural de Dona Inés (PB), fue internado por
disnea desencadenada por minimos esfuerzos (2006).

El paciente present6 falta de aire desencadenada por
esfuerzos a partir de los 13 afos de edad (1998); ocurri6 en
esa misma época un episodio de sincope durante una carrera.
Desde entonces hubo progresién lenta de la disnea. Sentia
cansancio y mareos al caminar cerca de 100 m en el plano y
empez6 a presentar edema de miembros inferiores.

Se quej6 también de dolores articulares difusos. Se
diagnostico soplo cardiaco. A los 16 afnos de edad recibié6 la
informacién diagnéstica de fiebre reumatica (2001).

A los 18 anos de edad (septiembre de 2004) present6
cuadro de tos y expectoracién amarillenta, cuadro que fue
tratado como neumonta, después de lo cual buscé atencién
hospitalaria.

Al examen fisico (2004) revel6 peso de 60 kg, altura 1,76
m, pulso 102 latidos por minuto, presion arterial 96 / 74
mm Hg. La semiologia pulmonar era normal. El examen del
precordio revel6 choque de la punta palpado en el 5° espacio
intercostal, en la linea hemiclavicular izquierda. Los ruidos
cardiacos eran normales. Habfa soplo sistélico ++ en area
mitral. En el examen del abdomen, el higado fue palpado a
9 c¢m del reborde costal derecho. Presentaba edema en las
piernas y en los pies.

Se mantuvieron las medicaciones en uso por parte del
paciente: 25 mg de hidroclorotiazida, 40 mg de furosemida,
50 mg de captopril, 25 mg de atenolol diarios y administracion
mensual de penicilina benzatina por via intramuscular.

El electrocardiograma (23 sep 2004) reveld taquicardia
sinusal (107 Ipm), sobrecarga atrial izquierda y eje QRS
a 90° paralelo el plano frontal, ademas de ondas R poco
prominentes y no progresivas en derivaciones V, y V,, que
sugieren sobrecarga de ventriculo derecho (Figura1).
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Los ecocardiogramas (2004, 2005 y 2006) revelaron
dilatacién biatrial, prolapsos de valvulas mitral y tricGspide. El
examen con Doppler indicé insuficiencias mitral y tricispide
moderadas. El Gltimo examen ecocardiografico mostré (2006)
dilatacién e hipocinesia de ventriculo derecho (Tabla 1).

La tomografia de térax (jun 2005), a su vez, engrosamiento
pleural bilateral con calcificaciones difusas, que se presentaba
mas acentuado a la izquierda, donde se notaba contenido
heterogéneo y locular, con dreas de atelectasia del parénquima
pulmonar adyacente. Se identificaron linfonodos mediastinales
y axilares a la izquierda, en nimero aumentado. El corazén
present6 morfologia y dimensiones normales. La aorta posefa
calibre normal y contornos regulares, sin sefales de diseccion.
Se diagnosticaron también hepatomegalia y ginecomastia
bilateral.

Después de dos afos, el cansancio permanecia y, ademas
de la ocurrencia de edema escrotal, empeoré el edema
de miembros inferiores, que llegé hasta la raiz del muslo.
El paciente buscé atencién médica de emergencia. Se
diagnosticé fibrilacién atrial, se aumento la dosis de diuréticos,
asociada a warfarina. Dos semanas después, en consulta
médica ambulatoria, se observaron persistencia del edema
y elevacién del INR para 11,1. El paciente fue entonces
hospitalizado.

Al examen fisico (7 mar 2006) revel6 pulso de 80 Ipm,
presién arterial 100 / 80 mm Hg. La semiologia pulmonar
era normal. El examen del corazén revel6 soplo sistélico ++
en area mitral. El higado fue palpado a 5 cm del reborde
costal derecho. Habia edema de miembros inferiores, que
comprometia muslos y escroto.

Los exdmenes de laboratorio de la dltima internacion se
presentan en la tabla 2.

No hubo crecimiento de microorganismos en los
hemocultivos o en el urocultivo.

La ecografia venosa de miembros inferiores no identificé
senales sugestivas de trombosis venosa.

Durante la evolucién (31 marzo 2006), present6 instalacion
stbita de choque, sin respuesta a administracion de volumen.
Se administraron drogas vasoactivas. Hubo necesidad de
intubacién orotraqueal. El paciente fue transferido para unidad
de terapia intensiva.

Una vez realizado el diagnéstico presuntivo de choque
séptico, se inici6 el tratamiento antibiético con cefepime y
vancomicina (1 abr 2006), posteriormente modificados para
meropenem, vancomicina y azitromicina.

La angiotomografia de arterias pulmonares (4 abr 2006)
no revel6 fallas de llenado en la arteria pulmonar y sus ramas.
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Las dimensiones del tronco pulmonar y sus ramas, a su vez,
eran normales. Habia derrames pleurales bilaterales — uno
mayor, a la izquierda — y calcificaciones pleurales y atelectasias
subsegmentarias en I6bulos superiores e inferiores de ambos
pulmones.

El ecocardiograma transesofagico (4 abr 2006) no
ofrecié imdgenes sugestivas de trombos intracavitarios
o vegetaciones valvulares. Se diagnosticé foramen oval
patente con flujo de izquierda a derecho e intenso
autocontraste en atrio y ventriculo derechos y atrio
izquierdo. La vélvula mitral estaba engrosada, con prolapso
de su cuaspide anterior. El estudio con Doppler revel6
insuficiencia mitral excéntrica de grado moderado. Habia
insuficiencia tricGspide discreta.

Se instal6 insuficiencia renal y anuria. Se inici6 la
hemodidlisis (9 abr 2006).

La ecografia de térax (6 abr 2006) no revel6 derrame
pleural.

La tomografia de abdomen (10 abr 2006) revel6 higado
de contornos lobulados con hiperatenuacién del parénquima,
ectasia de las venas hepéticas y también de la vena cava
inferior, ademas de ascitis moderada.

Durante la evolucién hubo nuevo empeoramiento
hemodinamico con choque y fiebre (20 abr 2006).

El ecocardiograma (20 abr) estaba inalterado con relacién
al examen anterior.

Se cambiaron todos los catéteres; el meropenem fue
sustituido por tazobactam, con asociacion de sulfametoxazol
y trimetoprima.

A pesar de la terapéutica, el paciente evolucion6 con
bradicardia e hipotensién, presentando paro cardiaco en
asistolia, inicialmente revertida (21 abr 2006). No obstante,
evolucién con choque persistente, sufriendo otro paro
cardiaco en asistolia, sin respuesta a las maniobras de
resucitacion, falleciendo (23 abr 2006).

Resultados de examenes ecocardiograficos

Aspectos clinicos

Se trata de un caso de insuficiencia cardiaca congestiva en
un individuo joven, con sintomas iniciados a los 13 afios de
edad, de curso progresivo, acompanada durante su evolucién
por hallazgos que afectaron otros érganos y sistemas: artralgia,
hepatopatia crénica (ginecomastia bilateral, ascitis e higado de
contornos lobulados con hiperatenuacién del parénquima),
evidencia de proceso inflamatorio pleuropulmonar crénico
(derrame pleural, con engrosamiento y calcificaciones,
precedido por un cuadro de tos productiva) y linfonodomegalia
mediastinal y axilar.

Los hallazgos clinicos de edema ascendente progresivo
y hepatomegalia, asi como los examenes subsidiarios
(electrocardiograma y ecocardiograma), indicaron afectacion
predominante de ventriculo derecho, sobrecarga y
dilatacién de ambos atrios, con funcién sistélica y dimensién
del ventriculo izquierdo normales. Estas caracteristicas
corroboran el diagnéstico de cardiopatia con restriccion
diastélica. Ante este cuadro, la pericarditis constrictiva es
un importante diagnéstico diferencial a ser considerado,
especialmente porque el tratamiento es radicalmente
diferente. La distincién puede ser dificil pues estas
condiciones tienen caracteristicas similares.

Diversos procesos inflamatorios pueden causar pericarditis
constrictiva, pero las etiologfas mas frecuentes son infecciosa,
post quirtrgica o debido a exposicién a radiacion. Puede ser
también de origen idiopatico, autoinmune/inflamatorio (artritis
reumatoide, lupus eritematoso sistémico, esclerodermia,
sarcoidosis) y neoplasico'. La tuberculosis era la causa mas
comin en los paises desarrollados antes del surgimiento de
tratamiento medicamentoso eficaz.

La fibrosis pericardica impide el llenado de todas las
camaras cardfacas. Ocurre congestién venosa sistémica y
reduccién del indice cardiaco, debido al compromiso del
llenado ventricular. La congestion sistémica puede conducir
a cirrosis cardiaca. Hay también elevacion de las presiones

2004 2005 2006
Aorta (mm) 23 25 25
Atrio izquierdo (mm) 54 52 52
Ventriculo derecho Normal Normal Hi?gsit:gt(i)co
Ventriculo izquierdo, didmetro diastdlico (mm) 42 45 42
Ventriculo izquierdo, didmetro sistdlico (mm) 29 30 25
Fraccion de eyeccion del ventriculo izquierdo (%) 59 62 72
Septo interventricular (mm) 6 6 7
Pared posterior del ventriculo izquierdo (mm) 6 6 6

Valvula mitral, Doppler

Insuficiencia moderada

Insuficiencia moderada Insuficiencia moderada

Valvula trictspide, Doppler

Insuficiencia moderada

Insuficiencia moderada Insuficiencia moderada

Presién estimada en arteria pulmonar (mm Hg) Elevada

45 45

Septo interatrial -

- Comunicacién interatrial
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Examenes de laboratorio

9mar2006 4abr2006 19 mar2006 22 mar 2006
Hb (mg/di) 154 146 10,2 98
Hematocrito (%) 48 45 30 28
VCM (um?) 87 88 86 88
Leucocitos/mm? 12400 32100 32700 39400
Neutréfilos (%) 90 93 94 81
Eosindfilos (%) 1 0 0 0
Linfocitos (%) 3 2 2 10
Monocitos (%) 6 5 4 9
Plaquetas/mm? 411000 425000 169000 246000
(Cn:Z‘j‘éilr)‘i“a 09 12 25 4
Urea (mg/dI0 31 92 116 141
Sodio (MEg/l) 140 130 136 135
Potasio (mEg/l) 3,6 38 3,6 54
INR 28 1,29
TTPA (rel) 1,58 0,91
(E:i']i;‘égi”ama' 12 823 509
I:B)!:g::lﬂga(mg/dl) 05 6,86 552
ALT (UN) 64 53
AST (Uf) 54
Gama- GT (Uf) 662 610
Amilasa (U/l) 110
Zﬁjﬁﬁin) 410 40
(Lne:;tlztl;) arterial 2
Fgr/(&tslnas totales 42
Alblimina 2,1
Alfal-globulina 0,3
Alfa2-globulina 0,6
Beta-globulina 0,7
Gama-globulina 05

venosas pulmonares, pudiendo ocurrir disnea, ortorpnea y
tos. Puede ocurrir también, fibrilacién atrial y regurgitacion
tricGspide. EI ECG revela, habitualmente, alteraciones
inespecificas de la onda T y reducciéon del voltaje, ademas
de sefales de sobrecarga atrial izquierda o fibrilacion atrial.
La radiografia de térax muestra aumento atrial derecho. El
ecocardiograma, en pequeio nimero de pacientes, puede
revelar calcificaciones pericérdicas y derrame pericardico.

La pericarditis constrictiva puede presentar diversos
sintomas: pulso paradéjico en un tercio de los casos, latido
pericardico, igualacion de las presiones de llenado de los
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lados izquierdo y derecho, ademas de abombamiento septal
en la protodidstole y grosor pericardico aumentado a la
ecocardiografia. En un cuadro de cardiomiopatia restrictiva,
en contraposicion a la pericarditis constrictiva, podemos
encontrar: grosor de la pared ventricular aumentado, presion
sistélica de arteria pulmonar coménmente superior a 50 mm
Hg, demas de ictus cordis palpable, presiones de llenado
més elevadas - cominmente superiores a 25 mm Hg, y por
lo menos 3-5 mm Hg mas elevada a la izquierda que a la
derecha - y aumento biatrial prominente®?. Estas tres Gltimas
caracteristicas hacen que el diagndstico de cardiomiopatia
restrictiva sea mas probable en este caso. No obstante,
examenes de imagen como la tomografia computada o la
resonancia magnética serfa mds definitivas en la diferenciacion,
puesto que evalGian mejor la ocurrencia de engrosamiento o
calcificacion pericardica.

El paciente presenté como resultado en el ecocardiograma
un foramen oval permeable (FOP). La mayoria de los pacientes
con foramen oval permeable cursa asintomdtica. La mas
importante manifestacion clinica en potencia es el accidente
vascular cerebral isquémico debido a embolia paraddjica®. El
FOP con shunt derecha-izquierda también puede asociarse
a migrana. El shunt izquierda-derecha no ocurre en el FOP,
siempre que el septo primum permanezca competente. Los
pacientes en los cuales el foramen se vuelve permeable, para
propdsitos practicos, son considerados como teniendo una
comunicacion interatrial (CIA) pequefia. En la CIA, el grado
de shuntizquierda-derecha depende del tamafio del defectoy
de las propiedades relativas de llenado de los dos ventriculos.
Enfermedades que causen reduccion de la complacencia
ventricular o que aumenten la presién atrial izquierda
tienden a aumentar el shunt. En el caso presentado, el shunt
izquierda-derecha a través del foramen oval permeable podria
ser justificado por presiones de llenado més elevadas a la
izquierda, caracteristica de cardiomiopatfa restrictiva.

La mayoria de los nifos con CIA son asintométicos y
el diagnéstico se realiza después del descubrimiento de
un soplo. Cuando el aumento del flujo pulmonar es muy
intenso ocurre insuficiencia cardiaca congestiva, pudiendo
ocurrir infecciones respiratorias recidivantes. Ya en adultos,
los sintomas mas comunes son intolerancia al esfuerzo y
palpitaciones (principalmente por fibrilacién atrial o flutter).
En pacientes de més edad, el sintoma de presentacion puede
ser la insuficiencia ventricular derecha. Considerando que el
paciente en cuestion tiene s6lo un FOP el bajo flujo izquierda-
derecha no justifica todas las alteraciones hemodindmicas
descritas, como tampoco las alteraciones sistémicas.

La afectacion de otros 6rganos y sistemas, como se expuso
anteriormente, favorece la hipétesis de que el proceso
restrictivo sea causado por enfermedad sistémica que infiltre el
miocardio por depésito de contenido anémalo, o inflamatorio,
siendo la variante idiopatica la menos probable. De acuerdo
con lo expuestos, las principales hipdtesis diagnésticas son:
sarcoidosis, amiloidosis, hemocromatosis y enfermedad de
Fabry. La otra posibilidad de cardiomiopatia restrictiva es la
endomiocardiofibrosis.

El primer diagnéstico que el paciente recibié —fiebre
reumatica-, a pesar de ser la causa més comun de enfermedad
cardiaca adquirida en nifos y adultos jévenes en el mundo,
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Figura 1 - ECG. Taquicardia sinusal, sobrecarga atrial izquierda y sobrecarga de ventriculo derecho.

no se aplica a este caso. Ademas de no haber evidencia
clinica o de laboratorio de infeccién antecedentes por el
estreptococo del grupo A, la artralgia, posible manifestacién
menor de fiebre reumdtica, ocurrié tres afos después de los
sintomas de insuficiencia cardiaca. En la fiebre reumatica la
afectacion auricular es precoz en la historia natural de la
enfermedad, ocurriendo cerca de tres semanas después de la
infeccién estreptocécica. El soplo de insuficiencia mitral, con
los resultados de la ecocardiograffa, no debe ser atribuido al
proceso reumatico sino al prolapso de la valvula mitral, puesto
que el ecocardiograma realizado seis afios después del inicio
de los sintomas habria evidenciado fibrosis o calcificacién
valvular. Por lo tanto, no habiendo evidencia suficiente para
atribuir estos hallazgos a la carditis reumética, eliminamos esta
posibilidad diagnéstica (ausencia de dos criterios mayores de
Jones o uno mayor y dos menores).>®

La amiloidosis es una enfermedad que resulta de la
deposicion tisular de fibrilas amiloides formadas por proteinas.
En su forma primaria, estas protefnas son inmunoglobulinas
de cadena ligera (forma AL) producidas por una poblacién
de plasmocitos, en general como consecuencia de mieloma
miiltiple. La forma secundaria (AA), que ocurre por depésito
de proteinas no inmunoglobulinas, se encuentra en individuos
con enfermedades inflamatorias o infecciosas crénicas.
Puede afectar cualquier érgano, pero los principales sitios de
depésito amiloide clinicamente importantes son los rifones,
el higado y el coraz6n. Cominmente se encuentra: sindrome
nefrética, hepatomegalia, neuropatfa periférica, macroglosia y
nédulos subcutaneos. La forma méds comin de presentacién
de la amiloidosis cardiaca es la cardiomiopatfa restrictiva. No
obstante, el inicio de los sintomas de la enfermedad cardiaca
es raro antes de los 40 anos’®. En el caso presentado aqurf,

no hay evidencia de afectacién renal o neuropética, con
predominio de otras manifestaciones sistémicas. Ademas de
ello, tampoco se presentan los resultados electrocardiograficos
y ecocardiograficos mas caracteristicos de amiloidosis:
presencia de complejos QRS de bajo voltaje y engrosamiento
de las paredes ventriculares, respectivamente®. Estos datos
vuelven menos probable este diagnéstico para este caso.

La hemocromatosis se caracteriza por el depésito excesivo
de hierro en los tejidos parenquimatosos (corazén, higado,
génadas y pancreas). Puede ocurrir como un disturbio
autosémico recesivo o idiopatico, en asociacién con defectos
en la sintesis de hemoglobina debidos a eritropoyesis
ineficiente, enfermedad hepdtica crénica e ingestién oral
o infusién parenteral excesiva de hierro por muchos afos’.
La participacién cardiaca lleva al patrén combinado de
cardiomiopatia dilatada y cardiomiopatia restrictiva con
disfuncioén sistélica y diastélica. El dafio miocardico se
atribuye principalmente a la toxicidad directa del hierro libre
y no simplemente a la infiltracién tisular. Ocurre dilatacién
cardiaca, con aumento de grosor ventricular. Los hallazgos son
mas prominentes en el miocardio ventricular que en el atrial y
es comun la afectacion del sistema de conduccién cardiaco.
Este paciente no presenta aumento de grosor ventricular, ni
dilatacién ventricular, volviendo improbable esta hipétesis.

La enfermedad de Fabry es un disturbio hereditario con
herencia recesiva vinculada al X, resultante de anormalidades
asociadas a la deficiencia de la enzima lisosomal alfa-
galactosidasa A, deficiencia ésta causada por mds de 160
mutaciones'. Algunas de ellas resultan en actividad no
detectable de la enzima, con manifestaciones por todo
el cuerpo, mientras que otras producen algin grado de
actividad enzimdtica resultando en variantes con participacion
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limitada sélo al miocardio. La enfermedad se caracteriza por
una acumulacién intracelular de glicoesfingolipidos, con
participacion acentuada de la piel, rifones y miocardio en
la forma clasica. Resultan afectados el endotelio vascular,
el tejido de conduccién vy las valvulas, particularmente la
mitral. Las manifestaciones clinicas mayores resultan de la
acumulacién de glicoesfingolipidos en el endotelio celular con
eventual oclusién de las pequenas arteriolas. Ocurre angina
pectoris e infarto de miocardio, aunque la mayoria de las veces
las arterias coronarias tengan aspecto angiografico normal. Hay
aumento del grosor del ventriculo izquierdo, produciendo
disfuncién diastélica generalmente discreta, con funcién
sistélica preservada e insuficiencia mitral sin significancia
clinica. La participacién cardiovascular sintomética ocurre en
casi todos los pacientes del sexo masculino, mientras que en
las mujeres los sintomas son discretos o ausentes. Son hallazgos
comunes: hipertensién arterial, prolapso mitral e insuficiencia
cardiaca congestiva. La diferenciacién de otros procesos
hipertréficos y restrictivos puede no ser posible a través de la
ecocardiografia. El paciente del caso en discusién no presenta
manifestacion cutdnea ni renal, ni tampoco presenta sintomas
de isquemia miocdrdica o hipertrofia ventricular.

La endomiocardiofibrosis, comtin en paises tropicales, ocurre
con més frecuencia en nifos y adultos jovenes. Se caracteriza
por fibrosis endocérdica de la via de entrada de uno ambos
ventriculos. En casi la mitad de los casos ocurre enfermedad
biventricular; el 40% presenta afectacion aislada del ventriculo
izquierdoy el 10% compromiso aislado del ventriculo derecho.*'
Hay asociacién inconstante con eosinofilia. EI compromiso
del ventriculo izquierdo resulta en sintomas de congestién
pulmonar, mientras que el compromiso del ventriculo derecho
puede presentar caracteristicas de una cardiomiopatia restrictiva
y también simular un cuadro de pericarditis constrictiva.
Frecuentemente ocurre insuficiencia de una o ambas vélvulas
atrioventriculares'. Los resultados electrocardiograficos y
ecocardiogréficos incluyen: disminucién del voltaje de los
complejos QRS, derrame pericardico, obliteracién apical y
aumento de la eco-reflectividad del endocardio. Estos (ltimos
hallazgos no fueron encontrados en el caso clinico en cuestion, ni
tampoco la endomiocardiofibrosis explica la afectacién articular
y pleuropulmonar.

La sarcoidosis es una enfermedad granulomatosa sistémica
de etiologfa desconocida, caracterizada por la presencia en
diversos tejidos de granulomas no caseosos®'*. Tipicamente,
afecta a adultos jovenes entre 10 y 40 afos de edad y se
presenta con los siguientes hallazgos: adenopata hiliar bilateral,
opacidades pulmonares reticulares, ademas de compromiso
articular, ocular y cutdneo (especialmente eritema nodoso).
En cerca del 5% de los casos ocurre derrame pleural y tiene
patrén exudativo'. La implicacion cardiaca primaria es inusual,
con manifestaciones clinicas presentes en menos del 5% de los
pacientes. Las manifestaciones clinicas incluyen: disturbios de
conduccion, arritmias ventriculares, sincope y muerte stbita. La
insuficiencia cardiaca deriva de la afectacién miocardica directa
por los granulomas y tejido cicatricial, pudiendo manifestarse
en forma de cardiomiopatia dilatada o restrictiva, con curso
progresivo'®'”. El examen fisico puede revelar soplo sistélico,
compatible con insuficiencia mitral o tricGspide, por infiltracion
valvular o de los masculos papilares, cuya disfuncién puede
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llevar al prolapso'®'". El electrocardiograma es inespecifico y
puede revelar anormalidades de la onda T, bloqueos u ondas Q
patoldgicas. Otros hallazgos incluyen: pericarditis y cor pulmonale.
El ecocardiograma puede revelar adelgazamiento de las paredes
ventriculares y aumento de la ecogenicidad'®?". El caso clinico
aqui expuesto presenta caracteristicas clinicas y morfolégicas
compatibles con el diagnéstico de sarcoidosis cardiaca, tanto
por el aspecto de la afectacién cardiaca como por la sistémica:
individuo joven, con manifestacion de insuficiencia cardiaca de
curso progresivo, proceso articular, hepético, pleuropulmonar,
con presencia de adenomegalia mediastinal. Los hallazgos
morfolégicos - aumento biatrial con funcién ventricular izquierda
conservada, paredes ventriculares con grosor preservado,
hipertensién pulmonar (que podria ser explicada en parte por
cor pulmonale) y prolapso valvular — también son compatibles.
Consideramos, por lo tanto, la sarcoidosis cardiaca como la
principal hipétesis diagnéstica para el caso.

La evolucién clinica se vio marcadamente alterada después
que se instal6 la fibrilacion atrial, lo que agravé sustancialmente
el cuadro clinico y precipité la internacion hospitalaria,
procedimiento comdn frente a la cardiomiopatia restrictiva, en
funcién del agravamiento de la disfuncion diastdlica. El 6bito
ocurrié después de complicaciones infecciosas derivadas de
esta internacion, a través de choque séptico y disfuncién de
mdltiples 6rganos y sistemas.

Dr. Nilson Tavares Poppi y
Dre. Marta Vidigal de Andrade Reis

Hipétesis Diagndstica: cardiomiopatia restrictiva
secundaria a sarcoidosis cardfaca.

Dr. Nilson Tavares Poppi y

Dre. Marta Vidigal de Andrade Reis

Necropsia

El principal hallazgo en este paciente fue una poliserositis
fibrosante, con compromiso de pericardio, pleuras en sentido
bilateral y peritoneo en las regiones del higado, pancreas y
vesicula biliar, asi como en el fondo de la vejiga. No existia
fibrosis retroperitoneal.

El corazén estaba envuelto por una capa fibrosa densa
alrededor de atrios y ventriculos, con adherencias firmes entre
los dos velos pericardicos (Figura 2). El grosor del pericardio era
superior al del miocardio en algunas regiones, sobre todo en
los atrios y en el ventriculo derecho. En el anillo atrioventricular
derecho existia nédulo calcificado en el margen lateral, con 0,4
cm de didmetro. Las valvulas atrioventriculares y arteriales no
presentaban alteraciones macroscépicas significativas, excepto
por la presencia de pequenos engrosamientos fibrosos en el
anilloy en el borde libre del velo anterior de la valvula mitral
(Figura 3). El foramen oval era permeable para 0,6cm.

Las pleuras presentaban engrosamiento difuso (Figura
4) areas multiloculadas, principalmente en las bases
pulmonares.

El diafragma estaba firmemente adherido al higado y habia
estrechamiento del orificio de la vena cava inferior en el
plano diafragmatico. La vesicula biliar era pequena y estaba
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Figura 2 - a - Aspecto externo del corazén, mostrando pericarditis constructiva con adherencia entre los velos visceral y parietal; b) fotomicrografia del corazén
en el plano atrial, donde se observa que el pericardio (mitad izquierda del panel) tiene un espesor mayor que el del miocardio (mitad derecha); c) fotomicrografia
del anillo atrioventricular derecho, mostrando nédulo calcificado (mitrad derecha), adyacente a la coronaria derecha (lado izquierdo). Paneles b y c, coloracién por

hematoxilina-eosina, aumento del objetivo=2,5X.

encerrada por densa fibrosis del hilio hepatico. La superficie
de corte del higado tenia aspecto nodular difuso (Figura 5).
También el bazo estaba envuelto por densa fibrosis, asi como el
pancreas en su cara anterior y el fondo de la vejiga urinaria.

Histolégicamente, todas las serosas presentaban
fibrosis densa con discretisimo infiltrado inflamatorio por
mononucleares (Figura 2). No habia sefiales de actividad del
proceso, a no ser alrededor de las dreas multiloculadas de la
pleura, que tenfan exudado fibrinoso.

Cortes del miocardio mostraron atrofia de cardiomiocitos.
La valvula mitral presentaba discreta fibrosis, sin sefales
inflamatorias. El nédulo calcificado del anillo atrioventricular
derecho tenfa localizacién muy préxima a la coronaria
derecha, que parecia comprimida por la masa nodular
(Figura 2).

El examen histolégico del higado era compatible con cirrosis
“cardiaca” (Figura 4), con la llamada “reversién de los [6bulos
hepéticos”, cuadro en que los espacios portales estan situados en

Figura3 - Aspecto macroscopico de la véalvula mitral, con discreto
engrosamiento del borde libre.

Arq Bras Cardiol 2009;92(6):480-487
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Figura 4 - Superficie de corte del pulmén derecho, mostrando engrosamiento
difuso de la pleura parietal y aumento de volumen de los linfonodos hiliares.

el centro de nddulos fibréticos y las venas centrolobulares, a su vez,
estan circundadas por fibrosis parenquimatosa. Habia ademas,
focalmente, raros nédulos fibréticos hialinos (Figura 5).

También histolégicamente, los pulmones exhibian
congestion pasiva crénica y mdaltiples nédulos hialinos
circundados por infiltrado inflamatorio mononuclear de
intensidad discreta, interpretados como granulomas antiguos
(Figura 6). No encontramos restos de parasitos ni bacilos
alcohol-4cido resistentes u hongos en esas lesiones, asi como
en los nédulos hialinos del higado.

Los linfonodos del mediastino revelaban congestién
acentuada, sin sefales de inflamacién granulomatosa en los
cortes analizados.

Prof®. Dr2. Vera Demarchi Aiello

Diagnésticos anatomopatolégicos: Poliserositis fibrosante
crénica, con pericarditis constrictiva y sefales de insuficiencia
cardfaca congestiva de acentuada intensidad.

Granulomas antiguos parcialmente hialinizados en
pulmones e higado. Cirrosis “cardiaca”.

Prof®. Dr2. Vera Demarchi Aiello

Comentarios

Desde el punto de vista anatomopatolégico, los hallazgos
explican la presentacién clinica del paciente Sin embargo, no fue

Figura 5 - Figado. a - Aspecto macroscopico, con superficie de corte nodular y engrosamiento fibroso de la capsula; b - fotomicrografia mostrando aspecto nodular del
parénquima; ¢ - fotomicrografia donde se observa nddulo fibroso hialino. Paneles b y ¢, coloraciones de tricrémico de Masson y hematoxilina-eosina y aumentos de

objetivos 2,5 y 20X, respectivamente.

Arq Bras Cardiol 2009;92(6):480-487
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Figura 6 - Fotomicrografia del pulmén, mostrando nédulo fibroso circundado por
infiltrado linfohistocitario discreto, interpretado como granulo antiguo. Coloracién
por la hematoxilina-eosina, aumento del objetivo 10X.
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