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Caso Clinico

Patologia de Bloqueo Auriculoventricular en la Miocardiopatia por

Deposito de Desmina

Luiz Alberto Benvenuti, Vera Dermarchi Aiello, Breno Alencar Araripe Falcao, Silvia Gelds Lage
Instituto do Coragado do Hospital das Clinicas (InCor) - FMUSE Sao Paulo, SP - Brasil

En general, la miocardiopatfa restrictiva, debido a la
deposicion de desmina se caracteriza por la restriccion
de llenado diastélico ventricular y por los distintos grados
de bloqueo auriculoventricular (BAV). En este informe, se
describen los cambios anatémicos y patoldgicos del sistema
de conduccién cardiaco relacionado con BAV. El nodo
sinusal, el nodo compacto y haz penetrante (haz de His) no
tuvo alteraciones, sin embargo, habia fibrosis extensa de las
porciones terminales del haz en porcién ramificante y del
comienzo de los haces izquierda y derecha, en la parte superior
del tabique ventricular. La patogenia de esta sustitucion fibrosa
es probablemente la misma que origina la fibrosis extensa del
miocardio ventricular contractil, y queda por dilucidar.

Introduccion

La miocardiopatia restrictiva por la deposicién de desmina
es una rara enfermedad genética que se caracteriza por
depésitos de material granulofilamentoso, electrén-denso,
inmunorreactivo para desmina, en el citoplasma de los
cardiomiocitos. Ademas de la restriccion al llenado ventricular
diastélico, los pacientes por lo general se presentan con
miopatia esquelética clinica o subclinica y diversos grados de
bloqueo auriculoventricular (BAV)'. Pese a vdrios casos de esta
enfermedad haber sido referidos previamente, no se vienen
estudiando las bases morfoldgicas para el desarrollo del BAV.

En nuestro estudio, se describen los hallazgos anatémicos
y patoldgicos del sistema de conduccién cardiaca en un
paciente que fallecié por miocardiopatia restrictiva debido a
la deposicion de desmina con BAV.

Caso clinico

Después de episodios recurrentes de sincope, a un nifio
de 13 afos de edad, se le diagnosticoé un BAV completo
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(Fig. TA) y se le traté con la implantacién de un marcapaso
definitivo bicameral. No habia antecedentes familiares de
cardiomiopatia o trastornos de los muisculos esqueléticos. El
paciente permaneci6 asintomatico durante 7 afios, después de
los cuales se desarroll6 los sintomas y signos de insuficiencia
cardiaca progresiva. En este momento, el electrocardiograma
mostré flutter auricular y la actividad normal del marcapaso
(Figura. 1B). El paciente fue tratado con medicamentos para
la insuficiencia cardiaca y mostré una mejora clinica.

Alos 25 aios de edad, el paciente presenté descompensacion
de la insuficiencia cardiaca y fue admitido para la investigacion
y el tratamiento. En esa ocasion, la ecocardiografia transtoracica
mostré las auriculas ampliadas, sobre todo la derecha y la
insuficiencia de la vélvula trictspide. El ventriculo izquierdo
tenfa un volumen normal, hipertrofia moderada, funcién
sistélica conservada y disfuncién diastélica restrictiva. El
ventriculo derecho presentaba dilatacién, hipertrofia e
hipocinesia moderada. La presion sistélica de la arteria
pulmonar fue estimada en 46 mmHg. La angiografia pulmonar
fue negativa para embolia pulmonar. El diagnéstico clinico fue de
miocardiopatia restrictiva con BAV, probablemente secundaria
la enfermedad infiltrativa del miocardio. Traté de realizar una
biopsia endomiocérdica del ventriculo derecho, pero no fue
posible retirar fragmentos lo suficiente para su andlisis. Aunque
la terapia con medicamentos para la insuficiencia cardiaca, el
paciente falleci6 por shock cardiogénico, siendo que se le pidio
la necropsia para la aclaracién de la etiologia de cardiopatia.

El corazén pesaba 392 g. Habfa aumento moderado de
las auriculas, principalmente de la derecha. Los ventriculos
presentaban volumen normal y el miocardio era firme, el
grosor de los ventriculos izquierdo y derecho era de 11 y
4 mm, respectivamente. Los cables del marcapaso estaban
correctamente impactados, uno en la pared atrial derecha y
otro en el dpex del ventriculo derecho. El examen histolégico
del miocardio revel6 hipertrofia difusa de los cardiomiécitos,
que presentaban focos de desarreglo y degeneracion vacuolar
citoplasmética. Hubo fibrosis extensa del miocardio, con haces
de fibras de colageno que rodean los grupos de cardiomiécitos,
especialmente en la porciéon medio-mural del ventriculo
izquierdo. Estudio ultraestructural (microscopia electrénica
de transmision) revel6 extensos depdsitos de material
granulofilamentoso, electrén-denso, en el citoplasma de los
cardiomiocitos (Figura 2A). El estudio inmunohistoquimico
para desmina mostré positividad granular, irregular, en el
citoplasma de los cardiomiocitos en correspondencia con los
depésitos observados en la microscopia electrénica (Figura
2B). El diagnéstico anatomopatoldgico fue de miocardiopatia
restrictiva debido a la desmina.



Benvenuti et al
Bloqueo auriculoventricular en la miocardiopatia por depésito de d

Caso Clinico

[epaA

Figura 1 - Electrocardiograma del paciente: BAV a los 13 afios de edad (A) y flutter auricular y actividad normal del marcapaso a los 20 afios de edad (B).

La uni6n de la vena cava superior y la auricula derecha
en la topografia del nodo sinusal y el drea de la union
auriculoventricular se retir6 en bloque, se cortaron en serie y se
procesé para su inclusion histolégica de rutina en parafina. Corte
en serie a 4 um de grosor de cada bloque de parafina fueron
tenidos con hematoxilina-eosina y tricrémico de Masson. El nodo
sinusal mostraba apariencia histolégica normal, con destacada
matriz fibrosa y dreas de infiltracién adiposa (Figura 2C). El nodo
auriculoventricular compacto y el haz penetrante (haz de His) no
tuvo alteraciones (Figura 2D). Hubo fibrosis extensa de la porcion
terminal del haz ramificante (Figura 2E) y del topo del tabique
ventricular, en la proyeccion de los segmentos iniciales de los
haces izquierdo y derecho (Figura 2F), con una interrupcién de
la continuidad del eje de conduccién auriculoventricular. No
hubo la calcificacién de las estructuras cardiacas relacionadas
con el drea de la unién auriculoventricular ni la enfermedad
coronaria obstructiva.

Discusion

La miocardiopatia restrictiva por el depésito de desmina
se asocia generalmente con anomalias electrofisiologicas de la
conduccion del estimulo cardiaco, en particular los diferentes
grados de BAV'?. Taquicardias ventriculares también pueden
suceder en esta enfermedad, habiendo sido relatado previamente
caso de implante profilactico de desfibrilador cardiaco®. A pesar
de las arritmias ventriculares estar probablemente relacionadas
a extensa fibrosis del miocardio, la base morfolégica del BAV es
incierta, habiendo sido descrita previamente en solamente un
caso: calcificacién focal en el haz de His en paciente de 57 afos
de edad con miopatia severa esquelética y BAV completo sin
insuficiencia cardiaca®.

El BAV completo se asocia generalmente con una interrupcion
anatémica del sistema de conduccién auriculoventricular
y puede suceder en varias enfermedades. En una serie de
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Figura 2 - El examen por microscopia electronica del miocardio reveld depésito de material granulofilamentoso, electron-denso, entre las miofibrillas de los cardiomiécitos
(A). La inmunohistoquimica para desmina demostro positividad irregular en el citoplasma de los cardiomiocitos (B). Tincion por el tricrémico de Masson en cortes seriados
del sistema de conduccion evidencié aspecto usual del nodo sinusal (C) y del haz penetrante (D, asterisco), y fibrosis de la porcién terminal del haz ramificante (E, flecha)
y del topo del tabique ventricular, en la proyeccion de los segmentos iniciales de los haces izquierdo y derecho (F, asterisco).

200 pacientes fallecidos con BAV completo y sometidos a
necropsia, la localizacién mas frecuente de interrupcion fue el
haz ramificante o el segmento inicial de los haces izquierdo y
derecho, que representan el 66% de los casos®’. La interrupcion
de la continuidad del eje del sistema de conduccién ventricular
con sustitucion fibrosa es generalmente adquirida y raramente
es congénita. Cuando adquirida, podrd tener origen isquémico,
consecuente a la enfermedad arterial coronaria obstructiva o
ser idiopdtica. Esta Gltima constituye la forma mas comtn de
BAV completo en el adulto®’.

En nuestro Caso Clinico, caracterizamos la ubicacion y los
cambios morfoldgicos que refuerzan el BAV en el caso de la
cardiomiopatia restrictiva debido al depésito de la desmina,
es decir, la fibrosis de la porcién terminal del haz ramificante
de la porcién inicial de los haces izquierdo y derecho, en la
parte superior del tabique ventricular. La patogenia de esta
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sustitucion fibrosa es probablemente la misma que origina la
fibrosis extensa del miocardio ventricular contractil, y queda
por dilucidar.
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