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17. Miocardiopatias

17.1. Sindrome de Yamaguchi. Correlacion clinica

y de imagen: reporte de caso clinico
Bonfil-Solis Karen Lilian, Hinojosa-Olvera Elder,
Hernandez-Trejo Tania, Trevifio-Gomez Ernesto
Hospital Regional de Alta Especialidad Bicentenario
de la Independencia, ISSSTE.

Introduccién: la miocardiopatia hipertréfica apical constituye 15%
de los pacientes en Japén y 3% en Estados Unidos. Su presentacion
clinica es heterogénea y el hallazgo electrocardiografico de ondas
T negativas gigantes ha sido reportado como la manifestacién
tipica de esta enfermedad. Descripcién del caso: masculino de
67 anos, antecedente de fibrilacion auricular persistente. Refiere
episodios esporddicos de palpitaciones. Electrocardiograma en
ritmo de fibrilacién auricular con respuesta ventricular de 60 Ipm
con hipertrofia ventricular izquierda y ondas T negativas gigantes de
V4-V6. Ecocardiograma transtoracico con hallazgos de hipertrofia
apical severa sin alteraciones de la movilidad, auricula izquierda
dilatada con LAVI 50 mL/m2, sin valvulopatias (Figura 17.1.1A). Se
realiza resonancia magnética reportando septum apical de 18 mm
con secuencia de reforzamiento intramiocardico tardio positivo
>15% a nivel del tercio apical y septal con fraccién de eyeccién
del ventriculo izquierdo de 49% (Figura 17.7.7B). Monitoreo Holter
con fibrilacién auricular con respuesta ventricular media controlada,
extrasistoles ventriculares poco frecuentes con dos episodios de
taquicardia ventricular no sostenida. Durante su evolucién con dos
episodios de sincope probable de origen cardiaco EGSYS 5 puntos.
Material y métodos: el sindrome de Yamaguchi fue descrito en
1976y su entidad consiste en la afectacion casi exclusiva del dpex.
La edad promedio de diagnéstico va desde los 46.1 aios debido a

Figura 17.1.1: A) Ecocardiograma transtordcico. B) Resonancia
magnética.

datos no especificos para diagndstico. En un estudio retrospectivo,
incluyendo 105 pacientes, s6lo 47% tenian ondas T negativas gi-
gantes. Su diagndstico por ecocardiografia puede tener limitaciones
en la evaluacién, siendo la resonancia magnética el método de
eleccion no invasivo. La fibrilacién auricular ha sido asociada a un
aumento del riesgo de mortalidad cardiovascular. Hasta un tercio
de los pacientes desarrollan desenlaces clinicos desfavorables, sin
embargo la mayoria no presentan deterioro de la clase funcional y
permanecen asintométicos durante su seguimiento. Resultados y
conclusiones: debido a antecedentes de sincope asi como episodios
de taquicardia ventricular no sostenida, fraccion de eyeccion leve-
mente reducida y realce tardio mayor a 15% se decide colocaci6n
de desfibrilador automético implantable. Al no contar con clinica
especifica deberd realizarse una bisqueda intencionada mediante
estudios de imagen multimodal.

17.2. Reporte de caso: miocardiopatia
periparto mas evento vascular cerebral
isquémico como complicacion

Ramirez-Soto Hugo Isaac, Garcia-Jiménez Yoloxochitl,

Rascon-Sabido Rafael

UMAE No. 14 Veracruz.

Introduccién: mujer de 27 anos con factores de riesgo cardiovas-
cular: sedentarismo. Historia cardiovascular: negada. Antecedentes
personales patolégicos: negados, gineco-obstétricos: gestas 2 ce-
sdreas 2, actualmente en puerperio tardio. Inicia el padecimiento
el 11/03/24 con dolor toracico tipo opresivo intenso, hipocondrio
derecho, nausea, disnea de pequenos esfuerzos, bradicardia e
hipotension, acude a atencién médica, realizando ecocardiograma
transtoracico evidenciando fraccién eyeccién ventriculo izquierdo
35%, insuficiencia mitral moderada. Se diagnostica IC aguda por lo
cual se traté con, metoprolol, sacubitril valsartan, espironolactona,
dapagliflozina, levosimendan y anticoagulacién. El 21-01-2024
durante internamiento inicia con disminucién de fuerza muscular
hemicuerpo derecho y amaurosis fugaz, por lo que se solicita tomo-
grafia computarizada de craneo observando evento vascular cerebral
de tipo isquémico cerebeloso derecho en territorio de la arteria
cerebelosa posteroinferior. En su evolucién se nota mejorfa clinica y
se evidencia en resonancia magnética cardiaca el 24-03-24 fraccién
eyeccion ventriculo izquierdo 50% concluyendo miocardiopatia
periparto. Analisis y conclusiones: se desconoce la epidemiologia
en México, en Estados Unidos las tasas de mortalidad oscilaron entre
4% en el estudio IPAC (Investigaciones de Miocardiopatia Asociada
al Embarazo) y 11% en una poblacién de 96% de mujeres afroa-
mericana. Los retrasos en el diagndstico se asocian con una mayor
incidencia de complicaciones prevenibles y peores resultados, ya que
la MCPP se asocia con resultados adversos, como lesion cerebral,
paro cardiorrespiratorio, edema pulmonar, complicaciones trom-
boembodlicas, soporte circulatorio mecdnico, trasplante cardiaco y
muerte. Resultados: de los diversos factores pronésticos que se han
estudiado, la FEVI en el momento del diagnéstico es el predictor mas
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fiable de eventos adversos o de recuperacion a largo plazo, FEVI <
30% se asoci6 con tasas mas bajas de recuperacién y un mayor riesgo
de eventos adversos. Se necesitan investigaciones adicionales sobre
la etiologfa, ya que su diagndstico es por exclusion, siguen existiendo
preguntas sobre la patogénesis, el tratamiento 6ptimo, incluido el
uso de bromocriptina, los resultados a largo plazo y la duracién del
tratamiento después de la recuperacion.

17.3. Miocardiopatia infiltrativa en paciente con
mucopolisacaridos tipo Il. Reporte de caso
Nateras-Quiroz Alondra, Vasquez-Ortiz Zuilma Y, Hernandez-Trejo Tania,
Ramirez-Juarez P Amin, Hernandez-Flores David F
Instituto Nacional de Ciencias Médicas y Nutricion

Salvador Zubiran, Ciudad de México, México.

Introduccién: la mucopolisacaridosis tipo Il (MPS 11), es una enfer-
medad de almacenamiento lisosomal de herencia recesiva ligada al
cromosoma X. Tiene prevalencia mundial de 1/100,000, con una
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prevalencia de 0.15% en México. La presentacion cardiovascular
mds comun son las anomalfas valvulares, la hipertrofia ventricular
izquierda y la hipertensién. Las consecuencias son progresivamente
perjudiciales y pueden provocar la muerte por insuficiencia cardia-
ca. Presentacion del caso: masculino de 29 afnos con MPS 11 (2000),
insuficiencia mitral leve-moderada (2007), disfuncién diastélica
del ventriculo izquierdo (2011), sindrome de apnea e hipopnea
obstructiva del suefio (2017). En 2024 el ecocardiograma evidencia
imagen de vidrio esmerilado con moteado difuso heterogéneo en
el septum y aparatos valvulares. La fraccién de eyeccion del ventri-
culo izquierdo de 55%, strain global longitudinal de —15.7%, strain
circunferencial de —21.5%, deformacién radial de 52%. Rotacién
basal de —2 grados, apical de 13% y torsién de 15%. Pardmetros
compatibles con una disfuncién sistélica subclinica por cardiopatia
infiltrativa. La resonancia magnética cardiaca es positiva para peri-
carditis en fase crénica, realce tardio de gadolinio epicardico en la
region inferoseptal basal y media en relacién con el estrés parietal,
lo cual corrobora el proceso inflamatorio miocardico con disfun-
cién miocardica subclinica secundaria a la MPS 1I; se envié para
terapia de reemplazo enzimética. Material y métodos: se analiz6
la bibliografia reportada relacionada con mucopolisacaridosis en los
diferentes repositorios de evidencia cientifica arbitrada. Resultados
y conclusiones: el diagnéstico de MPS Il implica la evaluacién de
las caracteristicas clinicas, bioquimicas y moleculares. Los resultados
cardiovasculares en diferentes momentos contribuyen a una mejor
comprension de la patogénesis de la enfermedad y a la evaluacién
de tratamientos potenciales. El tratamiento va desde el trasplante
de células madre hematopoyéticas hasta la terapia de reemplazo

Figura 17.3.1: Eje paraesternal corto muestra engrosamiento de pa-
red septal y posterior, A) eje corto, B) apical cuatro cdmaras imagen
de vidrio esmerilado con afectacion de aparato valvular mitral, Cy
D) mapa polar del SGL del VI.
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Figura 17.3.2: A) Secuencia T1w pre contraste B) y T1w postcon-
traste para valorar hiperemia, C) secuencia STIR positiva para edema,
D) Delay 4CH.

enzimatico. En conclusién, el seguimiento estrecho en pacientes con
MPS 11 para una identificacién temprana de la infiltracién miocar-
dica es crucial para el inicio temprano de la terapia de reemplazo
enzimatico ya que permite ralentizar el proceso de la enfermedad
y prevenir los efectos irreversibles que aparecen progresivamente
con el tiempo.

17.4. Miocardiopatia por ventriculo no

compactado, estudio de quince aiios
Jerez-Castro Ana Margarita, Baraibar-Tovar Jorge Alberto,
Delgado-Samaniego Karla Patricia
Instituto de Cardiologia y Cirugia Cardiovascular.

Introduccién: la miocardiopatia por ventriculo no compactado es
una entidad de origen genético y primario, secundaria a irrupcion de
la embriogénesis entre quinta y octava semana de gestacién. Es una
patologia multicausal que genera la formacién anormal del miocardio
cardiaco, predominantemente a nivel del ventriculo izquierdo, con
dos capas: una muscular compacta y otra espongiforme, clinicamente
caracterizada por falla cardiaca, arritmias malignas y eventos trom-
boembodlicos, asociada a entidades cardiovasculares y sistémicas.
Su diagnéstico es clinico documentado por criterios diagndsticos
establecidos por varias técnicas de imagenes cardiacas. Material y
métodos: realizamos un estudio prospectivo, descriptivo transversal
en portadores de miocardiopatia por ventriculo no compactado, que
cumplieron criterios diagndsticos por estudios de imagenes: ecocar-
diograffa, resonancia magnética y tomograffa axial computarizada,
seguidos durante quince afos desde 2006 hasta 2020, ambos sexos,
mayores de 18 anos. Considerando, caracteristicas sociodemogra-
ficas, epidemiolégicas, clinicas: forma de debut, asociacién a otras
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Tabla 17.4.1: Variables epidemiologicas, sociodemograficas y clinicas.

Variable
Sexo masculino 83 (79.0)
Edad promedio 46.7 (21.4)
FRC
HTA 32 (30.4)
APP
Alcoholismo 17 (16.1)
Formas clinicas debut
Falla cardiaca 87 (82.5)
Arritmias 13 (12.3)
Tromboembolicos 5(4.61)
Asociacion a otras entidades
cc 23(21.9)
Sistémicas 12 (11.4)
Neurologicas 9(8.57)

FRC = factores riesgo cardiovascular. APP = antecedentes patologicos
personales. HTA = hipertension arterias. CC = cardiopatias congénitas.

Figura 17.4.1: Resultado del monitoreo cardiaco de 24 horas
(Holter).
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Figura 17.4.2: Complicaciones de eventos de muerte subita por sexo.

entidades cardiovasculares y sistémicas, complicaciones, manejo
terapéutico, evolucién y pronéstico. Analisis estadistico: conside-
ramos 105 casos, 79% masculinos, edad promedio (46.7 + 21.4),
hipertensos 30.4%, alcohélicos 16.1%, 100% cumplieron criterios
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Figura 17.4.3:

Evolucion y prondsti-
co de portadores de
miocardiopatia por
ventriculo no compac-
tado.

diagnésticos por técnicas de iméagenes. Resultados: formas clinicas
de presentacién 82.5% en falla cardiaca, 12.3% arritmias malignas,
con marcadores eléctricos no invasivos positivos y 10 documentaron
eventos de muerte sibita, 4.61% eventos tromboembdlicos. Aso-
ciados a cardiopatias congénitas 21.9%, enfermedades sistémicas
12-11.4%, 9 de ellos con enfermedades neuromusculares. Manejo
polifarmacoldgico en el 100% y alternativas no farmacolégicas en 35-
33.3%, vivos 96-91.4%, fallecidos 8.57%, 93.3% en clase funcional
II-1ll. Conclusiones: la entidad afecta la cuarta década de la vida,
formas clinicas mas prevalentes, falla cardiaca y arritmias, muerte
stibita como complicacién, con empeoramiento de clase funcional,
se asocia a cardiopatias congénitas y sistémicas con predominio de
entidades neuroldgicas, el manejo terapéutico no dista del protocolo
de las miocardiopatfas dilatadas.

17.5. Profilaxis para reactivacion de enfermedad
de Chagas en paciente postrasplante
cardiaco por miocardiopatia chagasica

Vidal-Copal Luis Eduardo, Chavez-Mendoza Adolfo,

Ivey-Miranda Juan Betuel, Mendoza-Zavala Genaro
UMAE Hospital de Cardiologia, Centro Médico Nacional Siglo XXI, IMSS.

Introduccion: la enfermedad de Chagas es una patologia infecciosa
endémica en México producida por el parasito Trypanosoma cruzi.
Su més grave complicacién es la miocardiopatia chagasica crénica
que afecta hasta 30% de los pacientes infectados, culminando en
insuficiencia cardiaca avanzada. El trasplante cardiaco es una alter-
nativa para disminuir la mortalidad; sin embargo, se han descrito
casos de reactivacion de la enfermedad cuya estrategia terapéutica
sigue en estudio. Descripcién del caso: hombre de 36 afos, origi-
nario de Veracruz, sin antecedentes patolégicos, inicia padecimiento
en noviembre del 2021 con disnea de pequefos esfuerzos y edema
de miembros inferiores, diagnosticando insuficiencia cardiaca FEVI
reducida, se inicia tratamiento médico 6ptimo, posteriormente con
6 internamientos por deterioro de clase funcional. En junio de 2023
se coloca DAl como prevencién primaria. Paciente con importante
congestion vascular, disminucién de FEVIy disnea. Arriba a nuestra
unidad para protocolo de trasplante, laboratorios con datos de con-
gestion hepatica y renal, por lo que se inicia tratamiento diurético
intensivo con mejorfa parcial. Radiografia de térax con cardiome-
galia G-IV, ECOTT VI dilatado, hipertrofia excéntrica, miocardio
hipertrabeculado, FEVI: 18%, dilatacién biauricular. RMC reporta
miocardiopatia dilatada con patrén de fibrosis no isquémica. Como
parte del protocolo se realiza serologia para enfermedad de Chagas
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resultando positiva: Ac. Anti-Tripanosoma cruzi 17.20, IFI: 1:128,
ELISA-T: 4.630. Se decide trasplante cardiaco ortotdpico bicaval en
abril 2024. Se inicia tratamiento inmunosupresor con sirolimus y
Azatioprina. Actualmente con biopsia endomiocardica con resultado
1R y serologia PCR chagas hasta el momento negativas. Material
y métodos: bisqueda sistematica en bases de datos y revision de
literatura, GPC, Series de casos. Analisis y conclusiones: la reac-
tivacién de la enfermedad de Chagas en pacientes postrasplante
cardiaco es reportada hasta en 45% de los casos, su principal
etiologfa es la inmunosupresion. La profilaxis de rechazo cardiaco
con azatioprina ha mostrado menor incidencia de reactivacién de
enfermedad de Chagas comparado con é4cido micofendlico, pero
se debe realizar mas investigaci6n al respecto para otorgar un mejor
prondstico a los pacientes.

Figura 17.5.2.

17.6. Miocardiopatia hipertrofica y muerte subita

abortada. A propoésito de un caso clinico
Garcia-Hernandez Juana Alinne, Cigarroa-Lopez José Angel,
Betuel-Miranda Juan Ivey, Magafia-Serrano José Antonio,
Tepayotl-Aponte Antonio
UMAE Hospital de Cardiologia, Centro Médico Nacional Siglo XXI, IMSS.

Introduccién: paciente femenino de 23 afos de edad, con an-
tecedente de muerte sibita de causa no determinada en familiar
de primer grado. A los 16 afos con diagnéstico de miocardiopatia
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Figura 17.6.2.

hipertrofica septal asimétrica no obstructiva e insuficiencia cardiaca
de FEVI preservada (FEVI 60%). Se realiz6 colocacién de DAl como
prevencién primaria (noviembre 2022). Desde entonces con 4 des-
cargas apropiadas por FV. Motivo por el cual fue enviada a nuestra
UMAE para protocolo de trasplante cardiaco. Durante su valoracién
con ecocardiograma transtordcico con reporte de septum 22 mm,
miocardiopatia septal asimétrica no obstructiva, insuficiencia mitral
leve, FEVI 60%. Prueba cardiopulmonar con reporte de VO2-KG DE
16.7 ml kg min. Resonancia magnética cardiaca con reforzamiento
tardio en 51%, fraccién de eyeccién biventricular conservada. Estu-
dio genético 28.01.2022 (panel para miocardiopatias hipertréficas)
variante patogénica en el gen TNNT2. A la exploracién fisica: sin
ingurgitacion yugular, precordio normodinamico, soplo sistélico grado
[1/VI cuarto EIC Iinea media clavicular izquierda. Actualmente en clase

Restimenes de Trabajos Libres del XXI Congreso Nacional de Cardiologia

funcional Il por disnea de medianos esfuerzos. Niega disnea paro-
xfstica nocturna, ortopnea y/o edema de miembros inferiores Gltimo
NT- Pro BNP 22,254. Ultima descarga apropiada en marzo 2024. En
tratamiento con antiarritmico, bisoprolol, sacubitril/valsartan, espiro-
nolactona, dapagliflozina y furosemide. Resultados: se realiz6 sesién
médico-quirdrgica definiendo que el mejor tratamiento a ofrecer
a la paciente es estudio electrofisiolégico y ablacién de arritmias
ventriculares. En caso de persistencia de arritmias, siendo intrata-
bles, asi como deterioro de la clase funcional a pesar de tratamiento
6ptimo de insuficiencia cardiaca se valorara como candidata para la
realizacién de trasplante cardiaco. Analisis y conclusiones: de todos
los pacientes con miocardiopatia hipertréfica aproximadamente de
30%-60% tienen una variante genética patégena identificable. Los dos
genes mas frecuentemente alterados son la cadena pesada de miosina
beta 7 (MYH?) y la proteina de unién a miosina C3 (MYBPC3). Las
variantes patdgenas en genes de proteinas de filamento fino, como
TNNT2, TNNI3 y TPM1, que codifican la troponina T cardiaca, la
troponina | y la alfa-tropomiosina, representan menos de 10%. De
estas variantes menos frecuentes, los descendientes de un miembro
de la familia afectado tienen 50% de posibilidades de heredar la
variante. La hipertrofia y fibrosis da como resultado un ventriculo
rigido con alteracién de la funcién sistélica y diastdlica a pesar de una
fraccién de eyeccién del ventriculo izquierdo conservada. En este
caso la paciente presenta la mutacion patogénica en el gen TNNT2,
el cual estd presente en menos de 5% de los casos de pacientes
con miocardiopatia hipertréfica. Esta mutacion se ha asociado a
hipertrofia leve a moderada y de mal pronéstico debido a un alto
riesgo de muerte stbita por taquiarritmias ventriculares, incluso en
ausencia de hipertrofia. Con presentacién a edades tempranas.
Nuestra paciente con diagndstico de insuficiencia cardiaca con FEVI
preservada al presentar disnea de medianos esfuerzos y niveles de
NT- Pro-BNP elevados. Con antecedente de colocacién de DAl como
prevencion primaria por fibrosis mas de 15%, antecedente de muerte
en familiar de primer grado y mutacién genética de alto riesgo. Desde
entonces presentando 4 descargas apropiadas. De acuerdo con las
Gltimas guias los pacientes con MCH y TV monomérfica sostenida
sintomatica recurrente, o descargas recurrentes del DAl a pesar de la
programacién 6ptima del dispositivo, y en quienes el tratamiento con
farmacos antiarritmicos es ineficaz, no se tolera o no se prefiere, la
ablacion con catéter puede ser (til para reducir la carga de arritmias.

17.7. De la taquicardia a la amiloidosis:

un diagnostico inesperado
Barefio-Gerardo Arnoldo, De-la Vega-Santillan Laura Araceli,
Molina-Alegria Miguel Alejandro
Hospital de Cardiologia Centro Médico Nacional
Siglo XXI, Ciudad de México, México.

Introduccién: las miocardiopatias son un conjunto de enferme-
dades que afectan musculo cardiaco, se clasifican en 3 fenotipos:
dilatada, hipertréfica y restrictiva, esta Gltima caracterizada por
deposito anémalo de proteinas en miocardio aumentando rigidez
ventricular, comprometiendo su funcién, como ejemplos: hemocro-
matosis, enfermedad de Fabry y amiloidosis. La amiloidosis cardiaca
tiene incidencia de 3-9 casos por millén al afo, su prevalencia es
infraestimada por su baja sospecha, falta de adecuados abordajes
diagnésticos y poco conocimiento en diferentes niveles de atencién.
Descripcion del caso: femenina 33 afios, antecedente de muerte
paterna a los 35 afos, causa desconocida, sin antecedentes pato-
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I6gicos de relevancia. Ingresa al servicio por presentar taquicardia
supraventricular, tratamiento con cardioversion farmacoldgica con
posterior ritmo sinusal, morfologia de bloqueo de rama derecha,
ingres6 para estudio. Ecocardiograma transtoracico reporta car-
diopatia hipertréfica simétrica, septum interventricular de 30 mm,
ventriculo izquierdo severamente hipertréfico, incremento en
presiones de llenado. Se inici6 abordaje diagnostico por probable
miocardiopatia infiltrativa con sospecha de amiloidosis cardiaca.
Gammagrafia con pirofosfato reporté incremento de concentracién
del radiotrazador. Resonancia magnética con reforzamiento tardio
del contraste endovenoso de 15%, volumen extracelular aumen-
tado. Electroforesis de proteinas e inmunofijacion, negativo para
gammapatia monoclonal. Finalmente biopsia de tejido con depésito
rojo Congo positivo, se determiné diagnéstico de amiloidosis car-
diaca ATTR positivo. Material y métodos: revision de expediente
clinico y bisqueda sistematica en la base de datos PubMed. Se
ingresaron los términos «amyloidosis» y se filtraron acorde a térmi-
nos MeSH. Resultado y conclusiones: la amiloidosis cardiaca se
clasifica acorde al tipo de proteina de depésito, pudiendo ser por
cadenas ligeras secundario a gammapatia monoclonal o acimulo
de transtirretina (TTR), de forma hereditaria o mutacién de novo. En
fases tempranas de la enfermedad, existen «banderas rojas» siendo
los datos clinicos y/o ecocardiograficos los que obligan a realizar
abordaje diagnéstico para un adecuado tratamiento.

Figura 17.7.1: Resonancia magnética cardiaca observando hiper-
trofia ventricular con reforzamiento tardio intravenoso.

Figura 17.7.2: Biopsia de tejido umbilical donde se observa tincién
positiva para rojo Congo.
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17.8. Hallazgo de trombosis ventricular en el
contexto de miocardiopatia por enfermedad
de Chagas: reporte de caso

Teran-Fonseca Wilson de Jests, Hernandez-Ruiz Ricardo Martin,
Vidal-Morales Gildardo

Hospital Regional de Alta Especialidad «Dr. Ignacio

Morones Prieto», San Luis Potosi, México.

Introduccién: la enfermedad de Chagas (EC), causada por Trypa-
nosoma cruzi, es una de las principales parasitosis en América
Latina, afectando entre 6 y 8 millones de personas y causando
aproximadamente 50,000 muertes anuales. La migracion desde
areas endémicas ha propiciado su aparicién en pafses no endémicos
como EE. UU. y Europa. La EC tiene dos fases: aguda, generalmente
asintomatica, y crénica, donde 30-40% de los pacientes desarro-
[lan complicaciones severas como la cardiopatfa chagasica crénica
(CCQ). En México, la seroprevalencia es de 3.38%, con San Luis
Potosi reportando 6.5%. Presentacion de caso: paciente masculino
de 69 afnos con antecedentes de artritis reumatoide, hipertensién
y dislipidemia, ingresé en abril de 2015 por infarto agudo al mio-
cardio (IAM) y fue diagnosticado con cardiopatia isquémica. Tras
una angioplastia y manejo médico, present6 taquicardia ventricular,
lo que llevé a realizar una resonancia magnética cardiaca. Los re-
sultados mostraron dilatacién inferobasal y cambios inflamatorios,
confirmdndose una serologia positiva para T. cruzi (8.30 S/CO) y
un diagnéstico de miocardiopatfa chagasica crénica. El paciente
abandoné el tratamiento, pero reingresé en julio de 2023, se
decide realizar ecocardiograma transtoracico donde se reporta un
volumen telediastdlico de 198 mL y volumen telesistélico 129 mL,
aneurisma apical e inferolateral en ventriculo izquierdo con trom-
bosis e hipocinesia del resto de los elementos ventriculares. FEVI
34%. Con sintomas de insuficiencia cardiaca, actualmente retomé
el tratamiento bajo manejo anticoagulante. Material y métodos:
la basqueda bibliogréfica se realizé6 en PubMed, Scopus y Google
Scholar, enfocandose en articulos recientes sobre EC. Se utilizaron
términos como «miocardiopatfa chagasica» y «enfermedad de
Chagas». Resultados y conclusiones: los hallazgos subrayan que la
EC es una de las principales enfermedades tropicales desatendidas,
con un 30-40% de los infectados desarrollando complicaciones
cardiacas severas, resaltando la importancia del diagnéstico tem-
prano. Este caso es relevante por la confirmacién de miocardiopatia

Figura 17.8.1.
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Figura 17.8.2.

chagdsica mediante técnicas avanzadas de diagnéstico, destacando
la necesidad de integrar herramientas modernas en la atencion de
enfermedades tropicales en poblaciones vulnerables.

17.9. Deteccion de enfermedad de Chagas y sus
complicaciones cardiovasculares a través
de la formacion del personal de salud
Gonzalez-Martinez Adriana, Posada-Jiménez Ana Livia,
Berrios-Barcenas Enrique Alexander, Barroso-Villafuerte Francisco Ratl,
Lomeli-Sanchez Oscar Sergio, Aguilera-Mora Luisa Fernanda
Organizacion Salvando Latidos Cardiovascular.

Introduccion: la miocardiopatia por enfermedad de Chagas (MEC)
genera insuficiencia cardiaca, posicionando en América Latina a
Enfermedad de Chagas (EC) como segunda causa de esta afeccién
cardiaca. La deteccién temprana de la MEC es crucial para mejorar
los resultados clinicos y calidad de vida de estos pacientes. Para este
estudio se capacité al personal de salud de primer contacto como
estrategia para la deteccion y manejo MEC. Material y métodos:
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colaborando autoridades de salud estatales, organizacion civil e in-
dustria farmacéutica, se disené un modelo de capacitacion dirigido al
personal de salud que trabaja en el primer nivel de atencién, por su
intervencion desde la sospecha hasta el seguimiento de un paciente
con EC (Figura 17.9.1). Cada capacitacién tuvo duracién de 8 horas
y abordé tres ejes de conocimiento: vector, EC y complicaciones
cardiovasculares (CCV). Cada eje fue presentado por expertos en la
materia. Se elaboraron listas de asistencia con informacién sobre el
perfil académico, nivel de atencién e institucion laboral de los partici-
pantes. Se realiz6 una evaluacion antes y después de la capacitacion.
Andlisis estadistico: los datos recopilados se organizaron en una base
de datos y se realizaron andlisis descriptivos para evaluar el impacto
de las capacitaciones. Resultados: se capacité a 904 personas. Las
capacitaciones se dividieron en diez sesiones presenciales y una sesién
virtual en uno de los estados de México (Figura 17.9.2), 45.4% de
los capacitados eran médicos generales, y 33.3% eran personal de
enfermerfa; 88.3% trabaja para la Secretaria de Salud; y 74.3% trabaja
en centros de salud rurales. Se realizaron 724 evaluaciones antes de
la capacitacién, obteniendo promedio de 5.2, y 795 evaluaciones
después de la capacitacion, con promedio de 8.4. A nivel global, se
verific que las respuestas correctas antes de la capacitacién estaban
por debajo del 80% en todas las areas de conocimiento. Presentando
una mejora significativa en el porcentaje de respuestas correctas des-
pués de la capacitacién. Las preguntas relacionadas con las CCV en
la postcapacitacién alcanzaron un 81-100% de respuestas correctas
en todas las jurisdicciones. Con relacién al impacto de la aplicacion
del conocimiento adquirido, se ha tenido incremento remarcable
de la solicitud de tamizajes seroldgicos para deteccion de T. cruzi
por parte de los médicos que laboran en los centros de salud de
primer contacto. Conclusiones: la capacitacion ha sido efectiva en
mejorar tanto el conocimiento como la préctica clinica en el manejo
de la enfermedad de Chagas y sus complicaciones cardiovasculares.
El notable aumento en la calidad de las respuestas y la mayor de-
manda de tamizajes seroldgicos evidencian el éxito del programa
y su impacto positivo en la salud piblica. Este tipo de iniciativas es
fundamental para fortalecer las capacidades del personal de salud y
mejorar el diagnéstico y tratamiento de enfermedades desatendidas
en comunidades rurales y dreas con recursos limitados
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17.10. Cardiomiopatia restrictiva en edad
pediatrica, diagndstico en hospital de
segundo nivel de atencion médica

Vazquez-Martinez Rocio Maily, Aldrete Lorena,

Reyes Veroénica, Diaz Margarita, Flores Lilly

Hospital General de Zona No. 32, «Dr. Mario Navarro Madrazo»,

Instituto Mexicano del Seguro Social. Ciudad de México, México.

Introduccion: las cardiomiopatias son un grupo heterogéneo y
poco comin en edad pediatrica (incidencia anual 1:100.000 nifios)
de éstas, la cardiomiopatia restrictiva (CR) tiene una incidencia de
2.5-3%, con una media de presentacién de 6 a 11 afios;* se trata
de una patologfa del miocardio caracterizada por alteracién en la
funcion diastdlica con funcion sistélica preservada, dimensiones de
la pared y el tamafo ventricular normales. Descripcion del caso:
femenino de 4 anos, antecedentes heredofamiliares y patolégicos
negados. Inicia su padecimiento con tos no productiva de 3 meses
de evolucién, acude a urgencias por dificultad respiratoria, se hospi-
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Figura 17.10.1: Radiografia de térax posteroanterior. Situs bronquial
solitus, levocardia, levoapex, abombado el tercer arco izquierdo
sugestivo de crecimiento de atrio izquierdo, cardiomegalia grado
I, ICT 0.6.
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Figura 17.10.2: Ecocardiograma transtordcico. Corte apical cuatro
cdmaras en donde se observa importante dilatacién de ambos atrios
en relacién a ventriculos, imagen caracteristica de cardiomiopatia
restrictiva.

taliza con diagndstico de neumonia adquirida en la comunidad, los
reactantes de fase aguda se reportan negativos, citometria hematica
normal, radiografia de térax sin evidencia de consolidacién, pero
se identifica cardiomegalia, ICT 0.6, flujo pulmonar incrementado,
por lo que es valorada por cardiopediatria, en ecocardiograma
se observa dilatacién de ambos atrios, insuficiencia tricuspidea
y mitral moderadas, patrén E/A restrictivo (2.4:1), E/e’ 15, DDVI
34mm (z-0.3), FEVI 72%, TAPSE 19mm (z+1.23), sin obstruccion
en tractos de salida, se diagnostic6 CR, inici6 tratamiento con furo-
semida 3mg/kg/dia y espironolactona 2mg/kg/dia con mejoria de la
sintomatologfa, egres6 sin complicaciones. Material y métodos: se
realiz6 bisqueda en PubMed con palabras clave relacionadas con la
cardiomiopatia restrictiva. Resultados y conclusiones: actualmente
la paciente se encuentra en seguimiento por consulta externa, en
clase funcional I. Sin genopatia encontrada hasta el momento; se
solicit6 valoracién de trasplante en hospital de tercer nivel ptblicoy
privado sin respuesta favorable. La CR (cardiomiopatfa restrictiva) es
la miocardiopatia menos frecuente, lamentablemente el tratamiento
en nuestro medio es limitado, ya que la probabilidad de trasplante
cardiaco es muy baja en pediatria. Se debera dar seguimiento a
las complicaciones (arritmias, falla cardiaca, tromboembolia)- Es
meritorio concientizar la importancia de la donacién para ofrecer
una oportunidad de supervivencia a estos pacientes. La CR es el
fenotipo menos frecuente de las cardiomiopatfas. El manejo estd
dirigido al control de los sintomas congestivos, sin embargo, la res-
puesta al tratamiento es poco favorable, con mortalidad de 63% a
3 anos del diagnéstico. El trasplante es el Gnico tratamiento eficaz
para estos pacientes.

17.11. Amiloidosis cardiaca: Cadenas ligeras o

Transtirretina. Un desafio diagnostico
Rivera-Florez Sebastian, Ramos-Cazares Ray, Mascorro-Cienfuegos Cesar,
Solis Jos¢ Gabriel, Vargas-Mendosa José
Servicio de Cardiologia, Hospital Universitario
«Dr. José E. Gonzalez», UANL

Introduccién: la amiloidosis cardiaca se caracteriza por el depésito
de amiloide en el corazén, siendo las variantes mas comunes la
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Figura 17.11.1.

Figura 17.11.2.

amiloidosis por cadenas ligeras (AL) y por transtirretina (ATTR).
El diagndstico definitivo se realiza mediante biopsia endomio-
cardica, aunque esta es invasiva. Por ello, se utilizan métodos
no invasivos como el ecocardiograma y la gammagrafia cardiaca,
ademas de algoritmos diagnésticos que combinan la evaluacién

Resumenes de Trabajos Libres del XXI Congreso Nacional de Cardiologia

de proteinas monoclonales. Sin embargo, el diagnéstico puede
retrasarse, lo que afecta el tratamiento y prondstico de estos
pacientes. Descripcién del caso: masculino de 53 afos con
hipertension arterial y gota se presenta a la consulta con cuadro
clinico de disnea, ortopnea y edema. El ecocardiograma reporta
hipertrofia ventricular izquierda con septo interventricular de 14
mm, dilatacién biauricular y disminucién del strain longitudinal
con patron de «cherry on top» (Figura 17.71.7). Ante la sospecha
de amiloidosis cardiaca se solicité cadenas ligeras libres (Kappa
66.6, lambda 12.03, ratio 5.54) y gammagrafia con 99mTc-PYP
+ SPECT/CT con captacién grado 3 y relacién H/CL 1.55 (Figura
17.11.2). Ante este escenario con gammagrafia con captacién y
ratio anormal, se realiza diagndstico de amiloidosis cardiaca sin
poder diferenciar AL o ATTR. Se decide realizar electroforesis e
inmunofijacién para documentar monoclonalidad o restriccién
de cadenas. El resultado de IFE no demostré proteinas mono-
clonales, ademas se realiza biopsia de tejido graso periumbilical
positivo para tincion de rojo Congo. Ante estos hallazgos se realiza
diagnéstico de ATTR. Material y métodos: se realiz6 bisqueda
bibliografica. Conclusién: en presencia de una gammagrafia con
captacion y una ratio anormal de cadenas ligeras, los posibles
diagnosticos incluyen amiloidosis ATTR relacionada con trastornos
hematolégicos que generan cadenas ligeras libres, AL, o una com-
binacién de ambas. Es importante destacar que una ratio anormal
de cadenas ligeras es un indicador especifico de una enfermedad
hematoldgica, siempre y cuando no existan afecciones renales o
inflamatorias. En este caso el paciente no presentaba alteracién
en la funcién renal, sin embargo, presentaba una enfermedad
reumatolégica inflamatoria que pudiera explicar la elevacién
de cadenas ligeras. Por lo tanto, es crucial realizar el cribado de
amiloidosis utilizando inmunofijacién para mejorar la sensibilidad
en el diagnéstico.

17.12. Amiloidosis cardiaca: de la disfuncion diastolica

a la muerte subita. Reporte de un caso
Galicia-Garcia Luis Elias, Silvestre-Flores Ivan Israel,
Ruiz-Yepez Carlos Ociel, Alvarado-Rangel Leonardo
Hospital General de Zona No. 50, Instituto Mexicano
del Seguro Social, San Luis Potosi, México.

Introduccién: la amiloidosis cardiaca afecta de 3-5 personas por
millén al afo, siendo el corazén el segundo 6rgano mas afecta-
do. El pronéstico es pobre, en ocasiones se requiere trasplante y
manejo avanzado de falla cardiaca. Las arritmias ventriculares son
una de las principales causas de muerte. Descripcion del caso:
mujer de 56 anos sin antecedentes relevantes, presenta edema
progresivo, disnea de pequefos esfuerzos, ortopnea, disnea
paroxistica nocturna y derrame pleural bilateral del 50%. Primer
ecocardiograma: volumen auricular izquierdo 78 mL, derecho
102 mL, insuficiencia mitral (IM) moderada, disfunciéon diastélica
severa restrictiva y fraccién de eyeccién del ventriculo izquierdo
(FEVI) del 45%. Ingresé con insuficiencia cardiaca aguda, BNP
1,826 pg/mL. Manejada con furosemida y levosimendan. Elec-
trocardiograma: complejos de bajo voltaje, taquicardia sinusal
y crecimiento biauricular. Segundo ecocardiograma: FEVI del
10%, FEVI 4D del 18%, strain longitudinal global por ST2D de
—2.7%, strain longitudinal 4D de —1%, strain circunferencial 4D
de —7%, strain de 4rea de —8%, rotacién de 9 g, torsion de 0.5 g/
cm, IM severa y daino miocardico severo (Figura 17.72.1). Biopsia
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Figura 17.12.2.

de tejido fibroadiposo con trazas de rojo Congo. Gammagrama
cardiaco con pirofosfatos positivo, captacién moderada grado
Il de Perugini (Figura 17.72.2). Material y métodos: se realizd
bisqueda de literatura sobre amiloidosis cardiaca en PubMed
y Google Scholar los términos fueron «amiloidosis cardiaca» e
«Insuficiencia cardiaca por amiloidosis». Resultados y conclusio-
nes: mientras se encontraba en protocolo para estudio genético y
resonancia magnética cardiaca, presenté muerte stbita con ritmo
de fibrilacion ventricular. Pese a terapia eléctrica y reanimacion
cardiopulmonar avanzada, evolucioné a asistolia. Este caso sugiere
afeccion miocdrdica por proteina transtirretina (TTR). Aunque fue
un reto diagnéstico, la positividad del estudio nuclear y las carac-
teristicas ecocardiograficas tipicas, sin discrasia celular plasmética,
orientaron al diagnéstico de amiloidosis por TTR. El depésito de
protefna fibrilar causé fibrosis intersticial y alteracion progresiva
de la funcién ventricular, avanzando de disfuncién diastélica a
un patrén restrictivo con hipertrofia ventricular, lo que llevé a la
paciente a deterioro sistélico terminal y muerte.

17.13. Miocardiopatia hipertréfica por enfermedad

de Fabry: presentacion de dos casos
Marin-Gutiérrez Francisco Javier, Echevarria-Dominguez Samara,
Sierra-Del Angel Fatima, Quezada-Cervantes Héctor Alejandro,
Soria-Portillo Fernanda Stephany, Nieto-Mendoza Alan José Francisco
Hospital General de Zona No. 1, Instituto Mexicano del
Seguro Social (IMSS). San Luis Potosi, México.

Introduccién: la enfermedad de Fabry es un trastorno genético
hereditario ligado al cromosoma X que provoca una deficiencia
de la enzima a-galactosidasa A, lo que lleva a la acumulacién de
globotriaosilceramida (Gb3) en los tejidos, incluyendo el corazén.
La manifestacién cardiovascular més frecuente es la hipertrofia ven-
tricular izquierda (HVI), que puede evolucionar hacia insuficiencia
cardfaca y arritmias. Descripcion del caso: caso 1: hombre de 35
afos con antecedente de enfermedad renal avanzada diagnosticada
en 2009, se le identific6 enfermedad de Fabry y se inici6 tratamiento
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Figura 17.13.4: RM corazén Fabry 1 imagen de RM corazén con

. _ . ) B reforzamiento tardio de Gadolinio en la pared posterolateral.
Figura 17.13.1: Electrocardiograma MCH Fabry 1 hipertrofia ven-

tricular izquierda.

Figura 17.13.2: Ecocardiograma 1. Hipertrofia concéntrica de Figura 17.13.5: ECO Fabry 2 hipertrofia ventricular izquierda con
ventriculo izquierdo con FEVI preservada y aumento de masa ven- FEVI preservada y aumento de masa ventricular izquierda.

tricular izquierda.

Figura 17.13.3: ECO Fabry 2. Doppler transmitral con alteraciones Figura 17.13.6: ECO Fabry PTE 2: Doppler transmitral con disfuncion
de la funcion diastélica pseudonormalizacién. diastélica tipo 2.
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con B-galactosidasa. Presentaba hipertrofia concéntrica del ventri-
culo izquierdo, con evolucién a hipertrofia severa y muerte stbita
en 2015. Caso 2: hombre con dolor neuropético desde los 12 afios,
diagnosticado con neuropatia mixta. Desarrollé insuficiencia renal
cronica a los 24 afios y miocardiopatia hipertréfica secundaria a
enfermedad de Fabry. Material y métodos: se realizé biusqueda
bibliogréfica en bases de datos médicas para evaluar la relevancia
de los hallazgos clinicos y correlacionarlos con las manifestaciones
cardfacas de la enfermedad de Fabry. Resultados y conclusiones:
en ambos casos se observé hipertrofia ventricular izquierda progre-
siva como manifestacién predominante de la enfermedad de Fabry.
La identificacion temprana y el tratamiento con terapia enzimatica
sustitutiva son clave para retrasar la progresion de la miocardiopatfa.
La resonancia magnética con gadolinio es el estandar para evaluar
fibrosis miocardica en estos pacientes.

17.14. Miocardiopatia hipertréfica septal obstructiva,
un caso para el dilema del tratamiento
actual: el advenimiento de la ablacion

intramiocardica por radiofrecuencia
Guerrero-Ibarra Tanya Estefania, Pérez-Pérez Linda Fabiola,
Rojel-Martinez Ulises, Munive-Molina Ever, Canche-Bacab Erick Alberto,
De la Fuente-Macip Carlos, Enriquez-Silverio Arturo,
Compean-Villegas Omar, Hernandez-Montiel Ivonne
Centro de Arritmias y Marcapasos de Puebla.

Introduccién: se presenté el caso de un paciente con una mio-
cardiopatia hipertréfica asimétrica obstructiva, ante importante
sintomatologia se entra en controversia sobre la realizacién de
ablacion septal con alcohol ante la no tan infrecuente tasa de
complicaciones que van desde bloqueos atrioventriculares, asf
como desarrollo de defecto del septum interventricular, arritmias
ventriculares que pueden ser letales. Caso: masculino de 14 afos.
Inicié 2 anos previos de manera insidiosa con fatiga, dolor tordcico
y palpitaciones posteriores a realizar ejercicio, los cuales se exa-
cerban hasta presentarse en reposo, ademds de agregarse disnea
de clase funcional NYHA Il. En exploracién fisica destaca soplos
sistdlico grado 11 / VI en 3¢ espacio intercostal izquierdo, S2 nor-
mal. Ecocardiograma: hipertrofia de septum interventricular basal

Figura 17.14.1: Eje paraesternal largo. Se visualiza septum inter-
ventricular de 45.5 mm.

Figura 17.14.2: Doppler continuo donde se valora a nivel del TSVI
el gradiente intraventricular de hasta 143 mmHg.

Figura 17.14.3: Mapeo 3D donde se visualizan puntos de ablacién
por radiofrecuencia para lograr reducir el grosor del septum inter-
ventricular y gradiente.

Figura 17.14.4: Eje paraesternal largo. Se visualiza septum inter-
ventricular de 37 mm.
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Figura 17.14.5: Vista cinco cdmaras se obtiene gradiente de tracto
de salida de ventriculo izquierdo con Doppler continuo un gradiente
maximo de 68 mmHg. Postprocedimiento.

de hasta 45.5 mm, ademds de obstruccién dindmica al tracto de
salida de ventriculo izquierdo con gradiente maximo 30 mmHg,
asociado a movimiento sistélico anterior de la valvula mitral. Se
realiza cardiorresonancia magnética documentando miocardiopatia
hipertrofica septal asimétrica corroborando el grosor septal. Durante
su evolucién se documenté progresion por aumento de gradiente y
grosor de septum interventricular 45.5 mm (Z 6.9) (Figura 17.14.1)
con obstruccién dindmica al tracto de salida de ventriculo izquierdo
con gradiente maximo de 143 mmHg (Figura 17.74.2), asociado a
efecto SAM que tuvo importante evolucién de los sintomas hasta ser
incapacitante para el paciente, por tanto se decidi6 realizar ablacion
por radiofrecuencia de septum interventricular de manera exitosa
con disminucién de gradiente de 50% guiada por mapeo 3D (Figura
17.14.3). Se realiz6 ecocardiograma posterior a procedimiento
donde se documenté septum 37 mm, con gradiente méaximo 60
mmHg, gradiente medio 31 mmHg (Figuras 17.14.4 y 17.14.5).
Resultados y conclusiones: se han desarrollado estrategias que van
desde tratamiento farmacolégicos novedosos (Macavantem), hasta
estrategias de ablacion miocérdica por radiofrecuencia cerca del
TSVI que se realiza guiada por sistema 3D para poder identificar el
sitio de mayor actividad y tener una mejor tasa de resultados, donde
al momento los estudios y reportes de casos identifican una tasa de
complicaciones menor comparado con ablacién septal con alcohol
(0 miectomia, que es altamente riesgosa en centros no expertos).

17.15. Dispersion mecanica como predictor
de morbimortalidad en pacientes

con miocardiopatia dilatada
Basso-Barba Gennaro, Miranda-Aquino Tomas,
Hernéandez-Del-Rio Jorge Eduardo, Gonzalez-Padilla Christian,
Alonso-Diaz Daniela, Ochoa-Castillo Daniel
Hospital Civil de Guadalajara.

Introduccién: el pronéstico en pacientes con miocardiopatia
dilatada se ha adaptado a los avances tecnolégicos dentro de
los estudios diagnésticos, incluyendo la valoracién de mecénica
ventricular. El andlisis de dispersion mecénica mediante strain
ha demostrado su asociacién con arritmias ventriculares en
estudios previos. Material y métodos: objetivos: determinar la
asociacién de la dispersién mecdnica del ventriculo izquierdo
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con morbimortalidad de cualquier causa. Analizar la asociacion
con mortalidad de cualquier causa. De enero 2023 hasta junio
2023, se incluyeron pacientes mayores de 18 aflos que cumplian
criterios de miocardiopatia dilatada de novo (hombres con LVED
> 74 mL/m? mujeres con LVED > 61 mL/m?) que ingresaban al
servicio de cardiologia a los que se les realizaba ecocardiograma
transtordcico con andlisis de mecanica ventricular en equipo
SIEMENS ACUSON SC2000 en el Gabinete de Cardiologfa del
Hospital Civil Antiguo de Guadalajara durante su hospitalizacién.
Se les realiz6 seguimiento telefénico trimestral durante un afo. Se
determiné como morbilidad la primera hospitalizacién por cual-
quier causa y mortalidad la muerte por cualquier causa. Analisis
estadistico: para el andlisis estadistico se realizé comparacién de
las variables cualitativas con y? y cuantitativas con t de Student o
U de Mann-Whitney segtin la normalidad de las variables. Para la
asociacion de los eventos clinicos se determiné con regresion tipo
COXYy se determiné el punto de corte més preciso para determinar
la dispersion mecanica y su asociacién para morbimortalidad.
Se compararon con curvas de Kaplan Meier la probabilidad de
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Tabla 17.15.1: Resultados de seguimiento a un afio de miocardiopatias dilatadas.

Morbimortalidad Controles
Variable N =32 (68%) N=15(32%)
Clinicas
Género [mujer], n (%) 28 (88) 10 (67) 0.2
Edad [afios], media £ DE 5215 46+ 13 0.2
Hipertension arterial, n (%) 12 (38) 5(33) 0.9
Diabetes mellitus, n (%) 10 (31) 3(20) 0.6
Cardiopatia isquémica, n (%) 12 (38) 4(27) 0.7
Laboratoriales
BNP 15,102 (7,017-32,733) 7,344 (3,556-12,957) 0.04
LDL 72+36 78 +44 0.7
HDL 27+10 37+10 0.01
Creatinina 1.5+1 1.6+13 0.8
Ecocardiograficas
Vol. indexado VI 124 £51 119+ 53 0.7
FEVI 24+ 11 30+18 0.1
Vol. indexado Al 54+£17 42+17 0.04
Ele’ 19£10 16£6 0.4
TAPSE 15+4 17+4 0.1
FAC VD 28+12 40+9 0.003
Strain longitudinal VI -6.9+3.9 -9.7+44 0.04
Strain circunferencial VI -8.6+4.1 -109+6.8 0.1
Dispersion mecanica VI 97+23 81+31 0.09
Giro 73+42 6.6+3.5 0.6
Torsion 0.79+0.6 0.71+0.36 0.6
Strain longitudinal pared libre VD -129+£5.6 -13.1£6.1 0.9
Strain reservorio Al 103£5.9 16.1£11.2 0.02
Tabla 17.15.2.
Morbimortalidad Muerte
Variable HR (IC 95%) p HR (IC 95%) p
Clinicas
Género [mujer] 0.5(0.2-1.5) 0.2 1.0 (0.8-3.5) 0.9
Edad [afios] 1.0 (1.0-1.1) 0.1 1.0 (1.0-1.1) 0.3
Hipertension arterial 1.4 (0.7-3.1) 0.2 1.3 (0.5-3.6) 0.6
Diabetes mellitus 1.8 (0.8-3.8) 0.1 1.2 (0.4-3.6) 0.7
Cardiopatia isquémica 1.7 (0.8-3.5) 0.2 1.7 (0.4-3.0) 0.9
Laboratoriales
BNP 1.0 (1.0-1.1) 0.9 1.0 (1.0-1.1) 0.9
LDL 1.0 (1.0-1.1) 0.6 1.0 (1.0-1.1) 0.6
HDL 0.96 (0.9-1.0) 0.04 1.0 (0.9-1.0) 0.1
Creatinina 1.0 (0.8-1.2) 0.9 1.1(0.8-1.4) 0.5
Ecocardiograficas
Vol. indexado VI 1.0 (1.0-1.0) 0.8 1.0 (1.0-1.0) 0.1
FEVI 1.0 (0.9-1.0) 0.4 1.0 (0.9-1.0) 0.9
Vol. indexado Al 1.0 (1.0-1.1) 0.06 1.0 (1.0-1.1) 0.5
Ele’ 1.0 (1.0-1.1) 0.5 1.0 (1.0-1.1) 0.7
TAPSE 0.9 (0.9-1.1) 0.3 0.9 (0.9-1.1) 0.7
FAC VD 0.96 (0.9-1.0) 0.02 1.0 (0.9-1.0) 0.7
Strain longitudinal VI 1.1(0.9-1.2) 0.1 1.1(0.9-1.2) 0.3
Strain circunferencial VI 1.0 (0.9-1.1) 0.3 1.0 (0.9-1.1) 0.8
Dispersion mecanica VI 1.02 (1.0-1.03) 0.02 1.03 (1.0-1.04) 0.02
Giro 1.0 (0.9-1.1) 0.6 1.1(1.0-1.2) 0.1
Torsion 1.2(0.6-2.2) 0.6 1.6 (0.8-3.2) 0.2
Strain longitudinal pared libre VD 1.0 (0.9-1.1) 0.9 1.0 (0.9-1.1) 0.9
Strain reservorio Al 1.0 (0.9-1.0) 0.1 1.0 (0.9-1.1) 0.8
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hospitalizacién o mortalidad por cualquier causa. Se determino
como estadisticamente significativo una p < 0.05 Se captaron 56
pacientes de los cuales 9 se perdieron en el seguimiento, con
una poblacién final de 47 pacientes. Todos los pacientes recibie-
ron tratamiento médico apegado a las gufas y fueron referidos
a rehabilitacién cardiaca. Resultados: de la muestra obtenida
(n = 32), 68% muri6 o requirié hospitalizaciéon durante el afo
de seguimiento, sin diferencias estadisticamente significativa en
variables clinicas. Valores de BNP elevados, dilatacion de auricula
izquierda y disminucion de FAC de VD fue mayor en pacientes
que tuvieron eventos de morbimortalidad. Unicamente la disper-
sion mecanica mayor de 88ms fue estadisticamente significativa
(Tablas 17.15.1 y 17.15.2) para predecir morbimortalidad (53%
vs 23%; p = 0.04 HR 1.02 (1.0-1.03) IC 95%)) o muerte (86%
vs 54%; p = 0.02 HR 1.03 (1.0-1.04) IC 95%) en pacientes con
miocardiopatfa dilatada durante el primer afio (Figuras 17.75.1y
17.15.2). Conclusiones: incluir el andlisis de dispersién mecanica
mediante ecocardiograma con strain nos puede dar un panorama
mas claro sobre el pronéstico y sobrevida de los pacientes con
miocardiopatia dilatada.

17.16. Mutaciones y fenotipo en pacientes con

amiloidosis por transtiretina hereditaria
Cedillo-Urbina Martin Rodrigo, Morales-Portano Julieta Danira,
Barrios-Pérez Karla Verénica, Castafieda-Martinez Juan Manuel,

Martinez-Escobar Maria del Carmen, Arenas-Fabbri Vincenzo
Centro Médico Nacional 20 de Noviembre, ISSSTE.

Introduccién: la amiloidosis por transtiretina hereditaria (ATTrh)
es una enfermedad multisistémica con transmisién autosémica
dominante cuya manifestacion consiste en tres fenotipos ba-
sicos: cardiolégico, neuropdtico y mixto; dichas alteraciones
son secundarias a depdsito de material amiloide en corazén,
tejidos blandos y nervios. Se han descrito aproximadamente
150 mutaciones, con diferencias en la edad de inicio de sin-
tomas y fenotipo, siendo la mutacién mas prevalente a nivel
mundial Val30Met (p.Val50Met). Material y métodos: objetivo:
describir la prevalencia, fenotipo de pacientes con diagnéstico
de Amiloidosis por Transtiretina, en la clinica de insuficiencia
cardiaca. Estudio descriptivo del Centro Médico Nacional 20
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de Noviembre de pacientes con diagnéstico de amiloidosis
por transtiretina hereditaria. Se describieron las mutaciones
detectadas y fenotipo clinico. Resultados y conclusiones: de
11 pacientes con diagndstico de amiloidosis por transtiretina,
3 pacientes fueron positivos para amiloidosis hereditaria, re-
presenta 27%. Las mutaciones fueron: p.Val50Met, Val142lle
y p.Ser70Arg, con una prevalencia de 33% cada una, lo mas
frecuente sustitucién de Valina lo que concuerda con literatu-
ra. El fenotipo en todos los casos fue mixto. La manifestacién
neurolégica predominante fue radiculopatia y sindrome del
tinel del carpo con 66%. De las manifestaciones cardiacas el
patrén Cherry on Top fue mas frecuente seguido de disfuncién
diastélica. La amiloidosis por transtiretina hereditaria por mu-
tacién de p.Val50Met, Val142lle y p.Ser70Arg se asocian con
fenotipo mixto.

17.17. Amiloidosis de cadenas ligeras con
compromiso cardiaco y neuroldgico. Imagen

cardiovascular frente a histopatologia
Landeros-Hermosillo Emmanuel, Fernandez-Rivera Alexis Yael,
Galindo-Uribe Jaime, Vasquez-Ortiz Zuilma
Hospital Espaiiol.

Introduccién: la amiloidosis es un grupo de enfermedades infil-
trativas por depésito extracelular de proteinas proamiloidéticas en
tejidos y 6rganos que a largo plazo causa falla orgdnica. Existen 42
proteinas proamiloidéticas identificadas. Siendo las mas frecuentes
amiloidosis por transtiretina (WT) y amiloidosis por cadenas ligeras
(AL). La amiloidosis (AL) se asocia a Gammapatias monoclonales
como mieloma miiltiple y gammapatia monoclonal de significado
incierto (MGUS). En el pasado las opciones de diagnéstico eran
limitadas y establecer un diagnéstico certero era un reto en la
préactica diaria ya que requerfa de confirmacién histopatoldgica.
Descripcién del caso: masculino de 55 afios, acude a la Clinica
de Cardio-Oncologia con sospecha de amiloidosis cardiaca AL,
biopsia de médula 6sea con células plasmaticas de aspecto madu-
ro 10%, negativo a tincion rojo Congo. Tratado por hematologia
con Bortezomib, ciclofosfamida y dexametasona. En la consulta
los siguientes hallazgos, neuropatia periférica (parestesias de

Tabla 17.16.1.
Caracteristicas Paciente 1 Paciente 2 Paciente 3
Mutacién p.Val50Met p.Vall42lle p-Ser70Arg
Lugar de origen Zacatecas Ciudad de México Ciudad de México
Edad 67 aflos 75 afios 47 afios
Clase funcional NYHAII NYHAI NYHAII
Ecocardiograma Cherry on Top Cherry on Top Cherry on Top
Disfuncion diastdlica 111 Disfuncion diastolica II
Hipertrofia concéntrica
Trastornos del ritmo Ninguno Bloqueo AV completo Enfermedad del nodo sinusal
Manifestaciones neurologicas Radiculopatia Radiculopatia Sindrome del tinel del carpo bilateral
Polineuropatia sensitivo motora axonal ~ Sindrome del tinel del carpo bilateral
Manifestaciones gastrointestinales Diarrea Diarrea Ninguno
Medicina nuclear Perugini 3 Perugini 3 Perugini 3
Fenotipo Mixto Mixto Mixto
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Figura 17.17.2.

miembros pélvicos, disfuncién eréctil e intolerancia ortostatica),
diarrea crénica, pérdida ponderal (28 kg), macroglosia, y disnea
de esfuerzo. La tension arterial en sedestacién 88/67 mmHg, de
pie 66/40 mmHg, macroglosia con indentaciones, precordio con
ruidos cardiacos disminuidos de intensidad sin otras alteraciones,
electrocardiograma (QRS bajo voltaje y patrén pseudoinfarto en
V1-V2). Troponina IcHS: 14 ng/L NT-Pro-BNP: 11,100 pg/mL. Eco-
cardiograma con «Red flags»: patrén granular, derrame pericardico,
hipertrofia concéntrica del ventriculo izquierdo, auricula izquierda
dilatada, deformacién longitudinal baja (SLG) -11,9%. Resonancia
magnética: reforzamiento tardio global difuso con gadolinio. FEVI
44%. FEVD 62%, contractilidad global disminuida, grosor septal
12-13 mm. Gammagrama con Tc-99m pirofosfato: negativo para
ATTR. Los avances en imagen cardiovascular juegan un papel
crucial en el diagnéstico de la amiloidosis cardiaca, facilitando
la identificacién temprana en comparacién con los métodos
tradicionales (confirmacion histoldgica). Avances en técnicas de
imagen, permiten evidenciar alteraciones especificas que junto
con hallazgos clinicos permiten un diagnéstico agil y preciso;
asi como iniciar tratamientos de manera oportuna, mejorando
asi el pronostico del paciente. Resultados y conclusiones: la
integracion de métodos de imagen cardiovascular en el manejo
de la amiloidosis cardiaca por cadenas ligeras se ha vuelto indis-
pensable para optimizar el diagnéstico, monitoreo y tratamiento
de esta patologia.

17.18. Amiloidosis cardiaca de cadenas
ligeras: reporte de caso
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Figura 17.17.1.

Jiménez-Olarte Arantxa, Moreno-Torres Victor,

Sanchez-Martinez Maria Isabel, Escobar-Garcia Rodrigo

Unidad Médica de Alta Especialidad, Hospital de Especialidades No. 14,
Centro Médico Nacional «Adolfo Ruiz Cortines». Veracruz, Ver., México.

Introduccién: la amiloidosis de cadenas ligeras es una condicién
secundaria a un desorden proliferativo de las células plasméticas
o células B clonales, con depésito de cadenas en modo de fibrillas
amiloides en miiltiples 6rganos incluido corazén. Enfermedad
rara con alrededor de 3,000 casos por afio en USA. Descripcién
del caso: hombre de 57 anos con disnea crénica clase IV NYHA,
edema de miembros inferiores, tos paroxistica nocturna, ortopnea
y neuropatfa periférica. Con ingurgitacién yugular, arritmico, S3,
no soplos, estertores difusos. La analitica con creatinemia, uremia,
elevacién de NT pro-BNP y troponina ultrasensible. Electrocar-
diograma con complejos de bajo voltaje, QS en cara inferior. El
ecocardiograma reporté miocardiopatia infiltrativa, compromiso
biventricular, FEVI 29%. Resonancia con hiperrealce tardio difuso
subendocardico y Gammagrama con 99mTc- pirofosfatos negativo
para ATTR. Con determinacién de cadenas ligeras libres en orina,
(cadenas Kappa libre 74.55 mg/L, cadenas ligeras lambda 730.35
mg/L) e inmunofijacién de proteinas urinarias detectdndose ca-
denas pesadas IgG, IgA e IgM en conjunto con cadenas ligeras
lambdas totales y libre de tipo monoclonal; aspirado de medula
6sea con reporte de células plasméticas con fenotipo alterado >
10%. Material y métodos: se realiza revisién bibliogréfica con

Figura 17.18.1: Electrocardiograma de 12 derivaciones con evi-
dencia de fibrilacion auricular, complejos de bajo voltaje y QS en
cara inferior.
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Figura 17.18.2:

Estudio de resonancia
magnética: ejes largos 2, 3
y 4 cdmaras (de izquierda a
derecha). En la parte superior
se muestran secuencias de
cine/SSFP con hipertrofia
biventricular (FEVI 29%).

En la parte de abajo se
muestran secuencias T1
GRE con hiperrealce tardio
difuso subendocdrdico
(biventricular, biauricular

y de valvas).

términos MESH «amiloidosis de cadenas ligeras», en MEDLINE/
PubMed, EMBASE y Cochrane via OVID, enfocdndose en re-
visiones. Resultados y conclusiones: paciente con factores de
riesgo, los cuales por si solos condicionaban riesgo relativo para
insuficiencia cardiaca. Sin embargo, las caracteristicas clinicas,
electrocardiograficas y ecocardiograficas destacaban alta corre-
lacién con enfermedad infiltrativa. Presentando banderas rojas
para amiloidosis cardiaca, integradas por bajo voltaje en ECG,
intolerancia a antagonistas beta y del SRAA. La relevancia en su
identificacion radica en la rapida progresion, con supervivencia
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de seis meses cuando se encuentra presente falla cardiaca, siendo
indispensable el diagndstico oportuno. Se realizé cuantificacién
de cadenas ligeras e inmunofijacién en orina y suero, con sensi-
bilidad de 99%. En RMN se encuentra hiperrealce tardio difuso,
subendocérdico, altamente sensible (93%) y especifico (70%) y
aspirado de MO sensible en 80% en AL, si bien la biopsia de te-
jido periumbilical fue negativa, no descarta la enfermedad. Con
base en las iméagenes cardiacas, presentacién clinica y pruebas de
laboratorio generales, se logré diagnéstico de amiloidosis AL con
afectacién cardiaca y renal.
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