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RESUMEN

La insuficiencia cardiaca con funcion sistolica preservada continua siendo uno de los grandes cuadros cli-
nicos de la cardiologfa actual, tanto desde el punto de vista del diagnéstico, donde identificar la etiologfa
concreta resulta un reto frente al que las novedosas técnicas de strain rate comienzan a aportar luz, como
del tratamiento, dada la ausencia de medidas especificas que mejoren el prondstico de estos pacientes. Este
caso clinico trata de mostrar la situacion clinica y los patrones ecocardiograficos que deben establecer la
sospecha de amiloidosis cardiaca.
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ABSTRACT

Heart failure with preserved ejection fraction still remains being one of the paradigms of modern Cardiology. Rea-
ching the correct diagnosis and identifying the etiology is a difficult challenge, where the new techniques of strain
rate may develop an important role. In therms of medical therapies, there is a lack of specific measures in order to
improve the prognosis of these patients. Our clinical report tries to show the clinical situation and echocardiogra-
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phic patterns that must establish the suspicion of cardiac amyloidosis.

Presentacion del caso

Se presenta el caso de un varén hipertenso de 85 afos al que se le diagnostica
con una ecocardiografia una miocardiopatia restrictiva sugerente de amiloi-
dosis. Como antecedentes de interés presenta una fibrilacion auricular perma-
nente y EPOC en tratamiento crénico con broncodilatadores. Sigue tratamien-
to habitual con 4cido aceltilsalicilico, lacidipino y 40 mg de furosemida diarios.

El paciente ingresa en el servicio de Medicina Interna por un episodio de insu-
ficiencia cardiaca descompensada, con una infeccién de vias respiratorias altas
como factor desencadenante. En la exploracion fisica destacan signos de insufi-
ciencia cardiaca mixta de predominio derecho, con edemas con févea en extre-
midades inferiores, hepatomegalia y minimos crepitantes bibasales a la auscul-
tacién pulmonar. En los andlisis de sangre presenta pancitopenia (hemoglobina:
9,2 g/dl; leucocitos: 3.200 con férmula leucocitaria normal; plaquetas: 95.000),
insuficiencia renal (Cr: 1,51; filtrado glomerular: 42 ml/min) con hipernatremia
(Na: 155) y osmolaridad discretamente aumentada (339). El perfil abdominal es
normal y presenta un NT-pro-BNP de 1.337. El ECG muestra que se encuentra en
fibrilacion auricular a 66 Ipm, presentando un QRS estrecho con eje izquierdo,
una mala progresion de la onda R en precordiales y bajos voltajes.

Tras un manejo inicial de la hipernatremia con sueroterapia, el paciente sufre
un empeoramiento del cuadro, con aumento importante de los edemas en
miembros inferiores, por lo que se pauta terapia diurética intravenosa con am-
plios balances negativos y buena evolucion.
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Se le realiza una ecocardiograffa transtoracica en la que destaca la presencia
de un espesor parietal aumentado de forma homogénea en ambos ven-
triculos, con didmetros normales de las cavidades ventriculares (Video 1y
Video 2).

Se evidencia una disfuncién diastdlica de tipo restrictivo con un patrén por
Doppler tisular compatible con aumento de las presiones telediastolicas del
ventriculo izquierdo (relacion E/E” medial: 16; y una velocidad e’medial de
54 cm/s) (Figura 1). También se aprecia dilatacién de ambas auriculas y en-
grosamiento de las valvulas mitral y adrtica sin repercusion hemodinamica
(Video 3). En cuanto a la funcioén sistolica, se encuentra conservada para
ambos ventriculos con una FEVI calculada del 53% (en los Iimites bajos de la
normalidad) y un TAPSE de 16 mm (conservada, también en limites bajos).
La presion sistolica del ventriculo derecho es normal.

Para orientar de forma mas detallada el patron restrictivo ecocardiogra-
fico, se le realizd un estudio con strain longitudinal (Video 4, Video 5 y
Video 6) con un patrén sugestivo de amiloidosis, con valores reducidos de
strain en los segmentos basales y conservados en los segmentos apicales
(Figura 2).

La ecocardiograffa de este paciente aporta informacion crucial a la hora de
establecer la sospecha diagnostica apoyandose en pardmetros morfologicos
y Doppler que sugieren miocardiopatia restrictiva. El strain permite afinar ain
mas el diagnostico, planteando la sospecha de amiloidosis en un paciente con
un cuadro cinico compatible.
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Estudio por imagen

Video 1. Plano subcostal. Llama la atencion los espesores parietales
biventriculares marcadamente aumentados, junto con la dilatacion
auricular izquierda y derecha

Video 2. Plano apical de tres cdmaras. Espesores parietales aumentados,
sin alteraciones de la contractilidad segmentaria en septo anterior y cara
posterior. Sin valvulopatias significativas

Video 3. Plano apical de cuatro cdmaras. Marcada dilatacion biauricular,
en ausencia de valvulopatias importantes. Funcion sistélica preservada, sin
alteraciones en la motilidad segmentaria

AP3 L. Strain = -16.9

Video 4. Strain longitudinal en el plano apical de tres cdmaras. Se aprecia
una marcada disminucién del indice de deformacién miocérdica en
segmentos basales, con progresiva mejoria y normalizaciéon del mismo
hacia los segmentos mediodistales

APZ L. Strain = 449
®©

Figura 1. Doppler tisular en el anillo mitral, en posicion septal. Patron
compatible con presiones telediastolicas elevadas, en ausencia de disfuncion
sistélica ni valvulopatias importantes

» Casos clinicos

58

Video 5. Strain longitudinal en el plano apical de dos cdmaras. Se aprecia
una marcada disminucién del indice de deformacién miocérdica en
segmentos basales, con progresiva mejoria y normalizacion del mismo
hacia los segmentos mediodistales
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http://video.grupocto.com/videosEspecialidades/Revista_ecocardiografia/MAY_2016/CASO_10/Am_Video_01.mp4
http://video.grupocto.com/videosEspecialidades/Revista_ecocardiografia/MAY_2016/CASO_10/Am_Video_03.mp4
http://video.grupocto.com/videosEspecialidades/Revista_ecocardiografia/MAY_2016/CASO_10/Am_Video_02.mp4
http://video.grupocto.com/videosEspecialidades/Revista_ecocardiografia/MAY_2016/CASO_10/Am_Video_04.mp4
http://video.grupocto.com/videosEspecialidades/Revista_ecocardiografia/MAY_2016/CASO_10/Am_Video_05.mp4
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Video 6. Strain longitudinal en el plano apical de cuatro cdmaras.
Se aprecia una marcada disminucién del indice de deformacion
miocérdica en segmentos basales, con progresiva mejoria

y normalizacién del mismo hacia los segmentos mediodistales
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Figura 2. Ojo de buey. Representacion gréfica del strain global longitudinal,
con importante disminucion del mismo en regiones basales de todas las caras

Discusion

La insuficiencia cardfaca diastdlica es un sindrome clinico caracterizado por
signos y sintomas congestivos, en presencia de una FEVI dentro de limites
normales. Representa entre el 30-50% de todos los casos de insuficiencia
cardiaca®, siendo mas frecuente en ancianos y mujeres, y su prondstico es
casi tan desfavorable como el de aquellos pacientes con disfuncion sistélica.
Ademas, la mayoria de los estudios analizan pacientes con funcién sistélica
deprimida. De este modo, dado que se carece de ensayos clinicos conclu-
yentes en la literatura, su tratamiento se basa en la adecuada identificacion
de la etiologia, asi como el alivio de la congestion y el control de la frecuen-
cia cardiaca®. Todo ello explica que a pesar de los distintos avances disponi-
bles, la insuficiencia cardiaca presente unas tasas de prevalencia, morbilidad
y mortalidad cada vez mayores®.
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El diagnodstico de la insuficiencia cardiaca diastdlica ha resultado un asunto
controvertido en los Ultimos afios ante la ausencia de criterios definitivos y
reproducibles®. Por un lado, la Sociedad Europea de Cardiologia establece el
diagndstico ante sintomas congestivos, fraccion de eyeccién mayor del 45% y
evidencia de alteraciones de la relajacion. Sin embargo, el primer criterio resul-
ta un tanto inespecifico, y las dos Ultimas condiciones son dependientes de la
carga. Por ello, el diagndstico no resulta sencillo y es necesario tener un elevado
indice de sospecha, que debe establecerse ante aquellas situaciones en las que
se esté ante pacientes con FEVI preservada y ausencia de valvulopatias significa-
tivas, evidencia de presiones telediastolicas elevadas mediante Doppler tisular,
junto con una relacion entre la onda E (fase de llenado ventricular precoz) y la
onda A (fase de contribucion auricular) menor de 1 (sugerente de relajacion
prolongada) o mayor de 2 (indicativa de la existencia de un patrén restrictivo).
Una vez detectadas estas alteraciones, se abre un abanico de distintas etiologias
que potencialmente pueden desencadenar una disfuncion diastolica, entre las
que destacan los fenédmenos infiltrativos y, entre ellos, la amiloidosis cardiaca.

Existen varios tipos de amiloide que pueden infiltrar el corazén, pero sélo la
variedad senil, la secundaria (AA), la primaria (AL) y algunas formas hereditarias
(como las producidas por mutaciones en el gen de la transtiretina) producen
una afectacion cardiovascular significativa®, que se manifiesta habitualmente
por insuficiencia cardiaca, aunque también puede cursar con angina por infil-
tracion vascular, sincope y arritmias, como fibrilacion auricular por dilataciéon
progresiva de las auriculas en el contexto de una fisiologia restrictiva; taquia-
rritmias ventriculares e incluso bradiarritmias (usualmente por afectacion del
His-Purkinje, con funcién del nodo sinusal preservada).

A la hora de realizar una evaluacion morfofuncional ecocardiogréfica, el ha-
llazgo mas precoz y sensible, aunque comprensiblemente con poca especifi-
cidad, es la presencia de unos espesores parietales aumentados, como sucede
llamativamente en este caso, mds aun en ausencia de hipertensién arterial.
La presencia de un patrén “granular” del miocardio se ha propuesto como un
signo propio de esta entidad, aunque su utilidad es baja, ya que puede estar
presente en otras causas de hipertrofia y solo es valorable en ausencia de se-
gundo harménico.

Los depdsitos de amiloide afectan a la distensibilidad ventricular, lo que des-
encadena una disminucién de la velocidad del flujo mitral en la fase de lle-
nado pasivo (disminucién de onda E), con un incremento de la contribucion
auricular, lo que desemboca en una relacion E/A menor de 1, constituyendo
un signo incipiente de infiltracién amiloide. Por el contrario, conforme progre-
sa la afectacion, se involucra la distensibilidad ventricular, aumenta la presion
telediastolica y se produce el fendmeno contrario, generando un patrén de
llenado restrictivo (relacion E/A mayor de 2) con una velocidad de la onda E
aumentada y un tiempo de deceleracién de la misma disminuido, con una
onda A de menor velocidad®. Otros hallazgos son engrosamiento valvular con
insuficiencias de grado ligero, que acompanan a auriculas gravemente dilata-
das (de forma no concordante con el grado de regurgitacion valvular, como
sucede en este caso), y derrame pericardico ligero.

Como rasgo diferencial del caso clinico presentado, destaca el patrén carac-
teristico de afectacion que se produce en la miocardiopatia por amiloide al
ejecutar la técnica de strain rate, observandose una marcada disminucién del
strain longitudinal”, siguiendo un gradiente desde los segmentos basales,
afectados por completo en este paciente, con unos indices de deformacion
miocérdica que recuperan valores normales a medida que se analizan segmen-
tos mas apicales.

De este modo, podria concluirse que el strain rate podria aportar luz a la hora
de identificar la causa especifica de la insuficiencia cardiaca diastélica, ya que
cada etiologia presentard un patron especifico de deformacién miocardica,
que puede detectarse, incluso, en estadios preclinicos de la enfermedad.
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Conclusion

La insuficiencia cardiaca diastélica es una entidad frecuente que asocia una mor-
bimortalidad elevada y que, en numerosas situaciones, se encuentra infradiag-
nosticada. Es preciso ejecutar una evaluacién ecocardiografica minuciosa para
identificar pardmetros sugerentes de alteracién de la funcion diastolica, dada la
importancia de mantener un elevado indice de sospecha para el diagndstico de
miocardiopatias restrictivas, tales como la amiloidea. En este contexto, el strain
rate permite identificar patrones especificos de deformacion, que pueden de-
tectarse en estadios precoces de la enfermedad, antes de la aparicién de sinto-
mas. Asi, la técnica de strain rate conlleva implicaciones tanto para alcanzar el
diagndstico etiolégico, como para identificar precozmente la miocardiopatia por
amiloide, pudiendo adquirir, incluso, un cierto valor prondstico.

Ideas para recordar

La insuficiencia cardiaca diastdlica es una entidad con implicaciones res-
pecto a la morbimortalidad de los pacientes con insuficiencia cardiaca y es
preciso un elevado indice de sospecha para detectarla.

La amiloidosis cardiaca es una miocardiopatia restrictiva que altera la fun-
cién diastdlica, siendo fundamental una minuciosa evaluacion clinica y
ecocardiografica para detectarla.

Los resultados del strain rate arrojan un patrén de deformacién miocardica espe-
cifico de la amiloidosis que puede resultar de gran utilidad tanto para el diagnos-
tico etioldégico, como para identificar precozmente a este grupo de pacientes.
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