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RESUMEN

La pericarditis constrictiva y la miocardiopatia restrictiva son enfermedades raras caracterizadas por sintomas de insu-
ficiencia cardiaca congestiva. El objetivo de este estudio es mostrar el diagndstico diferencial de estas dos patologias,
mediante strain auricular y establecer su correlacidn con la histopatologia de corazones correspondientes. Se analizan 2
casos clinicos representativos de cada una de estas patologias. Se analizan sus presentaciones clinicas, los datos ecocar-
diograficos y en ambos casos se realizaron biopsias endomiocardicas con lo cual se presenta la correlacion histolégica. El
strain auricular permitié evaluar la afeccion de las auriculas, consideramos que el strain auricular disminuido podria estar
relacionado con la presencia de fibrosis.
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ABSTRACT

Histopathology and Atrial Strain in Constrictive Pericarditis and restrictive cardiomyopathy

Constrictive pericarditis and restrictive cardiomyopathy are rare diseases characterized by congestive heart failure
symptoms. The aim of this study is to show the differential diagnosis of these two pathologies using strain and to
establish their correlation with histopathology of the corresponding hearts. Two representative clinical cases of each of
these pathologies are analyzed. Their clinical presentations, echocardiographic data, and endomyocardial biopsies were
performed in both cases, thus presenting the histological correlation. Atrial strain allowed us to evaluate the affection of
the atria, we consider that decreased atrial strain could be related to the presence of fibrosis.
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INTRODUCCION Los pacientes con pericarditis constrictiva son candidatos a
pericardiectomia total o parcial, en cambio aquellos con mio-
cardiopatia restrictiva no tienen tratamiento especifico y en
algunos casos puede llevar al trasplante cardiaco (1,2).

En la actualidad, el desarrollo de las técnicas de imagen

La pericarditis constrictiva y la miocardiopatia restricti-
va son enfermedades raras, cuya sintomatologia es la insu-
ficiencia cardiaca congestiva. En la miocardiopatia restrictiva
secundaria a una enfermedad sistémica pueden existir sinto-

mas extracardiacos asociados (1).
Es muy importante establecer un diagnéstico diferencial
preciso, ya que el tratamiento y el prondstico son distintos.

no invasiva nos permite realizar el diagndstico sin recurrir a
las técnicas invasivas como es el cateterismo cardiaco. La eco-
cardiografia mediante Speckle tracking permite reconocer
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patrones especificos que permiten establecer el diagndstico
en estadios tempranos (3,4).

En la miocardiopatia restrictiva, el SPECT (Tomografia
con emision de fotén Unico) y el PET (tomografia con emisién
de positrones) permiten establecer la etiologia de base (5,6).

El objetivo de este estudio es presentar las caracteristi-
cas clinicas de la miocardiopatia restrictiva y de la pericarditis
constrictiva, destacando la utilidad del strain en el diagnosti-
co diferencial y establecer la correlacion con muestras patolo-
gicas e histoldgicas de los corazones correspondientes.

CASO1

Masculino de 47 afios, con antecedente de soplo cardia-
co en la infancia. A la edad de 14 afos inicié con disnea pro-
gresiva y dolor precordial. El paciente fue enviado a nuestra
institucion con la sospecha de Sindrome de Marfan, diagnés-
tico que se descartd y fue dado de alta. A la edad de 32 aios,
acude nuevamente por disnea de medianos a pequefos es-
fuerzos, palpitaciones y edema de miembros inferiores de 2
anos de evolucion. A la exploracion fisica se encontré pectus
excavatum, ruidos cardiacos arritmicos, soplo regurgitante
mitral grado ll/IV y soplo regurgitante tricuspideo grado II/IV.

El laboratorio mostrd hiperuricemia (8 md/dl) y el resto
de los parametros fueron normales.

El electrocardiograma de reposo con fibrilacion auricular
con frecuencia ventricular media de 66 latidos/min y datos
de disfuncion del nodo sinusal. El monitoreo de Holter de 24
horas con fibrilacién auricular con R-R de hasta 3.6 seg, por lo
que se decidié colocar un marcapaso VI St. Jude. El paciente
continud su seguimiento en consulta externa y 8 afos des-
pués se detecto disfuncion del marcapaso, que requirié cam-
bio de generador.

El ecocardiograma de control reporté dilatacién biauri-
cular, disfuncion diastdlica con incremento de las presiones
de llenado del ventriculo izquierdo (E/e”: 14.8), insuficiencia
tricuspidea moderada, hipertensién pulmonar severa con
presion sistélica de arteria pulmonar (PSAP) de 75 mmHg,
leve derrame pericérdico y funcién sistélica del ventriculo
izquierdo limitrofe con FEVI (fraccién de expulsion del ven-
triculo izquierdo) de 53%. Se encontré una excelente corre-
lacion entre el estudio ecocardiografico, la pieza anatomica
correspondiente y el estudio histolégico (Figura 1a).

Actualmente, el paciente recibe tratamiento médi-
co (furosemida, espironolactona, acenocumarina y oxige-
no complementario) y esta en clase funcional I, en espera
de pericardiectomia.

Figura 1A. Pericarditis constrictiva. Ecocardiograma transtoracico. A. Eje corto paraesternal a nivel de ambos ventriculos, que muestra engrosamiento pericar-
dico y derrame pericardico (flecha blanca). B. Vista apical de cuatro cdmaras con importante dilatacion biauricular con volumen de auricula izquierda de 204
ml/m?y volumen de auricula derecha de 255 ml/m2, se observa leve derrame pericardico a nivel del techo de ambas auriculas. Ecocardiograma transtoracico
con velocity vector imaging, que muestra importante disminucion del strain de auricula izquierda (C) y de auricula derecha (D). E. Corte anatémico a nivel de
ambos ventriculos con engrosamiento del pericardio (Cabezas de flecha). F. Estudio histolégico con fibras de colageno de color rojo intenso que indican peri-
carditis cicatricial (flecha amarilla). La flecha blanca indica el tejido reparativo de granulacion compuesto por abundantes vasos sanguineos de neoformacion,
infiltrado inflamatorio crénico y fibroblastos. G. Fotomicrografia de la pared auricular izquierda que muestra fibrosis en azul en contraste con el miocardio en
rojo, el reemplazo de miocardio por coldgeno es aproximadamente del 35%. Masson 10X. H- Fotomicrografia de corte histoldgico de la pared auricular derecha
con tincion de Masson que muestra abundante fibrosis en azul (60%) en relacién con el miocardio en rojo. Masson 10X. Abreviaturas: VD-ventriculo derecho;

AD-auricula derecha; Al-auricula izquierda; VI-ventriculo izquierdo.
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CASO 2

Paciente masculino de 56 ainos quien fue referido a nues-
tra institucion por presentar disnea de esfuerzo y episodios
de arritmia y sincope. A la exploracién fisica se encontré con
ingurgitacion yugular grado Il, segqundo ruido con desdobla-
miento paraddjico y edema de miembros inferiores. El elec-
trocardiograma de reposo mostro fibrilacion auricular con
respuesta ventricular lenta (40 Ipm). El monitoreo de Holter
de 24 horas demostré multiples episodios de taquicardia
ventricular monomorfica no sostenida, por lo que el paciente
fue llevado a colocacién de marcapaso modo DDD.

El ecocardiograma transtoracico (ETT) report6 dilatacion
biauricular y del ventriculo derecho, hipertrofia concéntrica
del ventriculo izquierdo, disfuncion sistolica biventricular
con FEVI del 35% y TAPSE de 9 mm, hipertensiéon pulmonar
ligera con PSAP de 40 mmHg y leve derrame pericardico. La
biopsia endomiocardica con rojo congo descarté la sospe-
cha de miocardiopatia por amiloide. EI SPECT con Sestamibi
mostré infarto transmural de la pared inferior en sus tercios
medio y basal y no transmural en su tercio apical. El PET de-
mostré hipermetabolismo heterogéneo de la pared anterior,
lateral y septal del ventriculo izquierdo con SUV max de 2.9,
de la auricula derecha con SUV max de 2.34, del septum in-
terventricular e interauricular con SUV max de 2.29 y de los
ganglios mediastinales con SUVmax de 3.5, datos sugestivos
de sarcodiosis. Se establecié una muy buena correlacion del
ecocardiograma con las piezas anatémicas y los glanglios
mediastinales correspondientes (Figura 1b).

Actualmente, el paciente esta en tratamiento médico
con diuréticos, apixaban y prednisona y se encuentra en cla-
se funcional NYHA |, con seguimiento en la consulta externa.

El strain ventricular (longitudinal, radial, circunferencial
y torsional) y auricular de ambos casos se realizé6 mediante
“Velocity Vector Imaging”y se compard con el strain repor-
tado en la literatura, como se muestra en la Tabla 1, Figuras
1y2.

DISCUSION

Se presentan dos casos, uno de pericarditis constrictiva
y el otro de miocardiopatia restrictiva, patologias de dificil
diagnéstico, que fueron estudiadas en nuestra institucion.
En la actualidad, las nuevas técnicas de imagen no invasiva
permiten establecer el diagnoéstico diferencial de estas 2 en-
tidades y solo en raras ocasiones el cateterismo cardiaco. En
la pericarditis constrictiva, el ecocardiograma con speckle
tracking permite realizar el diagndstico con alta especificidad
(93%), aunque la sensibilidad es menor (62%). Estudios re-
cientes han mostrado disminucién del strain circunferencial,
pero con strain global longitudinal normal (2). En nuestro
caso encontramos que el strain circunferencial, radial y longi-
tudinal global del ventriculo izquierdo fueron normales, pero
el strain biauricular estaba muy disminuido, lo que correla-
ciona con la presencia de fibrosis encontrada en el miocardio
auricular de un corazén correspondiente.

En 2015, Tigen y colaboradores encontraron disminucion
del strain longitudinal, circunferencial, del twist y del untwist
en pacientes con sarcoidosis cardiaca (7). Estos hallazgos co-
rrelacionan con los encontrados en nuestro paciente, donde
el strain biauricular estaba disminuido, aunque en menor
grado que el de la pericarditis constrictiva.

La deteccion temprana de la miocardiopatia restrictiva
por sarcoidosis esimportante, ya que el tratamiento oportuno

Tabla 1
Strain ventricular Longitudinal, circunferencial, radial , Twist, strainy volumen auricular en Pericarditis constrictiva y Miocardiopatia restrictiva.

Longitudinal % -15.8+2.8 -17.6
Circunferencial % -16.5+5.5 -25.95
Radial % 320119 36.08
Twist 5.940
n=2 Pericarditis constrictiva

-9.8+37 -8.03 20+ 1.4
-19+3.9 -13.99 -255+33
-256+14.3 14.82 47.4+15.1
13.59° 20°0+7.3

Miocardiopatia restrictiva Valores normales

Auricula izquierda (Al)

Reservorio (%) 475
Bomba (% =
Conducto (%) 3.2
Volumen Al indexado, ml/m? 2044

6.38 394
0.03 17.4
6.35 23

37.29 =34

Auricula derecha (AD)

Reservorio (%) 2.15
Bomba (%) -
Conducto (%) 0.87
Volumen AD indexado, ml/m? 255 ml

11.6 49
3.34 18
8.26 31
41.82 <25
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Figura 1B. Ecocardiograma transtoracico. A. Eje corto parasternal a nivel de ambos ventriculos, B. en el plano apical de 4 cdmaras, se observa hipertrofia con-
céntrica del ventriculo izquierdo con patrén de vidrio esmerilado en el septum interventricular y ligera dilatacion de auricula izquierda (37 ml/m2) y de auricula
derecha (42 ml/m2). C. Pieza anatdmica correspondiente que muestra el aspecto interno del ventriculo izquierdo con marcada hipertrofia. D. Fotografia de
un ganglio linfatico que muestra areas de color café blanquecino que contrastan con el color rojo negro del resto de la superficie, indica infiltracion. E. Corte
histologico tefido con hematoxilina-eosina de miocardio con infiltracion granulomatosa no caseificante (flecha blanca) que corresponde a sarcoidosis. HE
10X F. fotomicrografia con tincion de groccot que muestra celulas gigantes multinucleadas con cuerpos asteroides (flecha roja), caracteristicos de sarcoidosis.
Ecocardiograma con velocity vector imaging. Se observa disminucién del strain de la auricula izquierda (G) y derecha (H), pero de menor severidad que el
obtenido en la pericarditis constrictiva. Abreviaturas: Ao-aorta; las otras como las anteriores.
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Figura 2. Ecocardiograma con velocity vector imaging. Pericarditis constric-
tiva: A. Strain longitudinal del ventriculo izquierdo de -17,6% B. Strain cir-
cunferencial de -26%. Miocardiopatia restrictiva: C. Strain longitudinal del
ventriculo izquierdo de -8.03% D. Strain circunferencial de -13.99%.

podria evitar la remodelaciéon del ventriculo izquierdo (8).
El ecocardiograma transtoracico convencional como Unica
prueba no excluye la sospecha de sarcoidosis cardiaca. La
disminucion de la velocidad de flujo transmitral y de los vo-
[imenes del ventriculo izquierdo son solamente sugestivos
de sarcoidosis cardiaca, pero para establecer el diagndstico
definitivo, se necesita realizar biopsia endomiocardica o de
un ganglio, que demuestre la presencia de granuloma.

El uso combinado del PET y ecocardiograma con strain
longitudinal global tienen un valor predictivo en el paciente
con sarcoidosis, se ha demostrado que los valores anormales
(-9.8% +/- 3.7) de strain global longitudinal (SGL) se asocian
a eventos adversos cardiacos. En estos casos el SGL tiene ma-
yor valor pronéstico que la fraccion de expulsion del ventri-
culo izquierdo (9).

En la miocardiopatia restrictiva por sarcoidosis, el PET
con 18-Fluorodesoxiglucosa (FDG), identifica las zonas con

inflamacion activa con presencia de granulomas y es de gran
utilidad como guia en la obtencién de una muestra para
biopsia, asi como en el seguimiento seriado del tratamiento
en pacientes que son sometidos a terapia antiinflamatoria.
En la pericarditis constrictiva la utilidad del PET esta aun por
determinarse (9).

Actualmente, el strain de la auricula izquierda es un para-
metro adicional para establecer el diagndstico diferencial en-
tre ambas patologias (10). En nuestro estudio encontramos
que el strain auricular esta mas disminuido en la pericarditis
constrictiva que en la miocardiopatia restrictiva, lo que indica
que en la pericarditis constrictiva el dafio esta localizado prin-
cipalmente a nivel auricular; en cambio en la miocardiopatia
restrictiva la afeccion abarca tanto a las auriculas como a los
ventriculos, pero es mas marcada a nivel ventricular.

La correlacién del ecocardiograma convencional y de
strain con las piezas anatdmicas y el estudio histoldgico co-
rrespondiente permite establecer un diagnéstico preciso con
gran impacto en el tratamiento y pronéstico de estas dos pa-
tologias, que, a pesar de su rara presentacion, el diagndstico
diferencial es primordial.

CONCLUSION

La pericarditis constrictiva y la miocardiopatia restrictiva
son patologias raras.

El strain auricular nos permitié evaluar la afeccién de las
auriculas, por lo que consideramos que el strain auricular dis-
minuido podria estar relacionado con la presencia de fibrosis,
como se demostrd en las muestras histolédgicas de los corazo-
nes correspondientes.
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