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CASE REPORT

Disfuncidn biventricular grave
Severe biventricular dysfunction
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Varén de 81 afios con shock cardiogénico réapidamente progresivo tras cirugia de revascularizacion coronaria.
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Abstract

An 81-year-old man with rapidly progressive cardiogenic shock after coronary artery bypass surgery.

Key words: Amyloidosis, heart failure, multiple myeloma.

Presentacion del caso

Se trata de un vardn de 81 anos, sin alergias
medicamentosas  conocidas  ni habitos  toxicos,
independiente para las actividades basicas de la
vida diaria y sin deterioro cognitivo conocido. Como
antecedentes  patoldgicos  presenta  dislipemia  en
tratamiento farmacoldgico y aterosclerosis carotidea leve.

Consulta en clinica privada por cuadro de una semana de
evolucion de angina, disnea y edemas en extremidades
inferiores. Con la anamnesis y pruebas complementarias
realizadas se orientd como enfermedad coronaria con
afectacion de tronco coronario izquierdo vy tres vasos,
sin movilizacion de biomarcadores. Se derivo al hospital
publico de referencia para tratamiento.

A su llegada, exploracion fisica anodina, analiticamente
destacaba discreta alteracion de la funcion renal, GGT

Figure 1: Electrocardiograma.
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de 102 U/L, hemoglobina 12,2 g/dL y troponinas
de 245,6ng/L. El electrocardiograma mostraba ritmo
sinusal, QS en V1-V2, bajos voltajes y pobre progresion
de R en precordiales (Figura 1). El ecocardiograma
transtoracico (ETT) informd de FEVI 53%, anomalias
de contraccion segmentaria con hipocinesia inferior vy
disfuncion diastélica moderada. Se decidio intervenir con
realizacion de cuadruple bypass el tercer dia de ingreso,
sin complicaciones durante la intervencion.

En el postoperatorio presentd evolucion torpida por
disfuncion biventricular severa objetivada por ETT con
ventriculo izquierdo hipertrdfico y rigido. A pesar de
soporte vasoactivo el paciente persistia con inestabilidad
hemodinamica, empeoramiento de la funcion renal
y anasarca, requiriendo terapia de sustitucion renal.
Presentd varios episodios de taquicardia ventricular
sostenida refractaria a tratamiento con amiodarona,
presentando finalmente el dia +18 de ingreso, parada
cardiorespiratoria. Se procedid a la reesternotomia
urgente, recuperando circulacion espontanea  tras
masaje cardiaco interno. No se hallaron alteraciones
macroscopicas evidentes por lo que se procedid a
coronariografia emergente. Se objetivd estenosis de
uno de los injertos, colocandose un stent farmacoactivo.
A pesar de ello, el paciente presentd mala evolucion
siendo éxitus el dia +20 de ingreso.
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Discusion del caso

Desarrollaremos el diagndstico  diferencial  entre
las principales etiologias de shock cardiogénico
postcardiotomia (Figura 2).

Figure 2: Etioclogias del shock cardiogénico.
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De entre las principales complicaciones postcirugia
cardiaca (postCCA), podemos descartar —por los
datos analiticos, clinicos, ecocardiograficos, datos
intraoperatorios y de la monitorizacion invasiva— de
forma relativamente sencilla: la pericarditis constrictiva,
el taponamiento, el tromboembolismo pulmonar, €l
sangrado y la vasoplegia.

A continuacion, discutiremos el resto de los diagnésticos
diferenciales:

1. Infarto agudo de miocardio (IAM) tipo V, es decir,
relacionado con el procedimiento.

Durante una cirugia de bypass se produce dafo
miocardico que se traduce en una elevacion de troponina
ultrasensible (Tn-us). Este dafo es secundario a diversos
factores, como la calidad de la cardioproteccion, la
inflamacion sistémica y miocardica producidas por la
intervencion, el propio trauma directo sobre el miocardio,
asi como por un evento isquémico.

En ocasiones este puede ser lo suficientemente
significativo como para producir un 1AM secundario al
procedimiento y con ello, una elevacion Tn-us marcada.
De hecho, se ha descrito que el grado de elevacion de
Tn-us en el postoperatorio temprano (<48 horas) se
correlaciona con el hallazgo de realce tardio de gadolinio
sugestivo de IAM en la resonancia cardiaca posterior’.

De acuerdo a la 42 definicion de infarto, un |IAM
relacionado con la cirugia cardiaca se define como una
elevacion de Tn-us >10 veces por encima del limite
superior de la normalidad durante las primeras 48h vy
algln oftro criterio de los siguientes: cambios en ECG,
obstruccion del bypass o arteria nativa y/o aparicion de
alteraciones segmentarias?.

Por tanto, el paciente cumple criterios. Ademas, presenta
inestabilidad eléctrica con taquicardias ventriculares (TV)
que podrian ser consecuencia de un substrato isquémico.

Sin embargo, el cateterismo mostrd una lesion y no una
oclusion del bypass, sin poder explicar esta por si sola la
disfuncion biventricular severa encontrada. Iguaimente,
tampoco se objetivaron alteraciones segmentarias v, la
elevacion de Tn-us, no serfa la esperable en un infarto
extenso gque ocasionara disfuncion ventricular relevante.
Por otra parte, si suponemos que esta es la causa,
después de la revascularizacion deberia haber mejorado
en cierto grado, cosa que no ocurrié. Por todo ello, se
plantea la duda razonable de que realmente esta lesion
gue vimos en el bypass no fuese la causa del cuadro
clinico sino la consecuencia de la situacion de bajo
gasto y parada cardiorrespiratoria previa.

2. Miocarditis

Se trata de un paciente en shock cardiogénico sin etiologia
establecida, con TV, elevacion de Tn-us y disfuncion
ventricular izquierda (VI) global. Por lo que, si cumple
criterios diagndsticos®, Aungue no tenemos apoyo de
pruebas complementarias como la resonancia cardiaca,
ni tampoco hemos excluido la enfermedad coronaria.

Dada la evolucion, estariamos hablando de una
miocarditis fulminante, cuyas causas mas probables en
este caso serfan una miocarditis linfocitica o de células
gigantes. Especialmente la Ultima, aungue laincidencia es
mayor en gente de edad media, pues se suele presentar
con insuficiencia cardiaca (IC) aguda, TV —siendo esto
mas frecuente que en ofras etiologias—, presenta mal
prondstico con poca respuesta al tratamiento habitual
y rapida evolucion. Respecto a la miocarditis linfocitica,
si bien el curso clinico es similar, esta suele cursar con
fiebre y leucocitosis que no tiene nuestro paciente®.

No hay ningun caso reportado en la literatura de miocarditis
inmediata postCCA. Es posible que tuviese miocarditis
previa a la intervencion, de hecho, en la ecocardiografia
inicial tenia derrame pericardico ligero. Se ha descrito que
niveles mas bajos de Tn-us se asocian a peor prondstico
en el seno de una miocarditis aguda fulminante. Esto se
debe a la presencia de anticuerpos antiTn-us gque podrian
interferir con la deteccion y, también con un diagnostico e
inicio de terapias adecuadas mas tardio®.

En contra de este diagndstico, no disponemos de
causa evidente, aungue esto ocurre en la mayoria de los
casos, no hay elevacion de reactantes de fase aguda ni
tampoco se puede afirmar que la enfermedad coronaria
detectada no fuera determinante.

3. Miocardiopatia de sepsis

En el contexto de una sepsis, el aumento de citoquinas
inflamatorias  puede producir un dafo sobre los
cardiomiocitos, pudiendo provocar lo que se conoce Como
miocardiopatia inducida por sepsis. Esta se define como
dilatacion y disfuncion VI en contexto de sepsis. Se observa
afectacion de la contractilidad global sin segmentarismos
tipicos de otras afecciones. Confiere peor prondstico al
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cuadro infeccioso. Sin embargo, si el shock séptico se
recupera, la disfuncion mejora en unos 7-10 dias®,

Con respecto a nuestro paciente, no existe cuadro
séptico por lo que se considera improbable.

4. Miocardiopatia de estrés o TakoTsubo

Se define como disfuncion sistolica VI aguda y transitoria.
Aparece tras desencadenantes como el estrés
emocional o fisico. Fisiopatoldgicamente se cree que se
produce en contexto de hiperestimulacion del sistema
nervioso simpatico. Ello conlleva liberacion masiva
de catecolaminas, que resulta toxica produciendo
vasoconstriccion microvascular y pudiendo dar lugar
a sintomas compatibles con IAM pero con arterias
epicardicas normales, asi como disfuncion VI con
alteraciones segmentarias (tipicamente acinesia apical
y media e hipercontractilidad basal). Puede cursar con
amplio espectro desde IC, inestabilidad eléctrica con
taquiarritmias hasta shock cardiogénico’.

En nuestro caso, existe un trigger claro (CCA) pero no
tenemos alteraciones segmentarias tipicas, tampoco
evolucion ECG tipica, ni podemos afirmar que la
enfermedad coronaria detectada no jugase un papel
relevante ni hemos descartado miocarditis. Por 1o tanto,
se considera poco probable.

5. Miocardiopatia restrictiva (MCR).

El ETT previo al procedimiento describia hipertrofia de
VI en un paciente no hipertenso y sin valvulopatias
significativas, con disfuncion diastdlica avanzada vy
derrame pericéardico ligero. Esto afadido a que en el
ETT postoperatorio se describe una disfuncion diastdlica
grado 3 (es decir, patron restrictivo) con VI hipertréfico vy
rigidez importante, nos lleva a pensar como posibilidad
diagnostica la MCR.

Respecto a la etiologia, dado el contexto clinico,
fundamentalmente contemplamos MCR idiopética y
amiloidosis®®, La MCR idiopética puede ser genética o
esporadicay aparecer a cualquier edad (mas del 15% de
los pacientes son mayores de 80 afios). Se debe a un
aumento de la sensibilidad de los miofilamentos al calcio,
aumento del depdsito de colageno y de desmina8. No
hay ningdn caso reportado de empeoramiento clinico
abrupto con evolucion a shock cardiogénico y es una
entidad rara, poco probable.

En cuanto a la amiloidosis, es la miocardiopatia infiltrativa
mas frecuente, y continla estando infradiagnosticada.
Aparte de los hallazgos antes descritos, también nos
apovyaria el diagnostico el ECG. En él se observan bajos
voltajes y patron de pseudoinfarto en derivaciones
precordiales derechas.

De entre los tipos de amiloidosis con afectacion cardiaca,
considerariamos la senll, transtirretina o también llamada

wild type y por cadenas ligeras o AL. La etiologia senil seria
mas probable por la edad, sin embargo, el ETT suele ser
mas expresivo con mas HVI, auriculas mas dilatadas, etc.
Ademas, no se han descritos casos de empeoramiento
rapido postoperatorio. De hecho, hasta un 20% de todas
las estenosis adrticas que se intervienen tienen amiloidosis
senil y no se observan complicaciones. La amiloidosis AL,
por su parte, se manifiesta con HVI mas leve, incluso sin
ella. Encajaria con nuestro paciente pues ademas tiene
signos extracardiacos (anemia, enfermedad renal cronica).
Se han descrito casos de empeoramiento brusco con
taquiarritmias y bradiarritmias, disfuncion ventricular severa
de aparicion en 5-10 dias de diferencia con la Ultima ETT
previa, incluso hasta el punto de shock cardiogénico.
Y esto sin necesidad de presentar ventriculos muy
hipertréficos, pues las propias cadenas ligeras en
sangre pueden provocar un efecto cardiotdxico sin que
se hayan depositado en exceso sobre el miocardio™.
Incluso hay casos descritos de mortalidad no esperada
en el postoperatorio inmediato de CCA que han sido
diagnosticados de amiloidosis AL en la necropsia'”.

Por todo ello, la amiloidosis se considera una causa
probable del cuadro clinico del paciente.

Examen anatémico
y patolégico postmortem

En la necropsia, se inspeccionaron los injertos del
cuadruple by-pass, sin encontrar dehiscencias ni otras
alteraciones. El corazén pesd 700 gy al corte mostrd
hipertrofia de ventriculo izquierdo y éareas parduzcas
en el miocardio. Se realizd la técnica de cloruro de
trifeniltetrazolio, que mostrd una tincion parcheada. En
el estudio microscopico se observaron extensas areas
de fibrosis estrellada y depdsitos en ambos ventriculos
de material amorfo eosindfilo, tanto en el intersticio como
alrededor de los vasos. Estos depdsitos se tifieron de
rojo intenso con la técnica de rojo Congo, con viraje a
verde bajo luz polarizada, 1o que confirmo que se trataba
de depositos de amiloide (Figuras 3 y 4). No se vieron
signos de infarto agudo.

Estos depdsitos se vieron también en arterias de los
espacios porta, en vasos del tejido adiposo alrededor de
las glandulas suprarrenales, y en algunos vasos renales,
aungue sin afectacion glomerular.

Para tipificar los depdsitos de amiloide, se realizaron
técnicas de inmunohistoquimica para amiloide A, vy
cadenas ligeras kappa y lambda. De éstas, el amiloide
A fue negativo, por lo que se descartd una amiloidosis
secundaria (AA); la tinciéon para cadenas lambda también
fue negativa, y la de kappa, positiva, por lo que se orientd
como una amiloidosis sistémica tipo AL con depdsito de
cadenas ligeras kappa (Figura 5).
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Figure 3: Miocardio. Estructura vascular € intersticio con depdsitos de amiloide
(Rojo Congo, x200).

Figure 4: Misma area bajo luz polarizada.

Figure 5: Vaso cardiaco con depdsitos de amiloide. (Hematoxilina-eosina,
inmunohistoguimicas AA, Kappa y Lambda, x200).

En el estudio de la médula 6sea, se observd que esta
mostraba marcada hipercelularidad a expensas de una
proliferacion de células plasmaticas, con positividad para
CD38 y CD138, y que representaban mas del 20% de
la celularidad de la muestra de médula ¢sea. Mediante
técnicas de hibridacion in situ se confirmd la clonalidad
de las células plasmaticas, que producian cadenas
ligeras kappa. La técnica para detectar cadenas ligeras
lambda fue estrictamente negativa (Figuras 6 v 7).

Figure 6: Médula ¢sea (hematoxilina-eosina, x400).

Figure 6: Médula ¢sea (Inmunohistoquimica para CD38 x100; CD138 x600;
hibridacion in situ kappa x20 y x400; hibridacion in situ lambda x20).

En el resto de drganos se vieron signos de disfuncion
multiorganica, con necrosis tubular renal, isquemia
hepatocitaria  centrolobulilar, congestion  pulmonar y
signos de hipoxia cerebral. Como hallazgos incidentales
se identificaron un microtumor papilar de tiroides y un
leiomioma en colon.

En conclusion, se trata de un paciente postquirdrgico
al que se le encontrd una amiloidosis sistémica AL
con plasmocitosis medular compatible con mieloma
multiple, que murid® de fallo cardiaco vy la consecuente
disfuncion multiorganica.

La amiloidosis es un conjunto de enfermedades
producidas por el plegamiento andmalo de proteinas,
las cuales se depositan en los tejidos y pueden llevar
al fallo del drgano. Existen numerosos tipos, como
el de este caso, que se produce por depodsitos de
cadenas ligeras que son producidas por células
plasmaticas clonales. Los sintomas de la amiloidosis
sistémica son poco especificos, por lo que es una
enfermedad  infradiagnosticada'®.  Existen  algunos
hallazgos especificos como la plrpura periorbitaria
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0 la macroglosia, pero sélo ocurren en el 15% de los
pacientes’®, En nuestro caso, no se observé ninguno de
estos dos signos. La incidencia de la amiloidosis AL es
de 12 casos por millén de personas al ano'. Entre el
60-75% de los pacientes tendran afectacion cardiaca,
entre el 50-70% renal, y en menor medida mostraran
afectacion hepética (20%) o gastrointestinal (10%) 4.
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