
Disfunción sistólica aislada 
del ventrículo derecho en la
esclerodermia
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La esclerodermia es una enfermedad multisistémica
del tejido conectivo, caracterizada por alteraciones in-
flamatorias, lesiones microvasculares oclusivas y di-
versas formas de fibrosis cutánea y parenquimatosa.
Aunque su patogenia no está clara, se han implicado
diversos mecanismos inmunitarios. Es habitual la pre-
sentación de artralgias, alteraciones de la motilidad
esofágica, telangiectasias, fibrosis pulmonar e hiper-
tensión arterial pulmonar (HAP). La afección pericár-
dica se encuentra hasta en el 70% de las necropsias de
estos pacientes1. Habitualmente, las arterias coronarias
epicárdicas son angiográficamente normales; no obs-
tante, el 80% de los pacientes presentan defectos de
perfusión gammagráficos fijos y también se han des-
crito infartos de miocardio. La biopsia endomiocárdica
ha demostrado fibrosis parcheada, que se ha atribuido
a isquemia intermitente, secundaria a oclusión micro-
vascular, probablemente relacionada con vasospasmo.

Presentamos un caso de esclerodermia relacionada
con una forma inusual de afección cardiaca. Se trata
de una paciente de 32 años, diagnosticada de esclero-
dermia sistémica difusa. En los previos 3 años había
presentado esclerodactilia, lesiones isquémicas en los
pulpejos, afección esofágica con aperistalsis y dilata-
ción esofágica y alteración pulmonar con patrón res-
trictivo y alteración de la difusión. Por el momento no
había presentado síntomas cardiacos. Un ecocardio-
grama practicado en 2005 mostró dilatación del ventrí-
culo derecho (VD) (38 mm), con insuficiencia tricus-
pídea (IT) moderada y presiones de arteria pulmonar
(PAP) normales. En abril de 2007 consultó a urgencias
por palpitaciones. A la exploración física presentaba
tercer ruido por galope derecho, sin signos de insufi-
ciencia cardiaca. El electrocardiograma mostraba rit-
mo sinusal y bloqueo incipiente de la rama derecha del
haz de His. En la radiografía de tórax se observaba au-
mento de tamaño de la silueta cardiaca. El ecocardio-
grama mostró cavidades izquierdas normales, VD se-
veramente dilatado (42 mm), con TAPSE (tricuspid

annular plane systolic excursion) de 10 mm y veloci-
dad sistólica del anillo por Doppler tisular de 11 cm/s,
así como dilatación del anillo tricuspídeo con déficit
de coaptación, condicionando una IT severa. El catete-
rismo cardiaco mostró coronarias sin lesiones angio-
gráficas y PAP normales (18/2/11 mmHg). La reso-
nancia magnética (RM) (figs. 1 y 2) mostró volúmenes
ventriculares izquierdos normales y dilatación signifi-
cativa del VD, sin áreas de abombamiento segmentario
y con disfunción sistólica importante (fracción de
eyección, 25%). ALos volúmenes del VD fueron: tele-

diastólico, 130 ml/m2 (valores de referencia normales
en varones, 86 ± 14 ml/m2); telesistólico, 97 ml/m2. El
estudio de secuencias estáticas de «sangre negra» no
mostró imágenes de sospecha de infiltración grasa pa-
rietal, y en el estudio de contraste tardío no se apreció
retención anormal de contraste en las paredes ventricu-
lares, es decir, no había criterios de displasia del VD.
Ante estos hallazgos, se estableció la hipótesis diag-
nóstica de disfunción aislada del VD secundaria a es-
clerodermia.
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Fig. 1. Imagen obtenida mediante cine de resonancia magnética en
diástole, en el plano de cuatro cámaras, que muestra la dilatación del
VD. AD: aurícula derecha; AI: aurícula izquierda; VD: ventrículo dere-
cho; VI: ventrículo izquierdo.

Fig. 2. Imagen obtenida mediante cine de resonancia magnética en
diástole, en el plano del eje corto, que muestra la dilatación del VD.
VD: ventrículo derecho; VI: ventrículo izquierdo.



Aunque se han realizado numerosos estudios cardio-
lógicos en la esclerodermia, disponemos de poca in-
formación sobre la afección del VD. Giunta et al2, en
un estudio realizado con Doppler en 77 pacientes afec-
tos de esclerodermia, encontraron alteraciones de lle-
nado del VD en el 40% de los casos; en ningún caso
había disfunción sistólica. Lee et al3, utilizando un mé-
todo modificado de Simpson, encuentran que hasta un
58% de los pacientes con esclerodermia tiene algún
grado de disfunción del VD. Un estudio reciente4

muestra una pobre correlación entre la disfunción ven-
tricular derecha y la PAP, lo que indica que las altera-
ciones de la función ventricular derecha no pueden
atribuirse sólo a la hipertensión pulmonar. Parece evi-
dente que esta enfermedad puede implicar cierto grado
de afección del VD. Por este motivo, creemos que la
disfunción ventricular derecha de nuestra paciente
puede estar en relación con la esclerodermia. El inte-
rés de nuestro caso radica en la inusual severidad de
esta disfunción ventricular derecha, sin HAP asociada.
No conocemos ningún caso similar publicado. Se ha
señalado que las causas que explican la afección del
VD serían las mismas que pueden afectar al izquierdo,
esto es, la fibrosis miocárdica y la alteración de la mi-
crocirculación miocárdica. 
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Holter implantable y síncope
vasovagal: ¿herramienta diagnóstica
con efecto terapéutico?
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El síncope vasovagal o neurocardiogénico es la
forma más habitual de síncope reflejo. En este caso,

el mecanismo final del síncope es el fracaso súbito
del sistema nervioso autónomo para mantener las
mínimas presión arterial y frecuencia cardiaca para
una adecuada perfusión cerebral. El pronóstico de
los pacientes con síncope vasovagal es habitualmen-
te favorable, pero un subgrupo de ellos presenta epi-
sodios acompañados de bradicardia severa e incluso
asistolia que frecuentemente no se preceden de sín-
tomas prodrómicos. A esta variedad de síncope va-
sovagal se la denomina maligna, ya que puede con-
llevar importante morbilidad. El posible papel de la
estimulación cardiaca para prevenir el desarrollo de
los episodios sincopales, al evitar las pausas ventri-
culares prolongadas, no está bien definido, debido a
los resultados contradictorios obtenidos de los prin-
cipales estudios realizados en este campo1. Algunos
autores opinan que parte del beneficio observado en
algunos estudios con la estimulación permanente
pudiera deberse a un efecto placebo, aunque persis-
te la controversia2,3.

Presentamos el caso de una mujer de 38 años, re-
mitida para implante de un Holter insertable o regis-
trador de eventos electrocardiográficos (Reveal
Plus®, Medtronic Ibérica SA) por historia de síncopes
recurrentes y diagnóstico establecido de síncope va-
sovagal maligno. La paciente fue diagnosticada de un
bocio normofuncionante, se dedicaba a labores do-
mésticas y no tomaba ninguna medicación. El elec-
trocardiograma basal era normal y no había datos de
cardiopatía estructural. Desde hacía más de 5 años,
presentaba episodios súbitos de pérdida de conoci-
miento y tono postural, con recuperación espontánea
sin secuelas en varios minutos, sin pródromos, aun-
que en algunos episodios refería náuseas. No existían
factores desencadenantes de los eventos, y en los úl-
timos meses los síncopes eran semanales e incluso
diarios. Dos años antes se realizó una prueba de mesa
basculante, con resultado positivo y respuesta 2B,
cardioinhibitoria con asistolia4, obtenida en el tercer
minuto de la fase de basculación sin nitroglicerina,
con un período de asistolia de 13 s. Ante los hallaz-
gos descritos, con un mecanismo neuromediado, res-
puesta cardioinhibitoria severa y la ausencia de efec-
to de medidas fármacológicas o de hiperhidratación,
así como la escasez de pródromos, se le planteó la
posibilidad de la terapia con estimulación cardiaca.
Antes de ello, se solicitó que se le implantara un Hol-
ter para corroborar reproduciblemente los hallazgos
de la mesa basculante e intentar así aumentar la pro-
babilidad de eficacia de la estimulación permanente1.
El implante del dispositivo se realizó sin incidencias,
y al alta se le recomendó continuar su vida habitual.
Se hicieron seguimientos clínicos periódicos y de in-
terrogación del dispositivo y, tras 1 año de segui-
miento, la paciente no ha presentado ningún episodio
sincopal ni se han objetivado hallazgos específicos en
las consultas al dispositivo. La enferma ha continua-
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