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Disnea de varios meses de 
evolución en un varón joven

Sra. Editora:

Presentamos el caso de un varón de 19 años, na-
tural de Guinea Ecuatorial, con fiebre tifoidea y pa-
ludismo como únicos antecedentes relevantes. Llegó 
a España 18 meses antes y desde entonces refiere 
disnea progresiva, escalofríos, artralgias, astenia y 
palpitaciones. Por este motivo, acudió a urgencias 
de nuestro centro e ingresó en cardiología para es-
tudio. 

El paciente se encontraba taquicárdico y tenía 
una presión venosa yugular elevada. La ausculta-
ción reveló un tercer tono, un soplo pansistólico III/
VI en el borde esternal derecho e hipoventilación en 
ambas bases pulmonares. Presentaba hepatome-
galia pulsátil de 6 cm y edemas bilaterales con fóvea 
hasta las raíces de ambos muslos.

Los análisis fueron normales. El electrocardio-
grama mostró un flutter auricular común con res-
puesta ventricular a 100 lat/min. La radiografía de 
tórax reveló cardiomegalia a expensas de cavidades 
derechas y derrame pleural bilateral. 

Se realizó un ecocardiograma que demostró una 
llamativa dilatación de la aurícula derecha y la obli-
teración del ápex y del tracto de entrada del ventrí-
culo derecho, con dilatación infundibular severa. 
La válvula tricúspide estaba en su posición normal, 
pero con engrosamiento y retracción de sus velos 
(fig. 1A). El Doppler color reveló insuficiencia tri-
cuspídea severa (fig. 1B). Las cavidades izquierdas 
eran normales.

Se llevó a cabo un cateterismo, que reveló el au-
mento de presiones del ventrículo derecho (34/21 
mmHg, con morfología en dip-plateau) y de la aurí-
cula derecha (18 mmHg). En la ventriculografía de-
recha se corroboraron la obliteración del ápex y el 
cuerpo del ventrículo derecho, la insuficiencia tri-
cuspídea severa y la dilatación aneurismática de la 
aurícula derecha. Las coronarias eran normales.

Una cardiorresonancia magnética confirmó los 
hallazgos descritos por las anteriores técnicas y 
mostró realce en el ápex del ventrículo derecho, 
compatible con tejido fibrótico (fig.2).

Ante estos hallazgos, nos planteamos las si-
guientes posibilidades diagnósticas:

1. Enfermedad de Ebstein: no cumple los criterios 
diagnósticos ecocardiográficos, ya que no hay un 
desplazamiento de 2 cm de la valva septal tricúspide 
respecto a la mitral. 
2. Agenesia del ventrículo derecho: exige corto-

circuito derecha-izquierda con cianosis, y las mani-
festaciones clínicas aparecen en el periodo neonatal.

estudio de extensión. Un año después la paciente 
continúa asintomática y con normalidad en los pará-
metros analíticos de control de catecolaminas.

Este tipo de tumor es extremadamente infre-
cuente. La ausencia de síntomas y signos que indi-
quen feocromocitoma u otros síntomas cardiacos 
hace difícil un diagnóstico de presunción. En el 75% 
de los pacientes se aprecia, como en nuestro caso, 
alguna anomalía en la radiografía de tórax. Aunque 
la sensibilidad es baja para tumores de localización 
intrapericárdica. La gammagrafía con metayodo-
bencilguanidina, la TC torácica y la resonancia 
magnética son las exploraciones básicas para el 
diagnóstico y la localización. En nuestro caso se 
realizó PET-TC, de cuyas imágenes desafortunada-
mente no disponemos. En las imágenes de reso-
nancia magnética, los paragangliomas son tumores 
muy vascularizados y la capacidad de esta técnica 
para el diagnóstico y la caracterización anatómica 
del tumor es mayor que la de la TC, pues aparece 
mayor contraste del tejido incluso sin necesidad de 
administrar fármacos de contraste7, por lo que ésta 
es la técnica de elección. En el caso de nuestra pa-
ciente las determinaciones de catecolaminas fueron 
negativas y no se habían apreciado síntomas que in-
dicaran actividad secretora tumoral. Todos los pa-
ragangliomas intrapericárdicos requieren resección.
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3. Enfermedad de Löeffler: es más típica en países 
templados, y suele tener una presentación más 
aguda y cursar con eosinofilia. 
4. Fibrosis endomiocárdica tropical: se manifiesta 

como una miocardiopatía restrictiva con oblitera-
ción del tracto de entrada y el ápex de uno o ambos 
ventrículos.

Nuestro paciente cumple la mayoría de los crite-
rios clínicos, ecocardiográficos y angiográficos que 
permiten llegar al diagnóstico de fibrosis endomio-
cárdica tropical o enfermedad de Davies.

En el momento del diagnóstico, el paciente se en-
contraba en clase funcional III de la New York 
Heart Association (NYHA). Con tratamiento mé-
dico (diuréticos, bloqueadores beta, anticoagula-
ción, IECA e inhibidores de la aldosterona), pre-
sentó una importante mejoría clínica, con reversión 
del flutter a ritmo sinusal, por lo que se decidió un 

manejo conservador inicial y reservar otras posibili-
dades terapéuticas por si se producía un empeora-
miento de su capacidad funcional.

La fibrosis endomiocárdica tropical es una mio-
cardiopatía restrictiva de etiología desconocida, en-
démica de países tropicales y subtropicales. Los pa-
cientes generalmente son jóvenes, el inicio de la 
enfermedad y sus manifestaciones clínicas, insi-
diosas y el pronóstico, malo. 

La primera referencia publicada de esta enfer-
medad se atribuye a A.W. Williams, quien publicó 
sus descubrimientos en dos pacientes en Uganda, 
que murieron por insuficiencia cardiaca congestiva 
debida a grandes parches de fibrosis que afectaban 
a las paredes ventriculares. En 1948, J. Davies fue el 
primero en estudiar esta entidad y reconocer su na-
turaleza endémica. 

La afección más frecuente es biventricular (50%), 
y es univentricular izquierda en el 40% de los casos 
y univentricular derecha en el 10%1. 

El diagnóstico se hace con base en los hallazgos 
clínicos, ecocardiográficos y angiográficos. Más re-
cientemente, se ha utilizado la resonancia magné-
tica cardiaca2 para confirmar el diagnóstico y hacer 
un seguimiento evolutivo tras el tratamiento médico 
y/o quirúrgico.

El curso clínico depende del grado funcional, la 
severidad de la fibrosis y el grado de insuficiencia 
valvular. Los pacientes en grados funcionales III o 
IV tienen una mortalidad a los 2 años del 50%, y el 
fallecimiento ocurre por insuficiencia cardiaca pro-
gresiva o por muerte súbita. Los factores predic-
tores de mortalidad en una serie de 145 pacientes3 
fueron la presencia de cianosis, clase funcional 
III-IV de la NYHA y la presión diastólica de la au-
rícula derecha > 20 mmHg.

Aunque la mortalidad quirúrgica puede ser alta 
(15-20%), en una serie4 publicada con un segui-
miento de más de 7 años, la supervivencia total a 
los 17 años era del 55%. Es decir, la cirugía (descor-
ticación endocárdica con reparación o reemplaza-
miento valvular)5 debería recomendarse a los pa-
cientes en grados funcionales avanzados, con el fin 
de mejorar su supervivencia y su clase funcional.

Fig. 1. A: ecocardiograma (plano apical); dilatación 
aneurismática de la aurícula derecha, con ecocon-
traste espontáneo, obliteración del ápex y del tracto 
de entrada del ventrículo derecho, con dilatación 
infundibular severa, y válvula tricúspide en posi-
ción normal, con velos engrosados y retraídos. B:  
Doppler. Insuficiencia tricuspídea severa. 

Fig. 2. Cardiorresonancia magnética: dilatación aneurismática de la aurícu-
la derecha y del tracto de salida del ventrículo derecho. Realce en el ápex 
del ventrículo derecho, compatible con tejido fibrótico.
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Un año después del alta hospitalaria, nuestro pa-
ciente acude a revisiones periódicas y se encuentra 
en clase funcional II de la NYHA y en ritmo si-
nusal, con buena adherencia al tratamiento. 
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La ecocardiografía y la aorta 
abdominal

Sra. Editora:

El aneurisma de la aorta abdominal (AAA) 
afecta al 1,5-2% de la población adulta general y al 
6-7% de los mayores de 60 años, y su incidencia va 
en aumento1 debido al envejecimiento de la pobla-
ción y a la aterosclerosis (relacionada con el 75% de 
los casos); hasta el 91% de los AAA afectan a la 
aorta infrarrenal. Sus factores de riesgo son la edad 
superior a los 60 años, el sexo masculino, el taba-
quismo, la hipertensión arterial, la historia familiar 
de AAA y la aterosclerosis (coronaria, periférica o 
cerebrovascular)2. Además hay predisposición ge-
nética, que afecta hasta al 30% de los familiares de 
primer grado.

Aunque el 75% de los AAA son asintomáticos y 
de hallazgo casual en una prueba de imagen, sus 
complicaciones pueden ser fatales, especialmente su 
rotura, cuya mortalidad prehospitalaria es del 60% 
y la hospitalaria del 50% de los que llegan a la ci-
rugía urgente (mortalidad total, 85%)1-3.

Por ello, el diagnóstico precoz del AAA tiene im-
portantes implicaciones pronóstico-terapéuticas por 

permitir una cirugía reparadora electiva o planificar 
sus controles, lo que reduce su morbimortalidad. A 
pesar de que la ecografía abdominal es la técnica de 
elección para el diagnóstico, el seguimiento y el cri-
bado del AAA1-3, en diversos estudios en distintas 
poblaciones en riesgo se ha constatado que durante 
la ecocardiografía transtorácica convencional 
(ETT) es posible estudiar toda la aorta abdominal2,3: 
la suprarrenal por acceso subcostal y la infrarrenal 
con su bifurcación colocando el transductor a nivel 
paraumbilical izquierdo (con el paciente en decú-
bito supino) o paraumbilical derecho (con el pa-
ciente en semidecúbito lateral izquierdo, con la que 
es menor la interposición del gas intestinal). La 
aorta abdominal se visualiza en más del 95% de los 
casos, y se estima que se detectará un AAA hasta 
en un 3-5,7% de las ETT realizadas por cualquier 
causa1,2.

Mediante dicho estudio, deberán determinarse 
los diámetros máximos y la longitud de la aorta pa-
tológica y la aparición de complicaciones, lo cual 
no requiere un equipamiento adicional e incrementa 
en menos de 5 min el tiempo exploratorio total1-3. 

A modo de ejemplo, se describe el caso de 2 pa-
cientes que ingresaron por infarto agudo de mio-
cardio:

– Mujer de 72 años con factores de riesgo cardio-
vascular y cardiopatía isquémica. Al estudiar du-
rante la ETT la aorta abdominal (por acceso sub-
costal y paraumbilical), se evidenció un gran 
aneurisma de toda la aorta abdominal de 6,5 × 5,5 
cm calcificado, con trombosis mural circunferencial 
severa y una luz efectiva < 2,6 cm de diámetro (fig. 
1). La tomografía computarizada confirmó los ha-
llazgos. 

– Varón de 68 años, fumador, dislipémico y con 
cardiopatía isquémica severa. Al realizar durante la 
ETT el estudio aórtico final (por acceso subcostal y 
paraumbilical), se objetivó un AAA infrarrenal de 
5,8 × 5,1 cm con trombosis mural excéntrica severa 
y calcificada y trombo fresco móvil adherido que 
dejaban una luz aórtica efectiva < 2,7 cm (fig. 2).

En diversos trabajos se ha demostrado que el cri-
bado del AAA en la población general no resulta 
coste-efectivo, por lo que se ha aconsejado estudiar 
sólo los grupos de pacientes en que la incidencia del 
AAA es mayor. En síntesis, podemos definir dos 
poblaciones que se debería cribar1,2: a) varones ma-
yores de 50 años y mujeres mayores de 65 años, y 
b) aquellos con factores de riesgo relacionados con 
el AAA.

La Asociación Europea de Ecocardiografía, en re-
cientes recomendaciones sobre la ETT, cita docu-
mentos previos en los que apenas se incluye la valo-
ración de la aorta, y es por acceso subcostal4. Y es 


