
1328 118

La hemocromatosis está caracterizada por un excesivo
depósito de hierro en una variedad de tejidos. La afec-
ción cardíaca sucede en un tercio de los pacientes con
hemocromatosis y se produce como consecuencia de
una acumulación de ferritina en el músculo cardíaco que
induce por un lado una alteración en la función ventricu-
lar sistólica y diastólica y por otro un sustrato arritmogéni-
co. Las manifestaciones clínicas pueden estar indistin-
tamente relacionadas con taquiarritmias auriculares,
ventriculares, bloqueos aurículoventriculares y/o con in-
suficiencia cardíaca congestiva, siendo más frecuentes
las primeras. Presentamos el caso de una paciente con
hemocromatosis secundaria a transfusiones repetidas
por anemia sideroblástica con afección cardíaca y cuyas
primeras manifestaciones cardíacas fueron taquiarritmias
auriculares recurrentes y taquicardia ventricular sosteni-
da sincopal, por lo que se implantó un desfibrilador auto-
mático.
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diopatía.
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Ventricular Tachycardia and Cardiac
Hemochromatosis

Hemochromatosis is characterized by an excessive
iron deposit in different tissues. Cardiac involvement
may be observed in one third of the patients due to he-
mochromatosis and occurs as a consequence of ferritin
accumulation in the heart which on one hand induces al-
terations in systolic and diastolic ventricular function and
on the other hand, an arrythmogenic substrate. The clini-
cal manifestations can be indistinctly related to atrial
tachyarrhythmia, ventricular tachyarrhythmia, atrio-ven-
tricular blockade and congestive heart failure, with the
first being the most frequent. We present the case of one
patient with secondary hemochromatosis to repeated
transfusions due to sideroblastic anemia with cardiac in-
volvement, whose initial heart manifestations were recu-
rrent atrial tachyarrhythmia and sustained ventricular
tachycardia with syncope for which an automatic defibri-
llator was implanted.

Key words: Defibrillator. Tachyarrhythmias. Cardiomyo-
pathy.
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INTRODUCCIÓN

La hemocromatosis es una enfermedad que cursa
con un anormal depósito de ferritina en una serie de
órganos (corazón, hígado, páncreas y gónadas) y que
puede aparecer como consecuencia de una alteración
genética o idiopática, en asociación con un defecto en
la síntesis de hemoglobina con eritropoyesis ineficaz,
en hepatopatías crónicas y como resultado de impor-
tantes cantidades de aporte de hierro durante varios
años como consecuencia de repetidas transfusiones de
sangre. Una acumulación significativa de ferritina en
el miocardio puede producir disfunción ventricular sis-
tólica y diastólica, así como arritmias1.
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Las manifestaciones cardíacas aparecen en un tercio
de los pacientes y casi en la misma proporción falle-
cen por una complicación cardíaca, especialmente en
jóvenes2.

CASO CLÍNICO

Mujer de 36 años con anemia sideroblástica congé-
nita tratada con múltiples transfusiones desde la in-
fancia, que le había ocasionado secundariamente una
hemosiderosis hepática, hipogonadismo hipogonado-
tropo, diabetes mellitus insulinodependiente, trombo-
flebitis de repetición, un síndrome de Banti que re-
quirió esplenectomía y desde el punto de vista
cardíaco había presentado varios episodios de fibrila-
ción auricular paroxística y episodios aislados de 
taquicardia ventricular no sostenida, con estudios
ecocardiográficos que demostraban una función ven-
tricular normal y ecogenicidad septal, estando en tra-
tamiento con flecainida, bloqueadores beta y aceno-
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cumarol, junto con quelantes de hierro en el momen-
to del ingreso.

Acudió al servicio de urgencias por un cuadro de
palpitaciones acompañadas de reacción vegetativa y
síncope. En la exploración física inicial presentó: hi-
potensión (90/50 mmHg), signos de hipoperfusión pe-
riférica, auscultación cardíaca con latidos cardíacos
rítmicos a una frecuencia aproximada de 200 lat/min y
auscultación pulmonar normal, hepatomegalia de 3 cm
y edemas en extremidades. El electrocardiograma de-
mostró una taquicardia de complejos QRS anchos a
una frecuencia de 200 lat/min con eje a 60º, morfolo-
gía de bloqueo completo de rama izquierda con algu-
nos complejos de fusión (fig. 1). El diagnóstico inicial
fue de taquicardia ventricular con inestabilidad hemo-
dinámica, por lo que se procedió a cardioversión eléc-
trica con 100 julios pasando a ritmo sinusal a 70
lat/min con eje a 60º y con isquemia subepicárdica en
derivaciones precordiales (que desapareció a las pocas
horas). Fue ingresada en la unidad coronaria y se ini-
ció tratamiento con amiodarona intravenosa.

En la analítica realizada destacaban 10 g/dl de hemo-
globina y 545.000 plaquetas; la curva de marcadores de
necrosis miocárdica era normal; así mismo, se halló
glucosuria, una ligera proteinuria y un aumento de la fe-
rritina y del porcentaje de saturación de la transferrina. 

La ecocardiografía puso de manifiesto un diámetro
diastólico de ventrículo izquierdo de 58 mm y un diá-
metro sistólico de 41 mm, fracción de eyección (FE)
de 50%, ecorrefringencia septal, patrón de llenado
diastólico restrictivo con E > A, insuficiencia mitral y
tricuspídea de grado II/IV, dilatación de ventrículo de-
recho con defectos de repleción (imágenes «en mor-
disco») en la punta, presión arterial pulmonar sistólica
estimada de 32 mmHg y pericardio posterior con au-
mento de ecogenicidad.

El cateterismo cardíaco practicado pocos días des-
pués demostró una dilatación de las 4 cavidades cardí-
acas, ventrículo izquierdo dilatado con FE 23%, insu-
ficiencia mitral y tricuspídea de grado II/IV, zonas de
hipodensidad en la pared libre de ventrículo derecho y
punta de ventrículo izquierdo (fig. 2), presiones pul-

Fig. 1. ECG en el ingreso en el que se observa una taquicardia regular de QRS ancho.

Fig. 2. Ventriculografía derecha e iz-
quierda y en proyección oblicua ante-
rior derecha en la que se aprecia la 
dilatación biventricular, así como de-
fectos de repleción en el ventrículo
derecho.



monares sistólica, media y diastólica de 35/21/18, ín-
dice cardíaco de 2,5 l/min/m, presiones de ventrículo
izquierdo de 125/18, ventrículo derecho de 35/5, aurí-
cula derecha 2, aurícula izquierda 16 y arterias corona-
rias normales. 

Se realizó una biopsia endomiocárdica en el ápex,
tracto de salida de ventrículo derecho y septo, que de-
mostró depósitos de hierro con la tinción de Perls (fig. 3).

La resonancia magnética nuclear toracoabdominal
demostró imágenes de depósito de hierro en el hígado,
pero no en el miocardio.

Con estos datos se estableció el diagnóstico de mio-
cardiopatía dilatada secundaria a depósitos de hierro
con deterioro severo de la función ventricular sistólica
y alteración restrictiva diastólica.

Se realizó un estudio electrofisiológico (EEF), en el
que con 3 extraestímulos en el ápex (ciclos de 500-
260-200-200) se desencadenó una taquicardia ventri-
cular monomorfa sostenida a 170 lat/min, con morfo-
logía de bloqueo de rama izquierda con eje derecho
que se suprimía con sobrestimulación ventricular; tras
la infusión de procainamida se volvió a desencadenar
una taquicardia ventricular sostenida a 190 lat/min,
con morfología de bloqueo de rama izquierda y distin-
to eje a la anterior, con hipotensión y síncope.

Ante la presencia de taquicardias ventriculares sos-
tenidas sincopales, tanto espontáneas como inducibles
en el estudio electrofisiológico, en una paciente con
una miocardiopatía dilatada con una clase funcional I
de la NYHA y función sistólica severamente deprimi-
da, se valoraron las distintas opciones de tratamiento
de las taquicardias ventriculares, una vez descartada
la ablación por presentar TV de más de 2 morfologías
y la posibilidad de presentar varios focos. Finalmente
se decidió la implantación de un desfibrilador auto-
mático implantable que se llevó a cabo sin complica-
ciones.

DISCUSIÓN

La hemocromatosis es una enfermedad relativamen-
te rara que está originada por un excesivo depósito de
hierro en diversos órganos. Puede tener un origen pri-
mario, por un defecto genético transmitido con carác-
ter autosómico recesivo en el cromosoma 6, o ser se-
cundaria a hepatopatía crónica, defectos en la síntesis
de hemoglobina o transfusiones repetidas en pacientes
con anemias, generalmente congénitas presentes desde
la infancia, como es el caso que presentamos, con una
anemia sideroblástica que había precisado múltiples
transfusiones. 

Para que aparezcan manifestaciones cardíacas se
precisan concentraciones elevadas de depósito de ferri-
tina en el músculo cardíaco que sean capaces de origi-
nar una alteración en la función ventricular o alteracio-
nes en el estado electrofisiológico en las aurículas y/o
los ventrículos3.
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En nuestro caso, las repetidas transfusiones desde la
edad infantil habían facilitado la acumulación excesiva
de hierro en el miocardio, como pudo comprobarse en
el estudio histopatológico. La manifestación clínica
más habitual de la hemocromatosis cardíaca es una in-
suficiencia cardíaca congestiva en forma de disfunción
sistólica, aunque también puede manifestarse con un
patrón restrictivo3.

Otras manifestaciones clínicas, no infrecuentes, son
taquiarritmias supraventriculares, bloqueo auriculo-
ventricular, extrasistolia ventricular (excepcionalmente
taquicardia ventricular sostenida), síncope y muerte
súbita4,5.

Nuestro caso había presentado, con anterioridad al
ingreso, episodios recurrentes de taquiarritmias supra-
ventriculares controladas con flecainida y se había
constatado una función ventricular conservada en la
ecocardiografía. Sin embargo, meses más tarde, aun-
que la paciente no manifestaba síntomas ni presentaba
signos de insuficiencia cardíaca, la función ventricular
se deterioró, tanto la sistólica como la diastólica, y se
generaron arritmias ventriculares potencialmente leta-
les. Una posible explicación del deterioro de la fun-
ción ventricular de un ingreso a otro puede haber sido
las frecuentes transfusiones recibidas en este período
que determinaron una acumulación mayor de hierro
ventricular, aunque la discrepancia existente entre la
FE ecocardiográfica y la ventriculografía que apareció
en pocos días bien podría ser debida a los distintos
métodos de cálculo. La taquicardia ventricular sosteni-
da no es una arritmia frecuente4,5, pero puede ser letal,
especialmente cuando es sincopal y se acompaña de
un deterioro severo de función ventricular, como es el
caso que presentamos. 

El diagnóstico de hemocromatosis se sospecha
cuando existe una elevación de ferritina sérica y un au-
mento en la relación entre sideremia total y capacidad
total de unión al hierro. La afección cardíaca puede

Fig. 3. Biopsia endomiocárdica del ventrículo derecho en la que se
aprecian depósitos de pigmento férrico en el miocardio con tinción de
Perls.



quicardia ventricular espontánea e inducida de tipo
sincopal, por lo que se decidió la implantación de un
desfibrilador automático. Además, otras alternativas
como la ablación se descartaron por presentar una ta-
quicardia ventricular de dos morfologías diferentes,
con alta probabilidad de generarse en otras áreas te-
niendo en cuenta la amplia infiltración miocárdica en
el ventrículo derecho.
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sospecharse en pacientes con el diagnóstico de hemo-
cromatosis que presentan en la ecocardiografía un pa-
trón anormal de función ventricular asociado a engro-
samiento de paredes y ecogenicidad de las mismas6, o
bien, en la resonancia magnética nuclear (RMN) por
imágenes sugestivas con una especificidad todavía por es-
tablecer; pero el diagnóstico definitivo se hace por
biopsia endomiocárdica, en la que se aprecia depósito
de hierro en el sarcoplasma de los miocitos, siendo
más frecuente encontrar depósitos en aquellos pacien-
tes con deterioro de la función ventricular7.

Como sucedió en nuestro caso, la RMN no detectó
datos de depósito de hierro y, sin embargo, la biopsia
demostró inequívocamente el exceso de acumulación
del mismo.

El tratamiento de la hemocromatosis secundaria por
transfusiones repetidas se lleva a cabo con quelantes
de hierro. La insuficiencia cardíaca se trata de forma
convencional, la prevención de taquiarritmias auricula-
res con fármacos antiarrítmicos del grupo IA o IC, si
no existe disfunción ventricular sistólica, o tipo III 
si se acompaña de disfunción. 

En relación al tratamiento de las taquiarritmias ven-
triculares sostenidas sincopales, existen pocos casos
descritos en la bibliografía5,8, por lo que el tratamiento
más adecuado está por establecer; así sólo se ha comu-
nicado un caso con una fibrilación ventricular desen-
cadenada en un estudio electrofisiológico en un pa-
ciente que había presentado como manifestación
inicial un síncope, implantándose finalmente un desfi-
brilador automático8.

Consideramos que nuestro caso, portador de una he-
mocromatosis cardíaca significativa confirmada, reu-
nía criterios de alto riesgo para muerte súbita como
edad temprana, disfunción ventricular sistólica y ta-


