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RESUMEN

La Miocardiopatia restrictiva secundaria al Sindrome Hiperosinofilico (SHE) es
rara, constituye un grupo de enfermedades caracterizadas por una
sobreproduccion de eosindfilos, con el secundario dafio de multiples 6rganos
provocado por la infiltracién eosinofilica y la liberacién de mediadores. Dividido
en tres fases la miocarditis eosinofilica es la mayor causa de morbimortalidad y
la Miocardiopatia restrictiva la fase final del cuadro, la que se corresponde con

la paciente que presentamos.

Palabras clave: Sindrome Hipereosinofilico, miocarditis eosinofilica.

SUMMARY

Restrictive cardiomyopathy secondary to Hyperosinophilic Syndrome (SHE) is
rare; it constitutes a group of diseases characterized by an overproduction of
eosinophils, with secondary damage of multiple organs caused by eosinophilic
infiltration and the release of mediators. Divided into three phases, eosinophilic
myocarditis is divided into three phases and it is the major cause of morbidity
and mortality and restrictive cardiomyopathy is the final phase of the condition,

which it corresponds to the patient presented.
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| término de Hipereosinofilia fue
introducido por vez primera en
1968 por Hardy y Andersen My
se ha utilizado con el fin de definir
las condiciones de una eosinofilia
prolongada de origen desconocido.
El Sindrome Hipereosinofilico idiopatico fue
definido por Chusid et al, en 1975. %
En 1936, Loeffler reporté dos pacientes que
presentaban marcada eosinofilia periférica
y un tipo peculiar de endomiocarditis
fiborosante, que hoy se conoce con el
nombre de endocarditis de Loeffler. Otros
organos, tales como el bazo, el higado, los
ojos, la piel y los pulmones, también
pueden verse afectados en este trastorno.
3]
Epidemiologia
El SHE es raro y su prevalencia
desconocida. La mayoria de los pacientes
tienen entre 20 y 50 afios, aunque puede

desarrollarse en nifios.

Sindrome Hiperosinofilico: [
Caracterizado por:

a) Eosinofilia superior a 1500 eosindfilos.

b) Persistencia durante mas de 6 meses

c¢) Evidencia de afectacion de 6rganos

d) Exclusion de otras causas capaces de

ocasionar eosinofilia

Clasificacion de las Eosinofilia: ¥
Segun la etiologia:

A.- Primaria

B.- Secundaria a:

Farmacoldgicas

Alérgicas: Reacciones de Hipersensibilidad
tipo 1

Inmunolégicas no alérgicas

Infecciosas: Parasitos y Hongos
Neoplasias
Endocrinas
Metabdlicas:  Insuficiencia  Suprarrenal
Aguda y Cronica

Infecciosas

Parasitarias, Bacterianas, Fungicas:
Echinococcus granulosus

Tuberculosis

Coccidioidomicosis

Fasciola hepética

Lepra

Aspergillus

Strongyloides stercoralis

Taenia sp.

Toxocara canis

Trichinella sp.

Trichostrongylus sp

Descripcion del Caso Clinico

Paciente femenina de 32 afios de edad,
antecedentes patoldgicos personales de
salud aparente, estilo de vida saludable,
incluyendo dieta basada estrictamente en

vegetales.
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Comienza tres meses previos al
diagnéstico con cuadro de trastornos
gastrointestinales dados por: dispepsias,
dolor abdominal a tipo célico, deposiciones
diarreicas liquidas, abundantes, fétidas
inicialmente, y luego se tornaron pastosas,
en poca cantidad, con flema y restos de
sangre.

Acude a éarea de salud donde se inician
estudios basados en heces fecales simples
(negativos), luego un seriado incluyendo
coprocultivo. Cuadro este persistente por
alrededor de dos meses, tras el cual
comienza con disnea inicialmente a los
esfuerzos, astenia, edemas en miembros
inferiores en la tarde, clinica esta que se va
intensificando; la disnea ya aparece en
reposo con intolerancia al decubito, astenia
marcada, intolerancia a los alimentos con
cuadros frecuentes de vomitos precedidos
de nauseas, edemas en miembros
inferiores, abdomen y genitales, lo que la
lleva a ingresar en Hospital de area de
salud en la Unidad de Cuidados Intensivos
donde permanece por espacio de 25 dias,
con periodos de estancamiento de su
condicion clinica, como dato de interés solo
fue positivo un Coprocultivo que documento
la presencia de larvas de Strongyloides
stercoralis.

Es valorada por Cardiologia realizando:
EKG: documentando solo una taquicardia

sinusal

Rx de térax: No lesiones de aspecto
inflamatorias, area cardiaca ligeramente
aumentada de tamafo.

ECO: Aumento de tamafio de ambas
auriculas, insuficiencia mitrotricuspidea
moderada, presiones capilares elevadas,
funcion sistdlica conservada en reposo,
disfuncion diastdlica tipo lll.

Se instaura tratamiento para el cuadro
agudo de disfunciébn ventricular, con
diuréticos, nitratos, digitalicos y en el
periodo critico de la evolucion requirid
apoyo con aminas (dobutamina), ademas
del tratamiento  antihelmintico  con
Ivermectina por 10 dias (150mg al dia).

Es egresada y remitida a Consulta
Especializada del ICCCV dos meses
después.

Recibimos paciente femenina de 32 afios
de edad en Clase funcional IlI NYHA,
disnea a moderados y pequefos esfuerzos,
astenia marcada, dispepsia, edemas en
miembros inferiores hasta tercio medio de
ambos tobillos. Ademés refiere cefalea
intensa en cualquier horario del dia,
vértigos, vision nublada en ocasiones,
parestesia en  hemicuerpo  derecho
alternante.

Indicamos examenes complementarios
incluyendo:

Analitica sanguinea, Estudio inmunolégico,
EKG, Telecardiograma de Torax,

Ecocardiograma, TAC simple de craneo:
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HCQ HNOS AMEIJEIRAS
LABORATORIG CLINICO
Test Report

Reference

Fig 1. Estudio inmunoldgico. Cifras Fig 4. TAC simple de craneo. Imagen de

elevadas de IgE. calcificacion 1, imagen de microinfarto 2.

PHILIPS REYES, ELISABETH 30/10/2015 09:33:56AM Tis0.7 Ml 1.4

37280920151030 |CCCV S5-1/VALIENTE
FAdq 39Hz
15cm

Fig 2. Electrocardiograma. Ritmo Sinusal,
aumento de voltaje de la Onda P.

PHILIPS REYES, ELISABETH 30/10/2015 09:53:55AM Tis0.5 MI 0.7
37280920151030 ICCCV S5-1/VALIENTE

S50% 1
1.6MHz al
FP SHz

Vhued. gmm

7.2cm L]

FAdq 12Hz
16cm

Fig 3. Telecardiograma de térax. No

alteraciones 0Oseas, ni pleuropulmonares.
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DHILIPS REYES, ELISASETH
37220820151030  ICCCV

FAdQg 33+

“6em

2071072015 09:51:23AM TisO.7 MI 1.4
S5-1IVALIENTE

FIBROSIS
APEX VI

15 REYES, ELISABETH ININ2015  09:465:44AM TIsO.7 MI 14

S5-1VALIENTE

37280620151020  ICCCV

L

Fig 5. Ecocardiograma, vistas eje largo, eje
corto, cuatro camaras, vista subcostal,
(diametros auriculares aumentados, patron
diastdlico tipo Il restrictivo, fibrosis hacia
apex del VI, insuficiencia mitrotricuspidea
moderada, vena cava dilatada, colapsa
25%, presion sistdlica estimada en AD=

TAPSE=13mm,
56mmHg,

15mmHg,
VD/AD=

estimada en tronco arteria pulmonar

gradiente
presion  sistolica
(TAP)=69mmHg, hipertension pulmonar
severa.

La principal causa de morbimortalidad del
Sindrome se corresponde a las
manifestaciones cardiovasculares e

incluyen fibrosis subendocérdica

progresiva, trombo mural que lleva a la
embolias

formacion  de periféricas,

miocardiopatia restrictiva, disfuncion
valvular e insuficiencia cardiaca. "

La afeccion cardiaca es en general
biventricular, con engrosamiento fibroético
del miocardio, generando asi la fisiologia
restrictiva. La insuficiencia valvular puede
ocurrir debido a la afeccion del aparato
subvalvular o de las valvulas mitral o
tricaspide.

El dafio radica en el efecto toxico de los
eosindfilos en el corazbn que genera
efectos directos mediante liberacion local
de sustancias toxicas. La severidad del
dafio cardiaco no se correlaciona con el
nivel de eosindfilos periféricos. ©

Las etapas de la enfermedad son las
siguientes:

Fase necrotica aguda

Se caracteriza por dafio endocérdico,
infiltracion miocardica de linfocitos vy
eosindfilos, degranulacion eosindfilica,
necrosis miocardica y formacién de
abscesos estériles. Por lo general es
asintomatica en esta etapa. Son de utilidad
la determinacién de troponinas séricas y la
Resonancia magnética (RMI) cardiaca,
dado que el electrocardiograma (ECG) y el
ecocardiograma no evidencian alteraciones
significativas.

Fase intermedia

La formacion de trombos sobre las areas
de endocardio dafiado define a esta etapa.

La complicacibn mas importante es el
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desprendimiento de trombos con la
consecuente embolizacion.

Fase fibrotica

Las cicatrices progresivas causan fibrosis
endomiocardica, produciendo una

miocardiopatia restrictiva y/o insuficiencias

valvulares (mitral o tricuspidea). "

Ciclo evolutivo del Strongyloides
stercoralis

Compromiso Gastrointestinal

Puede ocurrir gastritis, enteritis y/o colitis.

El compromiso hepético puede adoptar la

forma de hepatitis crénica activa. ["®

Figura 6. Edema y eritema duodenal.

Enfermedad neurolégica
Puede dar lugar al desarrollo de Embolia
Cerebral por el desprendimiento de un

trombo cardiaco, Encefalopatia por
oclusién microvascular y Neuropatia
periférica.

Compromiso cuténeo:

Las manifestaciones mas frecuentes son
eccema, eritrodermia, engrosamiento
generalizado, dermatografismo, urticaria

recurrente y angioedema. Las lesiones

cutaneas tienen importancia clinica debido

a su asociacion con tipos especificos de

SHE: el tipo linfocitico.

Figura 7. Lesiones en piel.

Enfermedad pulmonar:

Cerca del 40% desarrollan compromiso
pulmonar. Los sintomas, como ser la tos
cronica persistente no productiva y se
producen por la fibrosis secundaria a la
infiltracion  eosinofilica. Los infiltrados
radiol6gicos aparecen sélo en un 25%, sin
tener predileccion por ningun sector
pulmonar.

Diagnosticos diferenciales

Varias enfermedades pueden cursar con
hipereosinofilia, dentro de las que se
incluyen:

Leucemias y linfomas

Sindromes paraneoplasicos

Mutacion del gen KIT asociada a
mastocitosis e hipereosinofilia,
Hipersensibilidad por drogas

Infecciones por helmintos. "
Recordemos que las miocardiopatias
afecciones

restrictivas son aquellas
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caracterizadas por una restriccion al lleno
ventricular  por  tejido  endocérdico,
subendocardico o miocérdico anormal que
produce una alteracion de la distensibilidad
ventricular. Presentan un  hallazgo
hemodinamico caracteristico que es la
elevacion de la presion de llenado de los
ventriculos con una curva de presion
ventricular en su fase sistolica, por lo
general normal " El eco Modo M permite
comprobar la patente de raiz cuadrada a
través de la rectificacion de la pared
posterior y eventualmente del septum en
meso y telediastole tras una relajacion
inicial rapida ! que coincide con la patente
de dip-plateau de la curva de presion
ventricular. Tanto la clinica como la
hemodinamia son similares a la de la
pericarditis constrictiva, si bien en las
miocardiopatias restrictivas existe un mayor
aumento de la presion de fin de diastole
ventricular izquierda con respecto a la
derecha (con excepcion de aquellos casos
en que la enfermedad se circunscribe al

lado derecho del corazén) .

Miocardiopatia Restrictiva se clasifica
en. [10, 11]

Etiologia:

-ldiopatica

-Miocardiopatia infiltrativa

» Amiloidosis (infiltracién de amiloide).

* Hemocromatosis (depdsitos de hierro).

» Sarcoidosis (infiltracion por granilomas).

» Enfermedades por depdsito de glucdgeno.

Conclusiones del caso

Se trata de una paciente que secundaria a
una sepsis por Helminto en este caso
Strongyloides stercoralis desarrolla los
siguientes Sindromes:

Sindrome Hiperosinofilico y Sindrome
Insuficiencia Cardiaca

Con un diagnéstico confirmado de:

Fibrosis Endomiocardica

Endocarditis de Loeffler

Miocardiopatia Restrictiva

La misma transitd por las tres fases de
evolucion del Sindrome Fase necrotica
aguda, asintomatica esta aunque las
manifestaciones iniciales de insuficiencia
cardiaca aguda se puede justificar por la
miocarditis causada por el helminto. La
segunda la Fase intermedia, que este caso
se caracterizd6 por las manifestaciones
neurolégicas  documentadas por la
presencia de microinfartos cerebrales.
Finalmente la Fase fibrotica, que es
cuando llega a nuestra consulta con una
miocardiopatia restrictiva y/o insuficiencias

valvulares (mitral o tricuspidea).
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