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Editorial

Eugenio Hernández Antequera

Director de las III Jornadas de Divulgación Científica

El médico debe tener una faceta asistencial  y otra investigadora.

Esta segunda es imprescindible tanto para adquirir conocimientos como para difundirlos a los demás 
compañeros.

Basándonos en ello, se pensó hace ya tres años en hacer las Jornadas de Divulgación Científica en el 
Colegio de Médicos de Cáceres.  Y ya vamos por la tercera edición.

La asistencia a las jornadas es cada vez mayor. En ellas se explica como elaborar un artículo científico y 
posteriormente, en otro taller, como divulgar y preparar las comunicaciones a congresos ( que tanto 
miedo nos da).

Hay que reseñar que nos ha desbordado tanto por la cantidad de trabajos recibidos así como por la calidad 
de los mismos. Este año han sido más de 90, lo que ha hecho que el tribunal de evaluación lo haya tenido 
muy difícil.

La selección de los 10 mejores para la exposición y defensa en público ha sido muy reñida.

Debo hacer mención que la exposición fue de una calidad impresionante. Se decidieron los tres primeros 
por décimas.

De los mejores, exponemos a continuación los cinco que obtuvieron la mayor puntuación.

Esperamos seguir con las IV jornadas y que cada vez sea más nos cueste más seleccionarlos, aunque esto 
nos cree verdaderos quebraderos de cabeza. La dificultad para la evaluación indica que la calidad se va 
superando cada año.

Creemos que los lectores de Extremadura Médica disfrutarán leyendo los casos seleccionados.
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Casos Clínicos

RESUMEN.

El tejido adrenal aberrante en estructuras próximas a 
la glándula adrenal es un hallazgo común, sin embargo 
el hallazgo de este tejido ectópico en el cordón 
inguinal es conocido por presentarse en niños y 
adolescentes, siendo extremadamente raro en adultos. 
Pero aún más extraño, es el desarrollo de un tumor 
(mielolipoma) sobre ese tejido adrenal ectópico.

El objetivo de este trabajo es presentar un nuevo caso 
de mielolipoma sobre glándula adrenal ectópico 
localizado en cordón inguinal de un adulto y realizar 
una breve revisión de la literatura, así como la base 
embriológica y las implicaciones clínicas de este 
hallazgo casual.

PALABRAS CLAVE.

Mielolipoma. Tejido adrenal ectópico. Cordón 
inguinal Adulto

INTRODUCCIÓN.
 
El hallazgo de un mielolipoma sobre tejido adrenal 
ectópico en el adulto suele ser incidental, 
considerándose una entidad infrecuente. Estos 
tumores benignos pueden localizarse en las glándulas 
adrenales aunque también en sitios ectópicos como 
hilio renal, región presacra o también en otras 

C. Cózar Lozano; I. R. Ávila Alarcón; L.O. Carrión Retuerto; A. Nonnemacher San Julián;  B. Méndez 
Gómez  y M .I. Alarcón González.

Hospital Virgen del Puerto. Servicio de Cirugía General y del Aparato Digestivo. Plasencia. Cáceres. España.

localizaciones independientes del tejido adrenal 
como mediastino, pulmón e hígado. Sin embargo, no 
se ha encontrado descrito en la literatura científica la 
localización de este tumor en cordón inguinal.

Se presenta un caso de mielolipoma sobre tejido 
adrenal ectópico en cordón inguinal como hallazgo 
casual en un adulto realizándose tratamiento 
quirúrgico con abordaje laparosópico.

CASO CLÍNICO.

Varón de 41 años con el antecedente de tumor 
germinal mixto de testículo izquierdo en la 
adolescencia ,  que precisó orquiectomía,  
quimioterapia y radioterapia adyuvante, es remitido a 
la consulta de Cirugía General tras detectarse en la 
última Tomografía Axial Computerizada (TAC) de 
control una lesión quística en fosa ilíaca izquierda, ya 
conocida, que ha aumentado de tamaño con respecto a 
las exploraciones previas de hasta 5cm que podría 
corresponder con quiste dermoide[Figura 1]. 

Dirección de correspondencia:
coral.cozarlozano@gmail.com

GANADORA III JORNADAS DE DIVULGACIÓN CIENTÍFICA
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Abordaje laparoscópico de mielolipoma 
sobre tejido adrenal ectópico en cordón 
inguinal preperitoneal 
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Figura 1. Tumoración quística en fosa ilíaca izquierda.

A la exploración, se palpa una tumoración en fosa 
ilíaca izquierda, de consistencia blanda, no dolorosa, 
no rodadera ni adherida a la piel, pero sí a planos 
profundos. Se decide programar para extirpación 
quirúrgica de la lesión por vía laparoscópica, 
objetivándose tumoración de localización 
preperitoneal, que presenta cápsula muy fina de 
aspecto amarillento dependiente del cordón inguinal 
izquierdo[Figura 2].

El estudio anatomopatológico es informado como 
negativo para malignidad y confirma el diagnóstico de 
mielolipoma desarrollado sobre tejido de glándula 
adrenal ectópica [Figura 3].

Figura 1. Tumoración quística en fosa ilíaca izquierda.

Figura 2. Tumoración preperitoneal dependiente del 

cordón inguinal.
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Figura 3.Mielolipoma sobre tejido adrenal ectópico. A: Hematoxilina y eosina (H-E) x4. B: H-E x20

DISCUSIÓN.

El mielolipoma es un tumor benigno de origen 
mesenquimal, raro, de crecimiento lento, no 
funcionante, formado por tejido graso y elementos 
hematopoyéticos.Con frecuencia, la localización de 
estos tumores es en las glándulas adrenales, pero 
también pueden aparecer a expensas de tejido adrenal 

1,2ectópico.

La presencia de tejido adrenal ectópico (TAE) es 
relativamente infrecuente.Morgagni, en 1740, 
describió por primera vez tejido adrenal ectópico, 
observando nódulos amarillentos en las proximidades 

3-8
de la glándula adrenal.  En 1885, Dagonest observó la 
presencia de tejido adrenal en el cordón espermático 

4
de un niño.  Desde entonces se ha descrito la presencia 
de la presencia de TAE en múltiples localizaciones: 
riñón, hígado, plexo celíaco, apéndice, ligamento 
ancho del útero, testículo y, mucho más infrecuente, en 

3,4pulmón y cerebro.
Para la comprensión de esta anomalía debemos 
remitirnos a la base embriológica de la glándula 
adrenal cuyo origen es doble: la corteza surge del 
mesodermo celómico y la médula del ectodermo de la 

3,5,7cresta neural.  La clasificación de las anomalías en el 
desarrollo de la glándula adrenal comprenden: la 
heterotopia verdadera (fallo en la separación de la 
corteza del mesodermo celómico y el tejido adrenal 
queda incorporado al tejido de órganos adyacentes 
como riñón, hígado o páncreas), la adherencia 

adrenal-renal (no existe ninguna membrana de 
separación entre ambos órganos) y el TAE (el tejido 
heterotópico no queda incluido en el interior de un 
órgano, sino que se presenta como tumoración y 
puede localizarse en cualquier parte del organismo 

3humano).

La mayor incidencia de TAE se encuentra en la edad 
pediátrica, siendo infrecuente en la edad adulta. En 
autopsias se ha mostrado una incidencia de 
TAEpróximo a la glándula adrenal de hasta el 32% en 

3adultos.  Sin embargo, la incidencia de TAE en el 
c o r d ó n  e s p e r m á t i c o  e n  l o s  a d u l t o s  e s  

6
significativamente inferior, en torno al 1%.
La patogénesis de los mielolipomas es desconocida. 
Hay teorías que incluye la embolización de médula 
ósea, aunque la más aceptada es la capacidad 
metaplásica de las células estromales indiferenciadas 
presentes en la corteza adrenal, las cuales responden a 
diferentes estímulos, incluyendo la necrosis, 
infección o estrés, con la capacidad de diferenciarse 

2
hacia adipocitos y elementos hematopoyéticos.

La existencia de TAE suele ser un hallazgo casual, 
durante la realización de pruebas de imagen o 
exploraciones quirúrgicas por otros motivos, donde se 
aprecia una masa de tamaño variable en 

3,5localizaciones muy diversas.  La resonancia 
magnética parece ser la mejor técnica de imagen para 

6diferenciar entre benignidad y malignidad en el TEA.  
Sin embargo, el diagnóstico definitivo del TAE es 



1,4
anatomopatológico. Macroscópicamente se presenta 
como nódulos de color amarillento-naranja brillantes, 
de entre 1 y 5 mm de diámetro. En el estudio 
microscópico se aprecian células corticales ricas en 

3
lípidos y con ausencia de componente medular. La 
degeneración maligna del TAE es muy rara, y parece 
que podrían tener mayor riesgo de malignización 
aquellos de gran tamaño (>5cm) con gran 

3pleomorfismo celular y mitosis.

4La significación clínica de estos tumores es mínima,  
ya que en general no son funcionantes, pero se han 
descrito casos en los que son clínicamente palpables y 

1sintomáticos.  Pueden presentar actividad hormonal 
6(aldosterona, cortisol o andrógeno)  y manifestarse 

tras la realización de una adrenalectomía bilateral, 
como recidiva de la enfermedad o tener actividad 
independiente de la glándula suprarrenal provocando 

3,4
su atrofia.
La recomendación terapéutica a seguir según 
diferentes autores es el tratamiento quirúrgico. Alonso 
MV et al., hace mención la implicación quirúrgica en 
casos de tejido adrenal ectópico incluyen los 
potenciales neoplásicos hiperplásicos y la posibilidad 
de insuficiencia suprarrenal después de la eliminación 
del tejido ectópico en el caso de que las glándulas 

8normales estén ausentes. Puga R et al., recomiendan 
como tratamiento de elección la extirpación 
quirúrgica por el riesgo, aunque muy bajo, de 

3malignización. Parece una actitud correcta en el caso 
de hallazgo casual durante la cirugía, la resección de la 

7tumoración para el estudio anatomopatológico.

CONCLUSIONES.

El mielolipoma sobre tejido adrenal ectópico es una 
entidad infrecuente, pero aún lo es más la localización 
del mismo en el cordón inguinal. Probablemente nos 
encontremos ante el primer caso aportado en la 
literatura científica de localización específicamente en 
cordón inguinal.
Ante el hallazgo incidental de TAE, se debe efectuar el 
diagnóstico diferencial con otros tumores del cordón 
inguinal.
La actitud terapéutica dependerá del tamaño y de la 
sintomatología asociada, aunque se recomienda la 
extirpación quirúrgica, ya sea por vía laparoscópica o 
laparotómica. De esta forma se obtiene el diagnóstico 
definitivo mediante el estudio histológico de la pieza 
extirpada.
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D. Chipayo Gonzales; L. Lopez Lara; A. Losa García Uceda; M. Jiménez Arroyo; M. Orta Caamaño.

Servicio de Cardiología; Servicio de Medicina Interna; Servicio de Neumología. Complejo Hospitalario de 
Cáceres

Disección coronaria espontánea a propósito de 
un caso

RESUMEN.

Presentamos el caso de una mujer de 64 años de edad 
que acude a Urgencias por dolor torácico de 
características Anginosas que fue catalogada como un 
Síndrome Coronario Agudo con Elevación del 
segmento ST; IAM Q. Por lo que se le realizo 
inmediatamente un cateterismo cardiaco  donde se le 
diagnóstico de una Disección coronaria Espontanea.
A n a l i z a m o s  l a s  c a r a c t e r í s t i c a s  d e  e s t a  
raraenfermedadasí como los métodos Diagnósticos, 
Scores de Riesgo y tratamiento aplicables a nuestro 
paciente.

PALABRAS CLAVE. 

Disección Coronaria Espontanea (DCE); 
Síndrome Coronario Agudo con Elevación del 
segmento ST (SCACEST); Cateterismo Cardiaco; 
Infarto de Miocardio.

INTRODUCCIÓN.

La disección coronaria espontánea es una causa 
infrecuente de síndrome coronario agudo que afecta 
predominantemente a mujeres sin apenas factores de 
riesgo cardiovascular y cuya presentación varía desde 
la angina inestable hasta la muerte súbita. Los 
conocimientos de esta entidad se reducen a casos 
clínicos aislados, y la ausencia de grandes series hace 
que su tratamiento y sus implicaciones pronosticas no 
estén plenamente establecidos. Presentamos el caso 
de una mujer que fue atendida en el servicio de 
cardiología del HSPA.

Dirección de correspondencia:
davidchipayog@hotmail.com

CASO CLÍNICO.

Paciente mujer de 64 años que presenta como único 
factor de riesgo Cardiovascular HTA, que acude a 
urgencias por presentar dolor torácico opresivo de 
intensidad 8-9/10 que se inicia dos horas antes su 
llegada a urgencias asociado a disnea y a cortejo 
vegetativo.  En Urgencias se le realiza ECG que se 
muestra en la imagen Nº1. Y la Radiografía de torax se 
muestra en la imagen Nº2. La paciente es 
diagnosticada de un SCACEST inferolateral por lo 
que se decide trasladar a paciente a sala de 
Hemodinámica donde se realiza cateterismo cardiaco 
que se muestra en la imagen Nº3.

La paciente es diagnosticada de una Disección 
coronaria espontanea de toda la coronaria derecha 
desde su nacimiento por lo que no se puede realizar 
ACTP primaria. Al ser una paciente de muy alto 
riesgo isquémico se decide ingreso a UCI,donde la 
paciente cursa con Insuficiencia cardiaca Aguda con 
un score de Killip y kimball de II; por lo que se trató a 
la paciente diuréticos intravenosos, así como doble 
antiagregación sin Anticoagulación y se optimizo 
tratamiento anti anginoso alcanzándose como niveles 
máximos de enzimas cardiacas las mostradas en las 
imágenes Nº4 y Nº5.Así mismo en la tabla Nº1 se 
muestra la analítica de ingreso a UCI.

La paciente curso con evolución estacionaria, se 
realizó Ecocardiograma Transtoracico que mostró 
Hipoquinesia inferobasal y septal posterior con una 
FEVI del 60 %. 
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Al tercer día de ingreso paso a planta de cardiología; 
Durante su primer día en planta paciente vuelve a 
presentar dolor torácico de 5 min de duración se 
realiza nuevo ECG donde se evidencia Elevación del 
segmento ST de hasta 4mm en Derivadas II-III-
aVFcon  nueva elevación de enzimas cardiacas por lo 
que se cataloga como un nuevo Infarto con elevación 
del ST y regresa nuevamente UCI donde permanece 
48h asintomática por lo que pasa nuevamente a planta 
de cardiología.

Paciente permaneció aproximadamente 3 semana 
ingresada en planta de cardiología donde se le realizó 
nueva Ecocardiografía donde no se demostró 
empeoramiento de Función ventricular ni aumento de 
zonas de hipoquinesia, además también como parte 
del estudio se realizó Angio-TAC de Troncos supra 
aórticos, Aorta y de Arterias renales las que se 
muestran en lasImagenes Nº6 y Nº7. Las que no 
demostraron lesiones asociadas.

Se repite Cateterismo cardiaco a los 22 días del ingreso 
que mostro presencia de trombos intraluminaresen CD 
con persistencia de disección coronaria medio-distal y 
región proximal de CD sellada por lo que se procede a 
a s p i r a c i ó n  d e  t r o m b o s  y  a  c o l o c a r  2  
StentsFarmacoactivos en CD.

Posterior a esto la paciente evoluciona de forma 
favorable por lo que se decide alta con el siguiente 
tratamiento:
Bisoprolol/Valsartan/Adiro/Brilique/Atorvastatina/P
antoprazol. Con controles posteriores por C.E de 
Cardiología.

DISCUSIÓN.

Las disecciones coronarias pueden ser primarias o 
secundarias a una disección aórtica, a un traumatismo 
torácico y a una complicación de una coronariografía 
diagnóstica o una angioplastia. Las disecciones 
primarias son muy raras, habiéndose descrito hasta la 
fecha poco más de un centenar de casos a veces 
asociado a Síndromes como el de Marfan y algunas 
veces asociado también a Displasias Fibromusculares. 
Su etiología, curso clínico y opciones terapéuticas no 
son bien conocidas. Pueden aparecer en vasos con 
enfermedad aterosclerótica o bien en vasos de aspecto 
angiográfico sano. Suelen afectar más a menudo a 
mujeres (75%), siendo la arteria descendente anterior 

la más frecuentemente comprometida, seguida del 
tronco coronario izquierdo y la coronaria derecha. De 
los casos descritos se desprende que la afectación del 
árbol coronario izquierdo es más frecuente en mujeres 
y la afectación de la coronaria derecha en varones. 
Aproximadamente un 25% de los casos de disección 
primaria acaece en mujeres jóvenes en relación con el 
embarazo o puerperio, achacándose la disección a los 
cambios hormonales propios de este estado que, de 
alguna manera, debilitarían la capa media de la arteria 
haciéndola más susceptible a la disección; el estrés 
hemodinámico del parto podría provocar una 
disrupción de la íntima arterial, seguida 
posteriormente de una verdadera disección. Para otros 
casos no relacionados con el embarazo o con vasos 
ateroscleróticos se ha invocado un síndrome de 
Marfan, una hemorragia de los vasavasorum de la 
capa media o una inflamación de la adventicia. En 
España hay un caso descrito asociado a la 
administración de thiomucase, agente lipolítico que 
potencia la acción de la hialuronidasa y que 
teóricamente podría afectar el tejido conjuntivo de la 
pared arterial.

Las manifestaciones clínicas pueden abarcar todo el 
espectro de la cardiopatía isquémica, siendo las más 
usuales la muerte súbita y el infarto de miocardio, a 
menudo de fatal desenlace; como en las mujeres es 
más frecuente la afectación del árbol coronario 
izquierdo, es explicable la mayor mortalidad asociada 
a las mismas. La angina inestable, en forma de angina 
de reposo prolongada simulando una angina de 

3Prinzmetal es extremadamente rara  .

El diagnóstico se hace mediante la coronariografía. 
Antes de la generalización de esta técnica, el 
diagnóstico habitualmente se hacía post mortem, en la 
necropsia. Con el uso casi rutinario de la 
coronariografía en los síndromes isquémicos agudos, 
la mayoría de los casos publicados actualmente son 
diagnosticados por esta técnica, al tiempo que parece 
haber aumentado su frecuencia. El signo 
característico es la aparición de una línea radiolucente 
que separa la falsa de la verdadera luz, siendo esa línea 
la capa íntima y parte de la media arterial; puede haber 
compresión de la luz verdadera resultando en cambios 
de calibre del vaso o incluso en verdaderas estenosis. 
Aunque en nuestra paciente se llegó al diagnóstico 
mediante una coronariografía, el eco transtorácico 
permitió sospechar la presencia de la misma al 
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encontrar un aumento importante del diámetro de la 
arteria coronaria derecha proximal. Hasta la fecha, no 
conocemos la existencia de ninguna publicación en 
donde se hayan relacionado los hallazgos de la 
coronariografía con los del eco transtorácico. El eco 
transesofágico junto con el Doppler color permite una 
mejor visualización de los segmentos proximales de 
las arterias coronarias, con una alta sensibilidad para la 
detección de su origen normal en aorta. Varios 
estudios han demostrado la gran utilidad de esta 
técnica para identificar el origen, curso y relación con 

6los grandes vasos de las arterias coronarias anómalas  
, por lo que probablemente sería también superior al 
eco transtorácico en la detección de disección 
proximal de alguna arteria coronaria; sin embargo, no 
hemos encontrado ninguna referencia al respecto, 
habiéndose descrito tan sólo el diagnóstico de una 
disección secundaria de la coronaria derecha en el 

7seno de una disección aórtica  . Así pues, ante un 
síndrome isquémico agudo en una mujer joven, la 
visualización por eco transtorácico de un aumento del 
diámetro en la porción proximal de alguna de las 
arterias coronarias puede ser de gran ayuda para la 

sospecha inicial de este grave cuadro anatomoclínico 
y para indicar la realización de una coronariografía 
urgente; lógicamente la ausencia de esa imagen 
ecocardiográfica no descartaría la posibilidad de una 
disección.

Con respecto al tratamiento de estos pacientes no 
existen consensos en la actualidad debido al escaso 
número de pacientes y la falta de Ensayos clínicos. Sin 
embargo existen dos Grupos  de tratamiento con la 
mayor experiencia actual en el tratamiento de estos 
pacientes uno de ellos es el grupo de Gulati y Col. de 
la  Clínica Mayo en Norteamerica quienes sugieren 
manejo conservador  en estos paciente siempre y 
cuando no se objetiven: Arritmias ventriculares con 
compromiso hemodinámico o Muertes súbita 
Revertida, angor persistente, Insuficiencia cardiaca 
Aguda. Tomando en cuenta lo recomendado por el Dr. 
Gulati y col. Se han propuesto Scores Diagnósticos, 
Pronósticos y terapéuticos para afrontar este raro pero 
potencialmente mortal problema aunque por el 
momento ningunoesta validado por las sociedades 
académicas respectivas.

Imagen Nº1. ECG de 12 derivadas que muestra elevación del Segmento ST de hasta 2 mm en III y en V6. Con 

imagen especular en derivadas de precordiales derechas.
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Imagen Nº2 Rx. de ToraxPortatil  al ingreso Urgencias.

IMAGEN Nº3. Cateterismo cardiaco que muestra perdida de continuidad de CD desde su nacimiento y en toda su 

trayectoria.



Tabla Nº1. Analítica de Ingreso a UCI.
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HEMATOLOGÍA COAGULACIÓN BIOQUÍMICA 

Hematíes:5.14 mill/mm3. 

Hemoglobina 15 g/dL. 

Hematocrito 42.8 %. 

VCM:83.3 fl. 

HCM:29.2 pg. 

Leucocitos:8.7 mil/mm3  

Neutrófilos %:82.7 %. 

Neutrófilos:7.2 mil/mm3 

Linfocitos%:13.7 % 

Linfocitos:1.2 mil/mm3. 

Plaquetas: 185 mil/mm3 

Ratio del tiempo de protrombina: 

1.22. 

Actividad de protrombina:74 %. 

Tiempo de Protrombina 13.7 seg. 

INR 1.22  

aPTT:28.1 seg. 

Ratio del aPTT0.86. 

Fibrinógeno derivado 6.16 g/L. 

Glucosa 170 mg/dL. 

Urea 46 mg/dL. 

Creatinina:0.68 mg/dL. 

Sodio:143 mmol/L. 

Potasio:2.83mmol/L.Creatinquinasa:232 

IU/L . 

CK-MB:16.62 ng/Ml. 

Trop T cardiaca:156.3 ng/L. 

Mioglobina: 260.7 ng/mL 
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Imagen Nº 8. Organigrama del enfoque diagnóstico y terapéutico delaDCE.
AVB: armazón vascularbioabsorbible; BRF: balones recubiertos de farmaco; DCE: diseccion coronaria espontanea; ECG: 

electrocardiograma; ICP: intervencion coronaria percutanea; IVUS: ecografía intravascular; OCT: tomografia de coherencia optica; 
SCA: sindrome coronario agudo; SFA: stentfarmacoactivo.



Imagen Nº3. Muestran los niveles séricos de Troponina  T Ultrasensible que desarrollolapacietedurantes su ingreso 

Hospitalario.

Imagen Nº4. Se grafican los niveles de Troponina T con las curvas correspondientes compatibles con  2 episodios de  

Infarto Agudo de Miocardio.

Imágenes Nº6 y Nº7 muestran Angio TAC de Tronco supraaórtico y de arterias renales que fueron normales.
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Casos Clínicos

RESUMEN.

Las manifestaciones clínicas del cáncer de páncreas  
son poco específicas, por lo que generalmente su 
diagnostico suele ser tardío. La hemorragia digestiva 
alta por rotura de varices gástricas generadas por 
trombosis o infiltración tumoral de vena esplénica es 
una entidad mucho menos frecuente en estos 
pacientes.  Presentamos el caso de un varón que acude 
a urgencias por cuadro de hematemesis, en el estudio 
con endoscopia digestiva alta (EDA) se aprecian 
varices gástricas fúndicas aisladas, hallazgo a resaltar, 
por su correlación con trombosis-infiltración de vena 
esplénica secundaria a patología de predominio 
pancreático. Tras el resto de pruebas complementarias 
y cirugía se llegó al diagnostico final de 
adenocarcinoma ductal de cola de páncreas como 
causante de la infiltración de vena esplénica. 

PALABRAS CLAVE.

Hemorragia digestiva alta, varices gástricas, 
infiltración vena esplénica, adenocarcinoma  
páncreas.

INTRODUCCIÓN.

Los síntomas más frecuentes del cáncer de páncreas 
son dolor abdominal, ictericia, anorexia,  y pérdida de 
peso, pudiendo presentar también datos de 
obstrucción de vía biliar distal o insuficiencia 
pancreática exocrina así como síntomas provocados 
por síndromes paraneoplásicos. En el caso que 
exponemos a continuación, la primera manifestación  
clínica del tumor fue en forma de hemorragia 
digestiva alta por varices gástricas aisladas,  hallazgo 
menos frecuente, pero en el que hay que incidir para 
llegar al diagnostico final.

DESCRIPCIÓN DEL CASO CLÍNICO.

Se  trata de un paciente varón de 51 años con 
antecedentes de epilepsia, trastorno bipolar e 
hipertiroidismo que acude al  servicio de urgencias 
por presentar episodios de hematemesis en coágulos 
de forma brusca y  repetida.  Refiere deposiciones 
negras y malolientes de cuatro días de evolución, sin 
acompañarse de otra sintomatología abdominal  o 
infecciosa. Niega toma de antiinflamatorios no 
esteroideos o síndrome constitucional previos.

En la exploración a su llegada a urgencias el paciente 
presenta buen estado general, encontrándose 
consciente y orientado en tiempo, espacio y persona a 
la vez que normonutrido, normohidratado y con 
buena coloración de piel y mucosas. Se encuentra 
estable desde el punto de vista  hemodinámico  con 
cifras de TA 130/77 mmHg y  FC 97 lpm,  afebril  con 
Tª 36.8ºC, a la vez que  eupneico en reposo con Sat 02 
97 %  y  FR  18  rpm.  En cabeza y cuello no se estima 
aumento de presión venosa yugular ni se palpan bocio 
o adenopatías. La auscultación cardiaca es rítmica, de 
buena intensidad y sin soplos, presentando a nivel 
respiratorio murmullo vesicular conservado sin 
ruidos sobreañadidos. El abdomen blando y 
depresible, con ruidos hidroaéreos y no impresiona de 
doloroso a la palpación ni denota signos de irritación 
peritoneal, de igual manera no se palpan masas, 
megalias ni adenopatías inguinales.  En el tacto rectal 
se evidencian restos de heces negras, pastosas y 
malolientes  compatibles con melenas.

Se solicitaron pruebas complementarias iniciales en 
urgencias, constatándose en el hemograma, anemia 
normocítica normocroma leve con Hb 11.6 g/dL, serie 
blanca normal  y  plaquetopenia leve (106x10E9). En 
la bioquímica la urea y creatinina eran normales así 

Insistencia ante las varices gástricas aisladas
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como el perfil hepático, iones y otros reactantes de 
fase aguda. El EKG presenta un ritmo sinusal a 75 lpm. 
PR y QRS normales, sin presentar alteraciones agudas 
del segmento ST u onda T. La radiografía de tórax 
presenta un mediastino e hilios pulmonares centrados, 
no cardiomegalia y no se objetivan imágenes de 
condensación o infiltrados.

Durante su estancia en urgencias el paciente presenta 
bache hipotensivo leve que se remontó con 
sueroterapia. Se coloca sonda nasogátrica (SNG), se 
administra bolo  (80mg/iv) e inicia perfusión de 
Omeprazol a 21 ml/h y se solicita  Endoscopia 
Digestiva Alta (EDA) urgente en la que se visualiza un 
esófago sin alteraciones y cardias competente; 
estómago con exploración adecuada, sin contenido, 
pero que presenta  a nivel de cuerpo-antro una serie de  

(1)Tabla 1: Diagnóstico diferencial de hemorragia digestiva alta .
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pliegues protruyentes, uno de ellos con mínima 
erosión pero sin punto de sangrado, probablemente 
secundaria a SNG; el píloro es céntrico y permeable; 
finalizando exploración con  bulbo y segunda porción 
duodenal normales.

El paciente ingresa en planta de Hospitalización para 
completar estudio. En las primeras 24 horas, 
permanece estable desde el punto de vista 
hemodinámico, presentando anemización de un 
punto de Hb (10.6 g/dL) con respecto a analítica 
inicial, por lo que inicialmente se sospechó cuadro de 
hemorragia digestiva alta (HDA) sin elevación de 
urea y con EDA normal que orientaba el caso a lesión 
de Dieulafoy no identificada.  No obstante 
planteamos a continuación el cuadro de diagnostico 
diferencial propuesto para el caso:

CAUSAS MAS FRECUENTES CAUSAS MENOS FRECUENTES 

Úlcera gástrica o duodenal Lesión de Dieulafoy 

Varices esófago-gastricas Ectasia vascular astral 

Esofagitis severa o erosiva Hemofilia 

Gastritis o duodenitis severa Sd.  Hemosuccus Pancreaticus. 

Gastropatía portal hipertensiva Fístula aorto-entérica 

Angiodisplasia Hernia de Hiato. 

Pólipos-Tumores Varices ectópicas 

Sd. Mallory Weiss. Iatrogenia. 

 

A las 48 horas de ingreso, persiste anemización 
llegando  a los tres puntos de Hb  (8.6 g/dL) desde 
ingreso, sin presentar datos de exteriorización o 
inestabilidad hemodinámica, aunque se decidió 
transfusión de tres concentrados de hematíes  y 
realización de nueva EDA de forma urgente,  en la  
misma, se visualiza maraña varicosa que recubre gran 
parte del fundus gástrico, con petequias diminutas  
dispersas pero sin estigmas de sangrado reciente, 
sugiriendo la existencia de varices gástricas. No 
existen  otras alteraciones en el resto de cámara 
gástrica y tracto digestivo explorado. 

Ante el hallazgo de varices gástricas, sospechamos la 
presencia de hipertensión portal segmentaria, motivo 
por el que solicitamos TAC abdominal para estudio 
(imágenes 1-4), visualizándose imagen oval de unos 
2.5 cm localizada en cola de páncreas, en íntimo 
contacto con la fascia de Gerota, que asocia aumento 
de la atenuación  hasta el hilio esplénico que queda 
atrapado y sustituido por un ovillo vascular con 
múltiples imágenes cirsoideas varicosas que se 
extienden rodeando el páncreas y estómago, estando 
el eje espleno-portal permeable, se visualizan también 
p e q u e ñ a s  a d e n o p a t í a s  p e r i p a n c r e á t i c a s  
subcentimétricas.  
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Imagen 1: Varices gástricas en TAC. Imagen 2: Varices gástricas en TAC.

Imagen 3: Hilio esplénico  infiltrado Imagen 4: Cola páncreas e infiltración

Nos encontramos por tanto ante un cuadro de 
hemorragia digestiva alta (HDA) producido por la 
presencia de varices gástricas fúndicas, que son 
resultado del desarrollo de circulación colateral 
venosa gastro-esplénica secundaria a la infiltración-
trombosis  de vena e hilio esplénicos por neoplasia de 
cola pancreática.  En el abordaje quirúrgico se 
visualiza circulación varicante esplácnica por ambas 
curvaturas y submucosa gástrica e hilio esplénico, 
realizándose esplenopancreatectomía distal y 
omentectomía.  El resultado de la anatomía patológica 
confirma la existencia de adenocarcinoma ductal 
moderadamente diferenciado de 2 x 1.7cm a nivel de 

cola pancreática con  afectación de ganglios 
linfáticos, resultando en un estadio IIB.  Actualmente 
el paciente se encuentra realizando tratamiento 
adyuvante con Gemcitabina, Capecitabina y 
radioterapia.



DISCUSIÓN.

La conclusión, bien sea por infiltración directa, 
trombosis o compresión extrínseca de la vena 
esplénica está fuertemente asociada a la existencia de 
una enfermedad pancreática, ocupando las dos causas 
predominantes de dicha entidad, tal y como podemos  
observar en la Tabla 2. 

La aparición de varices gástricas aisladas se debe a la  
congestión  de las venas gástricas posteriores y cortas 
que llevan el retorno desde el fundus hacia la vena 
esplénica ocluida, dicha situación provoca el  aumento 
de presión en las venas submucosas fúndicas, 
originando el desarrollo de las varices aisladas, las 
cuales no solo pueden tener esa localización, sino 
también pueden aparecer  en esófago distal, siendo 
esta  una situación aún mas rara debido a que 
generalmente el flujo hepatopeto de la circulación 

(2)portal está intacto. 

De lo anteriormente descrito, se deduce que  la  
asociación entre hemorragia digestiva alta por  varices 
gástricas aisladas secundaria a la oclusión de vena 
esplénica y la presencia de patología pancreática 
causante de dicha obstrucción es alta.  Dichas varices 
gástricas  pueden apreciarse en alrededor del 10 % de 
pacientes con hipertensión portal no cirrótica (HTP 
aislada), representando el 5 % de causas de HTP 

(3)extrahepática . Generalmente se trata de pacientes 
asintomáticos y con función hepática normal, por lo 
que  la posible existencia de trombosis-infiltración de 
la vena esplénica debe sospecharse en los siguientes 
tres supuestos:

1) Pacientes con historia de pancreatitis y 
reciente diagnostico de HDA.

2) Pacientes con esplenomegalia sin HTP, 
cirrosis o enfermedad hepática.

3)  Pacientes con varices gástricas aisladas. 

No es infrecuente, como ocurre en nuestro caso, que 
las varices gástricas sean difíciles de identificar, 
puesto que las venas cortas discurren por la subserosa 
existente bajo los pliegues gástricos ya de por sí 
engrosados, que dificultan la deformidad mucosa y 
dilatación de varices, existiendo esta posibilidad 
incluso en pacientes con tumores de cola de páncreas 

(4)
avanzados.  Ku et all ,  han llegado a relacionar la 
intensidad de los hallazgos clínicos dependiendo de la 
fase en la que se encuentra la oclusión (tabla 3) 

Para su diagnostico la arteriografía mesentérica está 
considerada como la prueba gold-standard, pero no es 
de olvidar que otras pruebas diagnosticas como la 
ecografía con doppler color y la Tomografía Axial 
Computerizada (TAC) son diagnosticas en muchos 
casos. La vascularización peripancreática también 
puede ser evaluada por resonancia magnética y 
ecoendoscopia. 

Su tratamiento dependerá de la etiología causal, en los 
casos de patología tumoral  resecable, la resección en 
forma de esplenopancreatectomía y omentectomía  
junto a terapia adyuvante es el abordaje más utilizado. 
En las etiologías de carácter más benigno, la 
esplenectomía permanece  como la terapia más 
segura para evitar las recurrencias, estando 
especialmente indicada en los pacientes  con 
frecuentes episodios hemorrágicos o elevadas 
necesidades transfusionales. Nuevas terapias como el 
uso de coils que reducen el flujo esplénico  han sido 
exitosas como terapia puente o de forma definitiva en 
pacientes con alto riesgo quirúrgico. La embolización 
de arteria esplénica tiene alto riesgo de formación de 

(2)abscesos por lo que es menos utilizada. 
 
CONCLUSIONES.

Debemos resaltar la importancia de completar estudio 
ante la presencia de varices gástricas fúndicas 
aisladas, incidiendo en su  correlación con trombosis-
infiltración de vena esplénica secundaria a patología 
predominantemente pancreática. En el caso que nos 
concierne, fue  una patología importante como es el 
adenocarcinoma ductal de cola de páncreas el 
causante de la infiltración de vena esplénica que 
ocasionó desarrollo de circulación colateral gastro-
esplénica sangrante. 
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Causas más frecuentes de trombosis de vena esplénica 

-Pancreatitis (56 % de los casos) 
-Carcinoma de páncreas (9 % de casos) 
-Iatrogénicas (esplenectomía, caterización  vena umbilical, resección gástrica) 
-Aneurismas de arteria esplénica 
-Úlceras gástricas. 
-Fibrosis retroperitoneal. 
-Enfermedad de Hodgkin. 
-Tumores retroperitoneales 
-Linfomas pancreáticos. 
-Trasplante de Páncreas. 
-Traumatismos en cuadrante abdominal superior izquierdo. 
-Idiopáticas.  

 (1) (2)Tabla 2: Etiologías responsables de la oclusión de vena esplénica. 

Fase 1 (oclusión esplénica parcial) Varices gástricas + esplenomegalia 

Fase 2 (oclusión esplénica completa) Aumento de varices y esplenomegalia 

Fase 3 (predominio de oclusión de 
arteria esplénica con respecto a vena) 

Aumento de varices con disminución 
de esplenomegalia. 

 (2)Tabla 3: Hallazgos clínicos en función de la fase de oclusión 
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RESUMEN. 

La sarcoidosis es una enfermedad sistémica de 
etiología desconocida que afecta al corazón en un 5-
10% de los casos en estudios clínicos, aunque se cree 
que su incidencia es bastante mayor basados  en 
estudios autópsicos.

La sarcoidosis cardíaca puede llegar a ser rápidamente 
progresiva y cursar con muerte súbita como 
manifestación inicial, por lo que el diagnóstico y 
tratamiento precoz es clave en el pronóstico de los 
pacientes.

Para advertir del riesgo de esta patología, describimos 
el caso de un paciente que debutó con taquicardia 
ventricular precisando cardioversión eléctrica y que, 
tras realizar estudio indicado, fue diagnosticado de 
sarcoidosis cardíaca.

Sarcoidosis cardíaca, taquicardia ventricular.

INTRODUCCIÓN

La sarcoidosis es una enfermedad multisistémica que 
se caracteriza por la acumulación en los tejidos afectos 
de linfocitos CD4 positivos y monocitos, dando lugar a 
una respuesta inmune exagerada, así como la 
formación de granulomas no caseificantes que alteran 
la estructura normal de los tejidos afectos como el 
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sistema linfático, pulmonar, hepático, esplénico, 
1

dérmico, ocular y cardíaco . 

Fue descrita por primera vez en 1929 y hasta el 
momento, su etiología sigue siendo desconocida. 
Aunque la sarcoidosis tiene una distribución 
universal, existen diferencias debidas a factores 
étnicos o geográficos, pudiendo afectar a todas las 
edades, sexos y razas.

En un alto porcentaje de casos presenta afectación del 
parénquima pulmonar o ganglios linfáticos 
intratorácicos; sin embargo, la identificación del 
compromiso cardíaco es clave por su asociación con 
muerte súbita e insuficiencia cardíaca progresiva.
En el caso que presentamos, describimos los 
hallazgos electrocardiográficos e histopatológicos, 
las técnicas de imagen empleadas y el control 
terapéutico posterior de un paciente que fue 
diagnosticado de sarcoidosis cardíaca.

DESCRIPCIÓN DEL CASO.

La sarcoidosis es una enfermedad multisistémica que 
se caracteriza por la acumulación en los tejidos 
afectos de linfocitos CD4 positivos y monocitos, 
dando lugar a una respuesta inmune exagerada, así 
como la formación de granulomas no caseificantes 
que alteran la estructura normal de los tejidos afectos 
como el sistema linfático, pulmonar, hepático, 

1esplénico, dérmico, ocular y cardíaco . 
Fue descrita por primera vez en 1929 y hasta el 

Sarcoidosis cardíaca: una posibilidad 
diagnosticada ante casos de taquiarritmias
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momento, su etiología sigue siendo desconocida. 
Aunque la sarcoidosis tiene una distribución 
universal, existen diferencias debidas a factores 
étnicos o geográficos, pudiendo afectar a todas las 
edades, sexos y razas.
En un alto porcentaje de casos presenta afectación del 
parénquima pulmonar o ganglios linfáticos 
intratorácicos; sin embargo, la identificación del 
compromiso cardíaco es clave por su asociación con 
muerte súbita e insuficiencia cardíaca progresiva.
En el caso que presentamos, describimos los hallazgos 
electrocardiográficos e histopatológicos, las técnicas 
de imagen empleadas y el control terapéutico posterior 
de un paciente que fue diagnosticado de sarcoidosis 
cardíaca.

DESCRIPCIÓN DEL CASO.

Se trata de un varón de 42 años, bebedor habitual de 16 
Unidades de Bebida Estándar al día (10-12 cervezas y 
2-3 combinados diarios) y exfumador de unos 6-7 
cigarros/día desde hace 5 años (Índice de paquetes/año 
de 8) como únicos factores de riesgo y sin 
antecedentes familiares de cardiopatía, que acudió al 
servicio de Urgencias por haber presentado esa 
madrugada cuadro de malestar general acompañado 
de sensación de palpitaciones y sudoración que cedió 
espontáneamente. Posteriormente a la  mañana 
siguiente, tras levantarse al baño, comenzó con visión 
borrosa, palpitaciones y sensación de mareo sin 
focalidad neurológica ni pérdida de conocimiento. 

A su llegada a Urgencias, se documentó taquicardia de 
QRS ancho a unos 200 latidos por minuto (lpm) 
compatible con taquicardia ventricular monomorfa 
sostenida, por lo que se realizó cardioversión eléctrica 
con 2 choques a 150 Julios siendo efectiva, revirtiendo  
a ritmo sinusal a buena frecuencia. Una vez realizado 
el procedimiento, el paciente se mantuvo estable 
clínica y hemodinamicamente, no volviendo a 
presentar nuevos eventos arrítmicos en las siguientes 
horas. 

En la exploración física el paciente presentaba 
constantes vitales dentro de la normalidad y no se 
apreciaron hallazgos relevantes, con una auscultación 
cardíaca con tonos rítmicos sin soplos y un murmullo 
vesicular bilateral conservado en la auscultación 
pulmonar.

Como pruebas complementarias en el servicio de 
Urgencias se realizó un primer electrocardiograma 
(ECG) que mostraba taquicardia de QRS ancho a 200 
lpm, con morfología de bloqueo completo de rama 
izquierda y eje positivo en aVR. Tras la cardioversión 
realizada, el ECG basal mostraba un ritmo sinusal a 
unos 75 lpm, con bloque completo de rama derecha, y 
sin otra alteración de la repolarización.

La radiografía de tórax fue anodina. A nivel analítico, 
3existía leucocitosis (16 mil/mm ) con 70% de 

polimorfonucleares y con coagulación normal. En la 
bioquímica se apreciaba ligero deterioro de función 
renal, con sutil movilización de enzimas cardíacas 
(Creatininfosfoquinasa 197 mU/ml y Troponina T 
ultrasensible 88 ng/L) y un perfil hepático compatible 
con etilismo crónico.

Una vez realizadas dichas pruebas complementarias, 
se decidió ingreso en el servicio de Cardiología para 
completar estudio. Durante su estancia hospitalaria, la 
evolución fue favorable, sin recidiva de arritmias 
ventriculares sostenidas. Se realizó Ecocardiograma 
transtorácico (ETT),  con ventrículo izquierdo 
dilatado e hipoquinesia global y fracción de eyección 
(FEVI) del 35%, sin anomalías valvulares                   
(Figuras 1 y 2). 

Posteriormente se completó estudio con cateterismo 
(arterias coronarias angiográficamente normales) y 
Resonancia magnética cardíaca (Miocardiopatía 
dilatada izquierda. Adelgazamiento, discinesia y 
realce tardío transmural de septo basal, con patrón de 
realce no coronario ,  cuyo asociación a  
adelgazamiento apoya la fibrosis establecida de tipo 
inespecífico), que hizo plantear la sarcoidosis en el 
diagnóstico diferencial y cuyas imágenes se aprecian 
a continuación (Figuras 3 y 4). 

Durante el ingreso, se implantó un Desfibrilador 
Automático Implantable (DAI) en prevención 
secundaria, siendo dado de alta con seguimiento 
ambulatorio para completar estudio aconsejando 
abandono de hábito enólico y añadiendo tratamiento 
antiarrítmico con amiodarona, siendo citado en un 
mes en la Unidad de Arritmias. 

En dicha consulta de revisión se objetivaron múltiples 
episodios de Taquicardia ventricular, algunas 
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Figura 2 Imagen de ETT: Ventrículo izquierdo dilatado e hipoquinesia global en 

plano cuatro cámaras apical.

Figura 1 Imagen de ETT: Ventrículo izquierdo dilatado en plano paraesternal eje 

largo.

cediendo espontáneamente y otras siendo tratados con 
terapias de estimulación antitaquicardia (ATP)  sin 
llegar a descargar el dispositivo. Por tanto, se decidió 
nuevamente ingreso para optimización de tratamiento 
antiarrítmico y ampliar estudio por sospecha de 
Sarcoidosis. Se inició tratamiento con corticoides y se 
contac tó  con  Neumología .   Se  so l ic i tó  
fibrobroncoscopia con toma de muestra de lavado 
broncoalveolar, tomografía axial computerizada 
(TAC) de tórax de alta resolución con adenopatías 
mediastínicas e infiltrados intersticiales compatibles 
con sarcoidosis pulmonar, niveles de enzima 
convertidora de angiotensina y Tomografía de emisión 

de positrones (PET-TAC),  siendo éstos últimos 
normales, por lo que finalmente se realizó biopsia 
endomiocárdica con visualización de granulomas que 
confirmó el diagnóstico. 

Una vez diagnosticado el paciente y dada la buena 
respuesta al tratamiento con ausencia de nuevos 
eventos arrítmicos ni descargas de dispositivo, se 
procedió a su alta domiciliaria con tratamiento 
corticoideo en pauta descendente, estando 
actualmente en seguimiento ambulatorio por 
Cardiología y Neumología, llevando buena evolución 
tras las medidas terapéuticas instauradas.
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Figura 3 Imagen de Resonancia Magnética cardíaca: secuencia 

de realce tardío a nivel septal eje transversal.

Figura 4 Imagen de Resonancia Magnética: adelgazamiento     

septal a nivel de cuatro camaras eje largo.

DISCUSIÓN.

La sarcoidosis puede afectar a todas las edades, sexo y 
razas; su incidencia mundial es variable, aunque es 
más frecuente en la cuarta década de vida, durante las 

2
épocas de invierno e inicio de primavera . 
En la sarcoidosis sistémica, la forma de presentación 
clínica, la historia natural y el pronóstico son variables 
en función de la existencia de exacerbación o de la 
respuesta al tratamiento.  La sarcoidosis cardíaca 
comprende una amplia variedad de síntomas; los más 
frecuentes son los trastornos de la conducción en 
pacientes jóvenes, seguidos de arritmias ventriculares 
malignas y de miocardiopatía dilatada. La muerte 
súbita  ocasionada por arritmias ventriculares 
malignas es frecuente, pudiendo ser la primera 

3manifestación de la sarcoidosis cardiaca , y la primera 
causa de mortalidad. En otras ocasiones, se presenta 
como una miocardiopatía infiltrativa con insuficiencia 
cardíaca congestiva o pericarditis. El derrame 
pericárdico que puede hallarse suele ser de grado leve 
a moderado y puede acompañar o incluso preceder a 
otros signos clínicos, electrocardiográficos o 
radiológicos. 

La lesión característica de esta patología es el 
granuloma no caseoso, que consiste en acúmulos de 
células gigantes con inclusiones citoplasmáticas 
(cuerpos estrellados de Schaumann) y linfocitos. El 
granuloma puede provocar cambios fibróticos o 

4hialinización del órgano al que afectan . 

La biopsia endomiocárdica permite el diagnostico 
definitivo de sarcoidosis cardiaca; no obstante, tiene 
un rendimiento bajo (aproximadamente del 20%), ya 
que los granulomas o escaras fibróticas no se ubican 
principalmente en el ventrículo derecho, que es donde 
suele realizarse la toma de muestras para biopsia y 
tienen una distribución parcheada. Por tanto, cuando 
haya confirmación de sarcoidosis en otros órganos y 
l a s  l e s iones  ha l l adas  en  los  exámenes  
c o m p l e m e n t a r i o s  ( e l e c t r o c a r d i o g r a m a ,  
ecocardiograma…) sugieran fuertemente el 
compromiso cardiaco sería adecuado iniciar 
tratamiento pese a que la biopsia endomiocárdica sea 

5negativa . 
Respecto a las técnicas diagnósticas, la 
ecocardiografía es la técnica de elección para el 
diagnóstico y el control evolutivo de los cambios en la 
función ventricular derecha o izquierda, 
incompetencia valvular, aneurismas y pericarditis. La 
aparición de la Resonancia magnética cardíaca, ha 
supuesto una gran ayuda al diagnóstico de esta 
patología dada la alta resolución de imagen y el alto 
poder de información tanto morfológico como 
funcional que aporta.  Permite la visualización directa 
de granulomas intramiocárdicos, dilatación de 
cavidades,  áreas de fibrosis y adelgazamiento de 
paredes siguiendo un patrón de distribución no 
coronario fundamentalmente. No obstante, el 
diagnóstico de sarcoidosis cardíaca actualmente se 
establece siguiendo los criterios histológicos y 
clínicos que se adjuntan a continuación (Tabla 1)
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Grupo de diagnóstico etiológico: 

 

Se confirma el diagnóstico al evidenciarse en el análisis histológico o muestras 

preoperatorias la presencia de granulomas sin caseificación. 

Grupo de diagnóstico clínico: 

 

En pacientes con diagnóstico histológico de sarcoidosis extracardíaca se 

sospecha sarcoidosis cardíaca cuando estén presentes el ítem A y uno o más 

de los ítems B a E 

Bloqueo completo de rama derecha. Hemibloqueo anterior izquierdo. Bloqueo 

auriculoventricular. Taquicardia ventricular. Extrasistolia ventricular. Ondas Q 

patológicas o alteraciones del ST-T en el electrocardiograma o Holter. 

Motilidad parietal anormal, adelgazamiento parietal regional o dilatación del 

ventrículo izquierdo. 

Defecto de perfusión miocárdica con Talio-201 o acumulación anormal con 

Galio-67 o Tecnecio-99. 

Presión intracardiaca anormal, bajo volumen minuto a minuto o fracción de 

eyección deprimida. 

Fibrosis intersticial o infiltrado celular al menos de grado moderado, incluso si 

son hallazgos inespecíficos 

 Tabla 1. Guías para el diagnóstico de sarcoidosis cardíaca según The Japanese Ministry of Health 
6and Welfare

CONCLUSIONES.

La sarcoidosis cardiaca puede aparecer sola, 
preceder o ir concomitante a la presencia de 
enfermedad sistémica. Dada la importancia de sus 
manifestaciones, como la muerte súbita, supone 
un gran interés su sospecha diagnóstica.  
Actualmente, su diagnóstico  es un gran reto para 
el clínico. Los hallazgos característicos en las 
diferentes pruebas complementarias pueden ser 
sugestivos, pero no son diagnósticos; siendo la 
biopsia endomiocárdica la prueba de referencia, 
aunque con el inconveniente de tener una baja 
sensibilidad. 

A pesar de los avances en la fisiopatología y la 
utilización de alta tecnología en el diagnóstico, es 
necesario elaborar guías de consenso actualizadas que 
ayuden a los profesionales sanitarios en la toma de 
decisiones diagnósticas y terapéuticas en la práctica 
clínica. 

En resumen, cuando en un paciente joven, se detecte 
en el ecocardiograma deterioro en la función 
ventricular, presencia de arritmias malignas o 
trastornos de la conducción en ausencia de 
cardiopatía isqúemica, o cardiopatía estructural o 
congénita que lo justifique, debería considerarse la 

10
sarcoidosis cardíaca en el diagnóstico diferencial . 
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RESUMEN. 

La miocardiopatía restrictiva (MCR) es una de las 
manifestaciones poco frecuentes de diversas 
enfermedades sistémicas, que en su mayoría cursan 
con infiltración miocárdica, siendo menos frecuentes 
las enfermedades inflamatorias o  por depósito. 
Aunque se estima que hasta un tercio de los casos 

1
puede tener etiología familiar , en pocas ocasiones se 
han logrado identificar las mutaciones causantes de la 
MCR. Describimos  un caso en el que hemos 
identificado una nueva variante missense en el gen de 
la filamina C (FLNC)  en una paciente con MCR  y 
miopatía asociada.

PALABRAS CLAVE.

Miocardiopatía restrictiva. Miopatía 
miofibrilar. Insuficiencia cardiaca. FilaminaC.

INTRODUCCIÓN.

Las miocardiopatías son trastornos del músculo 
cardiaco causadas por diferentes agresiones como 
defectos genéticos. La miocardiopatía restrictiva es la 
forma menos frecuente dentro del grupo de 

2miocardiopatías  que debido a la restricción al llenado 
diastólico ventricular provoca insuficiencia cardiaca 
congestiva con función sistólica conservada en las 
fases iniciales de la enfermedad. 

Z. Kounka;  C. Ortiz Cortés;  M. V. Mogollón Jiménez; P. Sánchez Calderón; L. E. Lezcano Gort;                             
M. J.  Romero Castro. 

Servicio de Cardiología, Complejo Hospitalario Universitario de Cáceres, Cáceres. 

Casos Clínicos

Un recorrido inverso. De la arritmia a la 
cardiopatía  estructural

Dirección de correspondencia:
zanoubacadiz@hotmail.com

DESCRIPCIÓN DEL CASO.

Se trata de una mujer de 46 años sin factores de riesgo 
cardiovascular conocidos y con antecedentes 
familiares de padre con fibrilación auricular. Como 
antecedentes médicos, la paciente padecía de 
cefaleas, enfermedad por reflujo gastroesofágico 
(ERGE) y un largo historial cardiológico. A los 36 
años de edad presentó el primer episodio de 
palpitaciones con diagnóstico de fibrilación auricular 
(FA) y flutter auricular que precisó varias 
cardioversiones eléctricas y ablación del 
istmocavotricuspídeo y posteriormente de las venas 
pulmonares, manteniendo durante 8 años una clase 
funcional II-III de la NYHA que se ha atribuido a las 
taquiarritmias ya que el estudio ecocardiográfico 
mostaraba sólo una hipertrofia ventricular izquierda 
ligera, sin valvulopatías y una presión sistólica de la 
arteria pulmonar (PSAP) incialmente normal que ha 
ido aumentando progresivamente hasta alcanzar 
cifras de 50 mmHg, momento en el cual se derivó para 
estudio neumológico que resultó normal salvo un 
SAHS leve. Se realiza cateterismo derecho para 
estudio de hipertensión pulmonar (HTP) que descarta 
HTP primaria confirmando el diagnóstico de HTP del 
grupo 2 con presión capilar pulmonar (PCP) alta y 
gasto cardiaco (GC) e índice cardiaco (IC) bajos lo 
cual sugiere patología cardiaca izquierda. Se realiza 
resonancia magnetica cardiaca con resultado de venas 
pulmonares permeables sin objetivarse alteraciones 
miocárdicas (Figura 1). 

Se realiza TC torácico descartando TEP crónico como 
causa del aumento de las presiones pulmonares y 
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mostrando una megacava sin poder establecer la causa 
por este método. Se realiza analítica completa 
descartando Enfermedad de Chagas y Esclerodermia. 
En este momento la paciente comienza a presentar 
rigidez matutina <1h que antes no había aquejado. 

La paciente continúa en mala clase funcional, y dado 
que el ecocardiograma para valorar restricción 
miocárdica presenta limitaciones en casos de 
fibrilación auricular planteamos la realización de 
estudio hemodinámico. 

A la espera de su realización  la paciente sufre dos 
hematomas subdurales espontáneos sucesivos 
secundarios a la anticoagulación oral que nos obligó a 
recurrir al cierre de orejuela (Figura 2). En el estudio 
hemodinámico se confirma nuestra sospecha de 
miocardiopatía restrictiva y se toma biopsia 
endomiocárdica para filiar la causa (Figura 3). El 
resultado de la anatomía patológica es de posible 
miopatía miofibrilar (MFM del término anglosajón 
Miofibrillar Myopathy) (Figura 4). Se completa el 
estudio con electromiograma que muestra patrón 
miopático y estudio genético que resultó positivo 
identificando una variante en el gen de la Filamina C 
(FLNC) como causante de la miopatía miofibrilar con 
miocardiopatía restrictiva que es la variante 
Pro2301Leu. En nuestro centro de referencia para 
estudios genéticos sólo se ha identificado, hasta la 
fecha, un caso de miocardiopatía restrictiva asociada a 
la misma variante que nuestra paciente. 

DISCUSIÓN.

El primer caso descrito de miopatía miofibrilar fue en 
3el año 1978 por Fardeau et.al . Hasta hoy se han 

descrito 6 genes responsables: desmina, B-crystallina, 
myotilina, LDB3 (ZASP), Filamina C (FLNC) y 
BAG3, todos ellos han sido implicados en la 

4afectación cardiaca . Clasicamente se llamaba 
miopatía relacionada con la desmina ya que fue el 
primer gen descrito. La miopatía miofibrilar se debe al 
acúmulo de productos de degradación miofibrilares a 
nivel de uniones Z-disc y a alteraciones de la 

3
arquitectura normal . El primer caso descrito de 
miopatía miofibrilar relacionada con el gen FLNC fue 

5
en el año 2005 . 
La miopatía miofibrilar cursa con afectación 

4
multisitémica , entre ellas las manifestaciones 
neurológicas por afectación del músculo esquelético, 

que en el caso de nuestra paciente debutó en forma de 
rigidez matutina, o por afectación del músculo liso, 
como por ejemplo enfermedades gastrointestinales 
como la ERGE que padecía nuestra paciente o pérdida 
de agudeza visual por afectación del iris, como la que 
presentó en los últimos meses antes del diagnóstico. 
También se han descrito casos de afectación de los 
músculos respiratorios causando un patrón 
restrictivo, que en nuestra paciente no se ha 
identificado hasta la fecha. A nivel analítico podemos 
apreciar niveles variables de CPK, a veces elevados 
como el caso de nuestra paciente (Figura 5).

Las manifestaciones cardiovasculares aparecen en el 
15-30% de los pacientes con MFM y hasta el 60% en 

4
estadios avanzados  e incluyen alteraciones del ritmo 
6 (Bloqueo auriculoventricular, extrasístoles 
ventriculares y supraventriculares y en ocaciones 
taquiarritmias malignas como las taquicardias 
ventriculares sostenidas) y miocardioptías. La 
miocardiopatía es la manifestación “clásica” de la 
MFM que coincide o precede a la afectación del 
músculo esquelético y puede ser en forma de 
miocardiopatía restrictiva (12%), dilatada (7%) o 

4hipertrófica (6%) . Se han descrito casos de diferentes 
7

tipos de miocardiopatía en la misma familia . 

Actualmente no existe ningún tratamiento específico 
de la MFM ni estudios de investigación. El manejo es 
multidisciplinar y el tratamiento es el de las diferentes 
manifestaciones clínicas en los diferentes estadios de 
la enfermedad.

El pronóstico de los pacientes con MFM va a 
depender de la afectación cardiaca y respiratoria 
principalmente ya que las causas de muerte más 
frecuentes son la muerte súbita y la insuficiencia 
respiratoria. De acuerdo con el tipo de transmisión 
genética y de la afectación de los diferentes órganos se 

6
han descrito tres subtipos de MFM (Tabla 1) .

Asumiendo la edad de presentanción, la afectación 
cardiaca en forma de arritmias e insuficiencia 
cardiaca que precedió a la manifestación neurológica 
y la progresión lenta de la enfermedad, podríamos 
decir que nuestra paciente pertenece al tipo I de 
miopatía miofibrilar aunque no lo podemos afirmar 
con certeza ya que aún no disponemos del estudio 
genético familiar. 
La situación actual de nuestra paciente es estable 
desde el punto de vista cardiovascular bajo 
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tratamiento estándar de insuficiencia cardiaca con 
seguimiento estrecho en nuestras consultas de 
Cardiología. Además está siendo valorada por parte de 
la Sección de Neuromuscular del Hospital 12 De 
Octubre de Madrid y pendiente de completar el 
estudio genético para evaluar la cosegregación 
familiar.

Subgrupo Tipo I Tipo II Tipo III 
Genética Autosómica 

dominante 

Autosómica 

dominante 

Autosómica 

recesiva 
Inicio Edad adulta Adolescencia Infancia 

Patrón Granulofilamentos Inclusiones 
citoplásmicas  

Cuerpos de 
Mallory  

Distribución de 

los depósitos 

Diseminada Focal  Focal 

Afectación 
cardiaca 

Constante Ocasional Rara 

Progresión Lenta Lenta Rápida 
Afectación del 

músculo 
esquelético 

Distal  Distal/proximal Proximal/facial 

Causa de muerte Muerte súbita Insuficiencia 
respiratoria 

Muerte temprana 

Associación Afectacion de 
músculo liso 

Disfagia  Curso corto 

 Tabla 1. Subtipos de Miopatía miofibrilar. 
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CONCLUSIONES.

La miopatía miofibrilar es una enfermedad genética 
rara que debe ser considerada en el diagnóstico 
diferencial de la miocardiopatía idiopática. El 
diagnóstico precoz sigue siendo un reto ya que se 
requiere un alto índice de sospecha.  Estudios 
epidemiológicos y de tratamiento son necesarios para 
mejorar el manejo y el pronóstico de esta entidad poco 
conocida.

Figura 1. Estudio de Resonancia Magnética cardiaca con Gadolinio donde se aprecia dilatación biauricular. 
Miocardio sin alteraciones en el espesor ni en la señal y sin realces patológicos.
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Figura 2. A: Hematoma subdural espontáneo secundario a anticoagulación oral. B: Cierre de orejuela auricular izquierda 
con dispositivo oclusor Amplatzer Cardiac Plug.

Figura 3. A: Estudio hemodinámico muestra morfología en “Dip-plateau” sugerente de miocardiopatía restrictiva. 
B: Biopsia endomiocárdica. 



31

Figura 4. Biopsia endomiocárdica: Hipertrofia y fibrosis con depósitos de miofibrillas sugestivos de miopatía miofibrilar. 

Figura 5. Niveles de CPK entre Julio/2012 y Enero/2016. 
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