CASUISTICA

ISSN 1669-9106
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Resumen La endomiocardiofibrosis es una causa de miocardiopatia restrictiva frecuente en la region de
Africa subsahariana, aunque poco frecuente en nuestra poblacién. Posee estrecha relacién con la
presencia de hipereosinofilia en sangre y tiene alta morbimortalidad. La hepatitis hipdxica es una afeccion clinica
con un patrén enzimatico caracteristico, muy prevalente en unidades de cuidados intensivos y elevada mortalidad.
Se reconocen miltiples mecanismos fisiopatolégicos, como la isquemia, la congestién venosa y la alteracién en la
utilizacion de oxigeno del hepatocito. Describimos el caso de una paciente de 35 afos, consumidora de cocaina,
con diagndstico de endomiocardiofibrosis secundario a sindrome hipereosinofilico idiopéatico que presentd shock
cardiogénico y hepatitis hipdxica asociada. Evolucion6 favorablemente con el tratamiento de sostén adecuado.
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Abstract  Hypoxic hepatitis in a patient with endomyocardial fibrosis. Endomyocardial fibrosis is a re-
strictive cardiomyopathy with high morbidity and mortality rates, prevalent in the sub-Saharan Africa
region but infrequent in our population. It has a close relation with blood hypereosinophilia. Hypoxic hepatitis is
frequently observed in intensive care units and its diagnosis is clinical. It shows a typical enzyme pattern with high
mortality too. There are multiple mechanisms responsible for this condition, such as ischemia, passive conges-
tion and dysoxia. We described the case of a 35 year-old cocaine addict woman diagnosed with endomyocardial

fibrosis and hypereosinophilic syndrome who developed cardiogenic shock with hypoxic hepatitis. The patient
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evolved favorably with the appropriate treatment.
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La endomiocardiofibrosis (EMF) es una causa de mio-
cardiopatia restrictiva endémica en Africa subsahariana e
infrecuente en nuestra poblacion. Tiene estrecha relacion
con la presencia de eosinofilia en sangre periférica y los
eosindfilos estan involucrados en la génesis del cuadro’.

La hepatitis hipoxica (HH), frecuente en unidades de
cuidados intensivos con mortalidad mayor al 50%, se
caracteriza por aumento masivo y transitorio de transami-
nasas, secundario a necrosis centrolobulillar. Actualmente
se conocen los multiples mecanismos fisiopatoldgicos que
generan la hipoxia, entre ellos la congestion hepatica, la
hipoxemia y la disoxia2.

Presentamos el caso de una paciente con EMF que
ingreso al Instituto Lanari en el mes de julio del 2018 con
un cuadro de shock cardiogénico y hepatitis hipoxica
asociada.
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Caso clinico

Mujer de 35 afios con diagnéstico de EMF (2015) mediante re-
sonancia nuclear magnética y biopsia endomiocardica, secun-
dario a sindrome hipereosinofilico (SHE) idiopatico (mutacio-
nes FIP1L, BCR/ABL, CHIC2, PDGFRA negativos, biopsia de
médula 6sea sin hallazgos patolégicos, examen parasitolégico
y perfil inmunolégico negativos). Ecocardiograma (2017) con
funcioén sistdlica biventricular conservadas, patrén de llenado
transmitral con pseudonormalizacion y presion sistélica de la
arteria pulmonar (PSAP) de 20 mmHg. Consumo de cocaina
cronico, asi como alcohol, benzodiacepinas y venlafaxina.
Present6 progresion de disnea de clase funcional Il a Il
de dos semanas de evolucion. Agregd vomitos, dolor abdo-
minal y fiebre 72 horas previas a la consulta. Al ingreso se
encontraba normotensa, taquicardica (130/min), taquipneica
(80/min), oximetria de pulso: 98% (FiO, 21%), score de Glas-
gow 15/15. Ingurgitacion yugular 2/3 sin colapso inspiratorio,
reflujo hepatoyugular positivo, hepatomegalia dolorosa, relleno
capilar enlentecido y livideces distales. Abdomen distendido,
tenso, con signo de Murphy positivo. Laboratorio: hematocrito
35%, glébulos blancos 14 200/mm?3 (sin eosinofilia), creatinina
1.4 mg/dl, TP 42%, KPTT 35.7 seg, bilirrubina total 1.2 mg/
dl, GOT 1150 U/I, GPT 1086 U/I, FAL 180 U/I, LDH 1443 U/,
estado acido base con acidosis metabdlica con brecha anio-
nica (anion gap) aumentada, hiperlactacidemia de 7.5 mMol/|
y saturacion venosa mixta de 40%. El analisis toxicoldgico
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en orina fue positivo para cocaina, benzodiacepinas y opia-
ceos. Las serologias para hepatitis virales y HIV negativas.
La ecografia abdominal mostrd vesicula biliar de paredes
engrosadas vy liquido libre en cavidad. Evolucioné con hipo-
tension arterial con requerimientos de dosis crecientes de
noradrenalina (1 mcg/kg/min), dobutamina (10 mcg/kg/min)
e intubacion orotraqueal. Se realizé laparotomia exploradora
ante la sospecha de cuadro isquémico intestinal que eviden-
cié edema en territorio esplacnico. Recibio antibidticos en
forma empirica que fueron discontinuados ante los cultivos
negativos. Ecocardiograma: funcion sistdlica del ventriculo
izquierdo conservada con region apical engrosada y aumento
de la refringencia subendocardica, con trombo mural en apice
(Fig. 1), patrdn de relajacion pseudonormalizado, funcién del
ventriculo derecho levemente deprimida, insuficiencia tricuspi-
dea moderada, PSAP 47-53 mmHg y vena cava inferior 2.5 cm
sin colapso inspiratorio, indice cardiaco 1.9 I/min/m2. Se inter-
pretod el cuadro como hepatitis hipdxica en conjunto con shock
cardiogénico secundario a disfuncion diastélica y disminucion
del gasto cardiaco, por lo que se mantuvieron los inotrépicos
y se disminuy6 paulatinamente la noradrenalina. Se adminis-
traron diuréticos para realizar balance hidrico negativo y se
inicié anticoagulacion con heparina de bajo peso molecular.
Evolucioné favorablemente logrando la extubacion precoz,
suspension de inotropicos, descenso de enzimas hepaticas
(Fig. 2) y funcién biventricular conservada con insuficiencia
tricuspidea (IT) leve y presion sistdlica de la arteria pulmonar
(PSAP) de 38 mmHg. Luego de 10 dias de internacion, se
derivo a una institucion con internacion psiquiatrica para iniciar
la rehabilitacion del consumo de cocaina.
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La EMF es una enfermedad que afecta principalmente a
adultos jovenes; es endémica en regiones como Africa
subsahariana, con menor prevalencia en Asia y América
del Sur, descripta inicialmente por Loeffler a finales de la
década del 30 y luego por Davies en Uganda. Posee tres
fases evolutivas: una aguda con inflamacion cardiaca e
infiltracién eosinofilica, un estadio trombético con engrosa-
miento subendocardico y una tercera fase que configura
una cardiopatia restrictiva. Su diagndstico se basa princi-
palmente en métodos por imagenes (ecocardiograma y
resonancia magnética cardiaca) existiendo para ello criterios
diagndsticos. Su diagndstico definitivo se realiza con biopsia
endomiocardica que no siempre es necesaria, sin embargo
es util para guiar el tratamiento, dado que este dependera
de la fase evolutiva en que se encuentre, beneficiandose la
primera fase de tratamientos inmunosupresores y las pos-
teriores de tratamiento médico y/o quirdrgico'3*. En nuestra
paciente la EMF fue secundaria al SHE, asociacion que se
encuentra descripta en la literatura®®. Las complicaciones
cardiacas ocurren hasta en un 50% de los pacientes con
SHE siendo una de sus principales causas de morbimorta-
lidad, la mayor parte por EMF* 78,

Fig. 1.— Evolucién de glutamato oxalacetato transaminasa (GOT), glutamato piruvato
transaminasa (GPT), lactato deshidrogenasa (LDH) y tiempo de protrombina (TP)
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Fig. 2—. Ecocardiograma. Engrosamiento de la pared del ventriculo izquierdo, con
trombosis en apice. A: eje corto, B: apical de 4 camaras
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La HH, previamente conocida como “hepatitis isqué-
mica” o “higado de shock”, es frecuente en unidades de
cuidados intensivos. Se caracteriza por aumento masivo
y transitorio de transaminasas secundario a necrosis cen-
trolobulillar. El diagndstico es clinico, sin requerimiento de
biopsia hepatica, a partir de tres criterios: 1) aumento de
transaminasas por 20 veces el valor normal, 2) evento car-
diovascular, respiratorio o circulatorio agudo, 3) exclusion
de otras causas de hepatitis aguda (principalmente virus e
inducida por drogas). En este caso se presentaron los tres
criterios diagndsticos. Previamente se consideraba que la
isquemia por disminucion del flujo hepatico era la causa
hemodinamica de la HH. Actualmente, se conoce que son
multiples los mecanismos fisiopatolégicos ademas de la
isquemia que generan hipoxia, entre ellos la congestion
hepatica, la hipoxemia y la disoxia. El diagndstico de HH
influye en el prondstico de los pacientes criticos con una
mortalidad mayor al 50%2 ® '°.

En nuestra paciente, tanto la congestién hepatica se-
cundaria a la alteracién cardiaca diastdlica propia de la
EMF, sumado al aumento de la presion arterial pulmonar
inducido por cocaina, la disminucién del gasto cardiaco
en contexto de disminucién de precarga y aumento de la
frecuencia cardiaca con la probable vasoconstriccion es-
placnica por el consumo de cocaina, participaron de forma
conjunta en la aparicién de la HH. El balance negativo con
diuréticos, el efecto inotrépico y vasodilatador periférico de
la dobutamina fueron el tratamiento de sostén adecuado.

La toxicidad de la cocaina como agonista adrenérgico
pudo estar potenciada por el consumo concomitante de
alcohol que lleva a producir metabolitos como la etilcocai-
na, con actividad similar al compuesto original, y por el uso
de venlafaxina, ya que esta droga inhibe la recaptacion
de serotonina y noradrenalina™.

Otra complicacion de la EMF son los eventos car-
dioembdlicos (pulmonares y sistémicos) secundarios a
trombos intracardiacos (aproximadamente 25% de los
casos). La trombosis se sitia con mayor frecuencia en
el apice de los ventriculos, probablemente debido a la
mayor estasis sanguinea. El diagndstico se realiza con
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ecocardiograma o resonancia cardiaca y su tratamiento
es la anticoagulacion®. Nuestra paciente presentd un
trombo apical en VI sin eventos embdlicos clinicos y se
inicié tratamiento anticoagulante.

La EMF es una afecciéon poco frecuente que puede
afectar a pacientes jovenes. La HH tiene mayor preva-
lencia y elevada mortalidad. La identificacion precoz de
la causa subyacente y de su mecanismo fisiopatoldgico
es crucial para establecer el tratamiento adecuado y
modificar el pronéstico.
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