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Hemocromatosis cardiaca secundaria como causa
inusual de insuficiencia cardiaca. Importancia de
la resonancia cardiaca en el diagnéstico de certeza

Cardiac hemochromatosis as unusual cause of cardiac congestive heart

failure
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RESUMEN

El caso se trata de una paciente de sexo femenino de 74 afios con antecedentes de
sindrome mielodisplasico con requerimientos transfusionales a repeticion que es in-
ternada en unidad coronaria con diagnéstico de insuficiencia cardiaca descompen-
sada v fibrilacién auricular de alta respuesta ventricular en contexto de anemia. El
ecocardiograma evidencié deterioro moderado de la FSVI con hipokinesia global y
derrame pericardico moderado a severo. La TAC de térax y abdomen muestra au-
mento de densidad hepética que podria corresponder a depdsitos de hierro por lo
que se decide realizar RMN cardiaca ante sospecha de hemocromatosis confirman-
dose el diagnostico de hemocromatosis cardfaca. La paciente fallece luego de 3 in-
ternaciones por insuficiencia cardfaca en 2 meses.
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ABSTRACT

This case is about a 74 years old female with medical history of myelodysplastic sy-
ndrome that requires repeated red blood cells transfusions who is admitted to coro-
nary care unit for congestive heart failure and atrial fibrillation in context of anemia.
Transthoracic echocardiogram showed impaired LV function with global hypokinesia
and moderate to sever pericardial effusion. Thoracic and abdominal CT showed he-
patic increased density that could correspond to iron deposits so we decided to per-
form a cardiac MRI for suspected confirming the cardiac hemochromatosis diagno-
sis. The patient died 2 months later, after 3 consecutives admissions.

Keywords: hemocromatosos, congestive heart faillre, restrictive miocardiopathy, trans-
fusion.
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INTRODUCCION

La hemocromatosis cardiaca (HC) secundaria esta ca-
racterizada por un excesivo depdsito de hierro en el co-
razén. Esto se produce como consecuencia de una acu-
mulacién de ferritina en el musculo cardiaco que, por
un lado, induce una alteracién en la funcién ventricu-
lar y, por otro, otorga un sustrato arritmogénico. Esta
acumulacién de hierro generalmente es el resultado de
transfusiones reiteradas!'.

El propésito de este manuscrito fue: presentar un caso
clinico inusual de un paciente con HC por transfusio-
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nes a repeticién internado en unidad coronaria por in-
suficiencia cardfaca (IC) congestiva descompensada,
resaltar la importancia de la resonancia magnética cat-
diaca (RMN) en el diagnéstico y realizar una revision
de la literatura.

CASO CLiNICO

Paciente de sexo femenino de 74 afios con anteceden-
tesde sindrome miclodispldsico con requerimientos
transfusionales cada 15 dias, tratada durante largo pe-
riodo con lenalidomida, suspendida 5 meses previos
a la admisién. Consulta en julio de 2013 por presen-
tar astenia, adinamia, anemia, signos y sintomas de IC
global y fibrilacién auricular de alta respuesta ventri-
cular. El laboratorio de ingreso revelé un hematocrito
de 16% y una hemoglobina de 5,3 por lo que recibié 3
Unidades de glébulos rojos. Respuesta favorable al tra-
tamiento diurético instaurado.

El ecocardiograma evidencid hipoquinesia global con
deterioro moderado de la funcién sistélica del ventri-
culo izquierdo (VI) y fraccién de eyeccién (FEy) de



38 Revista Argentina de Cardioangiologfa Intervencionista | Enero - Marzo 2016 | Afio 7 | Nimero 1

Figura 1. Derrame pericdrdico severo en tomografia multicorte de torax.

39%, derrame pericardico (DP) moderado a severo a

predominio posterior sin compromiso hemodindmico.

Se realizd una tomografia de térax y abdomen que mos-

tr6 derrame pleural bilateral, cardiomegalia, DP y signos

de sobrecarga de volumen (Figuras 1y 2). En los cortes

de abdomen superior se observé minima cantidad de li-

quido perihepdtica y periesplénica. El higado impresio-

naba con densidad aumentada lo que podria indicar au-

mento de los depdsitos de hierro (Figura 1).

Al mes, nueva internacién por IC, el ecocardiograma

mostraba DP severo con méximo despegamiento entre

ambas hojas en didstole de 23 mm, con FEy 40%.

Se realizd pericardiocentesis obteniéndose liquido ci-

trino negativo para células atipicas.

Presentaba en laboratorio cifras de eritrosedimenta-

cién, PCRy ferremia elevadas, disminucién de transfe-

rrina y saturacion de transferrina aumentadas. Capaci-
dad latente de fijacién dentro de limites normales.

En plan de diagndstico etiolégico por su disfuncion

sist6lica se decide realizar RMN cardfaca para descat-

tar miocarditis o hemocromatosis cardfaca, que infor-

mé (Figura 3):

e VIyderecho (VD) de dimensiones normales.

e Sin incremento de la sefial en secuencias pondera-
das T2.

o Caida precoz de la sefial miocdrdica en secuencia
ponderada T2 estrella (11,9 ms) sugestivos de de-
posito de hierro en miocardio.

e DP moderado a predominio posterior.

o Derrame pleural leve bilateral.

e Marcada hipointensidad de sefial hepdtica, alta-
mente sugestiva de extensos depdsitos de hierro a
nivel hepético.

e Moderada a severa hipoquinesia global de VIy VD.

o No sc observa realce tardio (15 minutos posteriores a
la inyeccién de contraste) de contraste paramagnético
en miocardio ni estructuras adyacentes (Figura 3).

Figura 2. Tomografia de abdomen evidencia aumento de la densidad del pa-
rénquima hepdtico (mayor de 72 HU) compatible con sobrecarga férrica.

Se confirma el diagndstico de hemocromatosis cardia-
ca (secundaria a transfusiones) y comienza tratamiento
quelante con deferasirox.

Luego presentd 3 internaciones consecutivas en 2 me-
ses posteriores por el mismo motivo, sin lograr mejoria
sintomdtica. Posteriormente fallece.

DISCUSION

La HC es una causaimportante y poco explorada en la
préctica diaria de insuficiencia cardfaca y es una fuen-
te sustancial de mortalidad y morbilidad tanto en pa-
cientes con sobrecarga de hierro secundaria como por
HC genética'.

Las miocardiopatias infiltrativas como la HC pueden
resultar de condiciones heredadas o adquiridas con di-
ferentes manifestaciones sistémicas. Ellas presagian un
prondstico adverso, donde el diagnéstico precoz pue-
de resultar en un tratamiento potencialmente curati-
vo'?. La magnitud de las anomalias cardiacas varfa en
funcién del grado de infiltracidon y se traduce en un au-
mento del grosor de la pared ventricular, dilatacién de
las cAmaras cardfacas y la interrupcion del sistema de
conduccién. En nuestro paciente estaba claro que ha-
bfa recibido un gran nimero de transfusiones en poco
tiempo. Los depdsitos de Fe cardiacos a menudo con-
ducen al desarrollo de IC, bloqueo auriculoventricular
y arritmias supraventriculares y ventriculares. Nuestra
paciente presentaba fibrilacién auricular de reciente
comienzo y es probable que su muerte haya acontecido
como consecuencia de una arritmia ventricular letal.
Un grupo francés® examiné a 42.443 pacientes hospi-
talizados por enfermedades hematoldgicas en Francia,
entre 2009y 2010, y determiné que aqullos que habian
recibido mas de 20 unidades de sangre estaban en ries-
go de padecer HC, especialmente los que tenfan ferri-
tina mayor o igual 2 1000 ng/ml.
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Figura 3. Secuencias T2 estrella (T2*) en resonancia magnética cardiaca. Las secuencias T2* permiten valorar la sobrecarga de hierro en el estudio de la hemo-
cromatosis debido a la pérdida de sefal que generan estas particulas sobre el miocardio secundario al campo magnético. Un tiempo de aparicion de las sefales
mayor de 20 ms descarta sobrecarga férrica sobre el miocardio; la aparicidn de entre 10-20 ms evidencia sobrecarga leve a moderada, y menor de 10ms demues-
tra sobrecarga férrica severa. En este caso, la secuencia T2* hace evidente la sobrecarga de hierro en el miocardio a los 6 ms, confirmando la sospecha clinica so-

bre la paciente.

Estos resultados estimulan la busqueda de una trans-
misién éptima de la informacion (mds de 20 unidades
de GR) para el clinico y la prolongacién de la accién de
hemovigilancia hacia una deteccién de la hemocroma-
tosis postransfusion.

Otros investigaron los efectos terapéuticos de resvera-
trol* en modelos adquiridos y genéticos de la miocar-
diopatia por sobrecarga de hierro. En estos modelos
murinos la sobrecarga de hierro produce en el mio-
cardio aumento del estrés oxidativo, alteracién de la
homeostasis del Ca** y fibrosis, que resultan en en-
fermedades del corazdn. En estas ratas con sobrecarga
de hierro adquirida y genética, en distintas etapas de
esa sobrecarga de hierro el resveratrol indujo la reduc-
cién de la remodelacidn patolédgica y mejord la fun-
cién cardiaca. La ecocardiografia y el andlisis hemo-
dindmico revelaron una normalizacién completa de

la disfuncién diastélica y sistélica mediada por el de-
pdsito de hierro en respuesta a la terapia con este fér-
maco. Los efectos prooxidante y profibréticos del hie-
rro en cardiomiocitos humanos y murinos fueron su-
primidos por el resveratrol, lo que se correlaciona con
una reduccién en el estrés oxidativo del miocardio y
en la fibrosis consecuente. El prometedor agente te-
rapéutico resveratrol representa una intervencién te-
rapéutica clinica y econémicamente viable para redu-
cir la carga global de hierro tanto en la primera eta-
pa como en la fase crénica de sobrecarga de hierro. El
resveratrol es un flavonoide polifendlico que se en-
cuentra en la naturaleza, principalmente en la cdsca-
ra de las uvas, el maniy en las frutas tipo bayas. Perte-
nece a un grupo de moléculas de defensa llamadas fi-
toalexinas que se producen en respuesta a estrés, por
ejemplo en infecciones por patdgenos e irradiacién.
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Su presencia se comunicé por primera vez en el vino
tinto y desde entonces se le cree responsable de la “pa-
radoja francesa” que es un fenémeno descripto en los
afos 90 y que se ha observado en ciertas poblaciones
en las que a pesar de sus dietas altas en grasas satu-
radas hay bajos indices de enfermedad cardiovascular
debido al consumo frecuente de vino’.

En la etapa diagndstica, el electrocardiograma y el eco-
cardiograma son Tutiles para el diagnéstico, pero son
mds precisas las técnicas por imdgenes como RNM.
La mayor fortaleza de la resonancia magnética cardia-
ca es que proporciona informacién de caracterizacion
de los tejidos®. Es la técnica de eleccién en la evaluacion
de la viabilidad mioc4rdica y la infiltracién del miocar-
dio, como la hemocromatosis o amiloidosis. La locali-
zacién del depésito de hierro en los distintos 6rganos
(incluyendo el corazén) por RMN se fundamenta en el
efecto que inducen la ferritina y la hemosiderina sobre
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