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La

 m
iocardiopatía

 dilatada

 (M
D

)

 es

 una

 dilatación

 progre-
siva

 del

 ventrículo

 izquierdo

 o

 de

 am
bos

 ventrículos,

 que

 se
acom

paña

 de

 un

 deterioro

 de

 su

 contractilidad.

 Los

 factores
predisponentes

 pueden

 ser

 fam
iliares/genéticos,

 infeccio-
nes

 víricas,

 procesos

 autoinm
unes,

 défi
cits

 nutricionales,
sobrecarga

 de

 hierro,

 anem
ia

 crónica

 y

 fárm
acos

1.
En

 1986,

 Sharratt

 et

 al.

 inform
aron

 del

 prim
er

 caso

 de
M

D

 en

 un

 paciente

 con

 epiderm
ólisis

 am
pollosa

 (EA
) 2.

 D
esde

entonces,

 la

 asociación

 clínica

 entre

 EA

 y

 M
D

 se

 ha

 descrito
en

 diversos

 inform
es

 y

 series

 de

 casos
2---6.

U
na

 niña

 de

 6

 años

 con

 epiderm
ólisis

 am
pollosa

 distrófi
ca

recesiva

 (EA
D

R
)

 generalizada

 grave

 fue

 tratada

 con

 curas

 e
hidratación

 diaria.

 N
i

 su

 herm
ano,

 ni

 su

 herm
ana

 gem
ela

 ni
sus

 padres

 tienen

 una

 historia

 clínica

 relevante.

 La

 paciente
recibía

 nutrición

 enteral

 por

 gastrostom
ía

 desde

 hacía

 2
años.

 Presentaba

 anem
ia

 crónica

 tratada

 con

 hierro

 intra-
venoso

 y

 fueron

 necesarias

 transfusiones

 periódicas.
La

 paciente

 fue

 rem
itida

 al

 D
epartam

ento

 de

 U
rgencias

por

 insufi
ciencia

 respiratoria

 y

 síndrom
e

 gripal

 de

 4

 días
de

 duración.

 Su

 estado

 general

 era

 m
alo:

 tem
peratura

 de
36,4

◦
C,

 presión

 sanguínea

 de

 100/50

 m
m

H
g,

 frecuencia

 car-
diaca

 de

 125

 lpm

 y

 saturación

 de

 oxígeno

 con

 aire

 am
biente

del

 94%
.

 En

 la

 exploración

 de

 la

 piel

 se

 observaron

 erosiones
generalizadas

 y

 sindactilia

 en

 las

 m
anos,

 con

 una

 lim
itación

funcional

 grave

 (fi
gs.

 1---2).

 El

 electrocardiogram
a

 reveló

 un
trastorno

 difuso

 de

 la

 repolarización.

 En

 la

 radiografía

 de
tórax

 se

 apreció

 cardiom
egalia

 y

 edem
a

 pulm
onar

 agudo
(fi

g.

 3).
El

 ecocardiogram
a

 m
ostró

 una

 dilatación

 grave

 del

 ven-
trículo

 izquierdo

 con

 una

 fracción

 de

 eyección

 del

 40%
,

insufi
ciencia

 

tricuspídea

 

leve

 

e

 

insufi
ciencia

 

pulm
onar

m
oderada.
Los

 parám
etros

 bioquím
icos

 fueron

 los

 siguientes:

 glu-
cosa

 113

 m
g/dL,

 proteína

 C

 reactiva

 120

 m
g/L,

 proteínas

totales

 

9,8

 g/dL,

 

hem
oglobina

 

9,2

 g/dL,

 

volum
en

 

cor-
puscular

 

m
edio

 

91,4

 fL,

 

578.000

 

plaquetas/m
m

3,

 

15.300
leucocitos/m

m
3

(leucocitos

 polim
orfonucleares

 72,6%
,

 lin-
focitos

 17,4%
,

 m
onocitos

 7,8%
,

 eosinófi
los

 2,1%
,

 basófi
los

0,1%
).

 Los

 cultivos

 de

 sangre

 fueron

 negativos.
La

 paciente

 fue

 adm
itida

 en

 la

 U
nidad

 de

 C
uidados

 Inten-
sivos

 con

 un

 diagnóstico

 de

 M
D

,

 fallo

 cardiaco

 congestivo,
edem

a
 pulm

onar

 agudo

 y

 choque

 cardiogénico.
Se

 inició
 el

 tratam
iento

 con

 oxigenoterapia

 de

 alto

 fl
ujo,

ventilación
 m

ecánica

 no

 invasiva,

 hidroclorotiazida,

 espi-
ronolactona,

 enalapril,

 carvedilol

 y

 aspirina.

 Se

 observó
m

ejoría

 clínica
 tras
 2
 m

eses

 de

 tratam
iento;

 sin

 em
bargo,

 se
produjo

 un

 em
peoram

iento

 progresivo,

 por

 lo

 que

 fue

 som
e-

tida

 a

 seguim
iento

 en
 la
 U

nidad

 de

 C
uidados

 Paliativos.

 La
paciente

 m
urió

 9

 m
eses

 después

 por

 fallo

 m
ultiorgánico.

D
isc

u
sió

n

Son

 num
erosos

 los

 casos

 descritos

 de
 pacientes

 con

 EA
D

R
que

 m
uestran

 alteraciones

 estructurales
 y
 funcionales

 en

 el
ecocardiogram

a,

 entre

 las

 que

 encontram
os:

 dilatación

 de
la

 raíz

 aórtica,

 hipertrofi
a

 ventricular

 izquierda,
 dilatación
y

 disfunción,

 aum
ento

 de

 la

 m
asa

 del

 ventrículo
 izquierdo

 y
depresión

 de

 la

 función

 sistólica

 del

 ventrículo

 derecho
3.

La

 M
D

 suele

 presentarse

 en

 los

 casos

 de

 EA
D

R

 generali-
zada

 grave.

 Los

 tipos

 de

 EA

 asociados

 con

 m
ayor

 frecuencia
a

 la

 M
D

 son

 la

 EA
D

R

 y

 la

 EA

 de

 la

 unión

 tipo

 no

 H
erlitz

4---6.
El

 rango

 de

 edad

 de

 diagnóstico

 de

 la

 M
D

 en

 pacientes
con

 EA
D

R

 está

 entre

 los

 2

 y

 los

 28

 años,

 con

 una

 fracción
de

 eyección

 que

 varía

 entre

 el

 9

 y

 el

 45%
.

 La

 m
ortalidad

 es
del

 30-60%

 y

 el

 fallecim
iento

 suele

 ocurrir

 en

 los

 3

 m
eses

posteriores

 al

 diagnóstico

 de

 la

 M
D

.

 Por

 lo

 general,

 la

 M
D

se

 suele

 detectar

 en

 fases

 avanzadas

 con

 una

 fracción

 de
eyección

 baja
2---6.

El

 desarrollo

 de

 la

 M
D

 en

 la

 EA
D

R

 se

 debe

 a

 trastornos
m

ultifactoriales.

 

Se

 

pueden

 

considerar

 

factores

 

contri-
buyentes:

 anem
ia

 crónica,

 sobrecarga

 de

 hierro,

 estado
nutricional

 defi
ciente,

 niveles

 bajos

 de

 albúm
ina

 y

 car-
nitina,

 défi
cit

 de

 selenio

 y

 cinc,

 fárm
acos

 cardiotóxicos,
infecciones

 víricas,

 enferm
edades

 infl
am

atorias,

 defectos
estructurales

 en

 el

 m
iocardio,

 insufi
ciencia

 renal

 crónica

 e
hipoam

inoacidem
ia

4---6.

 H
asta

 la

 fecha

 no

 hay

 evidencia

 que
dem

uestre

 la

 im
plicación

 de

 m
utaciones

 en

 el

 colágeno

 tipo
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Figura  1  Erosiones  generalizadas  en  el  tronco  y  gastrostomía.

Figura  2  Erosiones  generalizadas  en  el tronco.

Figura  3  Cardiomegalia  y  hallazgos  de edema  pulmonar
agudo.

vii o  en  la  zona  de la  membrana  basal  en  la patogénesis  de
la  MD5.

Por  lo general,  los  antecedentes  de  infecciones  víricas
previas  suelen  asociarse  a  un  mejor  resultado4. Pensamos
que  la MD  de nuestra  paciente  se debió  principalmente  a una
anemia  crónica,  una  sobrecarga  de hierro  y una  deficiencia
nutricional,  siendo  el  desencadenante  del  fallo  cardiaco  y de
la  muerte  la  infección  vírica  de  las  vías  respiratorias  altas.

En  conclusión,  ante  un  paciente  con EADR  que  desarrolla
síndrome  gripal  y  fiebre  se ha de realizar  una  valoración  car-
diaca  urgente  que  incluya  electrocardiograma,  radiografía
de  tórax  y ecocardiograma.  Asimismo,  son  necesarias  prue-
bas  de cribado  de laboratorio  con  valoración  de  los  niveles
de  albúmina,  carnitina,  selenio,  cinc  y  hemoglobina,  además
de una  serología  viral5,6.  Es  esencial  contar con un  historial
farmacológico  completo4. Un  diagnóstico  y  un tratamiento
tempranos  pueden  retrasar  la progresión  clínica  de  la  enfer-
medad  y  reducir  su morbimortalidad4---6.
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