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Hepatomegalia como forma de presentacion en pericarditis
constrictiva. Caso clinico pediatrico
Hepatomegaly as a form of presentation in constrictive pericarditis.
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Dra. Maria del R. Ortold Martinez®, Dra. Julia Dvorkin®, Dr. Gustavo Sollitto", Dr. Willy Conejeros®,

Dr. Manuel Garrido® y Dra. Mariana Cazalas®

RESUMEN

La pericarditis constrictiva es una entidad poco frecuente
en pediatria, en la cual existe una limitacién para la didstole
cardfaca por fibrosis del pericardio. El origen etiopatogénico de
esta patologia es multiple, encontrandose en primer lugar, la
pericarditis constrictiva idiopdtica y, en segundo, la infeccién
por Mycobacterium tuberculosis. E1 diagnéstico constituye un
desafio clinico, ya que requiere de un alto grado de sospecha.
Suele presentarse de forma oligosintomadtica. La presencia de
edema, ascitis y alteracién de la funcién hepatica suele orientar
el estudio hacia una enfermedad hepética primaria. Una
cuidadosa historia clinica y examen fisico, junto con estudios
por imdgenes adecuados, constituyen las piedras angulares
del diagnéstico. El tratamiento quirtdrgico realizado de forma
oportuna resulta curativo en la gran mayoria de los pacientes.
Se presenta el caso de un paciente de 16 afios que inicia estudios
por hallazgo de hepatomegalia asociada a disnea grado 1-2 en
un control de salud habitual.
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ABSTRACT

Constrictive pericarditis is a rare entity in pediatrics in which
there is a limitation for cardiac diastole due to fibrosis of the
pericardium. The etiopathogenic origin of this pathology is
multiple, finding idiopathic constrictive pericarditis firstly and
Mycobacterium tuberculosis infection secondly. Diagnosis is a
clinical challenge since it requires a high degree of suspicion.
It usually presents as oligosymptomatic or with signs and
symptoms of low cardiacoutput. The presence of edema, ascites
and impaired liver function usually guides the study towards
primary liver disease. A careful clinical history and physical
examination together with adequate imaging studies are the
cornerstones of the diagnosis. Surgical treatment is curative in
the vast majority of patients. We present the case of a 16-year-
old patient with hepatomegaly and dyspnea grade 1-2 found
in a routine health check-up.
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INTRODUCCION

La pericarditis constrictiva es una entidad
infrecuente en pediatria, en la cual el corazén
se encuentra restringido por un pericardio
engrosado y rigido que impide la correcta
contraccién miocdrdica. Puede constituir el
estadio evolutivo final de procesos inflamatorios
que afectan al pericardio, aunque, en un alto
porcentaje de casos, no puede identificarse
un origen etiolégico concreto.! La principal
causa infecciosa en nuestra poblacién es la
tuberculosis.? El mayor desafio que presenta es el
de realizar un diagnéstico oportuno, ya que suele
presentarse de forma oligosintomadtica y pasar
desapercibida hasta llegar a fases avanzadas de
la enfermedad.’ Es por ello que es importante
conocer esta patologia y el rendimiento de las
distintas pruebas complementarias que aportan
informacién diagndstica, dado que el tratamiento
definitivo instaurado de forma precoz es esencial
para un prondstico favorable.

CASO CLINICO

Paciente de 16 afios, previamente sano,
oriundo de Misiones, con vacunacién completa
para la edad, en quien se constatd, en un
control de salud, hepatomegalia sin otra signo-
sintomatologia asociada. En el interrogatorio,
surgié tinicamente la presencia de disnea
grado 1-2 ocasional y el aumento de peso en
los ultimos 6 meses sin cambios en los héabitos
alimentarios. Se solicitd, en primera instancia, un
hepatograma, en el que se evidenciaron valores
aumentados de transaminasas y bilirrubina de
predominio indirecto (transaminasa glutdmico-
oxalacética: 80 mg/dl; transaminasa glutdmico-
pirdvica: 68 mg/dl; bilirrubina total: 2,17 mg/dl;
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bilirrubina indirecta: 1,90 mg/dl), y una ecografia
abdominotordcica, que informé hepatomegalia,
liquido libre en la cavidad abdominal y derrame
pleural bilateral leve. Continué los estudios
de forma ambulatoria sin lograr determinar la
etiologfa, por lo que se decidié derivarlo para
internacidn, estudio y tratamiento a un hospital
de tercer nivel de atencién.

Ingres6 en buen estado general, afebril,
normohidratado y normocoloreado, con peso
de 64,500 kg (P75-90) y talla e indice de masa
corporal dentro de los pardmetros normales.
Presentaba distensién abdominal leve, con
matidez ante la percusién en los flancos, las fosas
iliacas y el hipogastrio, compatible con ascitis.
Referia dolor leve en el hipocondrio derecho ante
la compresion y se evidenciaba, por palpacién
y percusién, el higado aumentado de tamarfio y
consistencia (medidas: 7-11-12; altura total: 12
cm).

Se solicité un nuevo hepatograma, en el que
se evidencid la persistencia de niveles altos de
bilirrubina total (2,27 mg/dl) de predominio
indirecto (1,51 mg/dl). Se solicitaron serologias
para virus hepatotropos, negativos, y dosaje de
alfa-1-antitripsina, alfa-fetoproteina, subunidad
beta de la gonadotropina coriénica humana (beta
subunit of human chorionic gonadotropin; BHCG,
por sus siglas en inglés) y ceruloplasmina para
descartar patologia oncolégica hepética. Todas
estuvieron dentro de los limites normales. Se
realizé cupruria, que resulté negativa, y una
prueba de sensibilidad a la tuberculina de 0 mm.
Se solicit6 también un electrocardiograma, en
el que no se evidenciaron alteraciones eléctricas
de la conduccién, y un ecocardiograma doppler
color, que demostré dilatacién biauricular,
prolapso de la vélvula mitral, insuficiencia mitral
de leve a moderada, septum interventricular
disquinético, funcién sistélica del ventriculo
izquierdo conservada, sin engrosamiento ni
aumento de la refringencia pericdrdica.

Dada la presencia de sindrome ascitico, inicié
el tratamiento con espironolactona y se constaté
la disminucién progresiva de la hepatomegalia
y el descenso de 8 kg de peso con mejoria
simultdnea de la disnea. Se interconsulté con
el Servicio de Cardiologfa, quienes solicitaron
una angiotomografia de térax y abdomen
con contraste, en la que se hallé dilatacion de
la vena cava inferior (VCI) suprahepadtica y
engrosamiento pericardico. Debido a la sospecha
de patologia cardiovascular con hipertensiéon
pulmonar, el paciente fue sometido a un

cateterismo cardfaco, en el que se constaté presion
pulmonar media aumentada (33 mmHg).

Una vez descartada la cardiopatia estructural
y con el hallazgo de hipertensiéon pulmonar, se
solicitd, para hacer el diagnéstico diferencial
entre patologia pericdrdica y miocdrdica, una
resonancia magnética cardiaca (Figura 1). En esta,
se observd el pericardio engrosado (mayor de 4
mm) con signos de fibrosis difusa y calcificaciones,
hipointenso en T1 y T2 (datos compatibles con
pericarditis constrictiva). Por la persistencia de
los sintomas a pesar del tratamiento médico, se
decidié realizar una intervencién quirtrgica.
Durante la cirugfa, se observé el pericardio
gravemente engrosado, rigido y muy adherido
al corazon, y aquinesia miocdrdica (Figura 2). Se
realizé una pericardiectomia con reseccion de
pericardio parietal y visceral de la cara anterior,
lateral y posterior del corazén. Una vez resecado
el pericardio, se observé muy buena movilidad
cardfaca con buena contraccién.

Dado que la tuberculosis es, en nuestra
poblacién, la primera causa infecciosa asociada
a la pericarditis constrictiva, se realiz6 una
interconsulta con el Servicio de Tisiologfa,
quienes indicaron iniciar el tratamiento con
drogas tuberculostdticas (isoniazida: 300 mg;
rifampicina: 600 mg; pirazinamida: 2000 mg; y
etambutol: 1800 mg). Se recibi6 luego el resultado
del cultivo y de la anatomia patolégica del

FiGura 1. Resonancia magnética cardiaca

En la resonancia magnética cardiaca, se observa pericardio
engrosado, compatible con pericarditis constrictiva.
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pericardio; el primero fue negativo, y el segundo
presento fibrosis difusa e infiltracién linfocitaria.
Se consideraron estos hallazgos compatibles
con tuberculosis, aun frente a la ausencia de
granulomas tipicos, por tratarse de un proceso
crénico. Se realiz6 el catastro familiar con
radiografia de térax y PPD, y no se hallaron otros
casos de tuberculosis.

Por buena evolucién clinica y con diagnéstico
de pericarditis constrictiva de origen tuberculoso,
se decidi6 su egreso hospitalario y se indicé
el tratamiento con drogas tuberculostdticas
por 12 meses, furosemida (20 mg), carvedilol
(3,25 mg) y enalapril (2,5 mg).

Actualmente, se encuentra asintomdtico y
realiza los controles anuales en el Servicio de
Cardiologfa Infantil.

DISCUSION

La pericarditis constrictiva es una entidad
poco frecuente, con una prevalencia del 1 % en
los adultos y desconocida en los nifios,* razén
por la cual no suele considerarse dentro de los
diagndsticos diferenciales iniciales.

FIGURrA 2. Reseccion quirtirgica

En la foto, se puede observar el grosor aumentado del
pericardio resecado.

Se trata de la presencia de un pericardio rigido
que impide la correcta funcién diastdlica, lo que
lleva a una insuficiencia cardiaca congestiva
progresiva, que suele manifestarse con ascitis,
derrame pleural, ingurgitacién yugular y, en
raras ocasiones, hepatomegalia congestiva.
Por su forma de presentacién, generalmente,
simula otras patologias, como cirrosis hepética,
miocardiopatia restrictiva o insuficiencia
cardiaca.’

Sus causas son mdultiples: se encuentra,
en primer lugar, la pericarditis constrictiva
idiopadtica, en la que no se logra hallar un agente
etioldgico claro,* seguida por la tuberculosis, que
constituye la primera causa de origen infeccioso,
sobre todo, en los paises no desarrollados. En
estos casos, el compromiso pericdrdico se debe
a la extension directa de la infeccién desde los
ganglios linfaticos mediastinales o el miocardio,
o por diseminacién hematégena.® Puede también
ser secundaria a una pericarditis aguda viral y
presentarse incluso varios afios después de que se
resuelve.” El antecedente de radioterapia o cirugfa
cardiovascular también debe ser tenido en cuenta
como causa probable.?

Los pacientes suelen encontrarse asintomaticos
u oligosintomaticos, y el principal sintoma es la
disnea. Por ello, a pesar del avance en los métodos
de diagnéstico, es frecuente observar un retraso
diagnéstico de hasta 24 meses desde el inicio de
los sintomas.’

Ante la duda diagnéstica, es necesario
implementar métodos complementarios que
confirmen la sospecha. El andlisis de laboratorio
suele ser normal, aunque puede hallarse anemia,
elevacion de reactantes de fase aguda y un
patrén colestdsico en el hepatograma debido a la
congestion hepadtica. En el electrocardiograma, por
lo general, se encuentran cambios no especificos
enla onda T y un patrén de bajo voltaje.® El signo
ecocardiogréfico mas especifico es la disquinesia
del tabique interventricular, y se observa también
engrosamiento pericdrdico, dilatacién y ausencia
de colapso de la VCI en inspiracién, variaciones
respiratorias del flujo de la valvula mitral (> 25 %)
y tricuspidea (> 40 %) y dilatacién biauricular.’
Los estudios por imdgenes, como la resonancia
magnética cardfaca y la tomograffa computada,
son la clave del diagndstico.'’ En ellos, puede
evidenciarse engrosamiento pericdrdico
(es patolégico un espesor mayor de 2 mm)
y calcificaciones pericdrdicas."® Esto tltimo
puede observarse también, aunque de manera
infrecuente, en la radiografia de térax.'” En
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estudios realizados con contraste, puede haber
dilatacién de la VCI y las venas suprahepaticas.'®
El cateterismo cardfaco no es un estudio utilizado
de rutina; es necesario tiinicamente frente a dudas
diagndsticas.®!? Para el diagndstico etioldgico,
es imprescindible la biopsia pericdrdica con
busqueda de Micobacterium tuberculosis por
métodos directos y cultivo o la deteccién de
dcido desoxirribonucleico del bacilo en el
liquido pericdrdico. En los paises donde la
tuberculosis es prevalente, puede implementarse
el tratamiento tuberculostdtico empirico frente a
casos sospechosos,® en adicion a la cirugia.

El tratamiento de primera linea es la
pericardiectomia,'! que, a pesar de ser una cirugfa
de alto riesgo y gran dificultad técnica, resulta
curativa en la gran mayoria de los pacientes. Es
fundamental realizarla en forma temprana para
evitar complicaciones miocdrdicas irreversibles.'
Son indicadores de peor prondstico la presencia
de signos de enfermedad avanzada antes de la
cirugfa, tales como calcificaciones pericdrdicas,
hepatomegalia, falla renal, hipertensién pulmonar
o alteraciones en la funcién miocdrdica. Se
ha evidenciado también como factor de mal
prondstico la demora de 6 meses o mds desde
el inicio de los sintomas hasta la cirugia. La
sobrevida suele ser excelente para aquellos con
pericarditis constrictiva idiopdtica o de etiologia
infecciosa. B
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