ECG de paciente masculino de 58
anos del que se carece de datos

clinicos - 2018

Dr. Andrés R. Pérez Riera

Infelizmente no tengo ningun dato clinico, por lo tanto, apenas me gustaria discutir el
trazado y las eventuales posibilidades clinicas.

Andrés R. Pérez Riera
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ECG diagnosis:



OPINIONES DE COLEGAS

Buen dia estimado Andrés!

No es buena la resolucién de la cuadricula desde mi movil.

Parece taquicardia sinusal 100 x', PR, QRS y QT normales.

Impresiona onda P > o igual 120 mseg Yy bifasica de V1 a V3 con componente negativo
ancho y profundo

El eje del QRS desviado a la izquierda, proximo a -60°, FAP (fuerzas anteriores
prominentes), qR en V2 V3 V4, RV1>5 mm, V2 > 15 mm, SV2 <5 mm, gR V2 V3 V4 con
R decreciente hacia la izquierda.

Impresion diagndstica:

1) bloqueo bifascicular (HAI + BHAM)

2) BIA parcial y/o crecimiento Al

Descartar:

Lesion critica de DA proximal

Sobrecarga VD

IAM lateral y/o inferobasal

MCHipertréfica

Espero la opinidn de expertos, me despido con respeto

Juan Carlos Manzzardo

Agranda el Il y veras que el rs tiene R>s por lo tanto el eje es aproximadamente -20 o -25
grados ¢ Podria ser un minimo grado de LAFB?



Otra cosa las derivaciones V5-V6 tienen ¢ inicial consecuentemente el LSFB debe ser
descartado porque no puede existir el primer vector en este bloqueo.

Andrés R. Pérez Riera.

Hola Andrés:

El ECG presenta ritmo sinusal 98 por minuto con probable crecimiento auricular derecho,
un bloqueo del fasciculo anterior izquierdo (eje eléctrico mas de -45° y onda Q en aVL)
Fuerzas anteriores prominentes, sin prolongacién de la duracion del QRS, por lo que
interpreto no es por bloqueo del fasciculo medioseptal izquierdo sino por hipertrofia del
VD.

Lo que me llama la atencion en la finalizacion de la onda P en cara inferior que se inscribe
como una onda R con empastamiento y sobre todo el mismo fenbmeno observo en V1y
V2 como si presentara alteraciones de la repolarizacién de la onda P, como puede
observase en infartos con compromiso auricular. En favor de esto se encuentra las ondas
Q en DI y AVL (arteria circunfleja).

No descartaria una via accesoria en un paciente con HVD e implantacién alta de la
valvula tricuspide.

Un cordial saludo

Martin Ibarrola

Diagnostico clinico: Enfermedad de Fabry o Anderson Fabry. Este es un trastorno de
almacenamiento lisosomal ligado al cromosoma X por mutaciones en el gen de la
Galactosidasa A (GLA), llevando la deficiencia de enzima galactosidasa A (Gal A) que
resulta en la acumulacion lisosomal de sus sustratos, globotriaosilceramida (Gb3) y



globotriaosilsulfingosina (Gb3) liso-Gb3) La acumulacion de estos glicoesfingolipidos es
progresiva en diferentes células del organismo como en el corazon, rifiones, piel, cerebro
y 0jos. En los pacientes con el clasico fenotipo de Fabry, las manifestaciones clinicas
precoces incluyen crisis de dolor, acroparestesia, angioqueratoma, quejas
gastrointestinales, anormalidades en la cérnea (“cornea verticillate”: Alteraciéon
corneal que se caracteriza por depdsitos en el epitelio de color grisaceo o dorado.
Comienzan por debajo del nivel de la pupila y se dirigen hacia la periferia como un
remolino simulando los bigotes de un gato. La causa mas frecuente es el uso de la
amiodarona.) e hipohidrosis. Mas tarde, progresa con enfermedad renal (proteinuria e
insuficiencia renal), cerebrovascular y cardiovascular, llevando a la muerte temprana en la
cuarta o la quinta década de vida.

Hay variantes atipicas de la enfermedad con bajos niveles de actividad enzimatica
residual. Estas variantes presentan manifestaciones tardias en el sistema cardiaco,
neurologico y/o renal. El fenotipo cardiaco consiste principalmente en anormalidades de
conduccion como intervalo PR corto (este caso tiene 110ms), SVI y progresion de la
enfermedad (fibrosis, arritmias e insuficiencia cardiaca). La CMR LGE (realce tardio)
clasicamente muestra fibrosis basal-inferolateral lo que explica las fuerzas anteriores
prominentes del presente ECG. La implicacién del corazén en Fabry es frecuente y es
mas grave en los hemizigotos (describe la presencia de so6lo una copia del gen en un
organismo de otra manera diploide). Los depoésitos de glicoesfingolipidos neutros dentro
de los cardiomiocitos llevan a anormalidades de conduccion, hipertrofia y fibrosis tardia.
La disfuncién endotelial de las coronarias por el infiltrado y la mayor demanda de oxigeno
por el miocardio hipertrofico puede llevar a un cuadro de insuficiencia coronaria.

Fibrosis valvular se produce en la mayoria de los casos, sin embargo, es generalmente
leve y clinicamente no significativa.

Diferentes modalidades diagnosticas son usadas para evaluar las funciones cardiacas en
Fabry : ecocardiograma que puede dar una evaluacién de la masa miocardica y
principalmente la resonancia magnética cardiaca que permite detectar la fibrosis tardia en
pared lateral e inferobasal. El tratamiento debe siempre ser precoz antes de la fibrosis.
Este paciente no tiene algo tipico que es el patron de strain de repolarizacion.

Andrés R. Pérez Riera.




Estimado Andrés: Me impresiona sobrecarga biventricular y auricular izquierda por la R de
V1 presiones elevadas en VD. Seria compatible con un EVG de shunt tipo CIV hipertenso.
Por el HBAI quizas un canal AV.

Emilio Marigliano

Amigo: El patron gR o gRs en las precordiales derechas y medias si fuera una congénita
con SVD con HP severa hablaria en favor de valores intraventriculares derechos supra-
sistémicos es decir severos. No podria estar vivo a los 58 afios.

Andrés R. Pérez Riera

Es verdad amigo. Se aprende por la mala. Pero se aprende. Gracias por la respuesta

Emilio Marigliano




Gracias Andrés por compartir tus casos y sobre todo por tus ensefianzas!!

Pregunto: la fibrosis en esta enfermedad que se produce principalmente en zona
inferobasal y lateral, es mesocardica?

Por esta localizacion, es posible hacer un diagnéstico diferencial (me refiero en RMN) con
otras miocardiopatias infiltrativas como amiloidosis, sarcoidosis u otras miocarditis?

Gracias por abusar de tu tiempo
Un saludo cordial

Juan Carlos Manzzardo

Querido Juan Carlos,
Te mando la informacion requerida.

Abrazo
Andrés R. Pérez Riera

Enfermedad de Fabry | enfermedad de Anderson-Fabry

Es un trastorno lisosémico ligado al cromosoma X que conduce a un depdsito excesivo de
glucoesfingolipidos neutros en el endotelio vascular de varios 6rganos y en las células
epiteliales y del musculo liso.

La acumulacién endotelial progresiva de glucoesfingolipidos explica las anomalias clinicas
asociadas de la piel, los ojos, los rifiones, el corazén, el cerebro y el sistema nervioso
periférico.

El cribado en sujetos con HVI revela una alta prevalencia de enfermedad de Fabry. A
menudo, el diagndstico es incierto porque no existen las caracteristicas clinicas y se
identifican variantes genéticas de significado desconocido (GVUS) en el gen de la a-
galactosidasa A (GLA). Esto conlleva un riesgo de diagnéstico erréneo, asesoramiento
inadecuado y tratamiento extremadamente costoso (Smid et al., 2014).

La HVI es una caracteristica clave y ocurre hasta en el 50% de los hombres y en un tercio
de las mujeres (Kampmann et al., 2008). En la mayoria de los casos, la HVI es
concéntrica; sin embargo, una variedad asimétrica con engrosamiento septal y
adelgazamiento fibrotico de la pared basal inferior puede estar presente en una etapa
avanzada. La disfuncién diastélica del ventriculo izquierdo leve se observa temprano en el
proceso de la enfermedad y progresa a formas graves en etapas posteriores.

La hipertrofia ventricular derecha también es comuin y puede progresar a dilatacion del
ventriculo derecho (Niemann et al., 2010). El proceso fibrético en la miocardiopatia de
Fabry comienza con afectacion intramural y luego transmural, que invariablemente esta
presente en los segmentos laterales inferobasales (Yousef et al., 2013). Sin embargo,



aungue la acumulacion miocardica de Gb3 comienza muy temprano en la vida, la HVI se
manifiesta mas comunmente solo décadas después, a una edad promedio de 32 afios en
hombres y 40 afios en mujeres (Linhart et al., 2007).

La HVI es una caracteristica clave en la enfermedad de Fabry y se informa en hasta el
50% de los hombres y un tercio de las mujeres. Por el contrario, entre los individuos con
HVI no caracterizada, el gen de Fabry se ha identificado en hasta el 4% de los casos
(Linthorst et al., 2010). En la mayoria de los casos, la HVI es concéntrica; sin embargo, en
casos graves puede presentarse una variedad asimétrica con engrosamiento septal y
adelgazamiento fibrético de la pared posterior. La RVH también es comun y puede
progresar a dilatacion del RV. El proceso fibrético en la miocardiopatia de Fabry comienza
con afectacion intramural con afectacion transmural posterior. La fibrosis esta presente
invariablemente en los segmentos posterolaterales basales (Weidemann et al., 2010).

La RMC es la modalidad de imagen de eleccidon en estos casos. Los hallazgos tipicos del
ECG incluyen acortamiento del intervalo PR debido al acortamiento de la duracién de la
onda P. Las anomalias posteriores incluyen prolongacion del intervalo PR, signos de
voltaje de la HVI, anomalias de la repolarizacion y bloqueo auriculoventricular. Los
estudios longitudinales sugieren que las arritmias ocurren en 27-42% de hombres 'y 27%
de mujeres (Linhart et al., 2007). El tratamiento de las arritmias (incluidas las terapias con
dispositivos) debe seguir las pautas estandar (Weidemann et al., 2010).

Signos y sintomas tempranos de la enfermedad de Fabry

Acroparestesias. Sordera nerviosa. Intolerancia al calor. Pérdida de audicién, tinnitus,
nauseas, vomitos, diarrea hinchazon y dolor posprandial, saciedad temprana dificultad
para ganar peso angioqueratomas cutaneos, hiperhidrosis

Ojos: opacidades corneales y lenticulares vasculopatia (retina, conjuntiva)

Riflones: microalbuminuria, hiperfiluria capacidad de concentraciéon disminuida Aumento
de la excrecion urinaria de Gb3.

Corazon: alteracion de la variabilidad de la frecuencia cardiaca, arritmias, acortamiento
del intervalo PR, insuficiencia valvular leve. Los parametros del ECG no son adecuados
para estadificar la miocardiopatia de Fabry. La mayoria de los parametros del ECG son
normales, la ausencia de alteraciones de ST o T parece casi excluir el realce tardio en la
RMC en estos pacientes .

Valor del ECG para el reconocimiento temprano de enfermedad cardiaca

Las manifestaciones cardiacas estructurales macroscopicas de la enfermedad pueden
estar precedidas, eventualmente acompafnadas o incluso diagnosticadas por signos ECG
especificos, como es el caso de la onda P y los intervalos PR acortados, varios indices de
HVI o alteraciones de la repolarizacion. Se ha informado que las anomalias de la
repolarizacién en particular, si no existen, desempefian un papel importante en la
exclusion de la fibrosis de reemplazo del miocardio.



Esta observacion adquiere mucha importancia, ya que los datos a largo plazo sugieren
gue el tratamiento debe iniciarse antes de que se desarrolle la fibrosis miocardica para
lograr una estabilizacion a largo plazo o una mejora en la morfologia del miocardio y la
capacidad de ejercicio. Los pacientes con enfermedad de Fabry, particularmente aquellos
con hipertension y / o HVI, tienen un alto riesgo de presentar insuficiencia cardiaca e
infarto de miocardio a una edad relativamente temprana. Muchos pacientes también
experimentan varios tipos de arritmia.

Muchas gracias estimado Andrés por la pronta respuesta.
Te mando un fuerte abrazo!

Juan Carlos Manzzardo




