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 RESUMEN 

Introducción: La miocardiopatía restrictiva (MR) es una entidad poco frecuente y de mal 

pronóstico en pacientes pediátricos. Se considera la variante menos habitual dentro de las 

miocardiopatías y en la mayoría de los casos su etiología es desconocida. Tiene un 

pronóstico grave, salvo que pueda llevarse a cabo un trasplante cardíaco.  

Caso: Niño de 1 año de edad, con antecedentes de infecciones respiratorias y disnea con la 

succión del seno materno. Fue ingresado con disnea, cianosis y edema. Al examen físico se 

describe la presencia de un soplo sistólico grado IV/VI en el borde esternal izquierdo. La 

frecuencia respiratoria de 60 por minuto, con presencia de tiraje intercostal, subcostal y 

supraesternal. Con hepatomegalia.  

Evolución: Laboratorios: presencia de leucocitosis y anemia normocítica normocrómica. En 

la Rx de tórax cardiomegalia grado IV. En ecocardiograma crecimiento auricular, presencia 

de foramen oval permeable. La función sistólica conservada con un patrón de relajación 

restrictivo e hipertensión pulmonar (47 mmHg). La resonancia magnética de corazón reveló 

el crecimiento de cavidades auriculares; con espesor del miocardio normal. Se manejó como 

miocardiopatía restrictiva, con furosemida, espironolactona y antiagregantes plaquetarios. 

Se dio el alta con iguales indicaciones a consulta externa. 

Conclusión: Los estudios de gabinete como la radiografía y el electrocardiograma pueden 

arrojar datos importantes para el diagnóstico. El ecocardiograma sigue siendo el mejor 

estudio para el diagnóstico. El uso de mediciones funcionales como doppler tisular puede 

ayudar a evidenciar falla diastólica temprana. 

Palabras claves: Cardiomiopatía Restrictiva, Fibrosis Endomiocárdica, Insuficiencia 

Cardíaca, Niño, Informes de Casos. 
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INTRODUCCIÓN 

La miocardiopatía restrictiva (MR) se define como una 

enfermedad primaria del miocardio1. Está 

caracterizada por una disfunción diastólica, con 

función sistólica preservada, dilatación auricular y 

ausencia de hipertrofia o dilatación ventricular2,3. Su 

etiología puede ser idiopática o secundaria a 

enfermedades sistémicas4. 

Es considerada la forma más rara de miocardiopatía 

pues constituye alrededor de 5% de los casos. Su 

pronóstico es malo1, 5.  
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ABSTRACT 

Introduction: Restrictive cardiomyopathy (RM) is a rare entity with a poor prognosis in 

pediatric patients. It is considered the least common variant within cardiomyopathies and in 

most cases its etiology is unknown. He has a dire prognosis, unless a heart transplant can be 

done. 

Case: 1-year-old boy, with a history of respiratory infections and dyspnea with suctioning of 

the mother's breast. He was admitted with dyspnea, cyanosis, and edema. Physical 

examination describes the presence of a grade IV / VI systolic murmur at the left sternal 

border. The respiratory rate of 60 per minute, with the presence of intercostal, subcostal and 

suprasternal pulling. With hepatomegaly. 

Evolution: Laboratories: presence of leukocytosis and normochromic normocytic anemia. In 

the chest X-ray cardiomegaly grade IV. In echocardiogram atrial growth, presence of patent 

foramen ovale. Systolic function preserved with a restrictive relaxation pattern and pulmonary 

hypertension (47 mmHg). Magnetic resonance imaging of the heart revealed enlargement of 

the atrial chambers; with normal myocardial thickness. It was managed as restrictive 

cardiomyopathy, with furosemide, spironolactone, and antiplatelet agents. Outpatient 

consultation was discharged with the same indications. 

Conclusion: Cabinet studies such as radiography and electrocardiogram can provide 

important data for diagnosis. The echocardiogram remains the best study for diagnosis. The 

use of functional measurements such as tissue Doppler can help to show early diastolic failure. 

Key words: Cardiomyopathy, Restrictive; Endomyocardial Fibrosis; Heart failure; Child; Case 

Reports. 
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CASO CLÍNICO 

Presentamos un paciente masculino de un año de 

edad procedente de Santo Domingo de los Tsachilas-

Ecuador, quien tenía los siguientes antecedentes 

personales: Antecedentes Prenatales: Madre gestante 

de 40 años, sin patologías durante el embarazo, con 3 

gestaciones, 1 aborto y 1 cesárea. En un control 

Obstétrico en el último trimestre gestacional se 

determinó la frecuencia cardiaca fetal de 144 lpm. El 

tiempo de gestación fue de 39 semanas, la placenta 

presentó una maduración grado III. Se realizó una 

cesárea por la indicación de posición fetal transversa 

con macrosomía fetal. El antecedente postnatal fue de 

Apgar 9/9, peso de 3200 gramos, talla 50 cm. Recibió 

el esquema de inmunizaciones completas. A los 10 

meses de edad fue hospitalizado por neumonía. 

No se reportó antecedentes familiares patológicos 

relevantes en sus padres y hermanos. 

La madre relató que el paciente tiene antecedentes de 

cuadros infecciosos respiratorios frecuentes, y 

episodios recurrentes de disnea con la succión del seno 

materno desde los 5 meses de edad.  

El motivo de consulta es Tos de dos semanas de 

evolución. Una semana después el cuadro clínico 

empeora con disnea, fiebre, cianosis, decaimiento y 

edema en extremidades.  

Al examen físico se observa polipneico, con intolerancia 

al decúbito. La frecuencia cardiaca es de 110 latidos por 

minuto, los ruidos cardiacos son rítmicos y se ausculta 

un tercer ruido cardiaco. Se describe la presencia de 

un soplo sistólico grado IV/VI en el borde esternal 

izquierdo.  

La frecuencia respiratoria es de 60 por minuto, con 

presencia de tiraje intercostal, subcostal y 

supraesternal. El murmullo vesicular está disminuido, 

hay estertores sibilantes y crepitantes y se palpa una 

hepatomegalia en el abdomen. 

Taller diagnóstico 

Al ingreso se realizaron exámenes complementarios 

que mostraron: 

 

Urea 35 mg/dl; creatinina 0.4 mg/dl; TGO 61 U/L (A); 

TGP 92 U/L; bilirrubina T/D/I: 0.7/0.5/0.2 mg/dl; 

fosfatasa alcalina 158 UI/L; Sodio 135 mEq/L, Potasio  

4.6 mEq/L, Cloro 100 mEq/L.  

 

Leucocitos 14.2 x 103 u/ul, eosinófilos  1.1 %, basófilos 0.4 

%, neutrófilos 55.4 %, linfocitos 37.4 %, monocitos 5.7 %, 

glóbulos rojos 4.4 x 106/mm3, hemoglobina 11.6 g/dl, 

hematocrito 37.2 %, volumen corpuscular medio 84 fL, 

concentración media de hemoglobina 26.1 pg, 

diámetro globular medio 14.1 %, plaquetas 500 x 

103/mm3, volumen medio plaquetario 8.7 um3. 

Se realizó una radiografía de tórax (Figura 1) en la que 

reportó cardiomegalia a expensas de agrandamiento 

auricular y alteración del flujo pulmonar por congestión 

pasiva. Y el electrocardiograma (Figura 2) reportó una 

hipertrofia biauricular. 
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Figura. 2.  Electrocardiograma: Ritmo sinusal, hipertrofia biauricular y ondas P gigantes.  

 
El ecocardiograma mostró aumento del tamaño de las 

cavidades auriculares (Figura 3, 4 y 5) con ventrículos 

de tamaño normal: la aurícula derecha de 37 mm con 

área de 15.2 cm2; aurícula izquierda de 42 mm con área 

de 17.5 cm2; la vena cava inferior no tenía colapso 

inspiratorio. Se detalló la presencia de defecto 

interauricular tipo foramen oval permeable.  La función 

sistólica biventricular estuvo conservada. Existía un 

patrón de relajación restrictivo y la presencia de 

hipertensión pulmonar ligera con presión sistólica de la 

arteria pulmonar de 47 mmHg. Las válvulas aurículo 

ventriculares mitral y tricuspídea con insuficiencia 

moderada y se detalla la presencia de Insuficiencia 

pulmonar leve. 

Figura 3. Ecografía cardíaca: Aurículas 

 
Imagen bidimensional que muestra hipertrofia biauricular. 

La resonancia magnética nuclear de corazón y 

grandes vasos simple y contrastada reveló el 

crecimiento de cavidades auriculares; la aurícula 

derecha de 4.5 x 5.1 cm en sus ejes transversal y 

anteroposterior; la aurícula izquierda mide 4.5 x 4.7 cm 

en estos mismos ejes. El espesor del miocardio estaba 

mantenido. No se evidenciaron impregnaciones 

patológicas que sugieran enfermedad de depósito o 

fibrosis. Se destacó la discreta cantidad de líquido 

pericárdico. El pericardio tenía un espesor normal, sin 

realces patológicos. 

 

Figura 4.Ecografía en Modo M 
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Fig. 5. Estudio Doppler Mitral que evalúa 

función diastólica. 

 

Evolución clínica 

Por la clínica de insuficiencia cardiaca que fue el 

motivo de ingreso hospitalario y los estudios 

complementarios se estableció el diagnóstico de 

miocardiopatía restrictiva por lo que se inició un 

tratamiento con diuréticos. Inicialmente con 

Furosemida endovenosa hasta la estabilización clínica 

para luego continuar por vía oral conjuntamente con 

la espironolactona. Se inició también terapia 

antiagregante plaquetaria profiláctica debido a la 

presencia de aurículas dilatadas y predisposición a la 

formación de trombos. 

Desenlace 

El paciente fue dado de alta con diuréticos: furosemida, 

espironolactona y aspirina. Se ha establecido controles 

y se estudia la posibilidad de un trasplante cardíaco. 

DISCUSIÓN 
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CONCLUSIONES 

Los datos que encontramos en este caso son similares 

a los descritos en la literatura. Los síntomas de 

insuficiencia cardíaca como disnea y hepatomegalia 

son típicos de la enfermedad. Los estudios de gabinete 

como la radiografía y el electrocardiograma pueden 

arrojar datos importantes para el diagnóstico. El 

ecocardiograma sigue siendo el mejor estudio para el 

diagnóstico. El uso de mediciones funcionales como 

doppler tisular puede ayudar a evidenciar falla 

diastólica temprana. Además, es importante realizar 

estudios de laboratorio o biopsias de diferentes 

órganos, especialmente del miocardio, para descartar 

patologías de almacenamiento tisular (enfermedades 

de depósito). 

Al avanzar la enfermedad los datos más evidentes son 

la dilatación auricular y el patrón restrictivo. El 

trasplante cardiaco podría constituir la principal 

alternativa terapéutica y ésta puede ser la opción más 

idónea en el presente caso. 
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ARTÍCULO 
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