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Lipidosis cardiaca

Por los Dres.:

Disz FErwANDEZ,™*? Jo Yera ¥ D. Cazanas

Para Pierre Roger,' la acumulacién
excesiva de un metabolito normal en
las células de ciertos érganos bhajo la
influencia de un trastorno neurchormo-
nal constitucional lo engloba bajo Ja
denominacion de “Policoria™, apartan-
do de este cuadro lo que él considera
como dislipoidosis, que son afecciones
en el curso de las cuales la sobrecarga
lipidica se realiza en las células mesen-
quimatosas del tejido retieuloendotclial,
v las degeneraciones viscerales con so-
brecarga grasa de origen téxico o in-
feccioso. Para él, la Policoria lipidica
es una masiva esteatosis hepidtica que
oculta en el examen histolégico el de-
posite glucogénico.

Sefiala que las tesaurismosis serian
un grupo de patologias en las que se
engloban las policorias, las dislipoido-
sis v otras enfermedades.

La escuela amerieana® recopila toda
cata patologia como alteraciones del
metaholismo de los lipidos, es deeir,
lipidosis, en la que el sindrome sc de-
beria a un defecto constitucional en el
que hay un aumento histice y/o sérico
de lipidos. Por lo que nuestro trabajo,
que en un prineipio se habia titulado
Policoria Lipoide, es en realidad una
lipidosis cardiaca, afeccion muy poco

(*} Médicos del hospital docente A, AL
Aballi.

frecuente en la literatura mundial. no
habiendo ningin reporte en Cuba, por
lo que ereemos que éste ¢z el primer
informado entre nozotros, siendo ése el
objeto de nuestro trabajo.

PRESENTACION

5P. 8 diag de edad, femenina, negra. que
ingresa en nuestro servicio por cianosis ¥y po-
lipnea. Entre loz antecedentes familiares de
interés hay alergia: entre los personales, nada
a senalar. La historia e: que estando en apa.
rente buen estade de salud, 24 horas antes de
su ingreso eomienza a presentar falia de aire, ¥
al tomar ¢l pecho materno, euadro de lipoti.
mia con cianosis de labios v unas. En el mao-
mente del ingreso se le constatd poliprnea con
f. r=88 por min., tiraje subcostal, taqoicardia
con free. card.=180 por min,, higade que re-
baza 4 ems., bazo 114 ems, siendo el resto del
expmen, negativa,

Desde su hospitalizacién s¢ constaté respi-
racion superficial, polipnea no clanosis. lati-
dos cardiacos ritmico: y bien golpeados, bue-
nu vitalidad v succién normal. Horas mis tars
de es vista por la guardia, apreciandole adina.
mia, estertore: himedos gruesos en regién in-
fraclavicular derecha ¥ frecuencia respirato-
ria de 120 por min., murmulle vesicular dis-
minuide, taquicardia de 160 por min. El hi-
gado al igual que al ingreso. el resto nega-
tivo, Se le realizd radiografin de pulmones en
ese momento, donde <e aprecia zona de bore
des homogeneos que ocupa los 2/3 superiores
de ambos hemitdrax que parece corresponder
al timo (fig. 1). Se le administré oxigeno hii-
medo, aspiracion de secreciones ¥ kanamicina
que se le spspende o log pocas horas, Al dia
siguiente mantiene polipnea de 60 por min.,



con [recuencia cardiaca de 120 por min. ha-
ciéndosele en ese momento E.C.G ifige 2, 3,
4. 5, 6, Ty 8). S5¢ observa que vada vez que
mama se pone ciandlica rigida con fascie an.
siosa aleten nasal tiraje subeostal. Horas des.
pues del ingreso se percibe odema palpebral ¥
secrecién amarillenta sobre todo en ¢l ojo de-
recho, cspiracién quejumbrosa v 8.5, 2/6, A las
48 horas de ingresada la notan pilids fria cia-
nética con frec. card, de % por min, ¥ que
en pocos minolo: alcanza 200 volviende a te-
ner lds manifestaciones respiralorias antes des-
eritas, comenzande a digitalizarse ¥ afiadiéndo-
sc antibidticos. Horas después séle queda po-
lipnea de 88 por min., ¥y clanosis ungueal. Se
utilizéd como digitalizacién digoxina I. V. ¥
los amtibidticos meticilina y ampicilina. Al si.
guienie dia fallece,

Complementarios:

S¢ le hizo hemograma que fueron normales,
orina con trazas de albdming, hemalies escasos,

heces fecales negativas, exudado faringeo con
erecimiento de un estaflilococe coagulasapositi-
ve, medolucultive, coprocultive negative, coa-
gulograma normal. medalograma que moslrd
una médula séptica; un E.C.G, compatible con
un sind. W.P.W., P-R corto de 0.09" en DI,
V2 y V6 ifig, 2.3, 4,5 6, 78,), QRS anche
de 0.10" & expensa de un AR corte en D1, D3
V2 ¥y Vi: onda delta sugestiva o sospechosa;
manchs & empastamienta de rama ascendente

dx Q RS,
Autopsia: mucre de 1érax:

Cavidad pleural no liquide ni adherencias,

Pulmones de color pardo rofize con peque.
fias manchas oscura= puntiformes diseminadas
en la superficie de ambos pulmaones, consisten.
cin elistica y crepitantes a la palparién,

Congestidn  bibazal con docimasin positiva
bilateral salvo un fragmento tomado del vér.
tice del pulmén derecho que no flotn en el
agua, No sr palpan nédulos bronconeuménicos.
Triquea y bronquios permealiles,

Esélago: nada a sefialar.

Ganglios del mediastine sin alicraciones.
Tima: lobolade ¥ prominente,
Cavidad pericirdica: 15 ce. de liquide claro.

Corazén: enorme cardiomegalia con marea.
do anmento del espesor del miocardis biven-
tricalar y dilatacién de ambas auriculas (fi-
Eura ),
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Fig.- I, RX de térax donde se obierva persis
tencia del timo con gran aumento de la sombra

rana

Peso real: 57 grs. Peso ideal: 19 grs.

La superficie externa del corazdn muestra
manchas amarillentas en cara anterior ¥ postes
rior mis confluentes hacia la regidn de la pon-
ta, que é0 hacen visible a través de ln serosa
epicirdica. Al abrir al corazén se comprucha
en el miscardio ¢l mismo aspecto veteado di-
fuso de color amarillo palide,

Endorardio con ¢l mismo aspecto de vetas
amarillentas (fig, 10) comprobindose depési.
tos similares en ambos ventricules, superficie
endoauricular de la tricdspide v en ambas
valvas de la mitral. V.D. = Smm. V.I.= 10
mm,, ¥ adyacente al tabigque 15 mm., con no-
table aumento de volumen del tabique inter-
ventricular, Prominencia de columnas carno.
sar de color amarillento més notable en el
V.I. Consistencia de ln fibra miocirdica algo
friakle.

No #e obiervan comunicaciones anémalas ni
defectos valvalares congénitos.

Faramen oval anatémicamente permeable.
Conducto arterioso presente ¥ permeable,

Deseripeidn microscipica.

Cornedn: depdsites graso®™de In fibra mic.
cardica von el nspecio de goteletas en ol sar.

R. C. P.
Ewcno - Fusneso, 1970
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Fig. 4. Se obsorve tombién lus mismas alteraciones que en las derivaciones
anteriores.
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Fig. 5. Ondu delta sospechosa o sugestiva (mancha o empastomienio de la
rama ascendente del QRS). Rama ascendente mellada descende no
patoldgica.
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Fig. 6, Las alteraciones ya descritas del Sindrome de W.P.W. con segmento
5T desplazado hacia abajo.

Fig. 7. 8¢ han presto fos deriveciones donde mejor se aprecian los altera-
ciones dol WP, agui en V5 también g0 puede observar,

R C P
Esrog Fesapsa, 1970



Fig. 8. Eje eléctrico mis 110 no existe desviocién axial derecha.

coplasma, la localizacién es difusa subepicir.
dica subendocardica v profunda del mioscardio.
Las fibras afectas estdn palidas. La dispozicién
de las fibras indemnes no obedecen a un pa.
trén determinade o zonas particulares del co-
razén sine que se intercalan emtre las afecta-
das por el depdsito graso, No se ha compro-
bade infiltrade inflamaterio, fibrosis intersticial
o hipertrofia compensadora del miocardio. La
tincién por el carmin de Best y el Schiff no
demuestra anmento patolégico del glucdgeno.

La tincién eon ¢l Oil Red O demuestra de
modo convineente el abundante depésite graso
deserito.

La tincién por el sulfate axzul de nilo ann.
que e: positiva en menor grado para los dcidos
grasos confirma la existencia predominante de
la graza neotra (figs. 11, 12 ¥ 13).

Rifnones:; depdsites grasos en forma de go-
teletas en el citoplasma de las células de los
uibulo: proximales comprobade por la colo-
racion 0il Red 0. Notable congestién veno-
tbular.

Higndo: depdsitos de finas goteletas de grasa
del hepatocite a veces confluentes vy de loea-
lizacién intralobulillar difusa,

Concliusién: Tesaurizmosiz lipoidea con cars
diomegalin,
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DISCUSION

En 1930, Debré y Semelaige® descri-
bieron al parecer el primer caso de
policoria lipoide con gran infiltracién
del corazén, aungue ya en 1927 Bjiu-
rum* habia ohservado una familia en la
que varios hermanos habian presentado
un cuadro similar al descrito por los
autores franceses y que llevaba a la
muerte a los pacientes. En 1939 Kugel
v Stoloff® encontraron gque examinando
algunos casos que habian sido cataloga-
dos como hipertrofia cardiaca idiopa-
tica, en 7 de ellos observaron un cuadro
histolégico de una degeneracion grasa
difusa de las fibras musculares y fibro-
sis intersticial reactiva con discreta
reaccion linfocitaria que, como se ve,
dificre de nuestro caso, en el gue no
hay degeneracién, fibrosis ni enfiltra-
cion linfocitaria,

El profesor Ettore Rosgi en su libro®
seiiala que al faltar un factor infeccio-

R. C. P.
Exunc-Feonges, 1970



Fig. 9. Notable aumento del espesor del miocardio, Muy evidente en of
tabigque. IV, Obsérvese o disminucidn de la cavided ventricular izquicrda,
Fetas amarillentas palidas ded miocardio que se corresponde con el depésito

Fig. 10. Vilvula tricispide mostrando placas
amarillentas de depésite graso endocdrdico ¥
retedqreiag,

R.C. P
Ewxeno-Feeneno. 18270

Eraso.

20 v/ o toxice lanto en el nifo como en
la madre durante ¢l embarazo le hace
suponer que se lrata de una altera-
cion congénita del metabolismo de las
grasas, asi como ¢l hecho de la inciden-
cia familiar.

En 1968 C. F. Roos v E. M. Belton®
publicaron un caso de lipidosis car
diaca. La paciente fue un lactante de
16 meses que hazta 48 horaz: antes de
s ingreso habia sido un nife normal
producto de padres saludables, Su eco-
micnzo fue un cuadro de vémitos y pa-
lidez con una tagquisfigmia por encima
de 300 por min., regular, con corazén
ente agrandado pero no in-
suficiencia cardiaca. El E.C.G. mostra-
ba taguicardia auricular sin otras carac-
teristicas. Estos episodios se repitieron,

se dig

talizé v a la 6ta. semana de in.

areso hace desfallecimiento cardiaco sa-

liendo de él con masaje. A las dos sema-

a9



Fig, 11. Aspecta microscapice del miocordio, Se observa el depésite grase
a fa derecha, Ei miocordio de ln porcién izquierda de la microjotografia
no estd afectado.

Fig. 12. Microfotografia a mayor aumento, Ob-

sérvese a la derecha el aumento de volumen

de las fibras musculares con notable depdsito

graso ¥ aipecto de encaje, ?ﬂ izquierda en for-
ma de finas goteletas del sarcoplosma,

LT} R C. P
Eneno.Franeno, 1870



Fig. 13. Goteletas de grasn en ol citoplesma de lns células de Tos rubalis
proximales coloracidn de 4§l Red O-Rio Hortege. Mediano.,

nas muere en un coadro cardiorrespira-
torio. Los hallazgos de necropsia de in-
terds fueron ol corazon donde s¢ encon-
tra un nadule amarille carmelita de 4
mm., de didmetro. lobulado en la base
de la valvala mitral, hacia la unién me-
dia de las valvas, las cuales eran miés
grucsas de lo normal, v en la base de la
valva anterior, hahian muchas placas
amarillocarmelitas.  pequeiios, groesas,
viribles en ambaz superficvies v que sc
extendion haecia el endocardio wilyvacen-
te en la hase del septum justo tomando
la valva coronaria derecha de 1o valvala

airtica.

Estas placas se enviaron al Prof. R. E.
B. Hudson que reveld estos depasitos
B. Hudson que revels que estos deposi-
tos eran de lopoproteinas  pudicndose
salo saber gque eran un complejo de li
pidos insolubles en los solventes grasos
habituales.

R C P
Enegne Fuoanese, 1970

Comao se ve ol estidio microscdpico e
cste cuso s seme jante al gque se hallé en
el nuestro,

Existen trabajos publicados de alma.
cenamiento de lipidos en olros drganos

como son a nivel de linfoadenopatias’

lipidesiz sistémicas con cstudios hi=to-
quimicos realizados como s ¢l hallazzo
de un reciente ganglicsido anormal espe-
cilico, También hay informe de infils
tracion lipidica a nivel del pulmon® Ty
Xantomatosiz con infiliracion de las o
alad de Waolman,

Tanger,' "

praveenales o enfern
P g enfermedad ole

CONCLUSIONES

Se presenta un caso de lipidosis car-

diaca, siemdo el primer caso publicado
en Cuba. El ELC.G., mostré un sindrome
de W.RW, que no hemos encontrado on
la literatura revisada, Nuestro paciente
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es de toda la literatura informada el
mas joven ya que tenia solo 8 dias de
edad. En el estudio microseépico se ob-
servé el aspecto de eneaje de la fibra
musenlar aumentada que siempre es des-
crita por los patélogos eomo muy tlipica
del gzlucogenosis por lo que la tineién
cspecifica en busca de la grasa es lo
que verdaderamente nos dio el diagnds-
tico de lipidosis cardiaca.

SUMMARY

A case of cardiac lipidosis is present-
ed, heing the first case published in
Cuba. The E.C.G. showed a W.P.W.
syndrome that we have not found in the
literature reviewed. Our patient iz the
youngest of all the literature ohzerved,
heing only 8 daks old. In the micros-
copic study the aspect of lace of the
increased museular fibers always des-
cribed by pathelogists as typical of the

glucogenosis was ohserved, and the epe-
cifie staining used for the search of the
fat was what really gave us the diagno-
sis of cardiac lipidosis.

RESUME

On présente un eas de lipidose car-
diaque, étant le premier cas publié a
Cuba, L'clectrocardiogramme montrait
un syndrome de W.P.W., que nous
n‘avons pas trouvé dans la littérature
revisée. Notre patient cet le plos jeune
de toute la littérature informée, puis-
qu’il avait seulement 8 jours dige. Dans
Iétude microscopique on ohservait 1'as-
pect de dentelle de la fibre museulaire
augmentée gqui est toujours déecrit par
les pathologistes comme typique de la
glucogénose, et la coloration spécifique
recherchant la graise fiit ce qui nous a
donnée vraiement le diagnostic de lipi-
dose cardiaque.
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