
Introducción
Las miocardiopatías constituyen un grupo de enfermedades

de etiología desconocida, cuyo dato dominante es la afección
del propio músculo cardíaco. La Organización Mundial de la
Salud(1) las ha clasificado, según la afectación funcional, en tres
categorías básicas: dilatada, hipertrófica y restrictiva.

La miocardiopatía restrictiva (MR) se caracteriza por anor-
malidades de la función ventricular diastólica con normal o ca-
si normal función sistólica y pequeño o no incremento de las di-
mensiones ventriculares. La anormalidad restrictiva de la fun-
ción ventricular se debe a afectación miocárdica o endocárdi-
ca(2).

Dentro de las miocardiopatías, la MR es la forma de pre-
sentación más rara en el adulto(3-5) y es excepcional en el niño,
con pocos casos publicados en la literatura, casi todos referidos
a pacientes aislados(6-8) o series muy pequeñas(9-12).

El propósito de nuestra publicación es presentar cuatro pa-
cientes con edades comprendidas entre 13/12-710/12 años (x = 3,5
± 2,7 años) diagnosticados en nuestro hospital de MR de etio-
logía desconocida, entre los años 1980-1993.

Pacientes y métodos
El diagnóstico de MR se realizó mediante la clínica, radio-

grafía de tórax (Rx tórax), electrocardiograma (ECG), ecocar-
diografía-Doppler y cateterismo cardíaco, en base a los siguientes
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Resumen. Fundamento. La miocardiopatía restrictiva es
excepcional en la edad pediátrica con pocas publicaciones al respecto y
casi todas referidas a casos aislados o series muy pequeñas. Pacientes y
métodos. Presentamos cuatro pacientes (dos varones y dos mujeres) con
edades entre 13/12-710/12 años (x = 3,5 ± 2,7 años) diagnosticados en
nuestro hospital de miocardiopatía restrictiva entre los años 1980 y
1993. El diagnóstico se realizó por la clínica, ecocardiografía-Doppler y
cateterismo cardíaco. Resultados. Los motivos de ingreso hospitalario
fueron sospecha de bronconeumopatía (casos núms. 2 y 4), sospecha de
hepatopatía (caso nº 1) y auscultación de soplo cardíaco (caso nº 3)
Clínicamente presentan un desarrollo estaturo-ponderal deficiente,
ausencia de cardiomegalia evidente, no soplos (excepto caso 3) y
semiología de insuficiencia cardíaca. El ECG presenta gran hipertrofia
biauricular e imagen de bloqueo incompleto de rama derecha. Con
ecocardiografía se evidencia, en la proyección de cuatro cámaras, una
marcada dilatación biauricular con cavidades ventriculares normales.
Función ventricular sistólica conservada con disfunción ventricular
diastólica. Con Doppler se recoge un flujo laminar mitral característico
de restricción con relación E/A mayor de 1,5. El cateterismo cardíaco
muestra unas presiones telediastólicas ventriculares muy elevadas,
siendo las del ventrículo izquierdo (x = 32 ± 7 mmHg) superiores a las
del ventrículo derecho (x = 19 ± 12 mmHg). La evolución de los
pacientes ha sido mala, con dos pacientes fallecidos (casos 1 y 2), un
paciente (caso 3) en clase funcional II de la NYHA y el restante (caso 4)
en clase IV de la NYHA. Conclusiones. La miocardiopatía restrictiva en
el niño puede simular una hepatopatía o neumopatía, por lo que se debe
tener presente para su diagnóstico. Debido a su pronóstico desfavorable
y falta de tratamiento específico, su mejor alternativa actual es el
trasplante cardíaco.
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RESTRICTIVE CARDIOMYOPATHY DURING CHILDHOOD.
REPORT OF FOUR CASES

Abstract. Restrictive cardiomyopathy is an unusual form of
cardiomyopathy during childhood. Only occasional cases or reduced
populations have been reported in international journals. The purpose of
this report is to document the clinical, echocardiographic and
hemodynamic profile and outcome of restrictive cardiomyopathy in a
group of four children (two boys and two girls). The mean age at
admission was 3.5 ± 2.7 years (range 13/12 to 710/12 years). The diagnosis
was made by clinical, echocardiographic and hemodynamic criteria. The
main symptoms were bronchial disease (two patients), hepatomegaly

and a cardiac murmur. All of the patients had impaired growth and
physical development, normal or near-normal Rx cardiothoracic ratio,
evidence of congestive heart failure and only one of them showed a
cardiac murmur. The most common ECG finding was biatrial
enlargement and incomplete right-bundle branch block. The
echocardiographic feature was severe biatrial dilatation in the presence
of normal ventricular cavity size. Left ventricular shortening was normal
and there was diastolic dysfunction. Doppler mitral flow was restrictive,
with an E/A ration > 1.5. Marked elevation of left ventricular end-
diastolic pressure was noted in cardiac catherization (x = 32 ± 7 mmHg).
Right ventricular end-diastolic pressure was elevated, but less than the
left side (x = 19 ± 12 mmHg). The outcome was very poor. Two patients
died, one remains with heart failure NYHA II and the other with heart
failure NYHA IV. We conclude that restrictive cardiomyopathy during
childhood may simulate a bronchial or liver disease, so we must bear
this in mind in order to make the differential diagnosis. Because of the
poor prognosis and lack of specific treatment, the best therapeutic option
may be heart transplantation.

Key words. Restrictive cardiomyopathy; Echocardiography.

Miocardiopatía restrictiva en el niño. Estudio de cuatro pacientes          197VOL. 44 Nº 3, 1996



criterios ya establecidos(12,13): 1) signos y síntomas de insuficiencia
cardíaca congestiva; 2) función sistólica ventricular normal; 3)
función diastólica ventricular alterada; 4) ausencia de hipertro-
fia o dilatación ventricular significativa; 5) presiones teledias-
tólicas ventriculares elevadas pero desiguales; 6) ausencia de
enfermedad pericárdica. Otros dos pacientes fueron rechazados
al ser su diagnóstico dudoso y no cumplir todos los requisitos.

Caso nº 1
Varón de 4 años de edad que envían al hospital para estu-

dio de posible hepatopatía al detectársele una gran hepatome-
galia. Desde un año antes se fatiga con facilidad, habiendo su-
frido dos crisis de dolor abdominal con palidez, hipotonía y pér-
dida de conciencia de unos 30 segundos de duración. Al examen
físico destacaba un desarrollo estaturo-ponderal deficiente (P3).
Coloración normal de piel y mucosas. Pulsos periféricos nor-
males. Corazón rítmico a 85 sístoles/minuto. Tercer tono audi-

ble. No soplos. Hepatomegalia a 4 cm del reborde costal de con-
sistencia dura. Ingurgitación yugular con pulso venoso y reflu-
jo hepatoyugular positivo. No esplenomegalia.

La analítica efectuada no presentó alteraciones significati-
vas (tabla I). La Rx de tórax mostraba una silueta de tamaño nor-
mal con índice cardiotorácico (ICT) de 0,51 y vascularización
pulmonar normal. El ECG presentaba ritmo sinusal con eje de
QRS a +60°. Hipertrofia biauricular con ondas P gigantes y blo-
queo incompleto de rama derecha del haz de His (BIRDHH) con
bajo voltaje en precordiales derechas (Fig. 1). No tiene estudio
ecocardiográfico al no disponer nuestro hospital en esa época
(1980) de dicha exploración. El cateterismo cardíaco mostró
unas presiones telediastólicas ventriculares muy elevadas y dis-
tintas para cada ventrículo con elevación de las presiones auri-
culares derechas y capilares pulmonares e hipertensión arterial
pulmonar importante (tabla III). Por oximetría no se detectó
cortocircuito. El estudio angiográfico puso de manifiesto una
aurícula derecha (AD) muy dilatada, de mayor tamaño que el
ventrículo derecho (VD) y con dificultad de vaciamiento. VD
de tamaño normal con amputación del ápex. Insuficiencia tri-
cuspídea grado 3. Aurícula izquierda (AI) dilatada y con difi-
cultad de vaciamiento. Ventrículo izquierdo (VI) de forma re-
dondeada y tamaño normal. Función ventricular normal con frac-
ción de eyección (FE) del 58%. No insuficiencia mitral.
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Tabla I Pruebas complementarias

Paciente 1 Paciente 2 Paciente 3 Paciente 4

Hematología N N N N
Orina N N N N
Bioquímica N N N N
Transaminasas N N N N
E. coagulación N N N N
Lípidos N N N N
Proteinograma N N N N
Fenómeno LE Negativo - - -
Carnitina N N N N
Mantoux Negativo - - Negativo

N = normal.

Tabla II Ecocardiografía 2D-Doppler

Paciente 2 Paciente 3 Paciente 4

AI (mm) 43 32 36
DTDVI (mm) 29 33 38
SIV (mm) 4 5 7
PPVI (mm) 4 6 9
A.F. (%) 38 39 37
PRIVI (mseg) 160 138 160
E/A 3,1 3,5 2,6
Insuficiencia
valvular Mitral Mitral Tricuspídea

AF: acortamiento fraccional de ventrículo izquierdo; AI: diámetro de
aurícula izquierda; DTDVI: diámetro telediastólico de ventrículo
izquierdo; E/A: cociente entre onda E y onda A del llenado mitral;
PPVI: grosor de pared posterior de ventrículo izquierdo; PRIVI:
período de relajación isovolumétrico del ventrículo izquierdo; SIV:
grosor de septum interventricular.

Figura 1. ECG del paciente nº 1. Explicación en el texto.
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Se instauró tratamiento con digoxina y furosemida. Los sig-
nos y síntomas de insuficiencia cardíaca congestiva (ICC) au-
mentaron progresivamente y a los 8 años de edad fue exitus en
otro centro hospitalario.

Caso nº 2
Varón de 2 años de edad que envían al hospital para estu-

dio de bronquitis obstructiva de repetición con mala respuesta
al tratamiento. En un segundo ingreso, 8 meses más tarde, se en-
vía a cardiología por cardiomegalia ligera. Al examen físico des-
tacaba un desarrollo estaturo-ponderal deficiente (P3). No cia-
nosis. Pulsos periféricos normales. Corazón rítmico a 100 sís-
toles/minuto. No soplos. Roncus y sibilancias en ambos hemi-
tórax. Hígado a 2 cm del reborde costal. No esplenomegalia.

La analítica efectuada fue normal (tabla I). La Rx de tórax
mostró cardiomegalia discreta (ICT = 0,58) con signos de es-
tasis vascular pulmonar. El ECG presentó ritmo sinusal con
eje de QRS a +50°. Hipertrofia biauricular. Imagen de BIRDHH
en precordiales derechas. Ondas T negativas en precordiales iz-
quierdas. La ecocardiografía muestra en la proyección apical de
cuatro cámaras la típica imagen de aurículas muy dilatadas con
ventrículos de tamaño normal (Fig. 2). Las dimensiones del VI
fueron normales. La función ventricular sistólica fue normal,
mientras existía disfunción diastólica (tabla II). Por Doppler,
la curva de llenado mitral era sugestiva de restricción con rela-
ción E/A igual a 3,1. Insuficiencia mitral ligera (tabla II). El cate-
terismo cardíaco mostró unas presiones telediastólicas ventri-
culares muy elevadas y desiguales, así como unas presiones ca-
pilares pulmonares muy elevadas e hipertensión arterial pulmo-
nar a nivel sistémico (tabla III). Angiográficamente el VD está
disminuido de tamaño por amputación del ápex. Insuficiencia
tricuspídea grado 3. AI gigante (Fig. 3) con dificultad extrema
al vaciamiento en VI. Cavidad VI pequeña con función ventri-
cular deprimida (FE = 42%).

Evoluciona desfavorablemente presentando ICC en clase IV
de la NYHA a pesar del tratamiento con furosemida y espiro-
lactona. Se realiza cateterismo cardíaco con 33/12 años en fase

Tabla III Resultados del estudio hemodinámico

Paciente 1 Paciente 2 Paciente 3

AD (S/D) M 22/0 (12) 16/5 (10) 13/1 (8)
VD (S/TD) 90/0-37 67/0-16 55/0-8
TAP (S/D) M 90/50 (70) 67/35 (47) 55/20 (35)
CP (S/D) M 33/20 (25) 31/23 (25) 32/19 (26)
VI (S/TD) 120/25-40 65/5-27 110/5-30
AO AS (S/D) M 120/60 (83) 60/38 (46)

AD: aurícula derecha; AO AS: aorta ascendente; CP: presión capilar
pulmonar; TAP: tronco de arteria pulmonar; VD: ventrículo derecho;
VI: ventrículo izquierdo. (S/D): presión sistólica/diastólica; 
M: presión media. (S/TD): presión sistólica/telediastólica.
Datos expresados en milímetros de mercurio (mmHg).

Figura 2. Proyección apical de cuatro cámaras con aurículas dilatadas y
ventrículos de tamaño normal.

Figura 3. Angiografía del paciente nº 2 con aurícula izquierda gigante.



terminal y a las 9 horas de finalizado éste, hace varios episodios
de fibrilación ventricular siendo exitus. Los padres no autoriza-
ron el estudio necrópsico.

Caso nº 3
Niña de 13/12 años que es enviada a cardiología por auscul-

tación de un soplo cardíaco en una exploración sistemática. Al
examen físico destacaba un desarrollo estaturo-ponderal defi-
ciente (P3). No cianosis. Pulsos periféricos normales. Corazón
rítmico a 130 sístoles/minuto. Soplo protomesosistólico 2/6 en
meso y punta. Sibilancias aisladas en ambos hemitórax. No he-
patoesplenomegalia.

La analítica efectuada fue normal (tabla I). La Rx de tórax
mostraba una silueta cardíaca normal (ICT 0,52) con bronquio
izquierdo horizontalizado. Vascularización pulmonar normal. El
ECG presentaba ritmo sinusal con eje de QRS a +70°. Hipertrofia
de AI. Imagen de BIRDHH. Ondas T negativas en precordia-
les izquierdas. El ecocardiograma evidenció en la proyección
apical de cuatro cámaras, ambos ventrículos de tamaño normal
con gran dilatación de AI y válvula mitral normal en cuanto a
morfología y cinética. La función ventricular sistólica era nor-
mal con disfunción diastólica (tabla II). Por Doppler se recoge
un flujo laminar mitral sugestivo de restricción (relación E/A
= 3,5). Existe insuficiencia mitral ligera. El cateterismo cardía-
co demostró unas presiones telediastólicas de VI muy elevadas
al igual que las presiones capilares pulmonares. Existe hiper-
tensión arterial pulmonar moderada. Por angiografía se observa
un VI de tamaño normal con amputación del ápex y función ven-
tricular conservada (FE = 57%). Insuficiencia mitral grado 2.
Válvula mitral normal. Arbol arterial pulmonar normal. AI muy
dilatada con marcada dificultad de vaciamiento en VI.

Actualmente con 8 años de edad está en tratamiento con fu-
rosemida y continúa con deficiente desarrollo somático.
Funcionalmente se encuentra en ICC clase II de la NYHA.

Caso nº 4
Niña de 710/12 años que envían a nuestro hospital diagnosti-

cada de bronconeumonía con «inflamación hepática», por em-
peoramiento de su estado general. Seis días antes, presentó fie-
bre, palidez, sudoración, taquipnea y marcado aumento del pe-
rímetro abdominal. Desde dos meses antes de su ingreso le vie-
ne observando su madre el abdomen «abultado» y fatiga al su-
bir escaleras. Al examen físico presentaba afectación grave de
su estado general. Deficiente desarrollo somático (P10). Palidez,
polipnea, tiraje y aleteo nasal. Crepitantes en bases. Edemas
en miembros inferiores que dejan fóvea. Pulsos periféricos dé-
biles. Corazón rítmico a 135 sístoles/minuto. No soplos. Abdomen
globuloso con onda ascítica positiva. Hepatomegalia a 10 cm
del reborde costal. Reflujo hepatoyugular y pulso venoso posi-
tivo. No esplenomegalia.

La analítica efectuada queda reflejada en la tabla I. La Rx de
tórax manifestaba cardiomegalia global (ICT = 0,64) con signos
de edema pulmonar intersticial. El ECG mostraba ritmo sinusal
con eje de QRS a 100°. Hipertrofia biauricular con ondas P gi-

gantes e imagen de BIRDHH en precordiales derechas. El eco-
cardiograma evidenciaba la típica imagen de ventrículos de ta-
maño normal con gran dilatación de ambas aurículas. El septo
y pared posterior de VI estaban ligeramente hipertrofiados. La
función ventricular sistólica era normal con disfunción diastóli-
ca (tabla II). Por Doppler se recogía un flujo de llenado mitral
sugestivo de restricción (Fig. 4) y existía insuficiencia tricus-
pídea severa.

La paciente mejora con tratamiento deplectivo (furosemida
y espironolactona), aunque persiste ICC en clase IV de la NY-
HA, presentando una crisis sincopal de un minuto de duración
que cede espontáneamente. Se propone hacer cateterismo car-
díaco y biopsia endomiocárdica con vistas a trasplante cardía-
co, negándose los padres que piden alta voluntaria para con-
sultar en otro Centro Hospitalario.

Discusión
La MR, cuando tiene afectación esencialmente miocárdica,

puede ser de causa idiopática (probablemente un disturbio en-
zimático-metabólico), infiltrativa (amiloidosis) o por enferme-
dades de depósito (glucogenosis). Cuando la afectación es en-
domiocárdica, la etiología está tipificada por la fibrosis endo-
miocárdica o síndrome de hipereosinofilia de Löffler(2). De acuer-
do con otros autores(6, 9), muestros casos los hemos etiquetado
de causa idiopática, ya que ninguno de nuestros pacientes ha via-
jado a países tropicales, ni tiene evidencia alguna de enferme-
dad sistémica y los eosinófilos en sangre han sido normales en
cuanto a número y morfología. No obstante, al no tener nuestros
pacientes estudio biópsico o necrópsico, no podemos descartar
con rotundidad otra etiología.

Si la MR implica fundamentalmente al VD, los síntomas pre-
dominantes derivarán de la congestión vascular sistémica, en-
contrándose hepatomegalia, éstasis yugular, edemas periféricos,
etc., como ocurría en nuestro paciente nº 1. Si la afectación es
primordialmente del VI, los síntomas predominantes serán con-
secuencia de la hipertensión venocapilar pulmonar, tales como
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Figura 4. Flujo Doppler del llenado mitral del paciente nº 4.



polipnea, tiraje, fatiga, auscultación pulmonar patológica, etc.,
clínica que presentaba nuestro paciente nº 2. Por último, si se
afectan los dos ventrículos de forma similar, o bien estamos an-
te un estadío avanzado de la enfermedad, los síntomas corres-
ponderán a una hipertensión venocapilar sistémica y pulmo-
nar, tal y como ocurría en nuestro paciente nº 4.

Al cursar la MR en los primeros estadios, prácticamente sin
cardiomegalia y sin soplos cardíacos, puede ser confundida con
una hepatopatía o enfermedad pulmonar como ocurrió en tres de
nuestros cuatro pacientes y su diagnóstico puede ser difícil si no
se piensa en dicha entidad. La Rx de tórax suele ser de poca ayu-
da para el diagnóstico, salvo que sean evidentes la cardiomegalia
y los signos de congestión vascular pulmonar. Por contra, en el
ECG es muy característico encontrar ondas P gigantes(12) con po-
tenciales bajos en precordiales derechas e imagen de BIRDHH,
como ocurrió en nuestros pacientes (Fig. 1). Un patrón similar po-
demos también encontrarlo en la enfermedad de Ebstein.

La ecocardiografía-Doppler ha constituido un gran avance
para el diagnóstico de esta enfermedad. Dos de nuestros pacientes
(casos 2 y 4) presentaban, en la proyección apical de cuatro
cámaras, la típica imagen de gran dilatación biauricular con ven-

trículos de tamaño normal(6,12,14,15) (Fig. 2), mientras en el pa-
ciente nº 3, la dilatación era de AI con válvula mitral normal, al
no estar afectado el lado derecho. El tamaño del VI era nor-
mal, así como el grosor del septo interventricular y de la pared
posterior, hechos que la diferencian de la miocardiopatía hi-
pertrófica. El período de relajación isovolumétrico del ventrí-
culo izquierdo (PRIVI), medido desde el punto de máxima ex-
cursión sistólica de la pared posterior al punto de apertura mi-
tral(16), está aumentado en nuestros pacientes (tabla II), eviden-
ciando la alteración de la función diastólica del VI, mientras que
la función sistólica era normal, hechos constatados en pacientes
con MR(6,9,17). Igualmente con Doppler, la relación entre la ve-
locidad de llenado mitral protodiastólica y telediastólica (rela-
ción E/A), mayor de 1,5 como presentaban nuestros pacientes
(tabla II) es muy sugestiva de MR(14,18). No se encontraron imá-
genes de trombos atriales que suelen ser frecuentes en los adul-
tos(4).

El diagnóstico de MR se confirma clásicamente mediante el
cateterismo cardíaco(19). Nuestros pacientes presentaron una im-
portante elevación de las presiones telediastólicas ventriculares,
siendo éstas desiguales debido a la diferente afectación de ca-
da ventrículo. Asimismo, no hubo gradientes diastólicos au-
rículoventriculares y existió hipertensión pulmonar significati-
va (tabla III). Las imágenes angiocardiográficas mostraron unas
aurículas dilatadas y con dificultad de vaciamiento con cavida-
des ventriculares normales y función sistólica ventricular con-
servada (excepto el caso nº 2 por su estadio terminal) y grados
variables de insuficiencia mitral o tricúspide (Fig. 5).

La MR presenta un cuadro clínico y hemodinámico similar
a la pericarditis constrictiva (PC), siendo muy importante dife-
renciar ambas entidades(14,20,21), ya que la PC es perfectamente
curable mediante cirugía. Nuestros pacientes no presentaron en-
grosamiento ni calcificaciones pericárdicas en la Rx de tórax ni
por ecocardiografía. El ECG característico de nuestros pacien-
tes (Fig. 1) es también diferente al que se observa en la PC. La
imagen ecocardiográfica de la dilatación auricular no se obser-
va en la PC(14,20). Hatle y cols.(14) demostraron con técnica Doppler
que en la PC existe una disminución importante de la onda E
protodiastólica de llenado mitral al comienzo de la inspiración.
Recientemente en una nueva publicación(21) describen que las
variaciones en dicha onda E son mayores del 25% en los casos
de PC y menores del 10% en los casos de MR, existiendo en és-
ta una relación E/A mayor de 1,5. En nuestros pacientes no ob-
servamos variaciones significativas de la onda E (Fig. 4) aun-
que no se hizo registro simultáneo de la respiración, y en todos
ellos la relación E/A fue mayor de 1,5 (tabla II). Por cateteris-
mo, las presiones telediastólicas ventriculares suelen estar igua-
ladas en la PC siendo diferentes en 5 mmHg o más en la MR(13,14),
e igualmente una presión sistólica en arteria pulmonar mayor de
50 mmHg es característica de MR(22), hecho que se cumplía en
nuestros pacientes. La regurgitación a través de las válvulas au-
rículoventriculares es frecuente en la MR y no se ve en la PC(14,20).
Por todo ello, descartamos en nuestros pacientes el diagnóstico
de PC.
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Figura 5. Ventriculografía derecha en proyección posteroanterior del
paciente nº 1. Obsérvese la insuficiencia tricuspídea y el gran tamaño de
la aurícula derecha.



Desgraciadamente, no hay tratamiento específico para la MR.
Nuestros pacientes fueron tratados con diuréticos, mejorando
los síntomas inicialmente. Bengur y cols.(23) administran cap-
topril a cuatro niños con MR durante el cateterismo y demues-
tran caída importante de la presión aórtica sin mejoramiento del
gasto cardíaco, por lo que concluyen que no se debe utilizar
dicho fármaco en niños con MR. También se han utilizado an-
tagonistas del calcio sin resultados positivos(12).

El pronóstico de la MR es malo como lo atestigua el que
de nuestros cuatro pacientes, dos de ellos murieron antes de
los 5 años de su diagnóstico y un tercero se encuentra en ICC
clase IV de la NYHA. Lewis(12) publica que de ocho niños, seis
murieron antes de los 7 años del comienzo de los síntomas y só-
lo tres de los ocho sobrevivieron más de 1,5 años después de su
diagnóstico. En pacientes adultos, la supervivencia parece ser
mejor; Siegel y cols.(4) observan una supervivencia de 5 años
desde el comienzo de la ICC e Hirota y cols.(13), en un estudio
multicéntrico japonés, observan en 26 pacientes una supervi-
vencia del 61% a los 10 años de comenzar la enfermedad.

Con referencia a todo lo comentado, podemos sacar las si-
guientes conclusiones:

1ª. En los primeros estadios de MR, los niños no suelen pre-
sentar soplos cardíacos ni cardiomegalia manifiesta, por lo que
se debe tener presente esta entidad ante una hepatomegalia o en-
fermedad pulmonar obstructiva.

2ª. En nuestros pacientes es característico un desarrollo es-
taturoponderal deficiente.

3ª. Hoy día, mediante ecocardiografía-Doppler se puede ha-
cer correctamente el diagnóstico de MR.

4ª. Debido a la falta de tratamiento específico y el pronós-
tico desfavorable de esta enfermedad, pensamos que su mejor
actitud terapéutica actual sea el trasplante cardíaco.
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