Miocardiopatia restrictiva en el nino. Estudio de
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Resumen. Fundamento. La miocardiopatia restrictivaes
excepcional en laedad pediatrica con pocas publicaciones al respectoy
cas todas referidas a casos aidados 0 series muy pequefias. Pacientesy
métodos. Presentamos cuatro pacientes (dos varonesy dos mujeres) con
edades entre 1312-71012 gfips (x = 3,5 + 2,7 afios) diagnosticados en
nuestro hospital de miocardiopatia restrictiva entre los afios 1980 y
1993. El diagnéstico se realizé por laclinica, ecocardiografia-Doppler y
cateterismo cardiaco. Resultados. Los motivos de ingreso hospitalario
fueron sospecha de bronconeumopatia (casos nims. 2 y 4), sospecha de
hepatopatia (caso n° 1) y auscultacion de soplo cardiaco (caso n° 3)
Clinicamente presentan un desarrollo estaturo-ponderal deficiente,
ausencia de cardiomegalia evidente, no soplos (excepto caso 3) y
semiologiadeinsuficiencia cardiaca. El ECG presenta gran hipertrofia
biauricular e imagen de bloqueo incompleto de rama derecha. Con
ecocardiografia se evidencia, en la proyeccion de cuatro camaras, una
marcada dilatacion biauricular con cavidades ventriculares normales.
Funcidn ventricular sistdlica conservada con disfuncidn ventricular
diastdlica. Con Doppler se recoge un flujo laminar mitral caracteristico
de restriccion con relacion E/A mayor de 1,5. El cateterismo cardiaco
muestra unas presiones tel ediastolicas ventriculares muy elevadas,
siendo las del ventriculo izquierdo (x = 32 + 7 mmHg) superioresalas
del ventriculo derecho (x = 19 + 12 mmHg). Laevolucién de los
pacientes ha sido mala, con dos pacientes fallecidos (casos 1y 2), un
paciente (caso 3) en clase funcional Il delaNYHA y el restante (caso 4)
enclase |V delaNYHA. Conclusiones. La miocardiopatiarestrictivaen
¢l nifio puede simular una hepatopatia 0 neumopatia, por lo que se debe
tener presente para su diagnostico. Debido a su prondstico desfavorable
y falta de tratamiento especifico, sumejor aternativaactual es e
trasplante cardiaco.
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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 |eft ventricular end-
diastolic pressure was noted in cardiac catherization (x = 32 £ 7 mmHg).
Right ventricular end-diastolic pressure was elevated, but less than the
|eft side (x = 19 + 12 mmHg). The outcome was very poor. Two patients
died, one remains with heart failure NYHA |1 and the other with heart
failure NYHA 1V. We conclude that restrictive cardiomyopathy during
childhood may simulate a bronchial or liver disease, so we must bear
thisin 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.

K ey words. Restrictive cardiomyopathy; Echocardiography.

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
thisreport 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 1312 to 71912 years). The diagnosis
was made by clinical, echocardiographic and hemodynamic criteria. The
main symptoms were bronchial disease (two patients), hepatomegaly
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Introduccién

L as miocardiopatias constituyen un grupo de enfermedades
de etiologia desconocida, cuyo dato dominante es la afeccion
del propio muasculo cardiaco. La Organizacion Mundial de la
Salud® las haclasificado, segun la afectacion funcional, entres
categorias basicas: dilatada, hipertréficay restrictiva.

Lamiocardiopatia restrictiva (MR) se caracteriza por anor-
malidades de la funcién ventricular diastélica con normal o ca-
s normal funcion sistélicay pequefio o no incremento de las di-
mensiones ventriculares. La anormalidad restrictiva de lafun-
cion ventricular se debe a afectacion miocardica o endocardi-
cad.

Dentro de las miocardiopatias, laMR eslaformade pre-
sentacion més rara en el adulto®9 y es excepciona en € nifio,
con pocos casos publicados en laliteratura, casi todos referidos
apacientes aislados®® o series muy pequefias®12,

El propésito de nuestra publicacion es presentar cuatro pa-
cientes con edades comprendidas entre 1312-71012 gfips (x = 3,5
+ 2,7 afios) diagnosticados en nuestro hospital de MR de etio-
logia desconocida, entre los afios 1980-1993.

Pacientes y métodos

El diagnéstico de MR se realiz6 mediante la clinica, radio-
grafiade térax (Rx térax), electrocardiograma (ECG), ecocar-
diografia-Doppler y cateterismo cardiaco, en base alos siguientes
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Tabla | Pruebas complementarias

Paciente1 Paciente2 Paciente3 Paciente4

Hematologia N N N N
Orina N N N N
Bioguimica N N N N
Transaminasas N N N N
E. coagulacion N N N N
Lipidos N N N N
Proteinograma N N N N
Fendémeno LE Negativo - - -
Carnitina N N N N
Mantoux Negativo - Negativo
N = normal.

Tabla Il  Ecocardiografia 2D-Doppler

Paciente 2 Paciente3  Paciente4

Al (mm) 43 32 36
DTDVI (mm) 29 33 38
SIV (mm) 4 5 7
PPVI (mm) 4 6 9
AF. (%) 38 39 37
PRIVI (mseg) 160 138 160
E/A 31 35 2,6
Insuficiencia
valvular Mitral Mitral Tricuspidea

AF: acortamiento fraccional de ventriculo izquierdo; Al: diametro de
auriculaizquierda; DTDVI: didmetro telediastélico de ventriculo
izquierdo; E/A: cociente entre onda E y onda A del Ilenado mitral;
PPVI: grosor de pared posterior de ventriculo izquierdo; PRIVI:
periodo de relajacion isovolumétrico del ventriculo izquierdo; SV:
grosor de septum interventricular.

criterios yaestablecidos’213); 1) signosy sintomas deinsuficiencia
cardiaca congestiva; 2) funcion sistélica ventricular normal; 3)
funcidn diastélica ventricular alterada; 4) ausencia de hipertro-
fiao dilatacion ventricular significativa; 5) presiones teledias-
tolicas ventriculares elevadas pero desiguales; 6) ausencia de
enfermedad pericardica. Otros dos pacientes fueron rechazados
al ser su diagnostico dudoso y no cumplir todos los requisitos.

Cason®1

Varén de 4 afios de edad que envian al hospital para estu-
dio de posible hepatopatia al detectarsele una gran hepatome-
galia. Desde un afio antes se fatiga con facilidad, habiendo su-
frido dos crisisde dolor abdominal con palidez, hipotoniay pér-
dida de conciencia de unos 30 segundos de duracion. Al examen
fisico destacaba un desarrollo estaturo-ponderal deficiente (Ps).
Coloracion normal de piel y mucosas. Pulsos periféricos nor-
males. Corazon ritmico a 85 sistoles/minuto. Tercer tono audi-
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Figura 1. ECG del paciente n® 1. Explicacion en € texto.

ble. No soplos. Hepatomegaliaa 4 cm del reborde costal de con-
sistenciadura. Ingurgitacién yugular con pulso venoso y reflu-
jo hepatoyugular positivo. No esplenomegalia.

Laanalitica efectuada no present6 ateraciones significati-
vas (tablal). LaRx de térax mostraba una silueta de tamafio nor-
mal con indice cardiotoracico (ICT) de 0,51 y vascularizacion
pulmonar normal. El ECG presentaba ritmo sinusal con gje de
QRS a+60°. Hipertrofiabiauricular con ondas P gigantesy blo-
queo incompleto de rama derecha del haz de His (BIRDHH) con
bajo voltgje en precordiales derechas (Fig. 1). No tiene estudio
ecocardiografico al no disponer nuestro hospital en esa época
(1980) de dicha exploracidn. El cateterismo cardiaco mostro
unas presiones tel ediastolicas ventriculares muy elevadasy dis-
tintas para cada ventriculo con elevacion de las presiones auri-
culares derechas y capilares pulmonares e hipertension arteria
pulmonar importante (tabla |1l). Por oximetria no se detect6
cortocircuito. El estudio angiogréfico puso de manifiesto una
auricula derecha (AD) muy dilatada, de mayor tamafio que €l
ventriculo derecho (VD) y con dificultad de vaciamiento. VD
de tamafio normal con amputacion del apex. Insuficiencia tri-
cuspidea grado 3. Auriculaizquierda (Al) dilataday con difi-
cultad de vaciamiento. Ventriculo izquierdo (VI) deformare-
dondeaday tamafio normal. Funcién ventricular normal con frac-
cién de eyeccion (FE) del 58%. No insuficienciamitral.
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Tabla Ill  Resultados del estudio hemodinamico

Paciente 1 Paciente2  Paciente 3
AD (SD)M 22/0 (12) 16/5 (10) 13/1(8)
VD (S'TD) 90/0-37 67/0-16 55/0-8
TAP(SD)M 90/50 (70) 67/35(47)  55/20 (35)
CP(SID)M 33/20 (25) 31/23(25)  32/19(26)
VI (§TD) 120/25-40 65/5-27 110/5-30
AOAS(SD)M  120/60 (83) 60/38 (46)

AD: auricula derecha; AO AS aorta ascendente; CP: presion capilar
pulmonar; TAP: tronco de arteria pulmonar; VD: ventriculo derecho;
VI: ventriculo izquierdo. (SD): presion sistdlica/diastdlica;

M: presién media. (STD): presion sistolica/telediastolica.

Datos expresados en milimetros de mercurio (mmHg).

Seinstaurd tratamiento con digoxinay furosemida. Lossig-
nosy sintomas de insuficiencia cardiaca congestiva (ICC) au-
mentaron progresivamente y alos 8 afios de edad fue exitus en
otro centro hospitalario.

Cason®2

Varén de 2 afios de edad que envian al hospital para estu-
dio de bronquitis obstructiva de repeticién con mala respuesta
al tratamiento. En un segundo ingreso, 8 meses mastarde, seen-
viaacardiologia por cardiomegalialigera. Al examen fisico des-
tacaba un desarrollo estaturo-ponderal deficiente (Ps). No cia-
nosis. Pulsos periféricos normales. Corazon ritmico a 100 sis-
tolesfminuto. No soplos. Roncus'y sibilancias en ambos hemi-
torax. Higado a 2 cm del reborde costal. No esplenomegalia.

Laanalitica efectuada fue normal (tablal). LaRx de tdrax
mostré cardiomegalia discreta (ICT = 0,58) con signos de es-
tasis vascular pulmonar. El ECG present6 ritmo sinusal con
gje de QRS a+50°. Hipertrofia biauricular. Imagen de BIRDHH
en precordiales derechas. Ondas T negativas en precordialesiz-
quierdas. Laecocardiografiamuestra en la proyeccion apical de
cuatro camaras latipicaimagen de auriculas muy dilatadas con
ventriculos de tamafio normal (Fig. 2). Lasdimensiones del VI
fueron normales. La funcion ventricular sistdlica fue normal,
mientras existia disfuncion diastolica (tabla I1). Por Doppler,
lacurvade llenado mitral era sugestiva de restriccion con rela-
cion E/A igua a3,1. Insuficienciamitral ligera (teblall). El cate-
terismo cardiaco mostrd unas presiones tel ediastdlicas ventri-
culares muy elevadasy desiguales, asi como unas presiones ca-
pilares pulmonares muy elevadas e hipertension arteria pulmo-
nar anivel sistémico (tablalll). Angiogréficamente el VD esta
disminuido de tamafio por amputacion del dpex. Insuficiencia
tricuspidea grado 3. Al gigante (Fig. 3) con dificultad extrema
al vaciamiento en V1. Cavidad VI pequefia con funcion ventri-
cular deprimida (FE = 42%).

Evoluciona desfavorablemente presentando ICC en clase IV
delaNYHA apesar del tratamiento con furosemiday espiro-
lactona. Se realiza cateterismo cardiaco con 3¥12 afios en fase
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Figura 2. Proyeccion apical de cuatro camaras con auriculas dilatadas y
ventriculos de tamafio normal.

Figura 3. Angiografiadel paciente n® 2 con auriculaizquierda gigante.
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terminal y alas 9 horas de finalizado éste, hace varios episodios
defibrilacion ventricular siendo exitus. Los padres no autoriza-
ron el estudio necrépsico.

Cason®3

Nifia de 1¥12 afios que es enviada a cardiol ogia por auscul-
tacion de un soplo cardiaco en una exploracion sistematica. Al
examen fisico destacaba un desarrollo estaturo-ponderal defi-
ciente (Ps). No cianosis. Pulsos periféricos normales. Corazén
ritmico a 130 sistoles/minuto. Soplo protomesosistdlico 2/6 en
meso y punta. Sibilancias aidadas en ambos hemitérax. No he-
patoesplenomegalia.

Laanalitica efectuada fue normal (tablal). La Rx de térax
mostraba una silueta cardiaca normal (ICT 0,52) con bronquio
izquierdo horizontalizado. Vascularizacion pulmonar normal. El
ECG presentabaritmo sinusal con ge de QRS a+70°. Hipertrofia
de Al. Imagen de BIRDHH. Ondas T negativas en precordia-
lesizquierdas. El ecocardiograma evidenci6 en la proyeccion
apical de cuatro camaras, ambos ventricul os de tamafio normal
con gran dilatacion de Al y valvula mitral normal en cuanto a
morfologiay cinética. Lafuncion ventricular sistélica eranor-
mal con disfuncion diastélica (tabla I1). Por Doppler se recoge
un flujo laminar mitral sugestivo de restriccion (relacion E/A
=3,5). Existeinsuficienciamitral ligera. El cateterismo cardia-
co demostrd unas presiones telediastdlicas de VI muy elevadas
al igual que las presiones capilares pulmonares. Existe hiper-
tension arterial pulmonar moderada. Por angiografia se observa
un VI de tamafio normal con amputacion del apex y funcion ven-
tricular conservada (FE = 57%). Insuficiencia mitral grado 2.
Véavulamitral normal. Arbal arteria pulmonar normal. Al muy
dilatada con marcada dificultad de vaciamiento en V1.

Actualmente con 8 afios de edad esta en tratamiento con fu-
rosemida y continGa con deficiente desarrollo somatico.
Funcionalmente se encuentraen ICC clase Il delaNYHA.

Cason®4

Nifia de 71922 afios que envian a nuestro hospital diagnosti-
cada de bronconeumonia con «inflamacién hepética», por em-
peoramiento de su estado general. Seis dias antes, present6 fie-
bre, palidez, sudoracidn, taguipneay marcado aumento del pe-
rimetro abdominal. Desde dos meses antes de suingreso le vie-
ne observando su madre el abdomen «abultado» y fatiga al su-
hir escaleras. Al examen fisico presentaba afectacion grave de
su estado general. Deficiente desarrollo somético (Py). Palidez,
polipnea, tirgje y aleteo nasal. Crepitantes en bases. Edemas
en miembrosinferiores que dejan févea. Pulsos periféricos dé-
hiles. Corazon ritmico a 135 sistoles/minuto. No soplos. Abdomen
globuloso con onda ascitica positiva. Hepatomegaliaa 10 cm
del reborde costal. Reflujo hepatoyugular y pulso venoso posi-
tivo. No esplenomegalia.

Laanaliticaefectuada quedareflgjadaen latablal. LaRx de
térax manifestaba cardiomegaliagloba (ICT = 0,64) con signos
de edema pulmonar intersticial. El ECG mostrabaritmo sinusal
con gje de QRS a 100°. Hipertrofia biauricular con ondas P gi-
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Figura 4. Flujo Doppler del Ilenado mitral del paciente n° 4.

gantes eimagen de BIRDHH en precordia es derechas. El eco-
cardiograma evidenciaba la tipicaimagen de ventriculos de ta-
mafio normal con gran dilatacion de ambas auriculas. El septo
y pared posterior de VI estaban ligeramente hipertrofiados. La
funcion ventricular sistélicaeranormal con disfuncidn diast6li-
ca(tablall). Por Doppler se recogia un flujo de llenado mitral
sugestivo de restriccion (Fig. 4) y existiainsuficiencia tricus-
pidea severa.

La paciente mejora con tratamiento deplectivo (furosemida
y espironolactona), aunque persiste ICC en clase |V delaNY-
HA, presentando unacrisis sincopal de un minuto de duracion
que cede espontaneamente. Se propone hacer cateterismo car-
diaco y biopsia endomiocardica con vistas a trasplante cardia-
co, negandose | 0s padres que piden alta voluntaria para con-
sultar en otro Centro Hospitalario.

Discusion

LaMR, cuando tiene afectacion esencialmente miocérdica,
puede ser de causa idiopética (probablemente un disturbio en-
zimatico-metabolico), infiltrativa (amiloidosis) o por enferme-
dades de depdsito (glucogenosis). Cuando la afectacion es en-
domiocérdica, la etiologia esté tipificada por lafibrosis endo-
miocardica o sindrome de hipereosinofilia de L offler®. De acuer-
do con otros autores® 9, muestros casos los hemos etiquetado
de causaidiopatica, yaque ninguno de nuestros pacienteshavia-
jado a paises tropicales, ni tiene evidencia alguna de enferme-
dad sistémicay |os eosindfilos en sangre han sido normales en
cuanto animero y morfologia. No obstante, al no tener nuestros
paci entes estudio bidpsico o necrépsico, no podemos descartar
con rotundidad otra etiologia.

S laMR implicafundamentalmente a VD, |os sintomas pre-
dominantes derivaran de la congestion vascular sistémica, en-
contrandose hepatomegalia, éstasis yugular, edemas periféricos,
etc., como ocurria en nuestro paciente n® 1. Si la afectacion es
primordialmente del V1, los sintomas predominantes seran con-
secuencia de la hipertension venocapilar pulmonar, tales como
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Figura 5. Ventriculografia derecha en proyeccion posteroanterior del
paciente n® 1. Obsérvese lainsuficienciatricuspideay el gran tamafio de
laauricula derecha.

polipnea, tirgje, fatiga, auscultacion pulmonar patolégica, etc.,
clinica que presentaba nuestro paciente n° 2. Por Ultimo, si se
afectan los dos ventricul os de formasimilar, o bien estamos an-
te un estadio avanzado de la enfermedad, los sintomas corres-
ponderan a una hipertension venocapilar sistémicay pulmo-
nar, tal y como ocurria en nuestro paciente n° 4.

Al cursar laMR en los primeros estadios, précticamente sin
cardiomegaliay sin soplos cardiacos, puede ser confundida con
una hepatopatia o enfermedad pulmonar como ocurrié en tres de
nuestros cuatro pacientesy su diagnostico puede ser dificil si no
sepiensaen dichaentidad. LaRx detérax suele ser de pocaayu-
daparad diagndstico, salvo que sean evidentesla cardiomegdia
y los signos de congestion vascular pulmonar. Por contra, en el
ECG esmuy caracteristico encontrar ondas P gigantes'? con po-
tenciaes bajos en precordides derechas e imagen de BIRDHH,
como ocurrié en nuestros pacientes (Fig. 1). Un patrén similar po-
demos también encontrarlo en la enfermedad de Ebstein.

La ecocardiografia-Doppler ha congtituido un gran avance
parad diagnostico de esta enfermedad. Dos de nuestros pacientes
(casos 2 y 4) presentaban, en la proyeccién apical de cuatro
camaras, latipicaimagen de gran dilatacion biauricular con ven-
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triculos de tamafio normal 6121415 (Fig. 2), mientras en el pa-
cienten® 3, ladilatacion erade Al con vélvulamitral normal, d
no estar afectado el lado derecho. El tamafio del VI eranor-
mal, asi como € grosor del septo interventricular y de la pared
posterior, hechos que la diferencian de la miocardiopatia hi-
pertréfica. El periodo de relajacion isovolumétrico del ventri-
culo izquierdo (PRIV1), medido desde e punto de méxima ex-
cursién sistélica de la pared posterior al punto de apertura mi-
tral19), estd aumentado en nuestros pacientes (tablall), eviden-
ciando ladteracion delafuncion diastélicadel VI, mientras que
lafuncion sistélicaeranormal, hechos constatados en pacientes
con MR@9179, |gualmente con Doppler, larelacion entre lave-
locidad de llenado mitral protodiastdlicay telediastdlica (rela
cion E/A), mayor de 1,5 como presentaban nuestros pacientes
(tablall) esmuy sugestiva de MR(418, No se encontraron imé-
genes de trombos atriales que suelen ser frecuentes en los adul-
tos.

El diagndstico de MR se confirma clésicamente mediante el
cateterismo cardiacol®. Nuestros pacientes presentaron unaim-
portante elevacion de las presiones tel ediastdlicas ventriculares,
siendo éstas desiguales debido a la diferente afectacion de ca-
da ventriculo. Asimismo, no hubo gradientes diastdlicos au-
riculoventriculares y existié hipertension pulmonar significati-
va (tablalll). Lasimagenes angiocardiograficas mostraron unas
auriculas dilatadas y con dificultad de vaciamiento con cavida-
des ventriculares normales y funcion sistélica ventricular con-
servada (excepto el caso n° 2 por su estadio terminal) y grados
variables deinsuficienciamitral o trictspide (Fig. 5).

LaMR presentaun cuadro clinico y hemodinamico similar
alapericarditis congtrictiva (PC), siendo muy importante dife-
renciar ambas entidades#22), ya que la PC es perfectamente
curable mediante cirugia. Nuestros pacientes no presentaron en-
grosamiento ni calcificaciones pericardicasen laRx de térax ni
por ecocardiografia. El ECG caracteristico de nuestros pacien-
tes (Fig. 1) estambién diferente a que se observaenlaPC. La
imagen ecocardiogréfica de la dilatacion auricular no se obser-
vaen laPC®42), Hatley cols. demostraron con técnica Doppler
que en la PC existe una disminucion importante de laonda E
protodiastdlica de llenado mitral al comienzo de lainspiracion.
Recientemente en una nueva publicacion@ describen que las
variaciones en dicha onda E son mayores del 25% en |os casos
de PCy menores del 10% en los casos de MR, existiendo en és-
taunarelacion E/A mayor de 1,5. En nuestros pacientes no ob-
servamos variaciones significativas de laonda E (Fig. 4) aun-
que no se hizo registro simultaneo de larespiracion, y en todos
elloslarelacion E/A fue mayor de 1,5 (tabla ). Por cateteris-
mo, las presiones tel ediastdlicas ventriculares suelen estar igua-
ladas en laPC siendo diferentesen 5 mmHg o més en laMR(1314),
eigualmente una presidn sistélicaen arteria pulmonar mayor de
50 mmHg es caracteristica de MR@), hecho que se cumpliaen
nuestros pacientes. Laregurgitacion através delasvavulas au-
riculoventriculares es frecuente en laMR y no seve en la PC(1429),
Por todo €llo, descartamos en nuestros pacientes € diagnostico
dePC.
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Desgraciadamente, no hay tratamiento especifico paralaMR.
Nuestros pacientes fueron tratados con diuréticos, mejorando
los sintomas inicialmente. Bengur y cols.? administran cap-
topril a cuatro nifios con MR durante el cateterismo y demues-
tran caidaimportante de la presion adrticasin mejoramiento del
gasto cardiaco, por |o que concluyen que no se debe utilizar
dicho f&rmaco en nifios con MR. También se han utilizado an-
tagonistas del calcio sin resultados positivost2,

El prondstico de laMR es malo como lo atestigua el que
de nuestros cuatro pacientes, dos de ellos murieron antes de
los 5 afios de su diagndstico y un tercero se encuentraen ICC
clase |V delaNYHA. Lewis® publica que de ocho nifios, seis
murieron antes delos 7 afios del comienzo delos sintomasy so-
lo tres de |os ocho sobrevivieron mas de 1,5 afios después de su
diagnostico. En pacientes adultos, la supervivencia parece ser
mejor; Siegel y cols. observan una supervivencia de 5 afios
desde el comienzo delalCC e Hirotay cols.43, en un estudio
multicéntrico japonés, observan en 26 pacientes una supervi-
vencia del 61% alos 10 afios de comenzar la enfermedad.

Con referencia atodo |o comentado, podemos sacar las si-
guientes conclusiones:

18 Enlos primeros estadios de MR, los nifios no suelen pre-
sentar soplos cardiacos ni cardiomegalia manifiesta, por lo que
se debe tener presente esta entidad ante una hepatomegalia o en-
fermedad pulmonar obstructiva.

22 En nuestros pacientes es caracteristico un desarrallo es-
taturoponderal deficiente.

32 Hoy dia, mediante ecocardiografia-Doppler se puede ha-
cer correctamente el diagndstico de MR.

42 Dehido alafalta de tratamiento especifico y € pronos-
tico desfavorable de esta enfermedad, pensamos que su mejor
actitud terapéutica actual sea €l trasplante cardiaco.
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