Notas clinicas

ACROMEGALIC MYOCARDIOPATHY

Acromegaly is characterized by chronic
growth hormone hypersecretion.
Cardiovascular alterations such as
hypertension, left ventricular hypertrophy,
cardiac rhythm disturbances and valvular
disease are common in this disease and
are the main cause of death. Control of
acromegaly by surgery or
pharmacotherapy has been shown to
improve cardiovascular morbidity. We
report a case of acromegalic
myocardiopathy in a 59-year-old woman
with dilated myocardiopathy who
presented ventricular diameter and
contractility normalization following
medical treatment.
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La acromegalia es una enfermedad caracterizada por la hipersecrecion
cronica de hormona de crecimiento. Alteraciones cardiovasculares, como
hipertension, hipertrofia ventricular izquierda, alteraciones del ritmo
cardiaco y valvulopatias son frecuentes en esta enfermedad y
representan la principal causa de mortalidad. El control de la acromegalia
mediante cirugia o tratamiento médico ha demostrado mejorar la
morbilidad cardiovascular. Presentamos el caso de una miocardiopatia
acromegalica en una mujer de 59 afos con una miocardiopatia dilatada
que presentd normalizacién del didametro y la contractilidad ventricular
tras tratamiento médico.
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INTRODUCCION

La acromegalia es una enfermedad caracterizada por la hipersecre-
cién crénica de somatotropina (GH)!. Presenta una incidencia anual
estimada de 3-4 casos por millén de habitantes®® y, en la mayorfa de
los casos, tiene como origen un adenoma hipofisario. Las alteracio-
nes cardiovasculares en la acromegalia son frecuentes, en que desta-
can la disfuncién diastdlica, las arritmias ventriculares y valvulopa-
tias; ademds, son la principal causa de muerte en esta enfermedad®.
Presentamos un caso de recuperacion de la funcién ventricular tras
alcanzar el control de la acromegalia con tratamiento médico.

CASO CLiNICO

Mujer de 59 afios de edad remitida a la unidad de trasplante car-
diaco de nuestro centro para valoraciéon de miocardiopatia dilatada
idiopatica (MCDI). Dicho proceso habia sido diagnosticado 3 afios
antes a raiz de un estudio por dolores tordcicos acompafiados de
disnea de moderados esfuerzos, en el que se evidenciaron arterias
coronarias normales y funcion de eyeccién ventricular izquierda
(FEVI) gravemente deprimida al 30%.

Entre sus antecedentes personales destacaban hipercolesterole-
mia en tratamiento con estatinas desde hacia 2 afios, sindrome de
apnea del suefio en tratamiento con presidn positiva continua de la
via aérea (CPAP) y sindrome del tinel carpiano bilateral. No era
hipertensa ni se reconocia diabética. Present6 la menopausia a los
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51 afos de edad. No referia antecedentes familiares de
interés. La paciente fue seguida desde el diagndstico
de MCDI por los cardiélogos de su hospital de referen-
cia durante 2 afios, y referia empeoramiento progresivo
de su grado funcional; presentaba disnea de minimos
esfuerzos (clase funcional III/TV de la New York Heart
Association) con ortopnea de 2 almohadas y frecuentes
episodios de disnea paroxistica nocturna. Se opto, fi-
nalmente, por derivar a la paciente para valoracién en
la unidad de insuficiencia cardiaca avanzada y tras-
plante cardiaco de nuestro centro. Durante el ingreso
realizado para estudio pretrasplante se solicit6 valora-
cién a nuestro servicio ante la sospecha de una posible
causa endocrinoldgica de la MCD. Al realizar anamne-
sis dirigida destacaba, ademds del sindrome del tinel
carpiano y la apnea del suefio, una historia de creci-
miento acro de aproximadamente 3-4 afios de evolu-
cioén, aumento del nimero de anillo en 2 ocasiones y de
la talla del zapato en 2 nimeros, también referia artral-
gias generalizadas leves.

En la exploracién fisica presentaba presion arterial
de 110/80 mmHg, frecuencia cardiaca de 54 lat/min,
peso de 75 kg y talla de 155 c¢m (indice de masa corpo-
ral, 31), ademds de un crecimiento de partes acras, hi-
perhidrosis marcada, pliegue cutdneo engrosado, prog-
natismo y diastema.

En cuanto a las pruebas complementarias realizadas
en la paciente, destacaban: glucemia basal de 149 mg/dl
y glucohemoglobina (HbA, ) del 6,6%; los valores basa-
les de GH fueron de 3,06 y 3,08 ng/ml, sin supresion tras
realizar sobrecarga oral de glucosa (valor nadir de GH,
2,08 ng/ml); la curva glucémica era claramente patolo-
gica (glucemia basal de 142 que ascendia hasta 335 mg/
dl a las 2 h); factor de crecimiento similar a la insulina
tipo 1 (IGF-I) de 1.383 (valor normal, 71-290) ng/ml;
los demds pardmetros de la funcién hipofisaria se encon-
traban dentro de los limites de normalidad.

Ante estos hallazgos tanto clinicos como analiticos, se
solicit6 una resonancia magnética centrada en el drea hipo-
fisaria donde se hallé imagen compatible con microadeno-
ma hipofisario yuxtacavernoso izquierdo (fig. 1).

Se realiz6 un estudio Holter-ECG que mostrd un ritmo
sinusal de 49-116 lat/min, bloqueo de rama izquierda y
extrasistolia ventricular aislada. En la radiografia de térax
se apreciaba un aumento del indice cardiotoracico. En el
estudio ecocardiogréfico se pudo apreciar un ventriculo
izquierdo dilatado con contractilidad gravemente depri-
mida (FEVI, 26%) y un patrén diastdlico indicativo de
alteracién de la relajacion ventricular; ademads, se confir-
mo una insuficiencia mitral y adrtica de grado leve.

Con el diagnéstico de acromegalia por microadeno-
ma hipofisario, y al resultar ésta una de las causas po-
tencialmente reversibles de miocardiopatia dilatada, se
decidi6 posponer la inclusién de la paciente en la lista
de trasplante cardiaco a la espera de observar mejoria
en la funcién ventricular tras alcanzar el control de la
actividad de su acromegalia. Se desestimd la interven-
cién quirdrgica del microadenoma como tratamiento
primario debido al alto riesgo quiridrgico que presenta-
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Fig. 1. Microadenoma hipofisario yuxtacavernoso izquierdo.

ba la paciente, y se decidi6 instaurar tratamiento médi-
co para controlar la actividad de la enfermedad me-
diante la administracion de lanredtida en dosis de 90
mg cada 28 dias.

La paciente inici6 clara mejoria de forma progresiva
en su sintomatologia acromegdlica en las revisiones
siguientes, asi como de las concentraciones de IGF-I
dentro del intervalo de normalidad, con lo que se obtu-
vo el control de la actividad de la enfermedad desde los
6 meses de la instauracién del tratamiento médico.

En la resonancia hipofisaria de control, realizada a
los 10 meses de tratamiento, se objetivé una ligera dis-
minuciéon del microadenoma hipofisario respecto al
estudio inicial (fig. 2).

Simultdneamente, presenté mejora de su clase fun-
cional (I-II NYHA). A los 14 meses de la instauracion
del tratamiento con andlogos de somatostatina se pudo
evidenciar, en la ecografia, esa mejora; se objetivé una
funcién sistolica préxima a la normalidad (FEVI,
59%), ademas de una restitucion de los diametros ven-

Fig. 2. Resonancia hipofisaria de control realizada a los 10 meses
de tratamiento.
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triculares. En cuanto a la disfuncién valvular, se pudo
apreciar una mejoria inicamente en el componente mi-
tral, y persistian signos de insuficiencia adrtica de gra-
do leve.

Una vez alcanzado el control de la actividad de su
acromegalia con tratamiento con andlogos de somatos-
tatina, asi como la restitucion de la funcion sistdlica, se
planted a la paciente la intervencidn quirudrgica, por via
transesfenoidal, de su microadenoma hipofisario, pero
optd por proseguir con tratamiento médico por motivos
personales. En la actualidad, la paciente sigue revisio-
nes periddicas en consulta, en que muestra control tan-
to clinico como analitico de su acromegalia.

DISCUSION

La acromegalia se relaciona con una miocardiopatia
especifica, que se caracteriza por hipertrofia biventri-
cular que conlleva disfunciéon diastdlica inicial que
progresa hacia disfuncién sistélica’. El exceso de GH
e IGF-I es la causa de la mayor parte del daifio cardiaco,
aunque la hipertension arterial, la intolerancia a la glu-
cosa y las alteraciones del perfil lipidico relacionadas
con la enfermedad contribuyen a la progresion de la
miocardiopatia acromegélica®. En estudios anatomopa-
tolégicos realizados por Lie et al’, se demostré hiper-
trofia de los miocitos, junto con una intensa fibrosis
intersticial con infiltrado linfocitario, y se describe al
menos cierto grado de hipertrofia en ambos ventriculos
de los pacientes con mds de 10 afios de evolucion de la
enfermedad.

La progresion de la cardiopatia acromegdlica se po-
dria dividir en varias fases. En primer lugar, se produce
un inicio de hipertrofia ventricular cardiaca acompafiada
de un aumento de la frecuencia cardiaca y el volumen
sistolico, que configuran lo que se conoce como “‘sin-
drome hipercinético” (Gnicamente podremos observar
este estadio en los pacientes con un tiempo corto de evo-
lucién de la enfermedad). Més adelante se puede obser-
var que el grado de hipertrofia ventricular se hace mas
evidente y empiezan a aparecer signos de disfuncién
diastdlica (por alteracién y dificultad en el llenado ven-
tricular consecuente al grado de hipertrofia). La dltima
fase de esta miocardiopatia es evidente en acromegalias
de larga evolucion, donde se puede documentar dilata-
cién ventricular y disfuncién sistélica con signos de in-
suficiencia cardiaca congestiva evidentes.

El control del exceso de GH e IGF-I, mediante resec-
cién quirtrgica del adenoma hipofisario o con trata-
miento médico, ha demostrado tener un efecto favora-
ble en las alteraciones tanto estructurales como de la
funcién cardiaca®. Una reduccidn de la hipertrofia ven-
tricular izquierda suele apreciarse a corto plazo (6 me-
ses) en los pacientes tratados con andlogos de somatos-
tatina, mientras que la mejoria de la funcién diastélica
y sistdlica no suele evidenciarse hasta completar el afio
de tratamiento®.
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La restitucion tanto de los didmetros ventriculares
como de la funcién sistélica depende no sélo del con-
trol hormonal estricto de la acromegalia, sino que tam-
bién precisa del control de las complicaciones metabd-
licas que ésta conlleva, asi como de la edad del
paciente y el tiempo de evolucidn del exceso de GH/
IGF-I previos a la intervencidn, ya sea médica o qui-
rairgica'®. La edad y el exceso de GH/IGF-1 de larga
evolucidn son los determinantes principales de las alte-
raciones cardiacas. Los resultados obtenidos in vivo y
post mortem han mostrado una prevalencia de hiper-
trofia cardiaca mayor del 90% en los pacientes con en-
fermedad de largo tiempo de evolucién®.

En Ia acromegalia, ademads, hay un aumento de la
prevalencia de afeccién valvular, en que destacan las
insuficiencias valvulares adrtica y mitral como las més
frecuentes, que son caracteristicas de fases avanzadas
de la enfermedad y suelen ir acompafiadas de un grado
de dilatacién ventricular importante. Esta miocardio-
patia también conlleva arritmias, como fibrilacién au-
ricular, enfermedad del seno, taquicardias ventriculares
y bloqueos de rama, alteraciones que son més frecuen-
tes en los pacientes acromegdlicos y que aumentan con
el ejercicio.

En el caso concreto de nuestra paciente, el éxito en
el control de la actividad de su acromegalia mediante
tratamiento médico con andlogos de somatostatina su-
puso la reversion de la cardiopatia, con la consecuente
mejora de su calidad de vida.
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