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Insuficiencia cardiaca con fraccion de eyeccion preservada en
un paciente con paralisis frénica bilateral. Cuando los
biomarcadores no ayudan al diagndstico

Heart failure with preserved ejection fraction in a patient with bilateral phrenic paralysis.
When the biomarkers do not help the diagnosis
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Introduccion

La pardlisis frénica bilateral es una rara causa de
disnea, sobre todo en decubito supino y al esfuerzo'.
Muchas de estas paralisis estan relacionadas con neu-
ropatias y la neuralgia amiotrdfica es una de ellas. Se
trata de una rara entidad de etiologia aun desconocida
descrita por Parsonage y Turner en 1948; en muchos
pacientes hay antecedentes de infecciones, interven-
ciones quirlrgicas o vacunas?. La insuficiencia cardia-
ca (IC) es la enfermedad cardiaca mas frecuentemente
diagnosticada, aproximadamente la mitad de los pa-
cientes tienen una fraccion de eyeccion preservada
(ICFEp), cuyo sintoma principal es una intolerancia
severa al ejercicio®. La coexistencia de otras comorbi-
lidades como enfermedad pulmonar obstructiva croni-
ca puede dificultar el diagndstico de ICFEp.

Caso clinico

Presentamos a un varén de 45 afios, de profesion
pastor, no fumador, bebedor ocasional, que acude a
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urgencias por disnea de un mes de evolucién con em-
peoramiento al ejercicio y al acostarse, que en la ultima
semana presenta intolerancia al decubito. Cuenta que
desde hace un aho presenta limitacion al ejercicio y
que el episodio actual comenz6 tras un esfuerzo im-
portante con dolor a nivel de ambos hombros, al cual
no dio importancia. Al examen fisico el paciente estaba
taquipneico, con una saturacion de oxigeno del 85%,
FC de 102 Ipm y TA de 180/95 mmHg; en la ausculta-
cion cardiopulmonar destacaba una disminucién del
murmullo vesicular en ambas bases pulmonares con
crepitantes hasta campos medios. Inicialmente se
diagnostica de IC «no filiada» y se inicia administracion
de oxigeno con mascarilla y 40 mg de furosemida iv.
La radiografia de térax (Figs. 1A'y 1B) fue informada
como mal inspirada, con signos de redistribucion vas-
cular y derrame izquierdo. Se solicita valoraciéon por
cardiologia y se decide realizar determinacion de
niveles de BNP, que estaban elevados (235 pg/ml) y
ecocardiograma transtoracico (ETT), en el que se evi-
dencia una hipertrofia de ventriculo izquierdo (HVI)
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concéntrica moderada, sin alteraciones de la contrac-
tilidad, con una fraccion de expulsion del ventriculo
izquierdo del 58%. Los valores de la onda E y A fueron
0.6 y 0.2 m/s respectivamente, una relacién E/A de 3,
que no se modificaba a las maniobras de Valsalva; el
Doppler tisular a nivel de anillo mitral lateral mostré una
onda e de 5 cm/s (Figs. 2A y 2B) con una auricu-
la izquierda (Al) ligeramente dilatada (38 ml/m?), sin
insuficiencia mitral, ventriculo derecho no dilatado con
funcion conservada y una insuficiencia tricuspidea mo-
derada que permitié calcular una presion sistélica de
arteria pulmonar de 48 mmHg.

Con diagndstico de ICFEp se decide ingreso a cargo
de cardiologia en tratamiento con diuréticos iv., inhibi-
dores de la enzima convertidora de angiotensina y
betabloqueantes. Al segundo dia de ingreso y a pesar
de adecuada diuresis, con balance hidrico negativo, no
hay mejoria en la disnea ni la ortopnea, con intoleran-
cia al decubito y necesidad de dormir sentado por
desaturacion importante, precisando inicio de ventila-
cion mecanica no invasiva (VMNI) en modo BiPAP.

Se realiza nueva radiografia de térax sin cambios
respecto a la previa y un nuevo ETT en el cual llama
la atencién un movimiento anédmalo del septo interven-
tricular hacia el ventriculo izquierdo en la sistole y una
hipertensién pulmonar de 55 mmHg. En el examen fi-
sico se encontré una atrofia en la musculatura supra-
clavicular, deltoides con escapula alada (Figs. 1C y 1D)
y respiracion paraddjica. Con la sospecha de otra cau-
sa de disnea se interconsulta a neumologia, realizan-
dose una espirometria que muestra una FEV1/FVC de
57.4, FEV1 de 0.83 | (22.6%) y una FVC de 1.44 |
(82.6%) compatible con restriccion severa; y a neuro-
logia, realizdndose resonancia magnética cervical y
dorsal, siendo un estudio muy limitado por la intoleran-
cia al decubito del paciente pero sin hallazgos
relevantes; el estudio neurofisioldgico informa de sig-
nos agudos de denervacion en trapecios, supraespino-
sos y deltoides izquierdo; el estudio de conduccion
motora de nervio espinal accesorio derecho y axilar
izquierdo muestra amplitud severamente reducida, el
nervio espinal accesorio izquierdo con potencial motor
moderadamente reducido, polineuropatia y plexitis.
Con estos datos se hace el diagndstico de neuralgia
amiotrdfica con afectacion frénica bilateral. Se suspen-
den diuréticos y resto de medicacion para IC y se inicia
administracion de corticoides, vitaminas del grupo B e
inmunoglobulinas iv., manteniendo soporte ventilatorio
con VMNI. A pesar del tratamiento persisten los signos
de denervaciéon con escasa recuperacion funcional,
precisando al alta soporte con VMNI.

Discusion

En este paciente la disnea claramente estaba relacio-
nada con la pardlisis frénica bilateral en el contexto de
la neuralgia amiotrdfica, sin embargo en el estudio eco-
cardiografico hay datos que sugieren el diagndstico de
ICFEp (dilatacion de Al, HVI y patron de llenado restric-
tivo). La utilidad de biomarcadores para el diagndstico
diferencial de la disnea estd demostrado y su elevacion
es uno de los criterios para el diagnéstico de ICFEp, en
este caso la elevacion del BNP fue determinante para
asociar la disnea a una posible causa cardiaca, pues
es uno de los criterios diagndsticos establecidos en las
Ultimas guias de practica clinica de la Sociedad Euro-
pea de Cardiologia (ESC 2016), si ademas tenemos en
cuenta que su rentabilidad aumenta en pacientes con
incertidumbre en el diagndstico*; en nuestro paciente
habia una cierta discrepancia entre la intensidad de la
disnea y los hallazgos en las pruebas complementarias.
El cuadro clinico clasico de la neuralgia amiotréfica
consiste en antecedentes de dolor intenso en la mus-
culatura escapular seguido de debilidad progresiva y
atrofia de los musculos inervados por las raices cervi-
cales C5 y C62. La afectacion frénica bilateral es muy
rara en estos pacientes y hay muy pocos casos descri-
tos en la literatura. La paralisis unilateral idiopatica es
mas frecuente y comun en hombres; entre las posibles
causas que hay que descartar se encuentran los tumo-
res de cuello y mediastino y los carcinomas broncogé-
nicos®.La respiracion paraddjica en pacientes con para-
lisis frénica consiste en el movimiento hacia adentro de
la pared abdominal durante la inspiracién, este signo
caracteristico fue pasado por alto en la valoracién inicial
en Urgencias y durante los primeros dias de estancia
en la planta, ddndose més importancia al sintoma
(disnea). Es probable que en este caso, y dado los ha-
llazgos del ecocardiograma, pudieran coexistir sintomas
de ICFEp; ademas el paciente contaba clinica de into-
lerancia al ejercicio de un afio de evolucién. No consi-
deramos que la elevacién del BNP sea un falso positivo,
lo que si esta claro es que la intensa disnea del ultimo
mes no era de causa cardiaca. Revisando los casos
publicados de neuralgia amiotréfica con afectacion fré-
nica bilateral, la mayoria de ellos ha ingresado antes en
neumologia y son diagnosticados de alteraciones res-
trictivas por los resultados de las pruebas funcionales.
Es caracteristico en estos pacientes un empeoramiento
de la capacidad vital en el decubito por el desplaza-
miento de las visceras abdominales al térax. Para el
diagnostico es util el uso de la fluoroscopia, que mues-
tra el movimiento paraddjico del diafragma; en el estudio
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Figura 1. A y B: radiografia PA y lateral de térax donde se observa elevacion diafragmatica. C y D: se puede observar
la atrofia de la musculatura de cintura escapular, mas evidente en lado derecho.

Figura 2. A: patron de llenado mitral restrictivo. B: DTI anillo mitral lateral.

neurofisioldgico es caracteristico el enlentecimiento de
las velocidades de conduccion®. Para el tratamiento de
la neuralgia amiotrdfica se han empleado los corticoides
o las inmunoglobulinas iv. con diversas tasas de éxito.
En nuestro caso no hubo mejoria a pesar de emplear
ambas opciones. Para el manejo de la paralisis frénica
se utiliza la VMNI en modo BiPAP o CPAP; si no hay
mejoria hay opciones quirurgicas, como la plicatura dia-
fragmatica en el caso de paralisis unilateral o el implante
de un marcapasos frénico®.

Conclusiones

A pesar de que en la medicina actual el uso de bio-
marcadores se impone para ayudar al diagndstico di-
ferencial de la disnea, es importante no olvidar que un
buen examen fisico puede orientarlo y no debe ser
sustituido. La ICFEp puede coexistir con otras patologias
que enmascaran su diagndstico y por eso es importan-
te tenerla en cuenta en el diagnostico diferencial de la
disnea.
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