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Lipomatosis cardiaca y muerte subita. Diagnostico
diferencial con la miocardiopatia arritmogénica del
ventriculo derecho y la metaplasia grasa del infarto

de miocardio antiguo.

Cardiac lipomatosis and sudden death. Differential diagnosis
with arrhythmogenic right ventricular cardiomyopathy and
lipomatous metaplasia in old myocardial infarction.
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RESUMEN

La presencia de tejido adiposo en el miocardio es un
hallazgo de autopsia relativamente frecuente, no siendo
un criterio diagndstico suficiente, por si mismo, para
identificar una miocardiopatia concreta.

Presentamos el caso de un anciano, sin anteceden-
tes patoldgicos conocidos, que fallecié subitamente y la
autopsia puso de manifiesto, como unico hallazgo rele-
vante, una cardiomegalia leve-moderada e infiltracion
grasa en el miocardio de ambos ventriculos. Las arterias
coronarias presentaban ateromatosis leve con estenosis
luminal no superior al 25%. El estudio microscopico con-
firmo el diagnostico de infiltracion grasa en el miocardio
(lipomatosis cardiaca). Se realiza el diagnéstico diferen-
cial entre tres entidades nosoldgicas con similitudes en
su presentacion macroscopica pero con claras diferencias
clinicas y, principalmente, histopatoldgicas: Lipomatosis
Cardiaca, Miocardiopatia Arritmogénica del Ventriculo
Derecho/displasia (MAVD/D) y Metaplasia Grasa en el
infarto de miocardio antiguo.
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ABSTRACT

The presence of adipose tissue within the
myocardium is a relatively common autopsy finding,
without being, by itself, enough diagnostic criterion of a
particular myocardial disease

We present the case of an elderly man, with
unknown pathological antecedents, who died suddenly and
the autopsy showed, as unique relevant finding, a light-
moderate cardiomegaly and fatty infiltration in right and left
ventricular myocardium. The coronary arteries had slight
atheromatosis with luminal stenosis not superior to 25%.
The microscopical study confirmed the diagnosis of
myocardial fatty infiltration (cardiac lipomatosis). We
analyse the differential diagnosis between three diseases
with similar macroscopic features but with both evident
clinic and, mainly, histopathological differences: Fatty
infiltration of myocardium, arrhythmiogenic right ventricular
cardiomyopathy/dysplasia  (ARVC/D) and lipomatous
metaplasia in old myocardial Infarction.

Key words: Fatty Infiltration, Myocardium, Sudden Death,
Forensic Pathology.
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INTRODUCCION:

La presencia aislada de tejido adiposo en el miocardio es un hallazgo de autopsia relativa-
mente frecuente, sobre todo en los ancianos, y no es indicativa “per se” de una patologfa concreta
del miocardio. De hecho, es conocido que en el corazédn normal existe cierta cantidad de grasa
intramiocardica en las regiones antero-lateral y apical del ventriculo derecho, si bien es poco exten-
sa y suele estar en relacién con un indice de masa corporal elevado [|]. El tejido adiposo puede
acompafar también a las bandas vasculares intramurales més grandes en corazones por lo demas
normales, y en ocasiones ocupa una posicién subendocérdica [2]. No obstante, cuando la infiltra-
cién grasa es cuantitativamente mas importante y se asocia a manifestaciones clinicas de disfuncién
cardiaca 0, mas aun, cuando es el Unico hallazgo relevante en la autopsia médico-legal de una muer-
te sUbita, se plantea la necesidad de realizar el diagnéstico diferencial entre tres posibles entidades
patoldgicas: Lipomatosis Cardiaca, Miocardiopatfa Arritmogénica del Ventriculo Derecho/Displasia
(MAVD/D) y Metaplasia Grasa en el infarto de miocardio antiguo. Todas ellas pueden parecer simi-
lares macroscdpicamente pero son, sin duda, cuadros clinico-patolégicos muy diferentes.

Se expone el caso de un anciano, sin antecedentes patoldgicos conocidos, que fallecié subi-
tamente mientras paseaba por la calle. La autopsia macroscopica y microscédpica puso de manifies-
to, como Unico hallazgo relevante, un abundante infiltrado graso en el miocardio de ambos ventri-
culos estableciéndose el diagndstico de lipomatosis cardiaca.

PRESENTACION DEL CASO:

Vardn de 72 afos, ex fumador y bebedor moderado sin otros antecedentes patoldgicos de
interés, que es hallado sin vida en la via publica. La autopsia se practica a las |9 horas del fallecimien-
to seglin las recomendaciones para la armonizacion de las autopsias médico-legales del Comité de
Ministros del Consejo de Europa [3]. Concretamente se siguié el protocolo aprobado en la Red de
Muerte Subita que incluye peso, talla y perimetro abdominal del cadaver; peso y examen macros-
cdpico-microscopico de todos los drganos asi como investigacién quimico-toxicoldgica general en
sangre. Los estudios complementarios se realizaron en la Delegacion de Tenerife (estudio histopa-
toldgico) y en el Departamento de Sevilla (andlisis quimico-toxicoldgico) del Instituto Nacional de
Toxicologfa y Ciencias Forenses.

a) Examen de autopsia:

Talla 162 cm, peso 84 kg, perimetro abdominal de 104 cm. El indice de masa corporal
(IMC) = peso (kg)/[talla (m)]? era de 32 lo que significa una obesidad de grado | con obesidad
visceral [4, 5].

En el examen externo sélo destacaba una intensa congestion cefdlica. En el examen inter-
no los pulmones estaban aumentados de peso (D: 675 g, |: 490 g), con patrén de congestién y
edema de grado importante. Cardiomegalia de 485 g, siendo el valor medio esperado segin peso
corporal de 358 g (rango 271-473 g) [6]. La pared libre del ventriculo derecho tenfa un espesor de
7 mm (rango 2-7 mm) mientras que el espesor del ventriculo izquierdo era de |5 mm tanto en
septum como en pared libre (rango 0-15 mm). Abundante infiltrado graso en miocardio de ven-
triculo derecho y en pared posterior de ventriculo izquierdo formando una banda subepicardica de
2.5 x 0.5 cm que se extendia desde mesocardio hasta apex. En la pared anterior del ventriculo
izquierdo se observaba otra zona mas pequefa de infiltracion grasa de 0.5 cm de diametro. Las arte-
rias coronarias estaban permeables y con escasas placas de ateroma que determinaban una esteno-
sis luminal inferior al 25% (Fig. ).

276 Cuad Med Forense, 13(50), Octubre 2007



Lipomatosis cardiaca y muerte sibita. Diagndstico diferencial con la miocardjopatia arritmogénica del ventriculo derecho
y la metaplasia grasa del infarto de miocardio antiguo.

Figura 1. Corte transversal del corazon tras fijacion prolongada en el que se observa un aumento de la
grasa epicérdica en la pared libre del ventriculo derecho, infiltracién grasa en el miocardio del ventriculo
derecho, con hipertrofia de la pared, asi como una banda de infiltracién grasa en la pared posterior del ven-
triculo izquierdo.

b) Estudio microscopico:

El estudio histopatoldgico, utilizando Tricrémico de Masson, puso de manifiesto abundan-
te infiltrado graso en el miocardio constituido por adipocitos maduros entre los que se observan islo-
tes de miocardiocitos con estructura normal y minima fibrosis intersticial (Fig. 2 A-B). Las arterias
coronarias presentan placas fibrolipidicas en la intima determinando una estenosis luminal no supe-
rior al 25% (aterosclerosis leve). No se observa infiltrado inflamatorio ni signos de necrosis miocar-
dica reciente y/o fibrosis de reparacién.

Figura 2 A. Pared ventricular izquierda con amplio infiltrado de grasa entre el que se encuentran islotes de miocardiocitos con
estructura normal y minima fibrosis intersticial (Tricromico de Masson).

Figura 2 B. Ventriculo derecho con abundante tejido adiposo maduro en el que quedan inmersos grupos de fibras miocardi-
cas sin alteraciones (Tricrémico de Masson).

c) Analisis quimico-toxicoldgico:
La investigacion toxicoldgica general detectd la presencia de alcohol etilico en concentra-
cién de 2.59 g/L.

Cuad Med Forense, 13(50), Octubre 2007 277



J. Lucena et al.

DISCUSION:

La infiltracion grasa en el miocardio es un hallazgo de autopsia no infrecuente que algunos
autores cifran hasta el 3% de los casos [7]. Sin embargo, para llegar al establecimiento de un diag-
ndstico de certeza, este hallazgo resulta insuficiente por si solo siendo necesario recabar datos clini-
cos (antecedentes personales y familiares) y, sobre todo, complementarlo con un estudio histopa-
toldgico minucioso.

En el caso que presentamos se plantea la necesidad de hacer el diagndstico diferencial entre
la Lipomatosis Cardiaca, la MAVD/D vy la Metaplasia Grasa en un infarto de miocardio antiguo.

La Lipomatosis Cardiaca (LC) o sustitucion grasa del miocardio, sobre todo en el ventricu-
lo derecho (VD), es un proceso degenerativo que afecta principalmente a personas de edad avan-
zada ya que se encuentra en mas del 50% de los corazones normales en ancianos [8]. Se presen-
ta en sujetos sin antecedentes patoldgicos familiares ni personales ya que es clinicamente estable. Se
trata de un aumento difuso de grasa intramiocardica transmural de las regiones antero-lateral e infun-
dibular del VD y de la grasa epicérdica, con un ventriculo izquierdo (V1) habitualmente normal. La
pared del VD afectado presenta un grosor normal o ligeramente hipertréfico, es decir, no hay pér-
dida de miocitos, incluso parece que tales células fueran empujadas por la grasa y no sustituidas por
ella[l].

Fontaliran et al (1991) realizaron un estudio retrospectivo sobre 147 autopsias en las que
analizaron de forma cuantitativa el porcentaje de tejido graso en el ventriculo derecho. Observaron
que menos de la mitad de los corazones presentaban la denominada “apariencia normal” mientras
que el tejido adiposo estaba presente en la mayorfa de los casos sin relacion con la edad o el sexo.
En base a ello llegan a la conclusidn que la infiltracién grasa del ventriculo derecho es un hallazgo
normal, frecuente en las autopsias de ancianos, y no debe ser considerado una forma de miocar-
diopatia [8].

Lorin de la Granmaison et al (2001) realizaron un estudio histomorfométrico en 70 casos
de muerte violenta y encontraron un grado medio de lipomatosis afectando a la regién antero-
apical del VD en el 17% de los casos existiendo una relacidon con la edad pero no con el sexo, el
peso ni el indice de masa corporal [9].

En la LC el estudio microscépico solamente pone de manifiesto la presencia de gran can-
tidad de adipocitos, sin inflamacion y sin atrofia de los miocardiocitos que conservan su estructura
celular normal. Pero lo més representativo es la ausencia de tejido fibroso, si bien pueden encon-
trarse pequefias areas de fibrosis focal sélo detectable con microscopia de gran aumento y que
nunca representan mas del 5% del espesor del miocardio [ I, 10].

La infittracién grasa de los ventriculos sin acompafarse de tejido cicatricial es poco arritmo-
génica, por lo que no debe considerarse necesariamente una forma de MAVD/D o un sindbnimo de
la misma. Para el diagndstico de esta entidad se necesitan dos rasgos histoldgicos esenciales: a) pre-
sencia significativa de fibrosis de reemplazo y b) cambios degenerativos de los miocardiocitos atra-
pados entre las areas de tejido fibro-adiposo [ 1, 10].

A pesar de que durante siglos el “corazén graso” se ha considerado como la causa mas fre-
cuente de muerte sUbita de origen cardiaco, la LC sélo causa muerte sibita de forma excepcional
y cuando lo hace suelen estar presentes otros factores predisponentes (prolapso de la valvula mitral,
arritmias ventriculares de origen congénito o alteraciones en los canales idnicos). Por ello, en estos
casos se aconseja realizar el diagndstico de “muerte stbita en un corazén con infiltracion grasa
extensa” ya que ello no presupone una relacién de causa-efecto y deja la puerta abierta para otras
hipétesis sobre la causa de la muerte [ 1.
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De acuerdo con lo anteriormente expuesto, en el caso presentado se concluyd que se tra-
taba de una muerte subita en un anciano con lipomatosis cardiaca bi-ventricular. La alta concentra-
cién de etanol observada en la sangre pudo ser un factor que contribuyera al desencadenamiento
de una arritmia ventricular, mecanismo Ultimo del fallecimiento.

La MAVD/D es un desorden del musculo cardiaco caracterizado por un reemplazo
fibroadiposo progresivo del miocardio del ventriculo derecho, inicialmente regional y mas tarde
global, e incluso con afectacién del ventriculo izquierdo en las formas mas graves (Fig. 3). Los
miocitos residuales interpuestos entre grasa y fibrosis constituyen el sustrato ideal de las arritmias
ventriculares caracteristicas de esta entidad [I, ', 12].

Figura 3. MAVD/D en un var6n de 13 afios, sin antecedentes patol6gi-
cos, que fallecié subitamente. Se observa reemplazo casi completo de
la pared del VD por tejido fibroadiposo lo que determina una importan-
te dilatacion de la cavidad. En el tabique y pared libre del VI también
se observa infiltrado fibroadiposo. (SPF del IML de Sevilla).

Es una enfermedad arritmogénica que frecuentemente causa muerte subita en individuos
jovenes, con una edad media de 30 afios, en su mayorfa varones y con antecedentes clinicos de dis-
ritmias. En un 30% de los fallecidos por esta causa se refieren antecedentes familiares de muerte
subita en edades tempranas (menores de 35 afios), por lo que se ha descrito como una enferme-
dad genéticamente determinada, de cardcter autosémico dominante con penetrancia variable y
expresion incompleta, asociada a defectos en algunos genes que codifican proteinas de los des-
mosomas [ I, I'l, 12].

Macroscdpicamente se aprecian importantes anomalfas estructurales del VD: reemplazo
graso transmural del miocardio de la pared libre del ventriculo, mas evidente en region subepicar-
dica, y miocardio adelgazado y frecuentemente dilatado formando aneurismas saculares, que suelen
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formarse en el dpex, en el infundibulo o en la pared postero-lateral, lo que se conoce como “el
triangulo de la displasia”. No hay, sin embargo, un incremento significativo de la grasa epicéardica. La
microscopia pone de manifiesto la caracteristica infittracion grasa y el reemplazo fibroadiposo del
miocardio. Se asocian dos datos histoldgicos constantes y diferenciales: la atrofia de miocitos, que
sufren degeneracidn vacuolar con picnosis nuclear y pérdida de miofibrillas, y el infiltrado inflamato-
rio linfocitario (CD4) con focos de necrosis, que se considera como la forma inicial de la enferme-

dad en que se producen miocarditis recidivantes o crénicas que evolucionaran a la cicatrizacion con
fibrosis [1,11,12,13].

Figura 4. MAVD/D en una mujer de 35 afios que falleci6é de forma subita. El ventricu-
lo derecho presenta abundante tejido fibroadiposo con reemplazo casi completo del
miocardio que practicamente sélo se conserva a nivel de las trabéculas (Tricromico de
Masson). (SHP del INTCF-Delegacion en Canarias).

La Metaplasia Grasa es un hallazgo histoldgico frecuente en los infartos de miocardio anti-
guos. De alglin modo, el miocardio infartado es sustituido por fibrosis cicatricial y posteriormen-
te ocupado por adipocitos. Es un cuadro poco mencionado en la literatura y fue Baroldi et al
quien en 997 describié por primera vez la existencia de esta entidad y su asociacién con fallo
cardiaco agudo [14]. Mas recientemente, se ha demostrado la alta incidencia de presencia de
materia grasa dentro de regiones con reemplazo fibroso en corazones con infartos antiguos, sin
relacién con la data del infarto pero si con su localizacién, siendo mas comun en el ventriculo
izquierdo. La cantidad de grasa presente es directamente proporcional a la edad del paciente, al
género masculino y, lo mas significativo, la MG es mas habitual en individuos que han sufrido una
intervencién quirlrgica previa de bypass coronario (Fig. 5).

En un estudio comparativo histomorfométrico realizado sobre 63 corazones con cardiopa-
tfa isquémica, 63 corazones con cardiopatia dilatada de origen desconocido y |8 corazones con val-
vulopatfa crénica, Baroldi (200 1) observé una extensa transformacién de la cicatriz compacta en teji-
do adiposo en el 68% de los casos de corazones isquémicos, en el 37% de las valvulopatias créni-
casy en el 26% de las cardiopatfas dilatadas [15].

Su et al (2004) llegan a la conclusidn de que este trastorno no fue diagnosticado antes de

280 Cuad Med Forense, 13(50), Octubre 2007



Lipomatosis cardiaca y muerte stibita. Diagndstico diferencial con la miocardiopatia arritmogénica del ventriculo derecho
y la metaplasia grasa del infarto de miocardio antiguo.

Figura 5. Varén de 75 afios con doble bypass aorto-coronario que fallecié de forma
subita en su domicilio. Imagen microscopica de lesién cicatricial de infarto antiguo,
localizada en la pared posterior del ventriculo izquierdo, en la que puede apreciarse
como el colageno denso, que en un principio habia sustituido a los miocitos necroti-
cos, ha sido reemplazado por tejido adiposo maduro (Tricromico de Masson). (SHP
del INTCF-Delegacién en Canarias).

1997 porque las medidas terapéuticas frente a la patologia coronaria desarrolladas en los afos
noventa son fundamentales en su fisiopatologfa. La angioplastia, la colocacién de stents o el bypass
aorto-coronario e incluso farmacos como la aspirina, los beta bloqueantes o las estatinas no sélo
prolongan la vida del enfermo sino que podrian inducir directamente, modular o tener efectos pro-
motores de la metaplasia. El hecho demostrado de que es un hallazgo comuin en pacientes que han
sido sometidos a cirugfa de bypass sugiere que la reperfusién estimula este fendémeno [16].

El hallazgo de grasa sobre los infartos de miocardio antiguos ha dado pie a que muchos
autores consideren la hipétesis de que existen células regenerativas pluripotenciales en el corazén y
que, por la influencia de factores del microentorno (p. e. los tratamientos de la enfermedad coro-
naria), pueden diferenciarse en grasa, pero que en determinadas situaciones podrian hacerlo en
otros tejidos mesenquimales o incluso en miocardio funcionante [17].

CONCLUSIONES:
La presencia de grasa en miocardio es el criterio diagndstico menos fiable en cualquiera de
las tres entidades nosoldgicas descritas -es necesario pero no suficiente por si mismo-, por lo que

debe valorarse siempre junto a los datos personales, clinicos e histopatoldgicos que se recogen en
la Tabla I.
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TABLA I. PRINCIPALES RASGOS QUE PERMITEN EL DIAGNOSTICO DIFERENCIAL
ENTRE LAS PATOLOGIAS QUE CURSAN CON INFILTRACION GRASA EN EL MIOCARDIO.

(Fuente: Elaboracién Propia)

de género

LIPOMATOSIS CARDIACA MAVD/D METAPLASIA LIPOMATOSA
Edades avanzadas Jévenes Edades avanzadas
No hay predominio Varones Varones

No antecedentes personales | Historia clinica de arritmias
ylo sincope

Antecedentes de
enfermedad coronaria y
tratamientos especificos

No antecedentes familiares

Antecedentes familiares de
muerte subita

Aumento de grasa
epicardica

No aumento de grasa
epicardica

No aumento de grasa
epicardica

Afectacion predominante
del VD

Afectacion predominante
del VD

Afectacion predominante
del VI

Miocardio normal o

Miocardio adelgazado

Miocardio normal o

engrosado adelgazado
No inflamacién Reaccion inflamatoria
No atrofia celular Atrofia de miocitos
No fibrosis Fibrosis Fibrosis
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