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I. INTRODUCCION.

La enfermedad endomiocardica es una cardiomiopatia con-
slderada dentro del grupo de las restrictiVas(l), Yy se ca -
racteriza por una endomlocarditis fibrosante..

Fué detectada inicialmente hace mas de 60 afios (2).

Descrita por primera vez en 1936 por Loffler (5), en asg
clacitn con eosinofilia, posteriormente por Davies (&) en
1947 sin asociacidén a esta. Estudios posteriores la descri-
ben relacionada con sgindrome hipereosinofilico y leucemia -
eosinotflica (5’6); san muchos los estudios realizados ==
por diversos autores quienes corcluyen en un papel cardic -
tbxicofde los eosinofilos llegando en estadios finales a la
fibrosis endomiocardica, Gerbaux en 1956\(7), postula que -
todas estas enfermedades llevan a la misma entidad ¥ que =
simplemente son vistas en diferentes estadios evolutivos..

La evolucién natural es la obliteracién de las cavida-
des ventriculares y compromiso de las valvulas auriculo-ven
triculares, determinando insuficiencia valvular mitral y/¢
tricuspidea, 5 en estadios posteflures insuficiencia cardig
ca refractaria a tratamiento médico.

El Gnico tratamiento efective es la endocardiectomia -
y/o reemplazo valvular; sin la misma la evolucién es fatal

a corto plazo uma vez que el paclente tiene manifestaciones



de insuficiencia cardiaca.

La enfermedad de Davies es endémica de Africa, princi -
palmente en Uganda donde se han detectado la mayoria de los
‘caB08, asl como en otras regiones tropicales.y subtropica -
les; en Asia, predomina en la Iﬁdia; en América tiene mayor
frecuencia en Brasil, Venezuela y Colombia,

El sindrome de Loffler tiene mayor frecuencia en zonas
templadas y se reportan la mayoria de los casos en Europa.

La leucemia eosinofilica y el sindrome hipereosinoffli-
co son de distribucibn variable, siendo la primera mas fre-
cuente en zoras templadas y la segunda puede presentarse =-
tanto en zonas templadaé como en climas tropicales depen -
diendo del factor desencadenante ya sean enfermedades para=-
sitaria, alérgicas, enfermedades cutaneas, del tejido comeg:
tivo, neoplasias, idiopAticas, etc.

En México la enfermedad no fué detectada siné hasta --

1971 por Contreras y cols.(B)

« Recientemente se han detectg
do algunos casos (6), tres de estos en asociacién con eosing
filia en el Hospital de Cardiologia y Neumologia del Centro
Médico Nacional.

El motivo de esta presentacibn, es el de reportar tres
casos mas de la enfermedad que se estudiaron en el mismo --
hospital y hacer una revisidén de 1la literatura a propbsito

de los mismos,



1. REPORTE DE CASOS
CASO Noe 1

Femenino de 55 afiosy mestiza, originaria del estado de
Tabasco, con probable tuberculosis pulmonar a los 45 afios,
tratada con antituberculosos y con buenos resultados,

Su padecimiento lo iniela a los 50 afios con disnea pro-
gresiva hasta llegar a la clase funcional II de la New York
Heart Association (NYHA), ademas de edema de miembros infe-
riores progresivo hasta llegar a la anasarca y la clase fun

cional IV, motivo por el cual se inicla manejo econ digoxina

= ¥ furosemida, presentando mejoria relativa imlcial para pog

teriornente caer em insuficiencia cardisca refractaria a -
tratamiento médico, ‘ . .
La exploracidén fisica reveld: manifestaciones de insufi
ciencia cardiaca de predominio derecho, manifestada por in-
gurgitacién yugular IV, pulsc normal, signo de Kussmaul, -
choque de la punta en sexto espacio intercostal izquierdo y

linea medio-clavicular, ruidos cardifacos ritmicos con fie

cuencia de 90 por minuto; soplo mitral regurgitante I/IV,

saplo tricuspideo regurgitante I/IV que aumsntaba con la --
postinspiracidn; hepatomegalia congestiva a cuatro centi{me-
tros del borde costal.

La radiografia de TSrax mostrd: Cardiomegalia I-III, -

con crecimiento de las cuatro cavidades cardiamcas e hipertgn
s8idn venocapilar pulmonar leve,



Electrocardiograma con ritmo sinusal, AQRS a 300. frecuencia
cardiaca de 90 por minuto, crecimienta de auricula y ventri-
culo izquierdos y trastornos difusos de repolarizacidn.

Ecocardinograma compatible con insuficiencia tricuspldea
moderada; insuficiencia mitral ligera y derrame pericardico
de moderado a importante (se sugiere investigar fibrosis en
domiocardica).

Las pruebas de funciém ventricular con una fraccién de
expulsibén del ventriculo izquierdo de 59%, se obgservd dila-
tacibén de la auricula izquierda importante y del ventriculo
izquierdo y auricula derecha moderada.

Laboratorio sin alteracioneé inportanfes. '

Cateterismo cardiaco con las siguientes presiones: TAP:
27/12/16, VD: 22/12, AD: 16, VI: 120/15, Ao: 120/72/92, =-
(mmhg), Angiocardiograma selectiva: cavidad ventricular iz
quierda lisa, amputacién del apex y disminucién generaliza-
da de la contractilidad, ademas de insuficiencia mitral grg
do II, que se hace mas aparente por extrasistoles; ventricu
lo derecho con franca reduccién y deformacién, observandose
morfologia tubular con regurgitaciom tricuspidea masiva y -
progresidén lemta del material del constraste por la arteria
pulmonar, ‘

Con el diagndstico de fibrosis endomiocardica de ambos
ventriculos e insuficiencia mitral y tricuspidea, se somete
a intervencidén quiriargica, enconirandose el 60% del ventricu

1o derecho ocupado.por tejido fibroso de endocardia..



Se reseca el tejido fibroeo y se lmplanta prbtesis de Bjork
Shilley en posicién tricuspidea. El ventriculo izquierdo se
encuentra tambien ocupado por tejido fibroso em un 70%, re-
secandose este e¢ implantandose protesis de Bjork Shilley en
posicién mitral; ambas valvulas implantadas por insuficien=
cia valvular importante y mal aparato subvalvular mitral.
Cursa sin complicaciones en el transoperatorio. En el
postoperatorio immediato presenta manifestaciones de bajo -
gasto cardiaco que mejoran con dopsmina, Posteriarmente su
evolucién fué satisfactoria; un ecocardiograma de control -
demostra mejoria de la contractilidad y buen funcionamiento
de ambas valvulas; un'cateterisﬁo de contro; demostrd cavi-
dédes ventriculares de mayor tamafio, mejoria del funciona =~

\

mienta ventricular y disminucién de las presiones..



CASO No.. 2

Femenino de 40 aflos, mestiza, originaria del estado de
Oaxaca, ¢on cuadros de faringoamigdalitis de repeticibém en
la infancia, diagndéstico de tuberculosis pulmonar cuatro e
afios antes y con tratamiento no especificado durante dos mg
8eg,

Su padecimiento lo inicia siete afios antes con disnea -
progresiva'de esfuerzo y edema de miembros inferiores, tres
afios después llega a la clase funcional II ¥y es manejada en
forma irregular; dos meses antes de su ingreso hospltalario,
la disnea llega a los minimos esfuerzos y la Gltima semana
con ortopnea y crisis de disnea pa;dxistica Aocturna. _

En la exploracidmn fisica, se encontr6: cianodsis discre-
ta de lechos ungueales y labial, ingurgitacidém yugular gra-
do II1, choque de la punta en sexto espacio intercostal yl-
linea axilar anterior, auscultacidén de doble lesidén mitral
e insuficiencia tricuspidea, derrame pleural derecho, esca-
sos estertores bilaterales, hepatomegalia congestiva a sle-
te centimeiros por debajo del borde costal derecho, edema -
de miembros inferiores (xx), sendo manejada con digoxina y
furosemida,.

La radiografia de tbrax con cardiomegalia grado III, ~-
cuatro arcos em el perfil izquierda, hipertensi6tn venocapi-
lar pulmonar (xx), hipertensién arterial pulmonar {xxx), de
rrame pleural derecho.

Electrocardiograma con ritmo sinusal, crecimiento de la

auricula izquierda y ventriculo derecho ademas de bloqueo -



completo de la rama derecha del Haz de His.

Ecocardiograma con estenosis mitral apretada y area val
vular de .75 cms,a. Ddble lesi6bn tricuspidea, hipertensién
ar.erial pulmonar. Diametro sistbdlico de la auricula izquier
da de 46, diametro sistdlico del ventriculo izquierdo de 36,
diidmetro diastélico del ventriculo izquierdo de 45, diame -
tro diastélico del ventriculo derecho de 53, y diametro sis
télico del ventriculo derecho de 53..

El laboratorio detectd eosinofilia de 20 y 41% en dos -
determinaciones, velocidad de sedimentacién globular de 40
mm,, coproparasitostopicos con huevecillos de ascarisllun-
bricoides y tricocefalos.

El cateterismo cardiaco con las sigulentes presiones: -
AD: 10, VD: 70/10, 'r'AP: 70/30/35, Cuiia: 25, VI: 220/10, Ao:
120/?0/95 (mmhg), fndice cardiaco 2,47, area valvular:.99 -
cms.? Rp-RB: .36. Angiografia selectiva, ventriculo izquieg
do ¢on apex amputado, y morfologia de "Haz de corazones", =
cavidad dilatada, movilidad disminuida, aortograma normal,-
auricula y ventriculo derechos dilatados con movilidad dis-
minuida.

Con el dlagnbstico de estenosis mitral pura y apretada e
insuficiencia ;}icuspidea reunaticas y probable fibrosis en
domiocardica, se interviene quirlirgicamente encontrandose:
cardiomegalia grado II-I1II, pequefias granulaciones blanque-
c¢inas en orejuela derecha, valvula mitral con estenosis fi-

brosa, vélvula tricuspidea con imsuficiencia grado III, -



fibrosa y retraida, Se implantd protesis de Bjork Shilley -
en posicibén mitral y de Argell Shilley en posicién tricuspi
dea, tomandose ademas biopsia de endocardio del ventriculo

izquierdo, El. transoperatorio y postoperatorio fueron satig
factorios, El reporte de la biopsia realizado durante el agc
to quirfirgico fué de estenosis mitral reumatica inactiva no
caleificada, insuficiencia tricuspidea reumatica inactiva -
no calcificada, endocardio con fibrosis subendocardica e -
hipertrofia del miocardio.

Unas pruebas. de funcién ventricular de control. mostra -
ron:\fraccién de expulsién. del ventriculo izquierdo de 33%,
dilatacibén de cavidades derechas, ventriculo izquierdo de
tamafio normal, con'hipoquinesia generalizada; en:analisis -
de fagses mostrando despolarizacibn. del ventriculo izquierdo

¥ en forma retardada el ventriculo derécho.



CASO No. 3

Masculino de 32 afios, mestizo, originario del Distrito
Federal, sin antecedentes de importancia.

El cuadro clinico lo inicia tres meses antes de su in =
greso al hospltal, manifestado por disnea progresiva de es-
fuerzo hasta llegar a la clase funcional III de la NYHA y -
presentando datos clinicos de insuficiencia cardiaca congeg
tiva un mes y medio antes de su ingreso, Es manejado con di
goxing y furosemida, con lo que mejora hasta la clase fun -
clonal. II.

En la exploracifn. fisica se encontrd: ingurgitacibm yu -
gular grado II, reflujo-hepatoyugular ¥ signo de Kussmaul -
positivos, hepatomegalia congestiva a 4 cms; por debajo del
borde costal, estertores infraescapulares escasos, choque®
de la punta en quinto espacio interecostal izquierdo por fue
ra de la linea medioc clavicular, soplo mitral regurgltante
grado 11/1V, soplo.tricuspideo regurgitante 1/IV.que aumen-
taba con la postinspiracibdn, edema de miembros inferiores(x).

La radiografia de térax con cardiomegalia grado II, cre
cimiento de las cuatro cavidades cardiacas, hipertensidn ve
nocapilar pulmonar (xx), vena cava dilatada,.

Ecocardiograma compatible con cardiomiopatia infiltrati
va, investigar fibrosis endomiocardica, con predominio del
ventriculo derecho, presidén diastdlica final de ambos ven =

triculos elevados, derrame pleural y pericardico.



Cateterismo cardiaco con las siguientes presiones: Cu -
fia: 20, PAP: 25/18/22, VD: 25/14, AD: 20, Ao: 105/80/95, -
VI: 105/25. Anglocardiograma selectivo: veatriculo izquier-
do con ausencia de camara de entrada, observandose imagen -
tubular que comunica la valvula tricuspide-con la pulmonar,
ventriculo izquierdo com cavidad reducida de capacidad, pa-
redes muy gruesas ¥ regurgitacién del medio de:contraste a
la suricula izquierda grade III-IV,.

Laboratorio: eosinofilos aumentados, trombocitopenia ¥
alargamiento de los tiempos de coagulacibén por insuficien -
cia hepatica e hiperesplenismo por congestién pasiva créni-
ca (hiopsia'hepética). .

Con diamgnéstico de fibrosis endomiocardica se intervie-
ne quirdrgicemente encontrandose: cavidad ventricular dere=
cha obliterada casl totalmente por fibrosis,.valwvula tricus
ride deformada y adherida a los vestigios de la cavidad —
ventricular; ventriculo izquierdo con fibrosis importante -
que reduce la cavidad en un 50%, walvula mitral fibrosa, -
engrosada y deformada, adherida a la pared del ventriculo iz
quierdo, cavidad auricular derecha con fibrosis importante
¥ reduccién de la cavidad en un 75%.

Se resecé el endocardia fibroso del ventriculo derecho,
izquierdo y auricula derecha y se implanta protesis mitral

de Bjork sShilley y prétesis tricuspidea de Ionescu Shilley,



Cursa el transoperatoria con sangrada importante que se
corrige con unidades de sangre, ademas de bloqueo A~V de -~
tercer grado que ameritd marcapaso temporal, regresando pog
teriormente al ritmo sinusal.

Actualmente el paciente me encuentra en clase funcional
1, sin manifestaciones de imsuficiencia cardiaca, con rui -

dos protésicos normales;



TABLA 1

DATOS HEMODINAMICOS (Presiones mmig, )

CASO 1 CAS0 2 CASO 3
AD 16 10 20
TAP Y 27/12/16 70/30/35 25/18/22
VD 22712 20/10 25/14 |
VI 120/15 120710 105/25
Ao $120/72/92 120/70/95 105/80/9%
PCC 2 25 10
IC ? 2. 47 ?

Abreviaturas: AD: Auricula derecha; TAP: Arte-
ria Pulmonar; VD: Ventriculo derecho; VI: Ven-
triculo izquierdo; Ao: Aorta; PCC: Presibn Ca-

pilar en cufia; IC: Indice cardfaco.



TABLA 2

DATOS DE ANGIOGRAFIA SELECTIVA.

CASO 1 CASQ_ 2 CASQ 3
Velie YD + VI I YD & VI =}
D, G, VD &+ VI VD & VI VD + VI
RaMe * & - + + 4
R.T, £+ 4 + + + 4 4
M, T, ¥D - VD
MeAshs VI Vi : vl
D, C, AL & AD A+ 4D AL & AD

Abreviaturas: V,A.: Ventriculo afectado; D.G.: Disquinesia

generalizada
clon tricusp

dea;

R.M.: Regurgitacion mitral; R.Y.: Regurgita-
+Le: Morfologia ‘fubular; M,A.A.: Morfo-

logia apex amputadao; D.C..: Dllatacion de cavidades.



III. REVISION DE LA LITERATURA
A) EPIDEMIOLOGIA,

La enfermedad endomiocardica es una entidad elinico-pa-
tq}égica que ocurre esporadicamente en. todo el mundo, siendo
endgmica en parte de Africa. Esta enfermedad fué descrita -
inicialmente por Loffler en 1936(3), en asoclacibn con eosi
nofilia; posteriormente han sido descritos multiples casos
de la epiermedad en todo el mundo, en asociacidn de grado -
variable con eosinofilia,

En Africa, fué descrita inicialmente en Uganda por -
Bedford y Konstam en 1946(9), analizando los casos de 40 —-
g0ldados africanos con enfermedad cardiaca y que en el repor
te histopatolégico postmortem se demostrd fibrosis subendo-
cardica, Davies en 1947 trabajando en Uganda encontr§ fibrg
8is endocardica en la necropsia de tres pacientes a nivel. -
ventricular, haciendo posteriormente una descripcidén detalla
da de la enfermedad en 1954-55, dirigiéndose la atenciém -
principalmente al grupo étnico kwanda-Borundi, donde detec-
ta 82 casos dela enfermedad hasta 196l. Estudios postmortem
posteriaores en Uganda, confirman su alta frecwencia en la -
zona. Durante el periodo de 1950 a 1965, Connor y ColS.; ==
'Cyaper,'ﬂuxt ¥ Cols., reportan estudios necropsicos de 172
casoB con un 63% ocurridos en inmigrantes de la tribu -
Rwanda,

En el periodo. de 1965 a 1968, cambid la frecuencia de es =
tas hallazgos en necropsias, siendo mas frecuentes en Kampp

la, Uganda. En 1977 Hutt, describe la enfermedad endomiocar
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dica como la tercera causa de enfermedad cardfaca con un 13%
de todas las muertes y un predominio entre los del grupo &t
nica Rwanda,

La enfermedad endomiocardica en otra parte de Africa, -
ha sido descrita en Kenia por Turner y Manson-Bahr en 1960;
en Tanzania por Makene en 1970, slendo casos esporadicos en
ambos lugares. En 1968 Lowental y Finp describen un caso en
Zamhia; Gelfand en 1957 en Zimbabwe y Biylsma en Mozambiguej;
en Nigeria fué descrita inicialmente pdr Nwokolo en 1955, -
Brooklinton y Edington en 1972 describen 41 casos de la en-
fermedad, slendo la serie mas grande en Africa fuera de =~
Uganda. La enfermedad endomiocardica es raras en Zaria y en
el norte de Nigeria; tambien han sido descritos algunos ca-
808 en Costa de Mhrfil, Ghana, Zaire y Sudan.

En Asia, la enfermedad es endémica en el sur de la In -
dia eserita inicialmente por Nagaratnam y Dassanayake en --
1959, ¥y Gapi en 1968; en el norte de la India por Datta y -
. Cols, en 1977: en Malaya por Body enr 1957; en Vellore India,
Cherian describe 29 casos de la enfermedad en 1983(10); en
Kerala India Vijayaraghavan en 1983, describe 15 casos (ll).

En América han sido descritos en Brasil por Fagundez en
1963(6), Andrade y Guimares en 1964, Carvalha en 198&‘12) -
reporta 1os (ltimos doce casos en este pals; en Venezuela -
Suarez y Suarez en 1967 y Puijbo y 0015.(13)en 1983 repor -

tando 23 casos de la enfermedad.-
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En Colombia Correa y Cols. en 1963; en Argentina por Ru
giera y Cols.; en Jamaica por Lupley y Cols.. en 1974; sn Eg
Tados Unidas por Stwart y Hayes en 1963; y en México la en-
fermedad es descrita por Contreras y Cols, en 19?71,

Reclentemente han sido descrites 6 casos de la enferme-
dad por Navarro y COls,(?) en el Hospital de Cardiologla ¥y
¥ Neumologia del Centra Médico Naclonal distintoa m los de

esta presentacidn,
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B) CONSIDERACIONES ETIOLOGICAS.

Se han hecho diversas investigaciones para deteétar la
causa de la enfermedad, pero hasta la fecha permanece aun -
desconocida»(lu’IS).

Considerandose diversos factores en la @tiologia entre
los cuales tenemos: Nutricionales; la enfermedad endomiocar
dica es una entidad que se desarrdlla en paises donde la pQ
breza y la desnutricién son relevantes; sin embargo tambien
se ha detectado en personas bien nutridas residentes de si-
tios endémicos v.Z. Africa Tropieal; ademas la desnutricién
no explica su predominio en &reas tropicales y en grupos &%
nicos especificos en un mismo pais. Serotonina: el exceso -
de serotonina en la sangre produce lesiébn. cardfaca como en
el sfndrome carcinoide; se argumenta que en las regiohes --
tropicales donde se consumen grandes catidades'de platano -
ricos en serotonlna, esta era la que producia las lesioaes
card{acas, sin embargo esto no pudo ser apoyada por gbser-
vacibén clinica ni en animales de experimentacidn, quedando
plenamente establecidc en el momento actual que la seroto-
nina no juega ningln papel en la enfermedad endomiocirdica.
Deficiencia de vitamina E: se ha demostrado que la deficign
cia de vitamina E, produce lesiones similares a la fibro -
eis de la enfermedad endomiocérdica; el papel de la vitami
na E en el hombre, es la prevencidn de la oxidacién de los
lipidos tisulares, su deficiencia lleva a la autoxidacién
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de los lipidos insaturados con depbsito de cuerpos ceroldes
en los tejidos, éstos finalmente se fibrosan y en el endo -
cardic llevan a la fibrosis endocardica; sin embargo, qued§ .
plenamente descartada esta consideracibm ya que en estudios
de experimentacidn se encontraron niveles séricos normales
de vitamina E en pacientes con enfermedad endomiocirdica, =-
Obstruccidn de los linfaticos cardiacos: Fué sugerido por -
Miller Piek y Katz en 1963, ellos produciendo bloquec de =-
los linfiticos cardiacos en perros, produgeron hemorragias
ventriculares subendocardicas y engrosamiento del endocar -
dia por incremento del tejido fibrosos y elistica, sin embzr
go esta no pudo ser confirmado posteriormente em estudics -
de exﬁerimentacién ». Cardiopatia reumatica y enfermedad en-
domiocardica: Existen algunas similitudes entre ambas enfer
medades, como son: edad, Bexo, distribucidn geografica y -
ambag son enfermedades que se caracterizan por trastornos -
del tejido conectivoc por mecanismo de hipersensibilidad, ==
ademis ambas pueden coexistir como ha sido reportado previa-
mente y como. se demuestra en nuestra paciente del caso nime-
ro 2; sin embargo. las lesiones patolégicas son diétintas ¥
existen muchas comunidades domde la cardiopatia reumatica -
es frecuente y la enfermedad emdomiocirdica es rara. Aspec-
tos Inmunolégicos: Se han comsiderado, aunque no son especi
ficos para enfermedad endomiocardica; se han descrita ==

depbsitos de IgG en el sarcolema y sitios subsarcolémicos
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de depbsito de estos anticuerpos; detectandose ademas un =
incremento en los niveles séricos de anticuerpos contra te-
jidos cardiacos, en relacién directa tambien con titulo --
elevados de anticuerpos antimalaria tipo IgM, anticuerpos - .
antitiroideos, anticuerpos contra células parietales y fac-
tor reumatoide; sin embargo, no se ha llegado a establecer
un verdadero "sfindrome inmunolégico tropical" en relaciféa -
a las enfermedades endomiocardicas.

Eosinofilia y enfermedad endomiocardica: en 1879 Paul -
ehrlich describe ante la Sociedad Fisiolégica de Berlin, el
rapel de los eosinofilos en la defensa del organismo, pos -
teriormente, su participacién en enfermedades alérgicas y -
Parasitarias es deserita por diversos investigadores.

Desde hace mas de 60 aﬁos(z)

» €5 conocida la presencia

de.eosinofilos degranulados, eosinofilia y dafioc cardiaco; -
posteriormente Loffler, describe esta asociacién en 1936, -
siendo este el principio de una serie de investigaciones de
esta asociacidn, eosinofilia-dafio cardiaco, no llegandose -
a concluir inicialmente el papel de los eosinofilos en esa

enfermedad, ya que Davies en 1947 la describe pero sin relg
cidn a eosinofilia. En 1956, Gerbaux postula que tanto la -
enfermedad de Davies, la endocarditis de Loffler, como el -
sindrome hipereosinofilico y la leucemia eosinofilica, lle-

van a ls fibrosis endomiocardica por participacién de --

los eosinofilos y que el hallazgo de eosinofilia ¢ no en -
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ellos, es solo cuestidén de la etapa de evolucibdn en el que
Se encuentrah, predominando en las etapas inicieles la eosi
nofilia, inflamacibn y dafio de cbélulas enddcardicas, por =~
ejempld, la endocarditis de Liffler y en fases tardias la fi

"% brosis sin eosinofilia como en la enfermedad de Davies. L&=

gleamente cualquier enfermedad que condlclione eosinofilia,-
bajo ciertas circunstancias del huésped puede llevar a la -
enfernedad endomiocirdica (5,6,15,16),

S$in embargo, no tada la evidencia es a favor de esta -~
asociacidn, estando en contra algunos autores con la misma,
como Shaper en 1968 (1?), quien describe las ﬁiferenc;aa mg
croscépicas, en la distribucidn del engrosaniente cardiaco
entre la variedad eosinofilica y no eosivofilica; otro pun-
to de diferencia es la ausencia de procesos arteriticos en
la enfermedad de Davies, ademas de la distribucibén en edad,
8ex0 y algumas caracteristicas en la presentacibédn clinica ¥
cardialégicas entre ambas enfermedades es distinta.

Sin embarga 1la mayor parte de la evidencia es a favor
del efecto cardiotdéxico de los eosinofilos; tres puntos por
geparado apoyan esta relacibn: 1. Estudios clinicos: es am-
pliamente conocido el dafic cardiaco en el sindrome hipereo-
sinofilico (5), la leucenia eosinofilica(s), ¥ la endocar -
ditis de Loffler (3). siendo el factor comun la eosimofilia

y unicamente en la enfermedad de Davies no se habia - -

detectado esta asociacidn, pudiendose explicar la ausencia
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de eosinofilia en ella, porque la enformedad en sus etapas
iniciales es asintomatica cuanda puede existir eosinofilia

Yy es detectada en etapas tardias cuando hay compromiso hemg .
dinamico por la fibrosis y la eosinofilia ya ha desaparecido.
2e. Eoginofilos Degranulados: se ha detectado en las enfermg
dades que cursan con hipereosinofilia, degranulacidn de las
vacuolas de los gosinofilos, sugiriéndose que los granulos
de ellas, son los que condicionan el dafio cardiaco, comg =

ocurre en el sindrome hipereosinofilico idiopatico; ademas

de la evidencia aportada por Davies en 1985(18), donde en

cuentra degranulacidén. de los eosinofilos en las fases ini

4>

ciales de la fibrosis endomiocirdica de los trbépicos; por

otra'parte, también Olsen_(lg)denueetra eosinofilos degranu
lados en.ambas formas de enfermedad endomiocirdica eosinofi
lica y no eosinofilica; Jaski en 1978(20), demuestra esta =
degranulacién. en hipereosinofilia producida por carcinoma -
de pulmén, que condiciona dafio cardiaco; por lo anterior au
menta la posibilidad de que la degranulacién puede ocurrir

localmente en el corazém sin eosingfilia ni eosinofilos de=-
granulados en sangre periférica. Siendo estos hallazgos im-
portantes los que apoyan una patogénesis comin relacionado:

con los granulos de proteinas basicas mayores sobre el cora
'2bn, 3.. Dafioc de células cardiacas "in vitro": estudios rea-b
lizados in vitro por Spry, Tai y Davies (21), demuestran el

efecto tbxico sobre células cardiacas de ratas, con protei-
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nas basicas mayores de eosinofilos humanos; demostrandose -
que estas proteinas basicas mayores se unen firmemente a la
membrana celular y alteran la permeabilidad al sodio, sien-
do tambien capaces de afectar la respiracién mitocondrial =
por compromiso de dos enzimas del metabolismo axidative, la
piruvato deshidrogenasa y la 2-oxo-glutarato deshidrogenasas.

Finalmente el porqué de este dafio cardiaco es decrito -
por Olsen y Spry en 1979(22). postulando la ausencia de un
factor inhibidor de las proteinas basicas mayores enm algu -
nos pacientes con eosinofilia; ya que por lo general en los
pacientes que tienen eosinofilia como ocurre en los asmati-

cos, hay una baja incidencia'de enfermedad endomiocardica.

' Por otra parte, se ha considerado que en los ,trépicos -
donde la incidencia de paludismo es alta y con cuadro3 re <
petitivos del mismo, algunos pacientes preséntan uha reac -
cién inmunolégica anormal quwe induce eosinofilia con una -~
anormal reaccién hacia el tejido cardiaco.(g).
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C) ASPECTOS PATOLOGICOS.

La enfermedad fué descrita ampliamente tanto en sus as-
pactos macroscdpicos como microscdpicos por Davies enm 1948;
Davies ¥y Ball en 1955, Edington y Guilles en 1976, y Fauci
en 1982,

La enfermedad endomiocArdica se caracteriza por fibrosis
" que afecta los ventriculns‘en distribucion variable; en --
1968 Shaperil7) describe canco-tipos de distribucidn: -
Tipo 1: La fibrosis afecta unicamente sl apex. Tipo 2: Afe¢
ta el apex y se extiende hasta envolver el area valvular, -
Tipo 3: Afecta unicamente 15 fegibn valvular, Tipo 4: Pre -
senta leciones aisladas en el apex ¥y en la regibn valvular.
Tipo 5: Las lesiones sor en parche y afecta otras areas dig
tintas al ‘apex y las vilvulas. Obviamente los tipos 2, 3 ¥
4 se pueden manifestar como: incompetencia auriculo-ventricu
lar, y los tipos 1 y S no tener ninguna manifestacién clini
ca.

81 la fibrosis es extemsa, puede causar reduccibn de la
cavidad ventricular y del llenado ventricular, al misag ==
tiempo que puede impedir la contraceién sistédlica y reducir
el volumen latido y el gasto cardiaco.

Estas lesiones se presentan en fases tardias de la en -
fermedad, pero lo que ocurre en las fases agudas o inicia -
les es descrito por el misme Shaper, quien menciona que en

la mayoria de 1los casos, en las fases iniciales de la enfer



medad endomiocardica, las lesiones estam cubliertas por un -
trombo guave, esponjoso, verde-grisaseo, que posteriormente
se organiza, terminando en tejido fibroso (fig. 1l).

Los cambios ultraestructurales de la enfermedad estan =
ampliimente descritos en la literatura (4,17) Yy podemos -~
representarlos de la sigulente forma: 1. Engrosamiento fibro
50 por tejldo conectiveo com una apariencis de capa, con ce-
lularidad vartable que puede medir varios milimetros de gro
sor. Este tejido fibroso se puede extender entre las fibras
musculares del miocardic y puede tambien afectar las valvu-
las cardiacas nniéndolas al endocardio mural, condicionando
econsiderable restricecién de la movilidad de las valvas, prin
cipalmente la mitral posterior, con una resultante regurgi-
tacién valvular, Las crpas profundas del tejido engrosado -
pueden tenef tejido de granulacidn, con crécimienxo de numg
rogos vasos sanguineos, En areas mas superficiales puede en
contrarse gran cantidad de material fibrinoide, ademas de =
depdsitos caleificados en areas de engrosamiento cardiaco -
2+ Trombosis mural, la cual afecta el endocardio mural y es
a traves de este factor que se inicia el engrosamiento car-
diaco. El cambio final es a consecuencia de la organizacion
del trombo. Este trombo puede estar presente tanto en areas
engrosadas como no engrosadas y puede contener gran canti -
‘dad de eosinofilos. 3. Trombosls, cambios fibrinoides y reac

cién de células inflamatorias, envuelven a los pequefios va-
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Figura l: Diagrama esquematico de los varios mecanismos po-

tenciales de dano cardiovascular en la enfermedad endomio -

cardica, EL dafio inicial es al endocardio con subsecuente -

formacidon de trombo. ELl trombc puede envolver a las valvu -

las auriculo’ - ventriculares con alteracién de la funcién -

valvular e incompetencia. Tambien el trombo se puede desprgh
der y condicionar una embolizocidn pulmonar o periferica.

~ La fibrosis del endocardio dafado puede llevar a la endomig

cardiopatia restrictiva.

Tomado de: FAUCI et al: Ann Intern, Med., 1982;97:78-92.

N
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808 coronarios intramuralese. 4. Infiltracién de eosinofilos
en el miocardio y endocardio puede estar presente perc mo =
es un hallazgo congistente,

La presentacidén de las cwatro descripciones anteriores,
68 en funcién del grado de actividad y del estadio de la ep
fermedad cardiaca, Postulandose por muchos autores el daiio
endotelial por las proteinas‘bésicas mayores de los eosino~
filos que condicionan trombosis mural y organizacién con.ﬁ;l
brosis endocArdica progresiva con escasos o ningfn eosinofi

2o en fases tardias.
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D) MANIFESTACIONES CLINICAS.

El cuadro clinico de la enfermedad endomiocardica va a
estar determinado basicamente por la enfermedad inicial que
lleva a estaj de ahi la diferencia en las manifestaciones =
clinicas iniclales entre la enfermedad de Davies y el sin -
drome hipereosinofilico, donde el factor determinante es el
grado de eosinofilia y cierta predisposicién del huésped, -
(5'9'21), al dafio cardiaco pof los eosinofilos,

Se han encontrado ciertas diferencias (18) como la edad
de presentacibmn, em la variedad eosinofilica (zonas templa-
das) es entre los 20 y 4O afios, mientras que en la no eosi-
nofilica (zona tropical) es entre 8 y 30 afios con una fre -
cuencia mayor en 108 hombres en. la primera y de igual pre -
sentacidén para hombres y mujeres en la -segunda; destacando
tambien en esta fGltima un nivel socioeconbmico bajo con deg
nutricién importante (Fig, 2).

' Las manifestaciones clinicas van a depender tembien de
la aftinidad de los eosinofilos por el tejido cardiace y da-
fio subsiguilente o bien del dafio en tejido extracardiaco, cg
mo 1o podemos encontrar a nivel pulmonar, ocular, gastroins
testinal, neuroldgico como lo encontramos en el sindrome : =
hipereosinofilico.

En las fases iniciales de la enfermedad, puede haber ==
sintomas inespecificos como; debilidad, fatiga, tos, disnea,

mialgias, sngioedema, exantema, fiebre, rinitis o unicamente



Reino Unido (11 pacientes)
Rango de edad 20-40
Alta incidencia en hombres

Marcada persistencia eosinofilia

Lesidn cerebral y .

.anorexia
.perdida peso
.fiebre

+Los

TLesiones de piel

Figura 2.

en retina (vascu- Edema periorbi
lar). tario.

infadenopatia Hiperplasia pz
rotidea.

«Talla baja
.Bajo nivel

. . socioecond-
isplenomegalia mico °
Ascitis .desnutri

\Hemorragia en Ascitis
astillas. Parasitos

India y Brasil (55 pacientes)
Rango de edad 8-30
Igual incidencia,

«Eosinofilia variable

.Comparacién de los hallazgos clinicos generales depacientes
‘con enfermedad endomiocardica en el Reino Unido, la India y

Brasil.

De acuerdo a las diferencias encontradas, se puede sugerir
que los pacientes de las regiones templadas tienen un tras-
torno mas agresivo y rapidamente progresivo de los pacien -

tes de la region tropical.

Tomado de; DAVIES, J.et al: Postgrad Med., J. 1983;59:179.
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eosinofilia como hallazgo incidental (5'13’1“'23). Poste -~
riormente conforme la enfermedad progresa, aparecen los sin
tomas de compromiso cardiaco; basicamente 1nsuficiené1a car
dfaca con fatiga y disnea progresivas, asi como edema de -
miembros inferiores, llegando a la severa limitaci6n funcig
bal,

4Cuando el ventriculo derecho se encuentra afectado, los
principales sintomas son: fatiga, lasitud, incomodidad y dis
tensibén abdominals Cuando el ventriculo izquierdo participa
las principales manifestaciones son: tos, disnea paroxisti-
ca y de esfuerzo, incluso: hemoptisis si la presién de la au
ricula izquierda es muy elevada. Cuando ambos ventriculos -
estén. afectados, hay una conjuncién de ambos tipos de sintg
mas. LLegando frecuentemente en las fases tardias de la en-
fermedad, en-los casos mas severos a la clase funcional Iv
de Ia NYHA.

~ Se econsidera a la enfermedad de Davies de los trdpicos,
como la condicionante de mayor severidad en los cuadrps de
presentacidén en relacidn a la variedad no tropical.

Recientemente se han reportado casos de una variedad agu
da de la enfermedad de Loffler, denominada Miocarditis Ne -
(24)

crosante Eosinofil@ca Aguda » que mas bien es una pan -
carditis, donde la apariciém. de los sintomas son en forma -
slibita y progresiva, con.sindrome febril y manifestaciones

de insuficiencia cardfaca global y rapido deterioro hasta =
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la clase funcional IV de la NYHA y muerte temprana a unos -
dfas de iniciado el cuadro; detectandose en el corazbém, in-
filtracitn eosinofila en todas sus capas, Se consldera como
una variedad del sindrome de Loffler, ya que no hay afeccién
a érganos extracardiacos.

A la exploracidén fisica de estos pacientes vamos a en =
contrar los siguientes hallazgos: Cuando el ventriculo dere
cho es el afectado las manifestaciones van a ser de eleva -
c¢idén de la presibédm venosa central, con onda sistblica domi-
nante, indicativa de regurgitacion tricuspidea, distensidn
abdominal masiva por ascitis y hepatomegalia con edema mini
mo de miembros inferiores o ausencia de este; puede detectgr
se adémaa esplenomegalia, ingurgitacidn yugular importante
con reflujo hepatoyugular y pulso paradojico de Kussmaul; -
en algunos casos €l edema puede progresar hasta la anasarcas.
A la auscultacidn el signo inicial distintivo es un tercer
ruidd, pudiendo detectarse ademas um soplo tricuspideo re =
gurgitante pansistélico de grado variable, o no auscultarse
cuando. ambas cavidades derechas forman una Bola cavidad tu-
bular, Otras manifestaciones extracardiacas son: cianosis -
central, dedos hipocraticos, proptdésis por regurgitaciém -
mitral crbénica, hiperpigmentaciédm periorbitaria residual --
por pequeifias hemorragias de venas periorbitarias congesti -
vas, hiperpigmentacibén oral y gingival, hiperplasia paroti-
dea por cirrosis cardifaca, retardo del crecimiento y de la

maduracion sexual.
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Cuando el ventriculo izquierdo estd afectado se presen-
tan las manifestaciones ¢lasicas de hipertensidém venocapi -
lar y arterial pulmonar, con datos basicamente auscultato -
rios, detectandose en el Area cardiaca, un soplo mitral re-
gurgitante de grado variable, dependiendo del grado de com-
promiso valvular; a nivel del foco pulmonar detectaremos un
reforzamiento del segundo. ruldo, secundario a hipertenéiéﬁ
arterial pulmonar, la auscultacidén de ambos hemitorax puede
revelar derrame pleural de grado variable, dependiendo del
grado: de insuficiencla cardiaca, ademas de estertores sub -
escapulares ascendentes dependiendo tambien del grado de eg
ta, llegando incluso hasta el ede;d pulnnnaf agudo: en los -

casoE avanzados.
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E) DATOS ELECTROCARDIOGRAFICOS.

Loe hallazgos electrocardiograficos van a depender de
la intensidad de la afectacidn ventricular, Cuando el ven -
triculo izguierdo es afectado, podemos encontirar: fibrila -
cibén auricular, crecimiento de auricula izguierda, creci -
miento del ventriculo izquierdo, bloqueo de la rama izquieg
da o fascicular con desviacién del eje eléctrico a la iz -
quierda y trastornos difusos de la repolarizacién.

Cuando el ventriculo derecho se afecta, encontramos fi-

brilacién auricular, crecimiento de la auricula derecha, --
" crecimiento del ventriculo derecho, desviacidm del sje = =
Qléctrico a la derecha y bloqueo de la rama derecha; estos
datos de compromiso de las cavidades derechas tambien los
podenos encontrar en fibrosis endomiocardica del ventriculo
izquierdo, cuando la hipertensién pulmonar ya es severa ¥

compromete la expulsibén del ventriculo derecho.

F) DATOS RADIOLOGICOS.

Se puede detectar en la serie cardiaca: cardiomegalia -
de grade variable, crecimiento uni o biauricular, crecimien
to ventricular, hipertensién arterial pulmonar e hiperten =
sidn venocapilar pulmonar de grado variable, Obviamente es-

tos hallazgos van a depender del grado de fibrosis y en re-

lacibn a la cavidad ventricular afectada.
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G) DATOS ECOCARDIOGRAFICOS,

Se ha demostrado que tanto por ecocardiografia modo M,-
como por ecocardiograffa bidimensional podemos detectar al-
teraciones en la enfermedad endomiocérdica; sin embargo -=-
la primera es de limitado valor para establecer el diagnbs-
tica, no siendo asi con la ecocardiograffa bidimensional, -
la cual ha sido de suma utilidad en el diagnbéstico como con
cluyen varios autores (11’25'26).

Por ecbcardiografia modo M encontramos anormalidades ==
inespecificas como son? incremento de la'dimensidn de la cg
vidad ventricular derecha diastdélica final, derrame pericar
dico, movimiento‘seﬁtal paradojico y engrosamiento de la pg
red posterior al final de la diastole; crecimiento dela cé-
vidad ventricular izquierda, engrosamiento septal y altera-
,ciones en la dimensién de la auricula izquierda al final de
la sistole; alteraciones en el diametro sistélico y diasté-
lico de ambas cavidades ventriculares, asi como alteracio =
nes en la rapidéz de engrosamienta sistdlico y adelgasamien
to diastélico dela pared ventricular afectada, ademas de
una disminucién de la duraciédn del llenado rapido ventricu
lar y del llenado miximo ventricular. (tabla 3-4)

Por ecocardiograffa bidimensional las anormalidades mas
consistentes son: engrosamiento de la valva posterior de la
vilvula mitral con adherencia a la pared posterior del ven-

triculo izqulerdo, reduccién de la movilidad de la pared -



TABLA 3

SUMARIO DE ECOCARDIOGRAMA MODO M EN 15 PACIENTES CON FIBRO
SIS ENDOMIOCARDICA.

CASO DAIsf  EPPAL MS ES DVDdf DP

No. (ems.) (cms.) (cms,)
1 445 0.9 NL 0.6 2.9 -
2 2oy 1.2 NL 1.0 0.9 -
3 0.9 1.1 NL 0.7 3.5 -
4 1.6 0.9 Pdj 0.8 2.4 -
5 1.0 0.7 ° Pdj 0.9 1,9 -
6 4,0 0.8 dism. 0.8 1.8 -
7 3.2 0.5 NL 0.6 0.8 -
8 3.4 1.4 ML 0.7 1.4 -
9 1.2 0.8 Pdj 0.6 2.6 -
10 1.2 1.0 Pdj 04 4,0 sl
11 2,0 1.0 Pdj 1.2 2.5 i
12 2.0 - 1.4 NL 0.9 2.0 -
13 4.2 1.2 NL 0.7 2.1 -
14 2.7 . 1.1 NL 0.6 2.2 -
15 0.8 0.5 NL 0.5 2e7 -
Ranga .
Normal 1.9-3.9 0u6~1.1 - Oe6=1l.1 1l.4-2,2 =

Anormal 3/15 6/15 4/15 5/15 1/15 ?/15  2/15

Abreviaturas:; DAIsf: Didmetra auricula izquierda sist6lica
final; EPPdf: Engrosamienta pared posterior diastélica fi-
nals: MS Movilidad septal; ES: Engrosamiento septal;y DVDdAf:
Dismetro ventriculo derecha diast6lico final; DP: Derrame
pericardico; NL: Normal; Pdj: Paradojico.

Modificado de: VIJAYARAGHAVAN et al: Br Heart J. 1983;50:450~-9



TABLA 4

SUMARIO ECOCARDIOGRAMA MODO M DIGITALIZADO EN 15 rACIENTES CON
ENFERMEDAD ENDOMIOCARDICA.

CASO  VMAFC AF(%) VMLL DLLR  D{¢émrs) VE, VA

No, {(Por seg,) {em/s) (ms) sf df s D
1 2.3 26 5 0 1.7 2,5 3.0 5.0
2 4.0 49 14 160 2.0 3.9 3.0 5.0
2 4.3 36 9 100 1.9 2.7 4.0 7.5
N 4.5 by 8 120 1.3 2.4 4.0 5.0
‘5 3.2 27 8 160 1.9 2.7 5.5 6.5
6 1.0 12 © 13 160 5.8 6.7 4.0 11.0
? 2.2 35 14 120 4.7 6.7 545 6.5
8 3.3 43 15 130 1.3 2.4 3.5 6.0
-9 3.8 26 10 150 2.1 2,9 3.0 5.0
10 4.0 50 9 160 1.2 2.4 3.0 4.0
11 3.0 39 10 110 3.0 4.5 4.0 11,0
12 4,0 38 7 200 1.3 2.1 5.0 845
13 3.1 33 10 117 - 1,5 2.0 3.0 4.0
1y 545 48 13 200 1.6 2.8 4.0 5.0
15 2.8 3 15 100 2,6 3.9 4.0 10,0
Rango ) .

normal.  2-3 23 12-20 160-220 2.0/ 2.8/ n4.6% 10,7}

3.6 4.5 l.2 1.7

anormal 1/15 4/35 8/15 9/15 2/15  2/15 5/15 12/15
9/15  9/15

Abreviaturas: VMAFC: Velocidad mAixima de acortamiento de fibra cir-

cunferencialy; AF: Acortamientg fracclonal; VMLL: Velocidad maxima =
de llenada; DLLR: Duracién del llenado rapido; D: Didmetros; sf: -
sistdlico final' df: diastblico final; VE,VA: Velocidad de engrosa=
miento y adelgazamlento, S: Sistole;. D: Didstole.

Modificado de: VIJAYARAGHAVAN et al: Br Heart J. 1983;53:950-9.
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ventricular durante la diistole y engrosamiento de la pared
prosterior del ventricula lzquierdo, crecimiente del mfisculo
papllar, obliteracidén apical de uno o ambos ventriculos dan
do la apariencia de cavidades pequefias, crecimiento auricu-
lar secundario a regurigitacidén valvular; el prolapso de la
Vvalvula mitral y el derrame pericardico son comunes, Con la
técnica de imigenes coloreadas se puede ampliar el rango de .
anormalidades detectadas, predominando un incremento en -~
la amplitud de los ecos en la valva posterior de la valvula
mitral, en el apex del ventriculo izquierdo y derecha, en -
la pared anterior del ventriculo derecho y posterior del -
ventriculo izquierdo y del séptum. (tabla 5)
Se concluye que ia ecocardiografia bidimensional parti

cularmente cuando es apoyada con la técnica de inigenes -
coloreadas es el estudio no invasivo de mayor utilidad para

apoyar el diagnéstico de enfermedad endomiocérdica.



TABLA 5

SUMARIO DE AMPLITUD PROCESADA POR ECOCARDIOGRAFIA BIDIMENSIONAL
EN 15 PACIENTES CON FIBROSIS ENDOMIOCARDICA,.

CASO Septum PPVI MP VM AV

No.. Ap Bas Ant, Post. Izq. Der,

1 40 40 P 45 LY 60 Lo 25

2 69 65 60 60 - 95 65 90 -

3 30 30 55 Lo 30 70 90 90

4 30 30 30 35 = 60 25 60

5 35 35 30 90 - 60 90 80

6 3% 35 30 35 40 60 50 50

7 4 o 60 3% 35 €0 30 45

8 4O 60 45 30 60 55 30 -

9 3% 33 60 30 50 60 - 60
10 30 30 30 %0 30 60 - 60
11 30 30 30 60 35 60 30 45
12 45 45 30 30 45 90 50 60
13 60 60 45 - 60 60 45 60 .
p Lo 40 45 45 - 45 - 50
15 35 35 35 40 - 70 60 60
Rango
normal 25-40 1?2-30 30-40 20-50 25-140

Anormal 3/15 4/15 9/15 5/15 2/15 14/15 6/15 14/15

Abreviaturas: S: Séptum; Ap: Apical; Bas: Basal; PPVI: Pared -

posterior ventriculo izquierdo; MP: Mfisculo papilar; YM: Valvas
mitrales; Ant: anterior; Post: posterior; AV: Apex ventricular

Izq: izquierdo; Der.: derechos

Modificado: VIJAYARAGHAVAN et al: Br Heart J. 1983;50:950-9.
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H) DATOS HEMODINAMICOS.

ElL cateterismo cardiaco es el estudia invasivo de mayor
utilidad en el diagndstico de la efermedad.

Cuando las cavidades derechas participan del compromisoc
fibroso vamos a encontrar basicamente: aumenta de la.presibn
media de la auricula derecha, estando esta en relacidén di-
recta al grado de crecimiento auricular y a la presencla -
de fibrilacibén auricular, lo que indica severidad del cua -
dro, detecténdose en los pacientes con arritmia auricular -
una presidn media de la auricula derecha de 16.6 mmHg. coma
promedio, mientras que en los casos menos severos con ritmo
sinusal un promedio de 10.1 mmHg, A nivel ventricular se de
tecta elevacién tanto de la pfesi6n.diast61ica inicial como
de la presibn dizstélica final, ademas del radio de presién
sistole/diastblica final a mas de 50% (tabla 6). Los trazos
presiograficos del ventriculo van a mostraé el signo de "Dip
Y Plateau" o signo de la "Ralz cuadrada" (fige 3) en los -~
casos mas severos. Mostrandose ademas cuando la participa -
cién es modérada Y no hay fibrilacién auricular la presen -
cia de ondas "a" en auricula, ventriculo y arteria pulmonar,
¥ onda "v" cuando hay fibrilacifn auricular.

Cuando el ventriculo izquierda estid afectado los hallag
g0os hemodinamicos son: hipertensién pulmonar con una eleva-

da presién capilar en cufia, elevacién de las presiones -~
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Figura No. 3

Trazos de presiones de los ventriculos derecho e izguierdo
que muestran 1os signos tipicos "Plateau" y "Raiz cuadrada",
sugestivos de cardiomiopatia constrictiva.

Tomado de: GONZALEZ-LAVIN, L. et al: Am Heart J., 1983; 105:
699-7050
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diastdlica inicial y final, siendo raro detectar en estos
casos ol signo clasico de la "Rafz cuadrada’, ya que por leo
general la caida inicial "Dip* de la presion diastdlica es
segulda de una elevacidn progresiva diastédlica final sin -
formar la meseta "Plateau", Es comin encontrar una presion
diastélica final hasta de un tercio de la sistélica maxima
(27). (tabla 6)



TABLA 6
DATOS HEMODINAMICOS (Presiones mmAg.)

FEVI FEBV FEVI
14 CASOS 12 CASOS 3 CASOS
MEDIA + -DE MEDIA + DE MEDIA + DE

| VARIABLE =
c 2.56 * o451 2.4 %0,2%9 2,91 1,59
D (media) | 13,6 % u,00 | 16,4 % 6,28 4,7 % 1,53
4iVD 8,83 * 4,87 | 9,54t 5,66 0
A£VD 1,2 ) 16,5% 4,92 2,0 % 2.6
R:dfVD/s 67,9 _*17,02 | 57,1 £ 25,5 9,5 ¥ 0,87
4 11,5 * 2851 194 t 9,63 uy,7 215,
4P (media) | 15.0 2% 2,61 | 24,5 $12.14 57,7 % 15,6
41 V1 1.7 tou9) mytus | 12,5% 5,05]
ATVI 8.9 % 3,251 18,4 ¥11,.42 26 % 2.8

Abreviaturas:s IC: Indice cardiaco; AD (media): Auricula -
derecha media; divD: Diast6lica inicial ventriculo dereche;
dfVD: Diastdlica final ventriculo derecho; R:dfVD/s: Radio
diastédlica final-ventriculo derecho/sistélica; dAP: Diastd
lica arteria pulmonar; AP (wedla): Media arteria pulmonar;
divD: Diastdlica inicial ventriculo lzquierdo; dfVI: Dias-
tdélica final ventriculo izquierdo; FEVI: Fibrosis endomio-
cardica del ventriculo izquierdo; FEBV: Fibrosis endomio -
cardica biventricular; FEVD: Fibrosis endomiocirdica ven -
triculo derecho.

Modificado de: CHERIAN et al: Am Heart J. 1983;105:659-65.
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I) ANGIOGRAFIA SELECTIVA.

En las cavidades derechas vamos a encontrar: crecimien-
ta de la auricula derecha con pared dilatada, regurgitacién
mitral grade II-1I11/IV, obliteraciém del flujo de entrada -
apical del ventriculo derecho com o sin calcificacibén, --
llegandose a formar en ocasiones una cavidad tubular que cg
munica la valvula tricuspide con la pulmonar, hay dilatacién
e incremento dela contraccidén del flujo de salida, ademas -
de areas disquinéticas o disminucidén generalizada de la mo-
vilidad (10). En etapas iniciales cuando las manlfestaciones
hemodinamicas son minimas porque la participacidén fibrosa -
es poca en el ventriculo derecho, podemos encontrar datos =
"atipicos" como: alteraclones en el patrén paréuquimatoso a
lo largo del margen septal, pequefias irregularidades en el
llenado en el apex y la regidn septal y regurgitacidén mi -
tral.miﬁima(as).

Cuando la fibrosis afecta el ventriculo izquierdo, va -
mos a encontrar que la auricula izquierda suele na estar --
tan dilatada y el grado de regurgitaciénm mitral por incompe
tencia es menor, en alguros casos se logra detectar prolap--
s0 de la valvula mitral; el ventriculograma demuestra cier-
to grado de hipoquinesia en su pared que puede llegar hasta
unz disquinesia masiva. La morfologia de la cavidad muestra
defectos del llenada dando la imagen caracteristica en eta~

pas tardias y en casos severos de “"Haz de corazones" (27,28).
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J) TRATAMIENTO,.

El tratamiento va a ser médico inicialmente y posterior
mente quirlrgico,

Los objetivos del tratamiento médico van a ser: la dis-
minucién de la eosinofilia que condiclona dafic cardiaco =«
(5), en los casos en los que la eosinofilia esta demostrada
como en el sindrome hipereosinofilico idiopatico donde los
esteroides y los agentes citotdxicos juegan un papel impor-
tanﬁe 0 blen el tratamiento de la enfermedad de fondo que =
condiciona la eosinofilia. EX otra objJetivo primordial del
tratamiento médico es el manejo de la insuficiencia cardig
ca congestiva, donde el uso de los digitdlicos y los diuré-
ticos son escenciales para mejorar las mznifestaciones ¢li-
nicas, con los cuales pueden maﬁtenerse estables durante un
lapso de uno a dos afios, dependi endo de‘la severidad de 1la
formacidén del tejiaa fibroso, encontriandose al final de es-
ta etapa por lo general con gran incapacidad funcional y -~
donde el_pronéstiéo es fatal a corto plazo a menos que el -
paciente se someta a procedimiento quirflirgico.

Es pues necesaria la cirugia para evitar la evolucién -
fatal; consistiendo esta en decorticacién del endocardio fi
broso y/o reemplazo valvular como es llevado a cabo desde -
1971 por Dubost(zo); ademas de correccion del derrame peri-

cardico por pericardiectomia, ventana pericardica o comuni-

cacidén pericardio-peritoneale.
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__Los mejores resultados del tratamiento quirtrgico han -
sido encontrados cuando se siguen tres principios basicos:
1. Resecci6n completa del endocardio fibroso hasta normali-
zar el llenado diastélico y mejorar el gasto.cardiaco.

2. Correccién de la disfunciédn valvular con reposicibn o =
reparacidne.
3. Eliminar el bloqueo A-V,

Es sumamente importante el tiempo en que se efectua 1la
cirugia, dandd mejores resultados en etapas iniciales cuan-
do el higado y el rifibn no estan cronicamente envueltos.

rara la técnica de la reseccidn endocardica, dos puntos
de vista son considerados; primeramente el utilizado por -
Dubost y Cols.ﬁ3l) y Metras y Cols.&ja), los cuales resecan
el endocardio fibroso a través del anillo valvular, llevan-
do la diseccibn hasta el apex del ventrfculo, La otra téc -
nica es 1a utilizada por‘Lépley Yy Cols.‘jj) 1la cual. consis-
te en una pequefia ventriculotomia apical hasta el plano del
endocardio, disecandose la concha endocardica y llevandose
hasta ¢l anillo mitral donde es eliminado,

En cuanto al uso de prbtesis valvulares, ninguna ha de-
mostrado superioridad a otra, sienda candidatas a reemplazo
las valvulas sumamente comprometidas y com regurgitaciédn mg

siva ¢ importante,
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K) PRONOSTICO,

La evolicidén es fatal a corto plazo si la enfermedad es
dejada a su evolucidn natural, considerandose hasta em un -
87% mortal en dos éﬁostsh), siendo la causa mas frecuente =
de muerte la insuficiencia cardiaca, relacionada con problg
mas respiratorios y presentandose hasta en un 25% muerte sfi
bita quizis por arritmias,

Este prondéstico puede mejorar con el tratamienta quirfr
gico, aunque la mortalidad hospitalaria temprana es alta -~
hasta un 13.5%, asi como tardia del 10%(29). Fl restoc mejo-
ra considerablemente y presentan una larga sobrevida como -
lo demuestran las diferentes series.con un segulmiento has-

ta de 72 meses en la mayor,
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1) CONSIDERACIONES GENERALES..

La enfermedad endomiocirdica, es una enfermedad de mas
de un siglo.de deteccidn y de la cual se tiene aun un cono-
cimiento pobre en cuanto a su origen; se ha consideradsc a
los eosinofilos como los agentes etiolbgicos mas posibles,~
ya que la literatnra mundial hacia esto orienta en la filti-
. ma década y donde las proteinas basicas mayores juegan un -
papel importante en el dafio tisular cardfaco; sin embargo -
quedah aun muchas preguntas por hacerse al respecto, por -

ejemplos el porqué de esta respuesta anormal sobre el cora-

z0n; porqué sobre un grupo selecto de pacientes y no en to-

dos los pacientes que tienen eosinbfilia; porqué tiene pre-
dominancia sobre grupos raclales; qué relaci6n tiene con -
las zonas tropicales de endemicidad palﬁdicé Y parasitésis
invasoras; qué significado tienen los titulos de anficuer-
pos antimalaria elevados, encontrados en estos pacientes;-
porqué desaparecen, si es qﬁeAestaba presente, la eosinofi
lig en 1a variedad tropical. Se ha1 argumentado algunos fag
tores genéticos, ambientales y raciales, que finalmgnte -
condicionan anormalidades en la inmunidad humoral con una
respuesta anormal del huésped a la infeccibn palfidica y en
relacién con una respuesta anormal de los eosinofilos sobre
el corazdn; por otra parte, se argumenta la ausencia de un-.
factor inhibidor de las protefnas basicas mayores, que nor

malmente lo presenta la poblacibm general y evita el dafio
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cardiaco,.

El porqué nombrarla enfermedad endomiocardica y na fi

brosis endomiocArdica unicamente, es porque en etapas ini

clales de la enfermedad cursa con un procesa inflamatorio

¥ dafio endochArdico, aunque frecuentemente subclinica y no -
aparece la fibrosis sind hasta etapas avanzadas de la en -
fermedad..

En México la enfermedad va adquiriendo cada vez mas im-
portancia aumentando con ello el nfimero de casos detsctados,
aunque la casuistica atin no es importante; podemos explicar
el hecho de que la deteccidn sea mayor, por la ocurrencia -
12 la poblacibn general a una atencién de tercer nivel de =
calidad donde pueden realizarse estudios adecuados para la
detecci6n de la misma y no quedarse unicamente diagnostica-
dos como una jinsuficiencia cardiaca refractaria a tratamien
to médico..

Es pues necesario tenerlo en mente, principalmente cuan
do los estudios de gabinete nos hagblan de una cardiopatia -
restrictiva y tengamos el apoyovde niveles altos de eosino-

filos en sangre periférica.
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