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Fibrosis endomiocardica: Presentacion de dos casos y la

utilidad del estudio ecocardiografico para su diagnéstico.

La fibrosis endomiocardica (FEM) se ha dividido clasicamente en
fibrosis endomiocardica tropical, también llamada enfermedad de Davies, y
fibrosis endomiocardica eosinofilica de Loffler. Ambas en alglin momento de
su estadio clinico pueden ser distinguidas una de ofra, sin embargo en la
mayaria de las veces esta distincion se hace poco evidente y la alteracion
basica resulta en una miocardiopatia de tipo restrictivo. En la actualidad para
la mayoria de _Ios autores es una pancarditis cdn afeccion predominante del
endocardio con caracteristicas especiales, lo que ha llevado a plantear varias
hipétesis en un intento de definir su etiologia. Este tipo de miocardiopatia
restrictiva €s una miocardiopatia muy poco frecuente en nuestra poblacion y
por fo tanto se piensa poco en eila al momento de establecer la etiologia de
la insuficiencia cardiaca a la que lleva casi en el 100% de los pacientes que
la padecen, motivo a su vez del escaso diagnéstico oporfuno de esta
enfermedad. Se presentan dos casos de fibrosis endomiocardica vy la utilidad

del ecocardiograma para su diagnostico.



Il.- INTRODUCION

La fibrosis endomiocardica es una miocardiopatia de tipo restrictivo
caracterizada por la afeccion endocardica, en la que se encuentra
proliferacion fibrosa de endocardio que puede afectar tanto a un solo
ventriculo como a ambos. Se han descrito dos formas de desordenes
endomiocardicos en la literatura. En 1936, Loffler describié a los pacientes
con eosinofilia e insuficiencia cardiaca debido a la fibrosis y aumento en el
espesor del endocardio (endocarditis de Loffler). Davies informo varios casos
de insuficiencia cardiaca en Uganda secundarios al aumento del espesor
fibroso del endocardio en 1948, sin que se presentara concomitantemente

eosinofilia.

Estas dos formas de la enfermedad endomiocéardica junto con otros
sindromes de hipereosinofilia y de enfermedad cardiaca parecen representar
la misma enfermedad descrita en diferentes fases diferentes del desarrollo.
Por consiguiente la presencia de eosinofilia no es un dato importante para el
diagnéstico. L.a endocarditis de Loffier se caracteriza por una cuenta
persistentemente elevada de eosinofilos durante por lo menos 6 meses
asociada a los signos de afeccion a otros 6rganos. La eosinofilia puede ser

primaria (idiopatica) o secundaria (reactiva). Los tipos reactivos normalmente



se relacionan a padecimientos alérgicos, autoinmunes, a la etiologia
parasitaria, o maligna. En un informe de 112 casos de la endocarditis de
Loffler, 58% de los pacientes tenian eosinoﬁ!ia idiopatica, 22% eosinofifia
reactiva y 20% de los paéientes sin eosinofilia. Este informe no indica el por
que los pacientes que presentaron hipereosinofilia idiopatica cronica en
algin momento desarrollaron la enfermedad cardiaca, sin embargo el 80%
de los pacientes con hipereosinofilia idiopatica cronica desarrollaron la
fibrosis endomiocardica en un periodo de seguimiento a 5 afios. La
hipereosinofilia crénica se caracteriza por infiltracion miocardica de
eosinofilos citotdxicos, que se cree es la manifestacion mas temprana de la
enfermedad. Posterior a la infitracion, la degranulacion de granulos
citotoxicos parece producir el dafo al tejido con la necrosis subsecuente del
endocardio y subendocardio. Se pueden desarrollar a menudo trombos
murales organizados en las zonas de necrosis endocardica. Esta fase se
manifiesta por fibrosis progresiva y densa de endocardio, produciendo

fisiologia restrictiva e insuficiencia cardiaca sintomatica.

En la actualidad los autores consideran cada vez mas la hipétesis de
que se trata de dos enfermedades distintas, ya gue las caracteristicas
clinicas son diferentes y la presencia de eosinofilia no se ha derﬁostrado en
fases iniciales de algunos tipos de fibrosis endomiocéardica. Una hipdtesis

muy atractiva, aunque pendiente de confirmar, es la geoquimica. Se ha



observado un exceso de cerio y un defecto de magnesio en necropsias
cardiacas de pacientes con esta enfermedad y los valores de cerio en suero
estan elevados en estos pacientes. El exceso de cerio y la deficiencia de
magnesio podrian estimular la fibrosis cardiaca. La FEM se presenta con
mayor frecuencia en pacientes que viven en niveles socioecondémicos bajos
en los que es mayor el déficit de magnesio. Ademas no todos los casos de
fibrosis endomiocardica se hallan en relacion con filariasis o eosinofilia y si
con la presencia de depoésitos de monzonita, que tiene un alto contenido en
vegetales y tubérculos con alto contenido de cerio. Experimentalmente, la
alimentacion exclusiva a pariir de tubérculos como la tapioca induce en el

corazén del mono lesiones similares a la fibrosis endomiocardica.

Anatémicamente la afeccidbn es biventricular en el 50%, siendo
univentricular izquierda en el 40% vy univentricular derecha en el 10%.
Morfolégicamente, un caso totalmente desarrollado de fibrosis
endomiocardica reveia un endocardio enfrosado de color blanco que afecta a
los apices y al tracto de salida de uno o ambos ventriculos. Las valvulas
cardiacas estdn a menudo afectadas, sobre todo la vélvula mitral vy la
tricispide, con aumento en el espesor del aparato subvalvular que puede
llevar a regurgitacion mitral o tricuspidea. La fibrosis extensa que afecta el
tracto de salida puede causar restriccion al llenado y al vaciado de la

cavidad. La trombosis mural esta presente en la mayoria de los pacientes y



puede ocurrir en cualquier ventriculo siendo una fuente de emboiismo
pulmonar y/o sistémico. La mayoria de los casos se presenta entre los 15 y
los 50 afios de edad. Los sintomas de insuficiencia cardiaca y los fenémenos
tromboembdlicos son las formas de presentacidn principal. La clinica puede
ser de insuficiencia cardiaca derecha, izquierda o ambas segun el ventriculo
afectado. Pueden cursar con derramé pericardico, a veces severo. El curso
de la enfermedad suele ser de presentacion insidiosa y progresivo,
estabilizandose en raras 'ocasiones (se han descrito supervivencias mayores
de 12 afios). El fallecimiento ocurre por insuficiencia cardiaca progresiva o
por muerte sUbita presumiblemente de origen arritmogénico. Cuando la
eosinofilia esta presente, su supresiéon puede ser importante en la detencion
de la progresion de la enfermadad. Se ha mostrado efectividad de la terapia
con prednisona e hidroxiurea en el prondstico y supervivencia de estos
pacientes. Para el tratamiento propio de la miocardiopatia se recomienda el

uso de farmacos convencionales para la insuficiencia cardiaca.
Ill.- CASO CLINICO 1
Ingresa al servicio de pediatria del Instituto Nacional de Cardiologia “Ignacio

Chavez” (INCICh) en abril de 1996 paciente preescolar masculino de 4 afnos

de edad, originario de Huamantla, Tlaxcala, quien no presentd
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complicaciones prenatales y el parto fue eutécico con adecuado peso al
nacer. Transcurrié asintomatico hasta la edad de'dos afios que inicia con la
presencia de tos repetitiva periodicamente, no cianozante ni emetizante,
aunque en algunas ocasiones se refiere con caracteristicas hemoptoicas.
Fue catalbgado en multiples ocasiones como infeccion de vias respiratorias
altas. A la edad de 3 afios se le diagnosticé neumonia adquirida en la
comunidad, la cual fue tratada con antibidticos de forma exitosa. No refiere
sintomas relacionados con disnea. En una ocasion al ser valorado por
medico pediatra se le diagnosticd cardiomegalia, por lo que se envid con
medico cardidlogo quien le realizd ecocardiograma, siendo la conclusion
miocardiopatia hipertrofica, motive por el cual es enviado at INCICh. En su
valoracion inicial se reporta nifioc con adecuado desarrolio psicomotor, sin
cianosis. En cuellos sin plétora yugular y sin frémitos, ni soplos. El area
puimonar sin integrar sindrome pleuropulmonar. Area cardiaca con apex
palpable a nivel del 6° espacio intercostal izquierdo a 2 c¢cm de la linea
medioclavicular izquierda. 2° ruido con desdoblamiento fisioldgico y con
reforzamiento de! componente pulmonar. Soplo regurgitante mitral IH/IV sin
tercer ruido y soplo regurgitante tricuspideo /1V exacerbado con la maniobra
de Ribero Carvallo. En abdomen se encontré hepatomegalia a 2 cm por
debajo de los bordes costales convencionales. En extremidades con

adecuados pulsos y sin presencia de edema.



La radiografia en proyeccion posteroanterior se evidencia
cardiomegalia con indice cardiotoracico de 0.66, el perfil izquierdo con arco
de la arteria pulmonar abombado. La vasculatura pulmonar mostraba

cefalizacion del flujo. El electrocardiograma mostraba ritmo sinusal, situs

‘solitus, bloqueo completo de la rama derecha del haz de His (BCRDHH) y

crecimiento biauricular. El Ecocardiograma encontré situs solitus abdominal y
atrial, retornos de venas pulmonares y sistemicas normales. Conexion atrio-
ventricular y ventriculo-arterial concordante. Dilatacién importante de venas
suprahepaticas y cava inferior. E! grosor del septum interatrial normal e
integro. los diametros internos de ambos ventriculos fueron normales. El
pericardio de caracteristicas normales. El flujo de entrada a través de Ia
valvula mitral con pendiente de desaceleracion rapida. insuficiencia mitral y
tricuspidea ligera. Fraccién de eyeccion del 67%. En los examenes de
laboratorio la biometria hematica no mostro alteraciones y el resto de los

examenes fueron normales.

Durante el protocolo de estudio el paciente abandoné la consulta
externa del INCICh por motivos no consignados, reingresando nuevamente
en mayo del 2001 por deterioro de su clase funcional, con disnea de
medianos esfuerzos, edema generalizado y disminucion importante de la
masa muscular. Nuevamente se reinicid su estudio y se controld Ila

sintomatologia con medicamentos para insuficiencia cardiaca. Se realizo
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cateterismo cardiaco derecho e izquierdo sn encontrar saltos oximétricos ni
gradiente de presiones, pero con datos de hipertensioén pulmonar. La presion
telediastdlica del ventriculo izquierdo fue de 30 mmHg, TAP 55/30/40 mmHg,
VI 85/30 mmHg, Ao 85/50/66 mmHg. Se practicé reto farmacoldgico con
adenosina, iniciando a 50 mcgs/kg/min.; sin embargo a los 2 minutos de la
prueba presenta hipotension arterial sistémica hasta 65/45/52 mmHg contra
una puimonar de 57/28/38 mmHg, motivo por el que se decidioé suspender el
reto farmacoiégico. Posteriormente en un nuevo estudio hemodinamico se
registro la presion del TAP en 40/20/28 mang y se tomaron biopsias
endomiocardicas, las cuales confirmaron el diagndstico de fibrosis
endomiocardica mostrando miocitos de nucleos grandes, hipercromaticos
irregulares, ademéas de fibrosis difusa de localizacion perivascular e
intersticial, alrededor del miocardio habia noédulos de necrosis, fibrina e

infiltrado inflamatorio de tipo polimorfonuclear.

La evolucion del paciente posterior a su reingreso al INCICh es
satisfactoria y esta en clase funcional 1, se mantiene con tratamiento a base
de captopril, furosemida y aldactone, ademas de estar anticoagulado con

acenocumarina.

Se ha considerado candidato a alotransplante ortotdpico de corazén y

esta en estudio en la actualidad y en espera para tal procedimiento.



V.- CASO CLINICO 2

Paciente femenina de 45 afios de edad con historia clinica de disnea
desde la edad de 26 afios y desde ese entonces diagnosticada con soplo
cardiaco. A la exploracion fisica destaca el bajo desarrollo pondoestatural. Se
diagnosticé cardiopatia congénita aciandgena del tipo de la comunicacion
interatrial y persistencia de vana cava superior izquierda. Se realizd cierre
guirdrgico del defecto interatrial de forma satisfacioria. Posteriormente
reinicia con sintomatologia de disnea de medianos esfuerzos, e infecciones
frecuentes de vias respiratorias. Ingresada en abril de 1997 a este institdto
Nacional de Cardiologia por sintomatologia previamente descrita y sincope,
documentando fibrilacion auricular con frecuencia ventricular media de 42

lom que alternaba con flutier atrial de conduccion 3 a 1 y bradicardia sinusal.

Se le colocé marcapaso definitivo con lo que la sintomatologia resolvio, sin

embargo nuevamente en abril del 2002 reingresa por presencia de disnea de
medianos vy pequefios esfuerzos, ortopnea y ocasionalmente disnea
paroxistica nocturna. En los estudios paraclinicos realizados el
ecocardiograma reportd dilatacion auricular, diametros veniriculares
conservados y datos sugestivos de miocardiopatia restrictiva, que aunado a
la imagen truncada en apex se sugiere fuertemente la sospecha de fibrosis

endomiocardica.
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V.- DISCUSION

La ecocardiografia es la herramienta mas Util con la que se puede
estudiar la enfermedad endomiocardica por que establece el diagnéstico de
las miocardiopatias restrictivas y hace pensar en la causa de este tipo de
patologia. La ecocardiografia en modo M proporciona evidencia de la
restriccion por medio del signo de raiz cuadrada, mostrada en él movimiento
del septum interventricular y de la pared posterior que se correlaciona con el
signo de “dip-plateu” en la curva de presion intraventricular. Este signo es
compartido por las miocardiopétias restrictivas asi como por la pericarditis
constrictiva, pero la presencia del signo de “merlon” caracterizada por una
hipercontractilidad ventricular basal que se opone a un apice obliterado

distingue a la fibrosis endomiocardica de las demas entidades.

En el ecocardiograma en modo 2-D se muestra una imagen tipica de
miocardiopatia restrictiva en la que existe obliteraciéon ventricular y dilatacion
atrial, esto observado raramente en la pericarditis constrictiva. Por otro lado
ja presencia de trombos fibrosos vista en el apice ventricular obliterado es
muy sugestiva de fibrosis endomiocéardica (Figuras 1 y 2). Shaper et al,
clasificaron esta enfermedad en 5 tipos, segun la sifuacion del trombo

fibroso. En el tipo 1 el trombo fibroso se limita al apice. En el tipo 2 el frombo
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fibroso comprende al apice y al musculo papilar posterior de la valvula mitral
y/o triclispide, haciendo descender la valva posterior y ocasionando
regurgitacion mitral o tricuspidea que va de ligera a moderada (figuras 1y 2).
Estos dos primeros tipos son los mas frecuentes. En el tipo 3, solo las valvas
atroventriculares estan comprometidas y esta forma no puede diferenciarse
de un prolapso vaivular. En el tipo 4, el apice y ias valvulas atrioveniriculares
estan comprometidas, pero el miocardio subyacente esta respetado.
Fina!mente en el tipo 5, se esparcen parches de trombos por todo el
endocardio y miocardio. Otra caracteristica de este trombo fibroso es que
presenta imagenes hipoecoicas e hiperdensas dentro del material fibrético,
esto es distinto de los diferentes estadios de fibrosis y calcificacion. Este
trombo fibroso difiere de los trombos usualmente vistos en apice venfricular
de la miocardiopatia por enfermedad de Chagas, en el que la pared
subyacente comprometida solo llega a la capa interna del miocardio y no de
la péred completa. Un hallazgo comun en la enfermedad endomiocardica es
el derrame pericardico que usualmente es ligero -a moderado y muy

raramente causa tamponade cardiaco.

Las imagenes de eco-Doppler muestran un pairon de flujo restrictivo
en ambas valvulas cuando ambos lados estan comprometidos. Este patrdn
consiste en una onda E alta y estrecha, con una onda A pequefia y un tiempo

de desaceleracion normalmente corto menor a 100 mseg (Figura 3-b).
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Siendo esto resuitado del proceso restrictivo y no de la regurgitacion mitral o
tricuspidea sobrepuesta en la enfermedad endomiocardica. La onda A
pequefia es el resultado del aumento de la presion intraventricular al final de
la didstole. El porcentaje en la variacion de Ia velocidad con los movimientos
de la respiracion es minimo 10% como sucede en los pacientes sanos y es lo

que permite la diferenciacion con la pericarditis constrictiva.

El Doppler con onda continua y el Doppler color son ttiles para
establecer el grado de regurgitacién mitral o tricuspidea que generalmente no
va mas alla de ser moderada (figura 3-a). Otro signo importante es la falta de
cambio en la velocidad maxima de regurgitacion tricuspidea vista en la
miocardiopatia restrictiva. Al contrario en la pericarditis constribtéva ocurre un

marcado aumento en la velocidad tricuspidea con la inspiracion.

La venas pulmonares muestran una notable onda D diastélica y una
inversion de la onda A causada por el aumento de la presion ventricular
izquierda al final de la diastole. Estos cambios son los mismos a lo largo de
todo el ciclo respiratorio. Ademas con eco-Doppler se puede calcular ia
presion sistolica de la arteria pulmonar, que en la Miocardiopatia restrictiva
es generalmente mayor de 40 mmHg, mientras que en la pericarditis
constrictiva no existe hipertensidon pulmonar en ausencia de afeccion

miocardica.
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VI.- IMAGENES

Figura 1. Estudio transesofagico de las cuatro camaras que muestra
obliteracion del dpex del ventriculo izquierdo por trombo fibroso y

dilatacion auricular.




Figura 2. Imagen transesofagica a 141°. Se observa trombo fibroso en
apex del ventriculo izquierdo. Las valvulas sigmoidea aortica y
auriculoventricular mitral son de caracteristicas normales.
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Figura 3. a. Imagen transesofiigica (superior) con Doppler color. Hay
insuficiencia mitral moderada e insuficiencia tricuspidea ligera,

b.- con Doppler pulsado se registraron las caracteristicas del flujo de
lenado ventricular izquierdo, el cual tiene patrén restrictivo (¢- alta y
desaceleracién disminuida con a pequeiia).
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