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Las cardiomiopatias restrictivas e infiltrantes son raras
y variadas, presentan como denominador comin la res-
triccién del llenado ventricular. Son ocasionadas por
entidades diversas como la amiloidosis cardiaca, sar-
coidosis, fibroelastosis endocérdica y fibrosis endomio-
cérdica. Aunque se pueden encontrar dreas de fibrosis
del endocardio en una gran variedad de enfermedades,
las caracterfsticas macroscépicas de la fibrosis endo-
miocérdica (FEM) son suficientes para considerarla
como una entidad clinico-patolégica,

La FEM fue descrita por Davies en 1948! en Uganda,
pero su etiologfa atin se desconoce. Es una enfermedad
cardiaca endémica en varios paises tropicales; ¢l hallaz-
go esencial es la formacidn de tejido fibroso en el endo-
cardic y en menor grado en el miocardio. El curso clini-
o s progresivo y fatal a corto plazo. Hasta la fecha son
pocos los casos informados fuera de Africa.

El objetivo del signiente trabajo es dar a conocer las
caracteristicas cifnicas y patoldgicas de un caso conesta
enfermedad,

El sujeto, objeto de este estudio, es un hombre de 33
afios de edad originario de Arenal, Veracruz, quien ini-
¢id su padecimiento final dos meses antes de su ingreso
al Hospital General de México, SS. con disnea de pe-
quefios esfuerzos y paroxistica nocturna, dolor en hipo-
condrio derecho, palpitaciones y pérdida de peso no
cuantificada y con debilidad muscular en ambas pier-
nas. A 1a exploracion fisica se le detect6 ingurgitacién
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yugular grado IIT y reflujo hepatoyugular. En el 4rea
cardiaca se le ausculté un soplo protomsosistélico gra-
do [I/TV, retumbo corto y reforzamiento presistélico en
foco mitral; en el foco pulmonar se le encontrd reforza-
miento del segundo rido. En ¢l abdomen se encontra-
ron signos de la onda y del témpano de hielo positivos y
hepatomegalia. En extremidades inferiores se encontré
edema simétrico, blando, blanco, no doloroso hasta
ambas rodillas, :

Los exdmenes de laboratorio resultaron dentro de
limites normales. Una radiografia de t6rax mostré au-
mentoe de la trama bronco vascular con tendencia a la
cefalizacién del flujo, lineas B de Kerley y cardiomega-
lia global grado II1. El ecocardiograma evidencid dila-
tacion de ambas aurfculas y engrosamiento de Ia pared
de atbos ventriculos, |

Evoluciond con acentuacién de la insuficiencia car-
diaca, edema facial, plétora yugular, pulsos periféricos
disminuidos de intensidad, asf como derrame pleural
bilateral. Se decidié intervenirlo quinirgicamente con
el diagndstico de pericarditis constrictiva. Durante la
cirugia se drenaron 400 ¢c. de hidropericardio y 300 cc.
de hidrotdrax bilateral; el pericardio se encontré opaco
y despulido. En ¢l postoperatorio inmediato presentd
choque hipovolémico por lo que se le reintervino y se
encontrd una hemorragia en el Iébulo superior del pul-
mdén derecho, la cual se logré cohibir.

Una semana después present$ dehiscencia de la es-
ternotomia y durante la intubacién para el cierre de la
misma presentd paro cardiorespiratorio irreversible,
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Anatomia patolégica

En la autopsia el pericardio parictal se encontré opaco y
con natas de fibrina. El corazdn pesd 400 g, y cstaba
aumentado de volumen. Al corte s¢ observd dilatacidn
de ambas auriculas, las cavidades ventriculares estaban
disminuidas de tamario por engrosamicnto difuso exten-
so de Ia superficic endocirdica que s¢ cxtendia desde el
dpex hacia la via de entrada de ambos ventriculos, sin
que afcctara las valvas de las valvulas auriculo ventri-
culares; pero si a los miisculos papilarcs. (Fig. 1). La via
de salida de ambos ventriculos estaba normal. Las drca
afcctadas tenian limites muy precisos. El engrosamicn-
(o fibroso del endocardio penetraba parcialmente hacia
cl miocardio tanto en el seplym interventricular como
en cl de las parcdes libres de los ventriculos. En el ven-
triculo izquicrdo habia demds, un exicnso trombe mural
que sc encontraba firmemente adherido al endocardio
del dpex, laminado y de 2 em. de espesor, que ocluia
parcialmenic la cavidad ventricular (lig, 2)

Microscépicamente ¢l endocardio cstaba constituido
por una capa de (ejido conectivo denso con escasos i-
broblastos que penetraba parcialmente al miocardio
subyaccnte (fig. 3). Entre ¢l tejido concctivo y ¢l mio-
cardio se observaba una zona de tejido de granulacion
consiituida por vasos de neoformacidn dispucslos en un
estroma la xo y linfocilos, histiocitos y escasas células
plasmdticas enire ellos (Fig 4). En ¢l ventriculo izquier-
do sc observd también por arriba de la superficic endo-
cérdica un trombo parcialmente organizado y adherido
al endocardio. El pericardio prescntaba aumento de su
espesor a expensas de fibrina y escaso (¢jido conectivo
laxo.

En el resto de la autopsia sc encontrd congestion
pasiva crénica en pulmones, higado y bazo asi como
ncumonia focal bilateral,

Discusion

La FEM cs una enfermedad que afecta a nifios y adultos
jovenes, Inicialmente fue descrita en Africa ccuatorial
en donde ¢s una enfermedad endémica; sin embargo, en
la actualidad hay casos descritos en Medio Oriente,?
China,”? India, ¢n algunos paiscs curopcos y americanos
asi como cn Colombia y Venezuela. En México son
pocos los casos informados, el presente es el scgundo
que se presenta en ¢l Hospital General de México, SSen
un periodo de res afios.

La FEM raramente se encuentra en pacientes que
nunca hayan cstado en clima tropical. El curso ¢linico
caracteristico es el de una enfermedad febril de poco
ticmpo de evolucion scguido por un periodo de semanas
0 meses de deterioro progresivo de la funcidn cardiaca
que lleva a la insuficiencia. Frecuentemenle sc asocia a
disfuncién valvalar (usealmente insuficiencia mitrab).4
La enfermedad puede semcjar cardiopatia reumitica
crénica® ¢ pericarditis tuberculosa, como sucedié ¢n

Iigura 1. Venriculo jzquienda con {ibrosis difusa extensa del endocar-

dio que sc extiende hacia 12 via de salida y penctra al miocardio.

Figura 2. Ventriculo izquicrdo con tibrosis difusa extensa del endocar-
dio que sc exticnde hacia la vias de salida y pencira al miocardio.
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Figura 3. Tejido conectivo denso que penetra al miocardio (H.E. 20 x).

Figura 4, Vazos de neoformacién dispuesios un estroma con infiltrade
inflamatorio crénico (HL.E. 155 x).

este caso. El diagndslico se establece por angiocardio-
grafia, que demuestira obliteracidn del dpex ventricu-
lar.2

Anatémicamente la FEM sc caracteriza por fibrosis
del endocardio ventricular que se extiende de la punta
hacia la via de entrada de uno o ambos ventriculos. La
fibrosis puede extenderse al tercio medio del miocardio.
En la unién entre la cicatriz y ¢l miocardio indemne
pucden cncentrarse diversos grados de infiltrado infla-
malorio, ¢n ocasiones con eosindfilos. La fibrosis puede
extenderse a los misculos papilares y a las valvas poste-
riores de las vdlvulas mitral y triciispide, En ocasiones ,
el tejido fibroso se calcifica,’® 1o que explica su confu-
sién con cardiopatia reumética crénica. La retraccitn
del ejido fibroso disminuye considerablemente el volu-
men de las cavidades afectadas y ocasiona una cardio-
miopalia restrictiva. En ocasiones se forman trombos
murales ventriculares, como en este caso, y de hecho,
existe la weorfa de que el tejido fibroso resulta de la or-
ganizacién de trombos murales,

La etiologfa de¢ esta enfermedad se desconoce, sc ha
especulado acerca de su relacion con problemas infec-
ciones virales, desnutricién o enfermedades autoinmu-
nes, Desde 1970, Roberis? scfiald la similitud de las
lesiones cardfacas en algunos casos de cndocarditis de
Loffler, leucemia cosinofilica y la FEM. Posiblemente
estén involucrados ¢n su patogenia cosindéfilos anorma-
les porque frecuentemente, se encuentra eosinofilia o
bien eosindfilos anormales porque frecuentemente, sc
encuentra eosinofilia o bien eosindfilos como parte de
la reaccidn inflamatoria miocdrdica. Se ha propuesto
una teoria que describe ¢l desarrollo histopatolégico de
la FEM ¢n 3 clapas.®? Esta (coria ha enfocado la presen-
cia de eosindfilos degranulados como la causa de la
Icsion tisular, ya que s¢ ha demostrado que las proteinas
basicas de los granules de los cosindfilos dafian a célu-
las cardiacas aisladas, por dafio téxice directo en la
membrana citoplasmica y en las enzimas responsables
dc la (esforizacién oxidativa mitocondrial. La primera
fase 6 de necrosis estaria seguida por una etapa de trom-
bosis mural localizada en el drea de endocardio dafiado.
La tercera etapa o de fibrosis serfa sccundaria a la orga-
nizacidn del trombo y a cicatrizacion del tejido previa-
mente dafiado.

El prondstico de la FEM es malo, existen informes
en los que sc seffala una sobrevida promedio de 9 mescs
con un 12 por ciento de sujetos vivos a los 3 afios,” sin
cmbargo, aparic de la endocardicctomia y vuloplas-
tias;'®! s¢ ha intentado tratamicnto médico a base de
prednisona, hidroxiurca, combinado con la administra-
cidn de digital y diuréticos que aparcntemente causa
estabilizacién ¢ regresion de las anomalias anatémicas
y funcionales,'? Sin embargo, hasta que no se conozca
verdaderamente la patogenia de esta enfermedad no se
dispondra de wratamiento efectivo.

FIBROEIS ENDOMIOCARDICA
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