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Vision panoramica sobre la fibrosis endomiocardica (enfermedad
endomiocardica), otra entidad nosoldgica cardiovascular
presente en el medio venezolano

Dr. Juan J. Puigh6

Individuo de NUmero

La fibrosis endomiocéardica (FEM) constituye el
prototipo de las miocardiopatias del tipo restrictivo
y la forma de presentacion relativamente frecuente
en escala mundial, aun cuando no se conocen con
exactitud las cifras de prevalencia de la afeccién
(1). Presenta un conjunto de rasgos caracteristicos
patolégicos, hemodindmicos, angiocardiograficos y
clinicos.

Desde el punto de vista patologico el rasgo
fundamental consiste en una afectacion del
endocardio caracterizada por el engrosamiento
fibrotico con obliteracion del apex y del tracto de
entrada de uno o ambos ventriculos y compromiso
de los aparatos valvulares auriculo-ventriculares
respectivos (mitral/tricuspidea) (Figura 1).

Desde el punto de vista funcional cursa con un
patrén fisioldgico restrictivo al llenado ventricular
(disfuncién diastdélica), disminucién de la
distensibilidad e insuficiencia atrioventricular con
alteraciones muy caracteristicas del ventriculograma,
funcién sistdlica normal, depresion y platillo en la
curva de presion intraventricular. Las mani- Figural. Fibrosis endomiocardica. Espesamiento fibroso
festaciones clinicas corresponden a las de del endocardio (Instituto AP. Suérez).
insuficiencia cardiaca en relacion con disfuncién
diastélica, hipertension pulmonar eventual e
insuficiencia de las valvulas auriculo-ventriculares;

hipereosinofilia. Se describieron inicialmente dos formas en
Uganda, Africa por Davies (2,3). es lafibrosis endomiocardica prevalente en los paises

tropicales de Africa, América Central, Sur América

y Asia (en las regiones del sur de la India). La
segunda es la encontrada en los paises de clima
templado (EE.UU y varios paises europeos) y la cual
es designada con el nombre de “endocarditis
parietalis fibroplastica de “Loffler” (4) o sindrome
hipereosinofilico, ya que otra diferencia consiste en

Trabajo presentado en la sesion de la Academia Nacional de Medicina la asociacién frecuente de eosinofilia en esta segunda

del dia 14/11/96
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variedad. Estas dos entidades se consideran en lacasos), de Colombia (3 casos) y 1 caso de los

actualidad, de acuerdo con la denominada “hipétesis
unitaria” como pertenecientes a una sola entidad
patolégica que cursa con uspectrum” amplio de
manifestaciones clinicas y patolégicas que abarca,
la FEM (etapas intermedias y avanzadas) y la
endocarditis de Loffler) (etapas iniciales) y la cual
se ha denominado como “Enfermedad Endomio-
cardica” (5,6).

El reconocimiento de la enfermedad se funda-
menta en la presenciade un cuadro clinico sugestivo,
asociado con imagenes muy caracteristicas en el
ventriculograma (7) y hallazgos muy definidos a la
necropsia (2,3,8). En la actualidad ha sido de gran
utilidad para el diagnéstico el empleo de la
ecocardiografia bidimensional (9-16) y él de la
biopsia endomiocardica (17-19).

El objetivo del siguiente trabajo es presentar una
visién panoramica sobre la fibrosis endomiocardica
en Venezuela la cual abarca desde la descripcién
inicial hecha en nuestro medio (20,21) hasta el
presente y sobre sus implicaciones en el diagnéstico
y la terapéutica. Otro propésito es discutir espe-
cialmente la importancia que tiene en la evaluacion
de la fibrosis endomiocéardica las técnicas no
invasivas, en especial la ecocardiografia y entre las
técnicas invasivas el aporte de la biopsia

siguientes paises: Guayana, Cuba, Espafia, e Italia.
Cuatro de los casos presentaron un cuadro inicial de
sindrome hipereosinofilico acompafiado de
manifestaciones sistémicas (linfoadenopatias,
hepatoesplenomegalia, anemia, embolismo,
vasculitis).

La segunda serie

Estuvo integrada por 10 pacientes, 9 estudiados
en el Hospital Universitario y en el Centro Médico
de Caracas y uno en la Universidad de California,
San Francisco; 7 eran nativos de Venezuelay 3 eran
oriundos de los siguientes paises: Colombia, Cubay
Noruega.

La edad oscilé entre 15 a 50 afios (media 40).
Sexo: 6 pertenecian al sexo femenino, 4 al masculino.
Raza: 4 eran de raza blanca y 6 mestizos. Cuatro
presentaban un sindrome de hipereosinofilia
idiopatica (< 1 500 eosinofilos/mn Todos los
casos de esta serie fueron confirmados por
angiocardiografia (en 7 casos) o por los hallazgos
patolégicos (en 3 casos, 2 necropsia, 1 biopsia). En
los cuatro pacientes con sindrome hipereosinofilico
este se acompafié de manifestaciones sistémicas
diversas (fiebre, sudoraciéon copiosa, erupciones
cutadneas, asma, neuritis, episodios isquémicos
cerebrales transitorios, dolores musculares,

endomiocardica, asi como sefialar la presencia de cglambres abdominales o infartos pulmonares).

eosinofilia, asociada a esta patologia en nuestro
medio.

PACIENTES

Se han estudiado un total de cuarenta y un
pacientes en tres series sucesivas.

La primera serie

Se encuentra integrada por veinte y tres casos
estudiados en el Hospital Universitario de Caracas
(1,22). En 18 casos el diagnéstico patoldgico se
establecio por necropsia en 16 y en 2 por biopsia
guirurgica. En los otros cinco casos el
ventriculograma mostro las tipicas lesiones

La tercera serie

Comprendi6 8 casos. La edad oscil6 entre 35y
73 afios (media de 52 afios). El sexo M 5, F 3. La
raza: 5 de raza mestiza y 3 de raza blanca. La
nacionalidad venezolana: en los 8 casos.

Los pacientes fueron estudiados en la Unidad de
Miocardiopatias del Hospital Universitario de
Caracas. Todos los casos fueron confirmados por
medio de la angiocardiografia o por el estudio
patolégico (biopsia endomiocardica o quirdrgica 5
caso0s) 0 por necropsia en 2 casos.

El sindrome de hipereosinofilia estuvo presente
durante un afio acompafiado de manifestaciones
sistémicas diversas y luego se pusieron de manifiesto

obliterativas del apex. Sexo: 13 casos eran del sexolas tipicas lesiones obliterativas en ambos

femenino y diez del sexo masculino. La edad
promedio fue de 39 afios, oscilando entre los trece
afios y los 65 afios.
mestiza y dos eran caucasicos,
vivido en &reas rurales del pais por mas de 8 afos.

La distribucion de los pacientes de acuerdo al
pais de origen fue: procedentes de Venezuela (16

42

ventriculos.
En esta serie se utilizé con mayor frecuencia la

Veinte casos eran de razayignsia endomiocardica (4 casos), y en una de estos,
los cuales habian|qg hajlazgos de la necropsia fueron concordantes

con los resultados de la biopsia.

Vol. 110, N° 1, marzo 2002



PUIGBO JJ

METODOS hipertension pulmonar y a un latido paraesternal

izquierdo el cual se relaciona con hipertrofia

Los pacientes de la primera serie fueron ventricular derecha. La forma derecha o biven-

estudiados desde el punto de vista clinico, tricular se manifiesta por una onda “a” prominente

radiologico, electrocardiografico, fonocardio- o gigante en el pulso venoso yugular la cual sugiere

grafico, ecocardiografico (Modo M, 7 casos; eco una restriccion de la cavidad del ventriculo derecho
bidimensional 5 casos), cateterismo cardiaco (5 o hipertension pulmonar.

casos). La confirmacion de la fibrosis endo- La morfologia del pulso venoso puede cambiar
miocardica se obtuvo en todos los casos mediante el de patrén, apareciendo una onda “v” sistélica que se

estudio patologico en 18 casos y por medio de la jcompafia de un soplo de insuficiencia tricuspidea,
ventriculografia en 5 casos. En lasegunda serie, Segn aquellos casos de evolucién prolongada, con
practico ecocardiografia Modo My bidimensionala ,5rcada elevacion de la presién venosa sistémica.

todos los pacientes. En cuatro casos se realiz0 el eCog| |atido paraesternal izquierdo en la forma derecha
empleando el método del contraste, con la finalidad puede percibirse en posicién alta (2° y 3° ElI)

de obtener una mejor visualizacion del apex del gepido a la dilatacién del tracto de salida del

ventriculo derecho. Se le brind6 particular atencion \antriculo derecho. La auricula derecha se agranda

al estudio de la motilidad apical. Se determinaron gn, forma progresivay a veces adquiere una dimensién
ecocardiograficamente los volumenes de las camaras gigantesca y puede sobrevenir fibrilacién auricular,

cardiacas utilizando la vista apical y para el calculo pero en esta serie fue rara (4/41 casos). La

del volumen se utiliz6 la formula de Dodge del area epatomegaliay la ascitis fueron como se ha descrito
longitud. Se practico cineangiocardiogramade rutina o, otras series (23) muy acentuadas, y la ascitis es

y la coronariografia se realizo usando la técnica de 4o mayor magnitud que el edema de los miembros
Sones. En relacion con la eosinofilia se utilizaron inferiores. La manifestacion sistémica mas

los criterios para el recuento de eosinofilos de una gocyente, después de la insuficiencia cardiaca fue
cifrade 1,5 x 18L, con 5% de vacuolas y ausencia |5 gosinofilia (14/41); se encontré un sindrome de
de degranulacion. hipereosinofilia idiopatica como manifestacion
Latercera serie comprendié 8 casos en los cuales inicial en 9/41 casos.

se practicd a todos el estudio clinico, radioldgico,
electrocardiografico, Modo M y bidimensional. El
cateterismo cardiaco se practic6 en 5 de los 8 casos
y la biopsia endomiocardica confirmo el diagnéstico

El derrame pericardico no fue frecuente (6/41).
En uno de los casos en los cuales se practico la
pericardiocentesis para aliviar el taponamiento, el

' i ovaty neumopericardio producido durante el procedimiento
de fibrosis endomiocéardica en 3 casos del grupo de permiti6 poner de relieve un pericardio delgado y

miocardiopatias restrictivas 6/56 (19). El ventricu- n3 sjlyeta cardiovascular de tamafio normal (Figura
lograma mostr6 las tipicas imagenes obliterativas 1). EIl embolismo cerebral o periférico fue menos

de los apex ventriculares excepto en 1 €aso CON gracyente en esta serie. En el Cuadro 1 se presentan
confirmacion necropsica de forma valvular aislada. |45 datos clinicos mas relevantes

RESULTADOS Radiologia

El crecimiento del ventriculo izquierdo y de la
auriculaizquierda junto con la evidencia radiolégica

La presentacion clinica mas frecuente (34/41) de hipertensiéon pulmonar venocapilar constituyen
fue la relacionada con la insuficiencia Cardiaca, los ha”azgos radi0|égicos encontrados con mayor
ConStithendO la disnea la eXpreSién mas frecuente frecuencia. En pocos pacientes se observd una
de la forma izquierda o de la biventricular. Se sjlueta cardiaca aumentada globalmente. En un
acomparia de un choque apexiano anormal, de uncaso se encontré una calcificaciéon endocardica.

SOplO sistoélico de insuficiencia mitral, de un tercer (Figura 2) y en otro un derrame pericérdico (Figura
ruido precoz e intenso (el cual guarda relacién con 3).

la distension brusca de la cavidad ventricular durante
la protodiastole) y de un aumento de intensidad del
componente pulmonar del segundo ruido debido a la

Presentacion clinica

Gac Méd Caracas 43



FIBROSIS ENDOMIOCARDICA

Cuadro 1

Fibrosis endomiocardica
Resultados del examen clinico

Total: 3 Series (41 casos)

Examen clinico Casos %
Choque apexiano anormal 23 56
Soplo sistdlico mitral 28 68
Tercer ruido 26 63
Latido paraesternal izquierdo 16 39
Onda “a” gigante (P. V. Y.) 10 24
Onda “v” sistolica (P. V. Y.) 7 17
Componente pulmonar 2° ruido aumentado 9 22
4° ruido 5 -
Soplo sistdlico tricuspideo 9 22
Frote pericardico 4 -

Figura 2.Rayos X. FEM. Calcificacion intracardiaca.

i

Figura 3. FEM. Rayos X. Hidroneumopericardio.
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Fonocardiografia

Se estudiaron con este procedimiento 8 casos de
la primera serie de 23, siendo los hallazgos mas
frecuentes: el tiempo de eyeccidn acortado (8 casos),
el componente pulmonar del segundo ruido
aumentado (6 casos), el tercer ruido precoz (6 casos),
el soplo mitral pansistélico (6 casos), la onda “a”
prominente en el pulso venoso yugular (6 casos), y
la fase sistolica sostenida en el precordiograma
derecha (6 casos).

Electrocardiograma

En el Cuadro 2 se exponen en forma conjunta los
resultados electrocardiogréaficos de la serie completa
(41 casos).

Cuadro 2
Fibrosis endomiocéardica. Resultados
electrocardiograficos

Total: 3 Series (41 casos)

Casos %

*Hipertrofia ventricular

- Derecha 9 22

- lzquierda 16 39
*Crecimiento auricular

- Derecho 16 39

- lzquierdo 17 41
*Trastornos inespecificos de la
repolarizacién ventricular 13 32
*Trastornos de conduccion

-BARD 7 -

-BARI 5 -

-HAI 1 -

-BARD + HAI 1 -

-Bloqueo AV ' grado 2 -
*Bajo voltaje 5 -
*Ondas “Q” patoldgicas 8 19
*Fibrilacion auricular 4 -

Ecocardiografia

Los hallazgos mas significativos se exponen a
continuacion.

La obliteracién apical. Se estudiaron mediante
ecocardiografia un total de 23 casos constituyendo
la obliteracion apical del ventriculo izquierdo (22/
23) y del ventriculo derecho (19/23) el hallazgo mas
frecuente y caracteristico. Esta imagen se designa
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habitualmente como la de “amputaciéon del apex La funciéon ventricular. La estimacién de la
ventricular”. Se observa un aumento de la funcidn ventricular por la fraccién de eyeccién o la
reflectancia de la superficie obliterativa. EI| tasade acortamiento porcentual se encuentranormal
movimiento apical del ventriculo izquierdo es 0 aumentada en la mayoria de los casos estudiados
centripeto, es decir hacia el interior de la cavidad. (20/23). Sélo en pocos casos (3/41) presentaron
El proceso de obliteracion afecta a los tractos de depresion de la funcidn ventricular izquierda. La
entrada de uno o de ambos ventriculos, pero respetadisfuncion del ventriculo derecho pudo establecerse
el tracto de salida. en algunos casos, por la falta de disminucién

La afectacion valvular. Las valvulas auriculo- inspiratoria de la vena cava inferior.
ventriculares se encuentran afectadas con frecuencia  Otros hallazgos.En pocos casos de esta serie se
por la adherencia de la valva posterior de la valvula constaté la presencia de un derrame pericardico (2/
mitral a la pared posterobasal ventricular, la cual 23). En 1 caso de forma ventricular izquierda se
queda englobada dentro de una imagen densamenteobservd la existencia de una trombosis a nivel de la
ecogénica (10/23) o puede visualizarse una imagen auriculaizquierda. Eltrombo se encontraba adherido
de “hamaca” sistélica (7/23). También se puede al septum interauricular dentro de la cavidad de una
constatar en ocasiones el engrosamiento de lavalvulaauricula izquierda gigante, el cual habia provocado
posterior de la tricGspide (4/23). su presentacion clinica por un episodio de embolismo

El patrén integrado por “pequefios ventriculos periférico. Este caso fue también notable por la
- grandes auriculas”. La vista de cuatro camaras ausencia de la obliteracién cavitaria caracteristica
constituye la mejor proyeccion para visualizar este tanto en el ecocardiograma bidimensional como en
patrén caracteristico pero no especifico de “pequefios €l ventriculograma de contraste.
ventriculos-grandes auriculas” (Figura 4).

El resultado del calculo de los volimenes de las Cateterismo cardiaco
cavidades cardiacas ha sido reportada previamente  ge practicé cateterismo cardiaco y angiografia

(10). La auricula izquierda se consider6 como ep un grupo de 15/41 casos pertenecientes a las tres
aumentada o “gigante” en 10/23 de los casos y la gerjes estudiadas. El hallazgo mas caracteristico o
auricula derecha en 9/23. constituy6 la obliteracién apical de ambos
ventriculos (10 casos), o la obliteracién aislada del
ventriculo izquierdo (4 casos) o en forma
excepcional, la obliteraciéon aislada del ventriculo
derecho. Otros hallazgos dignos de sefialar por su
frecuencia son: 1. La elevacion de la presion
diastdlica final de ambos ventriculos (13/15 casos).
2. El trazo de presién intraventricular del tipo
“depresion y platillo” o en “raiz cuadrada” (13/15
casos). 3. La insuficiencia valvular mitral,
semicuantificada como de grado moderado a severa
con ondas “v” elevadas en el trazo de presion
intrauricular izquierda y la insuficiencia valvular
tricuspidea (9/15 casos). 4. La hipertensién pulmo-
nar severa (Pm > 50 mmHg 5/15 casos) la cual se
encuentra presente en las formas izquierda y
biventricular. 5. Las arterias coronarias se
encontraron de regla normales (Figuras 5, 6).

Estudio patolégico

Los resultados del estudio patolégico, el cual fue
practicado en veinticinco casos (25/41) permitieron
establecer el diagndstico de fibrosis endomiocérdica,
sobre un total de 17 651 autopsias consecutivas que

Figura4. FEM. Ecocardiograma. Sindrome de ventriculos
pequefios-grandes auriculas.
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fueronrealizadas en el Instituto Anatomopatoldgico,
en casos provenientes del Hospital Universitario de

A. El aspecto macroscépico.
El peso del corazén se encuentra en general

de tres casos operados de esta afeccion. Estos datogopprepasa la cifras de la hipertrofia critica (500 g)
han sido previamente reportados (20,24) y en la (24). También se describen las formas de fibrosis
tesis “Patologia cardiovascular adquirida de las endomiocardica encontradas: FEM izquierda en 12

principales enfermedades en nuestro medio”, de la ¢as50s, FEM mixta en 11 casos y FEM derecha en 2
Dra. Claudia de Suarez (Documento no publicado). casps. El aspecto exterior experimenta un cambio

En la Ultima serie se utilizé también la biopsia
endomiocérdica en cinco casos (19).

Figura 5. FEM. Ventriculograma derecho. Restriccion
de la cavidad del ventriculo derecho.

Figura 6. FEM. Ventriculograma izquierdo. Obliteracion
apical del ventriculo izquierdo.
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de morfologia debido al crecimiento importante de
las auriculas con ventriculos normales o pequefios.
En las formas derechas se encuentra una escotadura
en el borde derecho que se corresponde con la
retraccion que experimenta el ventriculo derecho
(8). EI aspecto macroscépico interior muestra la
lesion caracteristica de la FEM, constituida por una
placa de fibrosis endocardica de un espesor variable
gue generalmente fluctia entre 2 a 5 mm, de color
blanco nacarado con o sin trombosis, asociada,
fibrosis localizada principalmente en laregién apical
y en los tractos de entrada de los ventriculos con
afectaciéon frecuente de los musculos papilares
posteriores y de las cuerdas tendinosas, lo cual
ocasiona con frecuencia una insuficiencia valvular
auriculo-ventricular mitral o tricuspidea. El proceso
fibrotico se extiende al miocardio subendocérdico.
Las dimensiones internas del ventriculo o ventriculos
afectados se encuentran disminuidas lo que origina
un cuadro de restriccidon de la cavidad ventricular,
de filiacion endocardica, la cual limita el volumen
del llenado ventricular (Figura 1).

La clasificacién. Antes de exponer los resultados
de las lesiones encontradas en Venezuela es necesario
detallar la clasificacion registrada previamente de
acuerdo con el aspecto macroscoépico de la lesion
endocardica. Asi Shaper (8,23) en los casos de FEM
encontrada en Africa habia descrito cinco tipos:
Tipo I: es el de localizacion apical aislada. El tipo
Il: es la localizacion apico-valvular continua con
extension hacia la pared anteroseptal en forma de
“herradura” pero respetando el tercio superior del
tracto de salida del ventriculo izquierdo. El tipo Ill:
esté constituido por lalocalizacion valvular aislada.
El tipo IV: en el cual la lesion es de localizacion
apical y valvular discontinua, es decir, dejando una
zona endomiocardica respetada entre las dos. El
tipo V: se caracteriza por parches ubicados en areas
diferentes a la regidn apical o valvular. En nuestro
medio, Suarez C. ha encontrado que los tipos mas
frecuentes son: el tipo apical aislado, el tipo apico-
valvular continuo y el tipo apico-valvular
discontinuo. Ademas ha encontrado ademas de las
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formas tipicas apico-valvulares continuas del lado Las fibras miocardicas se encuentran alineadas
izquierdo y del lado derecho, formas atipicas en el en forma normal, pero muestran evidencia de
lado izquierdo, y en casos de forma mixta, la lesién hipertrofia. En ocasiones puede observarse
del lado derecho puede llegar hasta obliterar la degeneracion hidrdpica, necrosis o miocitolisis.

totalidad de la cavidad ventricular. En los casos de endocarditis parietal o en la fase
La auriculas correspondientes al ventriculo intermedia, el infiltrado inflamatorio puede estar
afectado se encuentran dilatadas con paredesconstituido por eosindfilos, lo cual pudo observarse
hipertroficas, el endocardio engrosado en forma en 1 caso de la primera serie, en el cual se realiz6
difusa con o sin trombosis asociada. una biopsia quirurgica del miocardio durante el acto

El aparato valvular. Las valvulas no se delreemplazo valvular.
encuentran afectadas por el proceso fibrotico, pero Los vasos intramiocardicos pueden presentar
pueden ofrecer cierto grado de rigidez, especialmente diversas alteraciones: hiperplasia de la intima,
en casos que cursaron con insuficiencia mitral reduplicacion de las fibras elasticas de la capa interna
importante en donde se puede encontrar una lesiéno endoarteritis, endoarteriolitis obliterante o
de “chorro” en el borde libre (fibrosis y necrotizante.

enrollamiento). En los tipos valvular y apico- Biopsia endomiocardica. Se practicé biopsia
valvular tanto el masculo papilar como las cuerdas endomiocardica en cinco casos de la tltima serie (5/
tendinosgs pgeden guedar englobadas dentro delg), y en 3 de los casos de las series previas se
proceso fibrotico. practicé el estudio histolégico mediante el material
El pericardio. En pocos casos (2/23) se observé que fue resecado durante la intervencién quirargica.
derrame pericardico, pero el pericardio salvo por Las alteraciones encontradas en la BEM son muy
discretafibrosis de distribuciénirregular se encontré sugestivas de la enfermedad. EI hallazgo mas
normal. importante lo constituye el engrosamiento focal del

encontraron en general, libres de lesiones cual se prolonga con frecuencia en el miocardio
obstructivas. adyacente. Se pueden encontrar células cardiacas o

musculares lisas atrapadas en la capa fibrosa. En
algunos casos que se encuentran en lafase intermedia
se puede observar tejido de granulaciéon y mas
. i raramente infiltrados por eosinoéfilos. En el
B. La histopatologia miocardio hay siempre hipertrofia celular con escasa
A partir de la clasica descripcion hecha por Davies fibrosis intersticial. Las fibras elasticas estan
(2,3) se conoce que la lesion endomiocardica se presentes en el tejido conjuntivo, fragmentadas y no
presenta con una caracteristica estratificacion: el constituyen una capa como se observa en la
endocardio engrosado en tres capas que como sefibroelastosis primaria. (Figura 7)
expondré en la discusion, es mas evidente en la fase
intermedia de la enfermedad (24). La capainternao
sea la superficie endocéardica ventricular, esta
constituida por trombos parcialmente organizados o
por depésito de fibrina. La capa media es la mas
amplia. Constituida por tejido conjuntivo, denso,
hialino con escasas células. Puede presentar focos
de calcificacion o a veces calcificacion masiva u
osificacion. Pueden observarse pequefios focos de
células inflamatorias, linfocitos, macréfagos y
plasmocitos. La capa subendomiocéardica, esta
integrada por una zona de tejido de granulacion rico
en vasos sanguineos dilatados y en muco-
polisacaridos &cidos. Esta capa envia tractos de
tejidos de granulacién o de fibrosis al tercio interno
del miocardio.

Hallazgos extracardiacos. En la necropsia se
encuentran infartos en diversos érganos: cerebro,
bazo, rifiéon y pulmén.

Figura 7. Biopsia endomiocardica. Espesamiento del
endocardio. Instituto AP. C. Suérez.
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Eosinofilia. Se encontrd presente en un 32% de
los casos. Unsindrome hipereosinofilico se encontré

aun cuando se han propuesto diversas hipoétesis tales
como la desnutricién, viral, filariasis (Nigeria),

en 9 casos: 4 casos de la primera serie, 4 de laserotonina (consumo de platano), inmunopatolégica

segunda serie y 1 de la tercera, los cuales evolu-

y eosinofilia (23). La eosinofilia se encontrd presente

cionarian después de varios afios hacia una formaen el 32% de los casos de esta serie y en 9 de ellos

obliterativa biventricular.
DISCUSION

La fibrosis endomiocéardica habia sido sefialada
inicialmente por Bedford y Konstam (1946) como
una de las causas de la insuficiencia cardiaca en
Nigeria (25), pero se le debe a Davies (1948) (2,3) la
descripcion pionera de esta entidad con la definicion
de sus rasgos patolégicos caracteristicos; fue
realizada en Uganda, pais del Africa oriental.

En Europa, una comunicacién clasica habia sido
hecha por Loffler en el afio (1936) (4) en la cual
describe la asociacion de lo que denominé
“Endocarditis parietalis fibroplastica con
eosinofilia”. Enlos dos pacientes reportados el dato
macroscopico mas resaltante lo constituia el engrosa-
miento del endocardio. Después han sido publicadas
numerosas series sobre este padecimiento. En 1973
Brockington y Olsen (5) mostraron que la enfermedad
endomiocérdica de Loffler y la fibrosis endomio-
cardica eran indiferenciables desde el punto de vista
patolégico, pudiendo postularse la tesis de que se
trataba de un mismo proceso patoldgico en diferentes
estadios evolutivos y se propuso el término de
“Enfermedad Endomiocardica” para englobar ambos
cuadros (WHO, 1984) (1).

En Venezuela el primer caso de FEM (o EEM)
estudiado desde el punto de vista patolégico fue el
publicado en 1967 (Suarez y Suarez) (20), y el
primer caso reportado desde el punto de vista clinico
se debi6 a Tortoledo R. y Dominguez I. en 1969
(21). Laenfermedad habia sido descrita previamente
en paises vecinos, Colombia (26) y Brasil (27).

La serie de 41 casos que es objeto de esta
presentacién es la mas numerosa que se ha reunid
en el pais hasta el presente. EIl estudio de la
ocurrencia racial ha mostrado que la mayoria de los

casos que se presentaron son de raza mestiza y

pacientes nativos de Venezuela (31/41 casos).

se presentd un sindrome de hipereosinofilia como
ya habia sido descrito en otras series publicadas
(28,29). De modo que en Venezuela se encuentran
presentes las formas con y sin eosinofilia.

Este comportamiento pone de manifiesto que en
el medio venezolano existen casos que se encuentran
todavia en un estadio evolutivo temprano de la
afeccion en los cuales se halla todavia presente la
eosinofiliay en cambio en otros que probablemente
se encuentran en etapas mas avanzadas ya no es
posible encontrarla. Las lesiones patologicas en
ambos subgrupos son sin embargo indiferenciables
en esos dos estadios. Esta caracteristica brinda una
base de sustentacion a la teoria unitaria.

El diagndstico del sindrome de hipereosinofilia
idiopatico se establecid sobre los siguientes criterios
(30): 1. Una eosinofilia persistente de 1 500
eosinoéfilos por mriipor lo menos durante 6 meses o

hasta la muerte cuando ésta acaece antes de los 6

meses. 2. Lafaltade evidencia de causas reconocidas
de eosinofilia, tales como las enfermedades
mieloproliferativa con eosinofilia, laleucemia aguda
eosinofilica, las vasculitis con eosinofilia, las
enfermedades parasitarias o infecciosas con
eosinofilia o las enfermedades malignas que cursan
con eosinofilia y 3. Manifestaciones clinicas de
afectacion organica, en especial relativas al corazon
y al sistema nervioso central.

La eosinofilia asociada con las etapas tempranas
de la enfermedad sugirié la importancia que puede
tener la participacién de los eosinéfilos en la
patogenia de las lesiones endocéardicas (31,32). La
presencia de eosinofilia o de un sindrome de
hipereosinofilia que antecede en varios afios a la
aparicion de la obliteracion de la cavidad (en 9 casos
de esta serie), refuerzala hipétesis de laintervencion

Odel eosindfilo en el determinismo de las lesiones

endocardicas y muestra la similitud etiopatogénica
de un grupo de los casos observados en Venezuela,
con los que han sido reportados en Europay en otros
paises de clima templado.

También se presentaron algunos casos en pacientes

provenientes de paises circunvecinosy en sujetos de

raza blanca, que habian vivido por largo tiempo en
el pais, fenédmeno que también habia sido reportado
en Africa. La etiologia de la afeccion es desconocida
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El papel del eosinofilo también ha sido destacado
por Oakley y Olsen, 1977 (33) en la génesis de las
lesiones endocardicas y endoteliales. El mecanismo
de la accion citotéxica ligada a los eosinéfilos no se
encuentra todavia totalmente esclarecido. Los
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estudios hasta el presente han establecido que loscomo una insuficiencia de la valvula mitral con

eosinodfilos pueden aumentar su capacidad para ciertas particularidades que tomadas en conjunto
ligarse a las IgG por aumento de los receptores Fc pueden ser sugestivas del diagnéstico: el choque
(31). Esto podriainducir en el eosinéfilo la secreciéon apexiano se encuentra ligeramente desplazado pero
de sus constituyentes y determinar la respuesta es hipoquinético enlugar de ser hiperquinético como

citotoéxica.

El potencial cardiotéxico podria estar en relacion
con la liberacién de radicales oxigenados o de
proteinas catidénicas. Los eosinéfilos experimentan
un proceso de vacuolizacion y de degranulacién
(31,32). Spry y Olsen (34), han insistido sobre el

en la insuficiencia mitral reumatica; el hecho de
acompafiarse de hipertensiéon pulmonar asociada a
la insuficiencia mitral, lo cual es infrecuente en la
forma de etiologia reumatica. La hipertension
pulmonar ocasiona que se pueda constatar el latido
paraesternal bajo, indicativo de un crecimiento del

hecho de que encontrar la evidencia de degranulacion Ventriculo derecho asociado. El 3° ruido acompa-

es importante, aun en la ausencia de eosinofilia

flante es intenso y precoz, lo cual obedece a la

(10) se encontré degranulaciéon de los eosinéfilos.

La presentacion clinica mas frecuente fue la
insuficiencia cardiaca, la cual como en otras formas
de miocardiopatias restrictiva obedece a un
mecanismo diferente ya que la anormalidad primaria
consiste en una disfuncién diast6lica debida a una
disminucion de la distensibilidad con una funcién
sistoélica (contractil) normal o sensiblemente normal,
con dimensiones internas disminuidas o en algunos
casos sensiblemente normales (30). EI rasgo
fundamental anormal es una elevacion de las
presiones intracavitarias con una curva de presion
intraventricular que presenta una depresion
protodiastolica y un platillo telediastdlico.

Laforma clinica de presentacién estarelacionada
con:

a. El tipo de afectacion: ventricular izquierda,
biventricular o derecha. En nuestro medio las
formas dominantes en frecuencia son las dos
primeras constituyendo la derecha aislada una
forma excepcional.

La afectacion valvular, la cual da origen a los
soplos de insuficiencia mitral o tricuspidea y a

los signos de regurgitacion valvular, las cuales
son puestas de manifiesto y objeto de semi-
cuantificacion por el estudio ecocardiografico o

mediante la evaluacion hemodinamica o

angiogréafica.

c. El tipo intraventricular de fibrosis. En un solo

caso de esta serie el compromiso de la valvula
mitral se encontr6 aislado sin asociarse con la
tipica imagen de obliteracién cavitaria. La

necropsia demostré la afectacion de la mitral y la
fibrosis caracteristica del endocardio.

La forma izquierda, se manifiesta en la clinica
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la protodiastole, y puede visualizarse coincidiendo
con el resalte protodiastdlico observado en el Modo
M (35), al cual se le puede aplicar la designacién de
golpe endocardico o “endocardieiock”.

La forma derecha: se caracteriza por el hallazgo
de un crecimiento acentuado de la auricula derecha
en el estudio radiolégico, por las alteraciones en la
morfologia del pulso venoso: onda “a” prominente y
en fases avanzadas una onda “v” como expresion de
insuficiencia tricuspidea. La obliteracién del apex
del ventriculo derecho la cual se acompafia de
invasién valvular por la fibrosis de las cuerdas
tendinosas y del pilar de la valvula trictspide,
provoca la disminucién de la distensibilidad con
aumento de la contraccién auricular (expresada por
la onda “a” gigante) y después por la insuficiencia
tricaspide que se expresa por un soplo pansistolico
tricuspideo que en la medida que se hace importante
origina una onda “v” prominente en el pulso venoso
yugular. La parte del ventriculo derecho que no se
encuentra afectada por la fibrosis corresponde al
tracto de salida del ventriculo derecho, lo cual origina
un latido paraesternal izquierdo alto. Este signo se
ha considerado como muy caracteristico de la forma
derecha (8,23). El gigantismo de la auricula derecha
puede conducir a la presentacién de fibrilacion
auricular. EIl cuadro clinico se acompafa de
manifestaciones de severa hipertension venosa
sistémica, ascitis, hepatoesplenomegalia con edema
periférico comparativamente discreto que contrasta
con una ascitis voluminosa. Los signos auscul-
tatorios en esta forma son ademdas del soplo
tricuspideo mencionado, el 3°ruido intenso y precoz
audible sobre el borde esternal izquierdo bajo.

En los casos de derrame pericardico encontrados
en esta serie s0lo en dos casos fue necesario practicar
pericardiocentesis por presentar signos de
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taponamiento cardiaco. EI pericardio no presenta untiempo de desaceleraciéon acortado y unarelaciéon
evidencias de secuelas (engrosamiento). E/A aumentada a través de las valvulas mitral y
En la forma biventricular también es dable tricaspide. También se han puesto de manifiesto

observar una onda “a” gigante en el pulso venoso Otras anormalidades sugestivas de restriccion
yugular lo cual guarda relacién bien sea con la Mediante el uso de Doppler pulsado a nivel de la
disminucion de la distensibilidad producida por la Vena hepatica. Ademas la insuficiencia valvular
obliteracion de la cavidad ventricular derecha o por Puede ponerse de manifiestoy estimarse su severidad
la hipertension pulmonar asociada la cual puede ser mediante técnicas de Doppler incluyendo el disefio
determinada por ambas causas. del flujo a color.

Desde el punto de vista electrocardiogréafico los La ecocardiografia permite el seguimiento clinico
cambios son inespecificos. El dato observado con de los pacientes y contribuye con la evaluacion
mayor frecuencia es el crecimiento del ventriculo Preoperatoria. La correlacién de los datos

izquierdo (Cuadro 2) presente en las formas izquierda €cocardiograficos con la ventriculografia de
y biventricular. contraste y con los hallazgos de necropsia fue

Dentro de las manifestaciones clinicas 5 pacientes excelente.
refirieron dolor toraxico que fue tipico de isquemia Los hallazgos patoldgicos presentes en 25 casos
(3 casos) y atipico en (2 casos). Es de sefalar lahan sido rigurosamente estudiados y permiten
presencia de ondas “Q” patoldgicas (8 casos, 19%) establecer que la forma izquierda (12 casos) y la
en el electrocardiograma. Este hallazgo estuvo formabiventricular (11 casos) son las mas frecuentes,
asociado a un cuadro clinico de vasculitis (3 casos) siendo la forma derecha aislada (2 casos) rara en
y en los datos de necropsia se ha sefialado lanuestro medio. También se han precisado los tipos
existencia de lesiones de la microvasculatura segun Patolégicos encontrados tomando como base la
la doctora Suarez (documento no publicado). Aun clasificacion de Shaper (8,23). Tanto los hallazgos
cuando estos datos sugieren la posibilidad de una macroscépicos como los histopatoldgicos son
explicacion isquémica para el dolor, hay que sefialar caracteristicos de la FEM (24,8). La biopsia
que no se ha estudiado la funcién endotelial en la endomiocardica ha resultado ser un procedimiento
FEM la cual se ha encontrado alterada en otras Muy valioso para asentar el diagnéstico de FEM o
afecciones miocardicas (36). El crecimiento €stablecer el de otro tipo de miocardiopatia
biauricular se encuentra documentado con frecuencia restrictiva (19).
en el electrocardiograma. La imagen radiolégica El diagnéstico diferencial se ha planteado con
puede sugerir una lesién mitral o tricuspidea de otrasformas de miocardiopatias del grupo restrictivo
naturaleza reumatica. La imagen correspondié (en (Cuadro 3). La miocardiopatia restrictiva idiopatica
6 casos) a una pericarditis con derrame, que se caracteriza por un cuadro clinicoy hemodinamico
evoluciona sin dejar secuelas de engrosamiento de fisiologia restrictiva, pero no se encuentra una
pericardico. La calcificacién endocardica es muy etiologia definida y el estudio histopatolégico sélo
caracteristica pero fue excepcional en esta serie. muestra una fibrosis intersticial discreta (37,19).

Entre los procedimientos no invasivos de En el material estudiado en la Unidad de
diagnéstico, la ecocardiografia bidimensional se Miocardiopatias el dato mas importante es una
mostré como el método mas adecuado para llegar aimagen de pequefios ventriculos y grandes auriculas
un diagnéstico preciso. Los hallazgos mas Pero sin la obliteracion cavitaria de FEM y los
importantes son: la obliteracién apical de uno o de hallazgos histopatolégicos encontrados son
ambos ventriculos, la afectacién de las valvulas diferentes.
auriculo-ventriculares, el patron de “ventriculos- En el grupo de las miocardiopatias restrictivas,
pequefios con grandes-auriculas”. Este conjunto de la enfermedad amiloide del corazén se confirmo en
datos se asocia a una funcién ventricular en general dos casos mediante la biopsia endomiocardica, la
normal. En la fibrosis endomiocardica se han cualreveldlos caracteristicos depdsitos amiloideos.
descrito diversas anormalidades puestas de  También el ecocardiograma bidimensional ha
manifiesto en el estudio Doppler (13-15). Enlafase sjdo de gran ayuda en el diagnéstico de la enfermedad
avanzada de la enfermedad, el flujo mitral y amiloide al mostrar: el engrosamiento del septum

tricuspideo en el .Doppler.pulsado muestra un nterauricular y de los masculos papilares y en
aumento de la velocidad del pico precoz E de ingreso,
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Cuadro 3

Clasificaciéon de las miocardiopatias restrictivas

Endomiocardicas
*Enfermedad endomiocardica
*Carcinoide
*Metastasis maligna
*Radiacion
*Toxicidad por antraciclina

Miocardicas

*No infiltrativas
Idiopatica
Esclerodermia

*Infiltrativas
Amiloide
Sarcoide
Enfermedad de Gaucher
Enfermedad de Hurler

*Enfermedad de almacenamiento
Hemocromatosis
Enfermedad de Fabry
Enfermedades de almacenamiento del glucégeno

Modificado de Child JS, Perloff JK (30).

ocasiones el engrosamiento de las valvulas auriculo-
ventriculares y una apariencia especial que presentan

las paredes engrosadas que ha sido denominada

como “el chispeado granuloso” presumiblemente
relacionada con los depdsitos amiloides (38) pero
este signo no ha resultado ser especifico.

Otro de los diagnoésticos diferenciales que se
plantea con frecuencia es con la pericarditis
constrictiva cronica ya que puede presentarse con
un cuadro clinico y hemodindmico similar. Un dato
importante lo constituye la presencia de las tipicas
calcificaciones pericardicas, evidenciables en el
estudio radiolégico simple, en el eco por la presencia
de ecos pericéardicos, pero sobre todo han sido muy
Utiles para demostrar el engrosamiento del
pericardio, la tomografia axial computada y la
resonancia magnética, sobre todo en casos en los
cuales el pericardio se encuentra engrosado pero no
calcificado. Hay sin embargo casos de muy dificil
diferenciacion y hay que apelar para resolverlos al
estudio hemodinamicoy ala biopsia endomiocérdica
(39).

A la fibrosis endomiocardica no se le puede
ofrecer en el presente, sino un tratamiento médico
paliativo. La fibrosis endomiocardica en la

Gac Méd Caracas

actualidad se considera como una enfermedad que
amerita indicacién quirdrgica cuando, se encuentra
en la fase de insuficiencia cardiaca irreductible o de
insuficiencia valvular progresiva e importante. Se
ha planteado como solucién quirdrgica, la reseccién
del endocardio fibroso y el reemplazo valvular (40-
44). En nuestra serie solo tres casos fueron operados,
uno fallecido y en dos se ha logrado una sobrevida
hasta el presente de varios afos.

En resumen, en este trabajo se exponen los
resultados obtenidos en el estudio de la fibrosis
endomiocardica en Venezuela.

Se presenta:

Una serie constituida por 41 casos de pacientes
afectados de fibrosis endomiocardica (FEM) o
de enfermedad endomiocéardica eosinofilica
(EEE), la cual constituye la casuistica mas
numerosa registrada hasta el presente en
Venezuela.

Se desconoce la prevalencia de esta afeccién
tanto a nivel mundial como en Venezuela. Es

también desconocida la etiologia. En el

mecanismo patogenético el eosindfilo se

encuentra involucrado en la produccion de las
lesiones endocérdicas.

El estudio abarca el perfil clinico, patologico y
funcional de esta afeccién en el medio
venezolano.

El diagnéstico diferencial planteado con mayor
frecuencia es con la cardiopatia mitral de origen
reumatico y con otros sindromes restrictivos.

5. Laecocardiografia ha permitido un extraordinario
avance en el diagnéstico, en el seguimiento y en
la indicaciéon quirdrgica. Permite evidenciar en
la mayoria de los casos la caracteristica
obliteracion apical.

6. La biopsia endomiocardica ha resultado ser un
procedimiento muy valioso para el diagnostico
de las diferentes afecciones del miocardioy en la
diferenciacién de las diferentes formas de
miocardiopatia restrictiva.

Existen otras formas de miocardiopatias
restrictivas en nuestro medio tales como la
idiopatica y la cardiopatia amiloide entre otras,
con las cuales es necesario establecer un
diagnéstico diferencial.

La eosinofilia se encontré6 asociada en nuestro

medio en un namero significativo de casos de
esta miocardiopatia restrictiva.

2.

3.

4.

7.

8.
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