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Al revisar los protocolos de las autopsias realizadas de 1951 a 1959 in-
clusive, en el Hospital San Juan de Dios (4.500 protocolos de autopsias), se
encontraron 23 casos de insuficiencia cardiaca de etiologia poco frecuente; de
éstos se presenta un grupo de 8 casos con caracteres comunes que son el motivo
de esta comunicacién.,

Este trabajo fue sugerido desde el afio 1953, cuando al revisar el tema
de afecciomes de la coligena, encontramos un caso que se crey6 identificar coma
la entidad descrita por Becker (1) en Sud-Africa con el nombre de colagenosis
cardiovascular. Desde entonces a la actualidad numerosas publicaciones (2, 3,
4,5, 6 y 7) se han ocupado de un grupo de entidades patolégicas que se carac-
terizan por la obscuridad etiolégica, por la presencia de un sindrome de insu-
ficiencia cardiaca congestiva de curso fatal, que se acompafia con extraordinaria
frecuencia de fenémenos embolicos y anatémicamente por un agrandamiento car-
diaco, engrosamiento endocirdico y trombosis mural, asi como ausencia de le-
siones atribuibles a etiologia conocida (fiebre reumatica, arterioesclerosis, mio-
carditis, hipertension, cor pulmonale o cualquier otra causa especifica).

En la actualidad se reconoce que existen afecciones muy semejantes cli-
nicamente, que muestran hallazgos anatémicos caracterizados por fibrosis y elas-
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tosis del endocardio. Pero estas alteraciones endocirdicas no son idénticas en los
casos publicados, ya que algunos muestran preponderantemente fibrosis (3)
mientras que otros tienen un componente de elastosis muy importante (2) y
otras alteraciones morfolGgicas que serin analizadas posteriormente. Este dife-
rente comportamiento de las alteraciones endocirdicas parece seguir una distri-
bucién geogrifica, ya que la primera forma corresponde a los casos reportados
en el Continente Africano (1, 3) en tanto que la segunda es la forma encon-
trada en Norte América y Europa (2, 5, 6, 7, 8 y 10).

Este grupo de casos no sélo comprende la fibrosis endomiocirdica afri-
cana y la fibroelastosis, sino que también agrupa a la llamada colagenosis cardio-
vascular (1) que es una afeccion estrechamente unida a las anteriores. Esta
afeccibn se llamé asi por Becker (1) creyéndola ligada a las afecciones de la
coligena, hecho que posteriormente no ha sido aceptado (2).

Alteraciones endocirdicas similares se c¢ncuentran en casos de estenosis
adrtica, estenosis mitral congénita, coartacion adrtica, hipertension arterial, insu-
ficiencias valvulares severas (mitral y adrtica) y en arteria coronaria izquierda
anémala (6). El hecho de que en todas estas afecciones la alteracién es secun-
daria a una cardiopatia bien definida, en contraposicion a los casos de fibro-
elastosis primaria en que no existe ninguna causa conocida, separa categbrica-
mente estos dos grupos (6).

MATERIAL
ANALIsIs cLinico (Cuabro Nv 1)

La edad oscilo entre 28 y 49 afos. Es de interés hacer ver que en el
material de este Hospital, hemos encontrado un solo caso de fibroelastosis in-
fantil que no estd incluido en esta presentacién. En cuanto a sexo no se en-
contré preponderancia de ninguno. En cuanto a los antecedentes patologicos de
este grupo de pacientes, no se pudo recoger ningiin dato de interés.

Duracién de la enfermedad: la duracién de Ja enfermedad a partir de
la iniciacién de la insuficiencia cardiaca oscilé entre 4 meses y 4 afios, siendo
en 6 de los casos de menos de un afio. Es digno de sefialarse, que todos los
pacientes inician su enfermedad con un cuadro de insuficiencia global: disnea,
edema, hepatomegalia, yugulares ingurgitadas. En 7 casos se anoté la presencia
de galope y los tonos fueron apagados en 7 casos.

Se diagnosticaron embolias pulmonares en 3 casos. Soplo sistolico de
grado I a II en dpex se encontrd en 6 casos.

Ascitis se encontré en 4 casos. La presién arterial siempre fue normal,
pero registrando cifras con tendencia a ser bajas.

Las manifestaciones clinicas, renales, pulmonares, hepiticas y sistémicas,
fueron las propias de la insuficiencia cardiaca y/o del fendmeno embélico. Un
caso desarroll6, estando en plena insuficiencia cardiaca, una necrosis hepitica
aguda que fue la causa inmediata de su muerte.

En 6 casos hubo fiebre ocasional de poca magnitud. Esplenomegalia se
encontré clinicamente en uno de los casos.
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CUADRO 1
Aundlisis Clinico
Caso 1 2 3 4 5 4 7 8
Edad 28 35 49 30 48 48 42 32
Sexo I M M F M M ¥ r
Duracidn de la
enfermedad  (meses) 8 4 2 G 48 1 14 6 4
Disnca + + + -+ +
Edema + + + 4 +
Hepatomegalia + + + + + -+ — +
Yugulares
ingurgitadas ++ H++ |+t + | + +
M-I apagado -+ + — + _
Galope + + + _ -+ +
Embolias
pulmonares ++ | ++ — — + — — —
Soplo sistélico
{grado) 1 1 H| No I} | No I I
Tensi6n arteriat o5 20 115 100 115 110 100 120
73 75 o0 80 80 80 80 80
Fiebre + + No + + + + No
Esplenomegalia + - — — — — — —

Pudimos obscrvar un caso que cursé con el cuadro clinico de una peri-
carditis constrictiva el cual fue intervenido quiriirgicamnente, Posteriormente, una
autopsia parcial, mostrdé un engrosamicnto marcado del endocardio localizade en
el ventriculo derecho, por lo cual consideramos que se trata de un caso de en-
docarditis constrictiva (8). Este caso no sc incluye en esta presentacién, porque
su estudio anatémico no fue completo,
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EXAMENEs DE LABORATORIO (CuaDro N° 2)

Globulos rojos: solamente en un caso hubo anemia severa, éste era un
anki]ostomiitico y se achacé la anemia a csta causa. El resto de los casos tuvo
cifras de hemoglobina por encima del promedio habitual de nuestros pacicntes

hospitalizados.

Glébulos blancos: las férmulas leucocitarias y el nimero total de leuco-
citos fueron normales; sélo en uno de los casos se encontrd cosinofilia que co-
rrespondi6 al caso de anemia severa y ankilostomiasis importante.

El V. D. R, L. fue negativo en 6 casos y fue positivo dudoso en Jos dos
restantes. Hemocultivo se hizo en uno de los casos y fuc negativo. La velocidad
de sedimentacion se hizo en dos casos y fue normal.

CUADRO 2

Exdmenes de Laboratorio de 8 casos de insuficiencia cardiaca de origen oscuro

Caso

Glébulos Rojos
Hb. en g.

Glébulos Blancos
Eosinéfilos
Polinucleares
Linfocitos
VDRL
Sedimentacion globular
Proteinemia Total 7
Globulina

Relacién A/G

Nitrégeno ureico
mgr. %

14.2

4.4
13.5

6.800

5.6 g.t
: S 30

2.2

12

3

3.5
12

6.000

69

27

5.7 gr.
2.1

1.5

10

4

4.5
12

12.800

73

20

19.8

4.2
13

6.000

86

20

22

6

1.6
4.5

8.800

21

57

14

14

3.1
9.5

10.600

86

14

17

4.1
12

8.000

70

28

4 mm
4.4 gr.
1.5

1.9

19.8
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El nitrégeno uréico fue normal en todos los casos. La proteinemia se
analizé solo en 3 casos y oscilé entre 5.7 y 4.4 grs. La relacion A/G se man-
tuvo normal.

ANALISIS ELECTROCARDIOGRAFICO (CUADRO 3)

Se analizan trazos de 7 de los 8 casos presentados.

Todos los electrocardiogramas fueron anormales. El ritmo fue sinusal en
5 de ellos y en 2 se encontr6 fibrilacion auricular, Extrasistoles ventriculares se
encontraron solamente en un caso que estaba bajo accién digitilica, La frecuen-
cia fue siempre sobre 100/minuto cxcepto en un caso que fue de 75. Habitual-
mente oscilé entre 100 y 130/minuto. Un caso tuvo taquicardias paroxisticas
ventriculares en brotes repetidos. El espacio PR siempre fue normal. QT estuvo
prolongado en todos menos un caso. El eje eléctrico tuvo cambios muy varia-
bles, pues oscilé entre —30 y 120"

CUADRO 3
Andlisis Electrocardiogrifico

Caso 1 2 3 4 ] 7 8
Ritmo F.A. S S F.A. S S S
Extrasistoles No v No No No No A%
Frecuencia 130 75 110 100 125 130 130
Espacio P.R, —- 0.18 0.20 — 0.13 0.14 0.18
Anchura QRS 0.06 0.08 0.13 0.09 | 0.08 0.08 0.07
A QRS 0* |-+90* | 4+10" |+480* |430" |+430° | 41200
QT prolongado — Si Si Si Si Si No
Bloqueo de rama | No L1 Gl | c No No No
Hipertrofia

ventricular 1(S) I I D [ [ [
P pulmonar Na Si Si — - — Si
ST “Tipico” No No No No Na No No
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De los 5 casos con ritmo sinusal la onda P fue anormal, sugiriendo en
algunos casos, hipertrofia auricular izquierda, y en 2 fue de tipo P "pulmonale”
que coincidié con accidentes repetidos de tipo embolico pulmonar. La amplitud
de QRS fue normal, sclamente en un caso hubo bajo voltaje. La anchura de
QRS oscild entre 006 y 013, pera en 7 casos fue de menos de 010.

La morfologia de QRS mostré bloqueo de rama derecha en un caso (in-
completo) y bloqueo de rama izquierda en 2 casos (uno completo y uno in-
completo). En los 4 casos restantes se aprecié imagen de hipertrofia ventricular
izquierda de tipo sistdlico.

Contrariamente a lo esperado, el segmento ST no mostrd desniveles ni
alteraciones de la morfologia, sugerentes de lesién subendocirdica. Las altera-
ciones de onda T son secundarias al bloqueo y/o a la hipertrofia.

En conclusion, no se encontraron cambios electrocardiogrificos especi-
ficos. En general el trazo sugirid lesiones miocirdicas auriculares y ventriculares
y en la mayoria, imagen de hipertrofia ventricular izquierda.

ANALISIS RADIOLOGICO

El estudio radiologico consistio en telerradiografias del térax postero-
anteriores y oblicuas. Todos los casos mostraron cardiomegalia global de grado
II a IV a expensas especialmente del ventriculo izquierdo, ademés de los ha-
llazgos pulmonares de estasis y/o infarto. Aunque la morfologia de la silueta
cardiaca fue similar en todos los casos, no es suficientemente caracteristica para
diferenciarla de otras causas de cardiomegalia.

HALLAZGOS ANATOMO-PATOLOGICOS

En todos los casos revisados por nosotros se encontré aumento de peso
del corazon que oscilé entre 320 g. y 470 g. con un promedio de 400 g. para
los 8 casos,

El aspecto macroscépico del miocardio no fue descrito en 2 casos y se
consider6 como normal en otro caso. En los 5 enfermos restantes se describie-
ron distintas alteracionesc, tales como aspecto turbio, “veteado”” o pequefias dreas
blanco amarillentas de fibrosis, o se encontrd flacidez. El examen microscépico
mostré pequefias zonas de fibrosis en el miocardio en todos los casos. S6lo en
un enfermo se encontré infiltracion linfocitica focal discreta. En 2 casos se notd
degeneracién hidropica de algunas fibras,

Las vilvulas no mostraron alteraciones en ningin paciente.

El aspecto macroscopico del endocardio no se describié en 2 casos (pero
se muestra engrosado al examen microscopico) y no se aprecié alterado en otro
caso; sin embargo, en este ultimo se observan engrosamientos focales (A15.332).
De los 5 casos restantes, el endocardio se encontrd engrosado difusamente en 4
pacientes (foto 1) y en focos en un paciente, En 5 autopsias se encontraron
trombos murales en auriculas y/o ventricules, con mayor frecuencia en el ven-
triculo izquierdo (4 casos). En 6 casos se encontraron embolias, que se loca-
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lizaron en los pulmones en 5 casos, en los riflones en une y cn ¢l bazo en otro
caio. Bl examen inicroscopico del endocardio mostréd engrosamiento focal o di-
fuso por fibrosis en todos los casos (foto 2); en 2 de ellos este engrosamicnto
fue ligero y en los otros 6, fue moderade o acentuado, pero nunca del grado
tan intenso reportado en la literatura como fibrosis endomiocirdica (3). Para
estudsar el tejido clistico endocdrdico, todos los cortes disponibles se tificron por
el método de Verhooff para tejide clistico, que tific las fibras de ncgro, y con
una modificacién del método de paraldehido-fucsina, que las tidie de morado.
listos métodos nos han permitido separar nuestros casos en dos grupos: un gru-
po de 5 casos que muestran aumento del tejido eldstico endocirdico, desde gra-
dos muy discretos hasta una proliferacién acentwada (autopsias 12.565, 12.278,
11.272, 11.366 y 13.439) (fotos 3 y 4) y otro grupo de 3 casos (12.493,
14589 y 15.332) en quec no s¢ observan fibras elisticas eo el endocardio en-
grosado o s¢ encuentran fragmentadas (foto 5). Los casos del primer grupo se
asemejan en todo a los descritos por Thomas ct al. (2) como fibroblastosis ¢x-
cepto por la intensidad moderada de la elastosis. Los del segundo grupo se ase-
mefan en el aspecto histelogico del endocardio a los repartados en Uganda porc
Davis con ¢l nombre de fibrosis endomiocirdica (3).

Nos parecid importante analizar ¢l cstado de la aotla en nuestros casos.
En 2 de clios no se describieron alteraciones de la intima. En 5 casos se des-
cribieron escasas placas de acroma y sélo en wno se encontrd aterocsclerosis un
poco mas avanzada, pero con lesiones mds importantes en aarta abdominal
(12.565). las arterias coronarias no fueron descritas en un caso (paciente de
32 afios) y en los otros 7 casos se describicron como normales y permeables.
Por consiguiente crecmos que puede descartarse la insuficicncia coronaria como
causa de las pequefias zonas de fibrosis del miccardio presentes en nuestros en-
fermoa.

En resumen, podemos decir que Jas alteraciones patolégicas mis impor-
tantes cn Jos casos presentados son las siguientes: dilatacién ¢ hipertrofia del
corazon, fibrosis focal en ¢l miocardio, engrosamicnte focal o difuso del endo-
cardio, con e¢lastosis en unos casos y con fragmentacion del teide elistico en
otros y formacidn de trombos murales que con mucha frecuencia originan em-
bolias viscerales; todo esto en ausencia de deformidades valvulares, de eviden-
cia de miocarditis, de esclerosis coronaria y de hipertension artecial.

DISCUSITION

De la revision de la literatura, se desprende que existe un problema en
ta comprension y nomenclatura de estos padecimientos que fue enféticamente
sefialado por Davis cuando dijo en el Segundo Congreso Mundial de Cardio-
logia en Washington:

"Resulta claro actualmente que los tipos de cardiopatia en que existe
fibrosis del endocardio y del miocardio, presentan problemas importantes. ;Son
diferentes enfermedades, que presentan cuadros patoldgicos similares, o son todas
manifestaciones de un Gnico proceso patoldgico?. jRepresentan algin proceso en
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la etiologia, la alergia, la infeccién, la infestacion o la desnutricion? En este
momento no lo sabemos y seria necesaria una investigacion de superior alcance.
Estas enfermedades representan una gran variedad de problemas cuya solucion
serfa una gran contribucién a nuestra comprensién de la epidemiologia de las
Cardiopatias™ (4).

La revision de nuestro material nos permite afirmar que algunos de los
casos son semejantes a los descritos con el nombre de fibroelastosis. Estos 5
casos mostraron proliferacion importante del tejido elastico, en tanto que en el
resto no se observan fibras elisticas en el endocardio engrosado, o estas se en-
cuentran fragmentadas.

Mencionaremos algunos hechos fundamentales adscritos a la ctiopatoge-
nia del proceso:

1) Para algunos autores, (2, 6) la forma infantil y del adulto de fi-
broelastosis, son una misma entidad, ambas tienen los mismos cambios morfo-
légicos y se asume que la forma adulta es una manifestacién tardia de las alte-
raciones que existian desde ¢l nacimiento. En favor de esta teoria se presenta
el hecho de la existencia de casos familiares y en gemelos idénticos (12) y por
esos motivos se considera como una enfermedad congénita.

2) Se ha postulado una etiologia infecciosa (5) y entonces las lesio-
nes representarian la secuela de una infeccion cuyas fases tempranas pasaron
desapercibidas.

3) Se invocan factores nutricionales (6) pero esta hipétesis no ha
sido negada ni probada, aunque el consenso de opinién no le da mayor impor-
tancia. Nuestros casos no presentaron un cuadro llamativo de desnutricidn. Sin
embargo, investigamos histolégicamente el estado del endocardio en 29 casos
de enfermos desnutridos, con anemia severa ankilostomidtica y con el cuadro
de enfermedad tromboemboélica propio de ellos (11). Ocho de los 29 revisados
mostraron engrosamiento endocirdico moderado aunque no presentaron el cua-
dro de insuficiencia cardiaca ni la cardiomegalia que caracterizé al grupo que
ahora nos ocupa.

4) Se ha querido adscribir el padecimiento al grupo genérico de las
enfermedades de la coligena (1) pero esto ha sido absolutamente descartado (2).

5) Es hecho comprobado que las lesiones de naturaleza isquémica se
pueden acompaiar de fibroelastosis endocirdica (7). Esto ha servido de base
para enfatizar el papel de la anoxia endocirdica en la patogenia y se achaca al
cierre prematuro del foramen primun o del foramen ovale (7) asi como a la
oclusién de las venas de Thebesio o de los vasos arterioluminales (6) el meca-
nismo por el cual se efectia la isquemia endocardica.

RESUMEN

Se presentan ocho casos de cardiopatia de causa desconocida encontrados
entre 4500 autopsias de un hospital general. Se analizan las manifestaciones cli-
nicas, los datos de laboratorio y los hallazgos electrocardiograficos y radioldgicos
de estos enfermos. En todos los casos se encontrd aumento de peso del corazén;
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engrosamiento moderado, focal o difuso del endocardio, con o sin aumento de
fibras eldsticas; formacién de trombos murales que con frecuencia originaron
embolias viscerales. Los casos con elastosis son similares a los descritos por Tho-
mas (2) como “fibroclastosis endocirdica”. Los que no muestran elastosis se ase-
mejan a los reportados por Davis (3) como “fibrosis endomiocirdica”. Se men-
cionan algunos factores etiopatogénicos discutidos en la literatura reciente.

SUMMARY

Eight cases of heart disease of unknown cause are presented, found among
4500 autopsies perfomed in a general hospital. Clinical features, laboratory data,
electrocardiographic and roentgenologic findings of these patients are analyzed.
Cardiomegaly, diffuse or focal, moderate thickening of the endocardium with
or without increase of elastic fibers and mural thrombi that frequently gave ori-
gen to visceral emboli, were seen in these patients. Cases with clastosis are simi-
lar to those described by Thomas (2) as “endocardial fibroelastosis”. Those with-
out elastosis resemble the cases reported by Davis (3) as “endomyocardial fi-
brosis”. Some etiologic and pathogenetic factors discussed in the recent literature
are mentioned,
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Fig. 1: Ventriculo izquierdo abierto, con endocardio engro-
sado difusamente y de color blanco opaco.

Fig. 2: Endocardio engrosado; no hay infiltracién inflamato-
ria en ¢l endocardio ni en el miocardio subyacente.
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Fig. 3y 4 — Aumento de  fibras  elasticas en o] endocardio
engrosado. Tincde de Verhooft.

Fig. 50 In este otro caso. la dncidn de Verhoeff para fibras
clitsticas sdlo muestra unas pacas de cllas en las ca-
pas profundas del endocardio.
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