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Fibroelastosis endocárdica

Experiencia de S arlos en el Hospital Nacional de Niños

Dr._Rernando Muñoz"" Dr. Efraín Qu€sada'~ Dr. Jorge Piza'H,

Las miocardiopatías de origen indetermirrac!o (2), c¡ue HUDSON designa

con el nombre más propio de "miocardiopatías no espccífiCQS no fanriliares"
(7), wn un hallazgo relativamente frecuente en Costa Rica, tanto en adulto!>
como en niños. En lo cl11e se refiere a este tipo de patología en la infancia, se

puede hacer la siguiente división:

1) Miocardiopatías con fibrosis miocitrdica (con o Slfi calcificación).

2) Fibroelastosis endocárdica aislada.

3) Fibroelastosis endocárdica asociada a otras cardiolJatías congénitas.

4) Miocardiopatía ¡diapática no familiar (sin fibrosis endocárdica ni mio­

cárdka) .

5) Miocarciiopatía l1utricional.

6) Miocardiopatía anémica.

7) Miocardiopatía de las enfe:rmedades musculares.

8) Mioc~rdiopatífl. de las enferlJJedades de depósito.

Esta división, necesariamente arbitraria, se basa en nuestra experiencia,

ya que el grupo de las "miocarciiopatías no específicas no familiares", aun·

que ímportante, está constituido por una colección inconexa de casos cIlle prk­

ticamente desafían cualquicr intento de clasificación (7). Aún más arbitra­

rios san los parámetros para su diagnóstico clínico; sin cmbargo es posible dc-
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terminar su existencia dentro de un grado razonable de certeza, excluyendo una

a una las caLlsas m'.: conocidas de lesión miocárdica en un paciente con insu[i­

cienci8. cardíaca, sin !csión valvular o "shunt" intra o extracardíaco,

El tema de este estudio, la división de la fibroeJaslo~is endocCirdica (F.

E. E.) en congénita y aclcluirida, se funJanlenta en hallazgos de validez incier­

ta, por ejemplo la edad a Cjue se iniciaron los síntomas. Por esta razón, SHERMAK

( 11). después de re\lisar 150 cspecimcnes anatómicos que presentaban engro­
~;amiento endoórdico en llna o más de ws cámaras y de reagruparlos varias ve­

es, llegó a la siguiente clasificación:

Grupo

GflIpO

Grupo
Grupo

I: F. E, F. prImaria aislada infantil, con lesión mural soja.
n: Especímenes indeterminados en cuanto ¡l es~ado primario o secun­

dario: Grupo HA, como el grupo 1, pero en indi.viduos mayores de

21 meses: Grupo lIB, F, E. E. asociada a obstrucción del tracto de

~'alida del ventrículo iL.quierdo o lesión de válvula mitral.

IU: F. E. E. seo.mdaria,
IV: F, E. E, atípica.

La F. E. E. en los grupos I y HA consiste en un engrosamiento del en­
docardio, que afecta principalmente el ventrículo y la aurícula izc)uicrdos, con

aumento en la cantidad de tei ido fibroso y elástico. Se acompaña de gran dila­

tación ventricular. Eu el grupo lIB, se pueden encontrar lesiones que se ex­

tienden a las válvulas mitral y aórtica, con insuficiencia de la primera y esteno­

sis dE la segunda. Algunos autores, entre ellos MOLLER et al. (9), consideran

estas lesiones como parte del mismo procesQ de lesión endocárclica y en con­

secuencia las clasifican dentro del grupo anterior. El gmpo III es considerado

por SHEJU\IAN (11) como un "cajón de sastre", en el cual se colocan todos los

casos de cardiopatía congénita complicada con lesión del endocarclio.

MATERIAL Y METünO

Se incluyen en esta rev¡slOn 11 pacientes con el diagnóstico de F. E. D.:
atendidos en el curso de cinco años en el Servicio de Cardiología del Hospital Na­

cional de Niños, a partir de mayo de 1964. No se han tomado en cuenta los.

casos de fibroelastosis secundaria a otros padecimientos congénitos. De estos

11 casos, en 3 que fallecieron Se comprobó el diagnóstico por medio de la au­
topsia. Los 9 restantes viven. En estos el diagn6stico se estableció por la exis­

tencia de insuficiencia cardíaca congestiva en ausencia de lesión valvular o

"~hunt" intra o extracardíaco, sin evidencia dínica de inflamación del miocar­

dio, glucogenosis ni sib"tI10S electrocardiográficos de zona eléctricamente muerta

(característica de origen anómalo de arterias coronarias) O de ninguna otra

de las causas conocidas de miccardiopatías. En todos hubo signos electrocardio­

gráficos de crecimiento de cavidades izquierdas y aumento de QRS.
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;e) Cuadro Clínico (Cuadro i): todos nuC'::tros casos, igual que los (lUl:

se reportan en la litcr:ltura llllHldiaL fUén);1 niños en los (-lue dominaba la in­

suficiencia cardíaca congestiva con bajo débito cardíaco. El c0111iel1/.O de la en­
fermedad fue brusco en .¡ O casos y lento en 1, Llue tenía también estenosis aór­

tica. En 6 de los 10 casos al principio hubo también f.i.<:brc y otros síntomas

de infección respiratori,l superior. Se les consideró portadores de "miocarditis

viral" o "fiebre rcumática ", pCíO la evolución posterior, con insuficiencia car­

(líaca irreversible y Jos exámenes de gabinete, permitieron descartar estos diag­

nósticos. Los hallazgos más [recuentes en la exploración fíSIca, fueron: pali­

dez, disnea intensa polipneica, sudoraci()11 fría, ingurgitación yugular, hepatn­
tnegalia dolorosa, edema periférico (sacro en los niños pecJlleños y maleolar

en los mayores), región precordial (luida con ápex difícil de ~ ubicar, ruidos

cardíacos apagados en algunos casos, aUJ"l(lue na en todos y en ninguno en [or­

ma tao llotoria como se ha descrito, ausencia de soplos, excepto en los pacientes
COn lesión valvular asociada. En algunos pacientes ~'e encontraron síntomas

propios de algún padecimiento concomitante. El más frecuente fue el asma

branquiaJ presente en tres de los once casos.
La insuficiencia cardíaca de estos pacíentes es semejante a la de los casos

de miocarditis, pero COn menOS apagamiento de los ruidos cardíacos y con ga.
lope y taquicardia más persistentes, a pesar del trat<uniento.

El hecho más llamativo de este grupo es la pobre evolución, por 10 cual

todos estos enfermos ingresan repetidamente al hospital con crisis cada vez más

severas de insuficiencia cardíaca, las má.s de las "eces por procesos infecciosos

respiratorios, clue SOn la más importante complicación de la enfermedad.

Los exámenes de laboratorio no indican la presencia de proceso Inflama­

torio, actividad reumática, parasitosis o anemia. Llama la atención la cifra nor­

mal de hemoglobina en todos nuestros casos, en un medio en (lue la anemia lIi­

pocrómica es endémiCl. También es notorio que sólo uno de ellos fue un ni­

ño desn ltrido.

Los hallazgos electrocardiügráficos concuerdan COn los descritos por otros

autores (5, 10) Y se resumen en el Cuadro 2. Predominó el crecimiento ventti­

cular jZ(luierdo con cje eléctrico de QRS desviado a la izquierda (Fig. 1); sin

embargo en dos lJacientes se encontraron haJla;.:gos sugestivos de crecimiento ven·

tricular derecho (llno de estos casos tiene comprobación necroscópica y' el otro

aún vive) (Figs. 2 y 3).
Radiológícuncntc se observa cardiome,galia severa, con crecimiento de to­

das las cavidades; los centornos ele la silueta cardiovascu1ar están cJaramente deli­

mitados. En todos se encontró circulación pulmon~lt norrnal, hilios de estasis y
con frecuencia, moteado difuso en campos pulmonares (Figs. 1, 5 Y G).



CUADRO 1

Car,Kteristicas clínicas'
-- ,¡o,

Caso Clasi- Número Pnd,:c. Estado Inicio Proceden-
No ficnción EJud

inter. concomit. padec. Fiebre l C. Autopsianutll( na

"-------_.
Le;shnnn. p

II-A 2a 7 cutánca Norm¿¡[ Brusco + _L. 7- SJn José h
<
2?,

Hidrocc- >-i
)-

~ Il-A 2a 3 taha Normal Brusco -~ -l- ~- San José 2:.:
t:1

Fstrabi,- v
"mo-Hidro- >

:'> Il-ji GOl 1 cefalia Normal Bru>co -+- -+- + San José O

~

Estr;lbis- ::c
O

4 JI-A 5a 4 rno Normal Gru~co - ...l. - Gllanacaste lf;, v
::::;
>5 IrA 8a 2 .-. KOIlnal Lento - -+- -_.- Hercdia ,...

A.sn13 Z
>-

6 1 10m 3 hronquial !.'~jonnal Brusco J.. -+- San José n
I

.~

O
Z

7 1 Heredia >-3m 3 Normal Brusco "- -+- - ;-<

t)

Estenosis Sub hnOJ-
R Il-B 8a llórtica mal J.. + San Jusé

7.
3 lento I

~
, -,-

e
J"

Sub 110r-

9 Il-A lla 3 - rna¡ Brusco --- - ". CartaQo

i\.:;Jl];J

10 1 9m 4 bronqui81 Normal Bruoco -+- -1- --~- San José

11 1 la Asma l\"OJ:m<ll Brusco -+- +- - San José
._--"~"- ..~--~., ..........._..",,-.-,.
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CUADRO 2

Alteraciones dectl'Ocardiográf icas

Caso No. BJoq.A.V. HVD HVI HAD HAI Trast. Trast. Bajo
ritmo Repol. Volt.

+ + --r- ....
2 , + +
4 + -¡- ~- +-
) -¡, ~-~- + , _L

6 , + -;-,....,

7 -[- _.. - + -j
.'

H ,,

9 -+ + . {.. -+-
JO + -t- -+-
11 .+ ,

-í

NOTA: El caso N" 3 no tiene e'cctrocardiograma.--- El t¡l.SO No. 9 prescntó ade­
más BRDHH ck grado avanndo.

Como se puede ver, en la gran mayoría de nuestros casos predominó ja irna­

gen de hipertrofia ventricular izcjuicrda. También fue notable la frecuente apari­

ción de bloqueo A-V de primer grado. Los trastornos del ritmo fueron l11á~

bien escaso~, no así los trastornos en la repolarización, consistentes en inversión

de la onda T en precordiales ize¡uierdas en su gran mayoría. 19ua clue en series

publicadas por otros autores, el bajo voltaje QRS prácticamente no se observó;

más bien predominaron los voltajes de R aumentados en derivaciones izquierdas.

Los bloqueos de rama no fueron tan frecuentes como informa la literatura y só­

lo se encontró, como puede verse en el Cuadro 2, un caso con BRDHH. Al Caso

No. 3 no se le hizo electrocardiograma, por Jo breve de Su hospitaLización.
Fluoroscópicamente llama la atención la falta de motilidad de la silue­

ta cardíaca, con relación a la sístole y a la diástole. El Caso No. 8 fue sometido

a cateterismo cardíaco con cioeangiocardiografía, la cual mostró los hallazgos pro­
pios de este padecimiento (14): presión diastótica de ventrículo izquierdo ele­

vada y presión venosa alta. Este caso tenía además, estenosis valvular aórtica.

En nuestra serie, cuatro pacientes (Casos Nos. 6, 7, 10 Y 11) tenían

menos de 24 meses de edad, por lo cual han sido incluidos en el grupo 1 de
SHERMAN; otros dos (casos Nos. 1 y 2), entre dos y tres años; los restantes te­

nían S, 6, 8, 8 Y 11 años de edad, respectivamente.
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Sólo dos casos presentaron una anomalía valvular asociada: el caso No. 8,
un niño de 8 años ~on insuficiencia cardíaca progresiva de principio insidioso.

Se le hizo cateterismo cardíaco, el cual reveló además de F. E. E, una estenosis

aórtica. A pesar del alto riesgo, fue sometido a operación con circulación ex­
tracorpórea, muriendo durante el acto quirúrgico y el caso No. 3, un niño de

seis año5, con insuficiencia mitral severa además de la F. E. E. En ambos ca­
sos se comprob6 en la autopsia la lesión valvular y cndocárdica, así como la au­

sencia de otras lesiones congénitas.
Cabe resaltar de nue~o, 9ue hubo tres casos con asma bronquial asociada

a la r . .E. E.
Dos pacientes, (lue provenían de la misma localidad, eran primos herma-

nos.
El tratamiento que han recibí.do estos pacientes se encamina a corregir

la insuficiencia cardíaca. Hemos utilizado la digoxina en dosis calculada se­
gún la edad y el peso del niñ.o, bajo un estricto control para evitar la intoxica­
ción o la poca acción medicamentosa. La hemos asociado a diuréticos mercu­

riales II orales en los períodos iniciales. En las etapas de insuficiencia cardíaca
severa ha sido necesario usar oxígeno y colocar al paciente en posición de Fow­

ler. Además hemos usado, con buen resultado, esteroides en los casos c¡ue pre­
sentaron espasmo bronquial. En todos los casos el curso de la enfermedad ha

sido similar, con insuficiencia cardíaca progresiva, pero con períodos de mejoría,
a veces notables. La recurrencia de la insuficiencia cardíaca, generalmente se aso­

cia a mala administración del tratamiento o a cuadros infecciosos agudos de las
vías respiratorias, los cuales son m,Uy frecuentes en esta patología. Aún en los

períodos de remisión la tolerancia al esfuerzo fue pobre y el desarrollo físicc
retardado.

Anatomía Ptlto!6gita:
Se hizo autopsia en los casos Nos. 1, 3 Y 8, e¡ue fallecieron, los cuales

tenían 3, 5 Y 8 años de edad en el momento de la muerte. En dos de ellos se
encontraron los hallazgos característicos de esta en fermedacl ( 1, 8): cardiome­

galia importante, en la cual predomina la dilatación ventricular izquierda, con
engrosamiento lechoso del endocardio clel ventrículo izquierdo, más prominen.

te en la región del tabique interventricular (Figs. 7 y 9), En ambos casos se
observó inserción alta de los músculos papilares, los cuales se originaban apro­

ximadamente a la mitad. entre la punta y el anillo mitral (Figs. 7 y 9); las cuer­
das tendinosas no estaban engrosadas, pero la válvuJa mitral, que sí 10 estaba,
se encontraba además "arrollada" en el borde libre; se apreciaron también lesio­

nes por regurgitación en la porción vecina del endocardio auricular (Figs. 8
y 10).

Se estimó (lllC estas lesiones cam,lban insuficiencia valvular. El engrosa­
miento endocárdico consistió según el examen microscópico, de capas de fibras

colágenas }' elásticas paralelas a la superficie, con una matriz edematosa, poco
cdular; este proceso se extendía entre las columnas carnosas hacia los canales ve­
nosos de Thebesio, los cuales se encontraban dilatados (Figs. 11 y 12).

No se pudo identificar con el microscopio de luz nillguna alteración ele
las fibras miodirdicas.
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Fig. 7. Cora2:Qn en que se apreci.¡ engro:s.aniento endocárd¡co del tabique y pared lihrc del ventrículo' terca del áp:::x.·- Fig. 8. VAlvula 11li.tral con ..franco engrosamien­
to del borde .1;[-,1'e, Que no se extiende :1 cuerdas tendinosas y engros:unitoto del cndocardj\~ :~urí(ulJr \'ccino.~- Fig. 9. Corazón con ventrículo izquierdo abierto,
con engro5.;HJ'Iten.to endocárdico nlás lnoderado y ausencia Jc Jilntaci(-m vcntricuIJ.r. -- Fig. 1U ]\'ficrofotografía de la válvula mitral del coraz()l1. Se :llwcci:J que el
p.roceso uc fibrosis afl:cta única.mente el borde de 1.1 válvula.- Fig. 11. Engro~amiento endoc<1 rdico de ventriculo dtr~'"chn.-- fig. 12. EllF;Iusam¡cnt0 t'ndocárdico de

ventrkulo 17.qt.J1erdo, sin alteración del Iniocardio.
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El tercer caso en cambio, presentó a.1tcraciones anatomopatológicas com­

pletamente distintas, auocluc clínicamente el curso fue similar al de los ante­
riores. El paciente tenía una gran cardicmegaJ ia, global, con dilatación tanto

de cavidades derechas como izquierdas. A través del pericardio se transparen­

taban múltiples zonas en que el miocardio era de color blanquecí no (Fig. 13);
estas áreas correspondían a una fibrosis miocárdica difusa, severa, muy evidente

en los cortes transversales del músculo ventricular (Figs. 1S Y 16).

No se cncontrll ninguna causa aparente para dicha alteración, las coro­

narias se originaban normalmente en la aorta. No tenía engrosamiento del CI1­

docardio, pero sí una gran dilaUlcíón ventricular iZ'-1uierda, con inserción alta de

músculos papilares y engrosamiento del borde libre de la válvula mitraJ, en to­
do similar a los dos anteriores (Fig. 14).

Fig. 13. Ct1razón del Caso No. 3. Muestra di]c,t:lción global y áreas de fihros's del miocardio. que ,c
transparentar\. a través del pericardio.-- Fi.g. H. Dilatación ventricular, ,;n engrusaIlli~llto enciocárdico.
Sc notan las manchas bJanquecin~s del mjoc8J'dio en la supel'ficie del corte.-- Fig. 15. Fibrosis lntocár­
dica masiva djfus~ en ventrículo dcrecho.- Fig. '16. Fibrosis miocárdic> masiva difusa en ventriculo
jzquierdo.--
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DISCUSION

Ya en 1857, REISl\[AN (3) usó el término de miocarJiosis, para Jesignal
padecimientos miocárdicos de causa desconocida, sin evidencia de proceso infla­
matorio. Posteriormente en 1962, BRIGDEN (2) introdujo el término miocar­

diapatía con el mismo significado. En 1943, WEINRJ'RG y HIMLFARB (13) acu­
ñaron el término de fibroclastosis endocárdica, para designar una condición qu<~

anteriomentc había sido descrita como proceso secundario a estenosis aórtica
(CANTaN 1848) o en forma primaria (MICHAUD 1906), bajo diferentes desig­
naCIOnes.

En la etiología de esta malformación se han considerado tres factores (7):
la primera teoría, propuesta por FARBER y HUBBARD en ]933, fue la infección in­
trauterina del miocardio, por lo cual designaron esta entidad como enJomiocar­
ditis fetal. Después de que esta hipótesis había sido abandonada por falta de
evidencia en su favor, FRUHUNG y otros (1962) aislaron del miocardio de un gru­
po de casos, virus Coxsackie 13 }' postularon la existencia de una pancarditis pre­
natal para la enfermedad.

En favor de que la F. E. E. constituye una entidad congénita, existen re­
portes d.e casos en varios miembros de UI1,l misma familia (10) O en gemelos
idénticos (13). Sin embargo los casos de la enfermedad sill relación familiar
entre ellos, constituyen una gran mayoría, tanto en niños menortS de 1 año co­
mo en los mayores de esa edad. La existencia de F. L E. en el ventrículo iz­
quierdo, asociada a cardiopatías congénitas que previenen la circulación de san­
gre oxigenada por el mismo (como origen anómalo de arterias coronarias, cierre
ptenmturo del foramen oval o atresias valvulares), ha obligado a yroponer la
anoxia como su causa fundamental, aunclue esta teoría no explica la forma prí­
maria del padecimiento.

KATZ y otros han producido lesi.ones muy similares a la F. E. E. en el
lieno mediante la resección del drenaje linfático del corazón; esta alteración es
muy similar a la elefantiasis, lo que sugiere <lue las enfermedades parasit.arias po­
drían ser la causa en algunos casos humanos.

La tesis de BLACK y SCH.".Fft-:r< de que el engrosamiento endocárdico sea una
respuesta a la sobrecarga hemodinámica, es particularmente atractiva cuando se
considera la forma secundaria; no explica sin embargo, las lesiÓnes valvulares
ni las formas primarias de la enfermedad.

Varios autores, :MOLI.ER (9) entre ellos, d~.n gran importancia a la inser­

ción alta de los músculos papilares del ventrículo izquierdo, en la 8énesis de
las lesiones valvuLues, a través del trastorno que esto proauce en la dinámica

valvular en el momento del cierre mitral. La anomalía citada, sin embargo, no
comtituye una alteración congénita, ni está presente desde el principio de la en­
Fermedad. Hemos observado su desarrollo progresivo, como hecho secundario
a la gran dilatación ventricular, no sólo en la fibroelastosis sino también en mu­
chas otras miocardiopatías.

En la gran mayoría de los casos de F. E. E. congénita, no hay ninguna
evidencia que favorezca una II otra de las teorías enunciadas y por lo tanto fU

causa perma'I1ece en el misterio.

Los casos de F. E. 1:. típica, congénita o no, deben considerarse como una
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entidad diferente de la fibrosis endomiocárdica de D.WIES (4), que afecta prin­

cipalmente el ventrículo derecho y tanto el miocardio como el endocardio. La

lesión endocárJica parece ser el resultado de organización de trombos parietales

(12). También es diferente clt: la endocarditis parietalis fibroplástica de LOI:FFLER

(6), la cual cursa con eosinofilia y se acompaña de infiltrado inflamatorio cn­

docárdico y de arteritis pulmonar y sistémica.

RESUMEN

Se estudian 11 casos de niños portadores de F. P, E., atendidos en el Ser­

VICIO de Cardiología Je1 Hospital Nacional de Niños, entre mayo de 1964 y
agosto de 1969, con 3 muertos, a los l1ue ~c practict'> autop:ia y 8 aún vivos.

Se mencionan los balla2,~os comllnes a todos ellos, gue individualizan este

padecimiento de los otras miocardiopatías: inicio casi siempre bf,USCO, con sín­

tomas de infección del tracLo respiratorio superior, que luego ~e prolongan in­

sensiblemente hasta llegar a un cuadro de insuficiencia cardíaca congestiva de

bajo débito, sin evidencia de actividad inflamatoria continuada ni de otras le­

siones en el aparato cardiovascul.ar. El electrocardiograma muestra signos de

crecimiento ventricular izquierdo y trastornos en la repolarizaciÓn. Dos casos

presentaron anomalías valvuiares asociadas: estenosis aórtica uno e insuficiencia

mitral el otro. Tres pacientes sufrían de crisis de disnea paroxística similares a

asma bronquial. Al examen anatomoflatológico, 2 niños mostraron las altera­

ciones típicas de la enfermedad, pero el otro tenía fibrosis miocárdica difusa,

severa, sin lesión elldocárdica. Se le incluye en esta serie, debido a (llle el cua­

dro clínico fue idéntico.

SUMMARY

neven cases of chiJdren with lhe diagnosis of endocardial fjbroclastosis

are presented, sludied at the C.i.rdiolog)' Scrvicc, Hospital Nacion~ü de Niños,

San José, Costa Rica, betwcenMay 1964 aod August 1969. Three died and

were autopsied and eight are stil1 alive. Common findings were: a sudden start

of symptoms, with an infection of the upper respiratory tract, prolonged after­

wards with a low output failurc, without an)' evidence of a continued infection
or other abnormalities of the cardiovascular system.

Electrocardiograms shaw signs of left ventricular hypertrophy and ab­

normalities of T wavc. Two cases had associated valvular lesions: aortic stenosis

in one and mitttal .incompctence thc otller Three patients also had crisis oE
paroxistic dyspnea, identical \vith bronchial asthma.

Al autopsy, two cases showed all the typical findings of this discascs;

thc third showed diffuse myocardjal fibrosis, without endocardial thickcning.

This case is included in the series bccause of ao identical clinical picturc.
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