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Fibroelastosis endocardica
Experiencia de 5 afios en el Hospital Nacional de Nifiog
Dr. Hernando Mufoz* Dr. Efrain Quesada® Dr. Jorge Piza**

Las miocardiopatias de origen indeterminado (2), gue HUDSON designa
con ¢l nombre mds propio de “miocardiopatias no especificas no famliares”
(7), con un hallazgo relativamente frecuente en Costa Rica, tanto en adultos
como en nifics. En lo que se refiere a este tipo de patologiz cn la infancia, se
puede hacer la siguiente division:

1) Miocardiopatias con fibrosis miocirdica (con o sin calcificacién).
2} Fibroelastosis endocirdica aislada.

3) Fibroelastosis endocirdica asociada a otras cardiopatias congénitas.

4) Miocardiopatia idiopitica no familiar (sin fibrosis endocirdica ni mio-
cardica).
5) Miocardiopatia nutricional,
6) Miocardiopatia anémica,
7) Miocardiopatia de las enfermedades musculares.
8) Miocardiopatia de las enfermedades de deposito.
Esta division, necesariamente arbitraria, sc¢ basa cn nuestra experiencia,
ya que ¢l grupo de las “miocardiopatias no especificas no familiares”, aun-
que importante, estd constituido por una coleccién incenexa de casos que pric-

ticamente desafian cualquier intento de clasificacion (7).  Adn mas arbitra-
rios son los parimetros para su diagndstico clinico; sin embargo es posible de-

#  Departamento de Medicina, Hospital Nacional d¢ Nifos, San José, Costa Rica.

2%  Departamente de Patologia, Hospital San Juan de Dios. San José. Costa Rica.

11



12 REVISTA MEDICA DEL HOSPITAL NACIONAL DE NINOS

terminar su existencia dentro de un grado razonable de certeza, excluyendo una
a una las causas m’- conocidas de lesién miocirdica en un paciente con insufi-
ciencia cardiaca, sin lcsion valvalar o “shunt” intra o extracardjaco,

El tema de este estudio, la division de la fibroelastosis endocirdica (F.
. I.) en congénita y adquirida, se fundamenta en hallazgos de validez incier-
ta, por cjemplo la edad a que se iniciaren los sintomas, Por esta razohn, SHERMAN
(11). después de revisar 150 cspecimenes anatdmicos que presentaban engro-
samiento endocardico en una o mas de tus camaras y de reagtuparlos varias ve-
25, llegé a la siguiente clasificacién:

Grupo I: F. E. E. primaria aislada infantil, con lesidn mural sola.

Grupo 1I: Especimenes indeterminados en cuanto a esizdo primario o secun-
dario: Grupo A, como el grupo I, pero en individuos mayores de
24 meses: Grupo 1IB, F. L. E. asociada & obstruccién del tracto de
valida del ventriculo izquierdo o lesion de vélvula mitral,

Grupo T11: F, E. E. secundaria.

Grupo IV: F, E. L. atipica.

La F. E. E. en los grupos Ty I1A consiste en un engrosamiento del en-
docardio, que afecta principalmente €l ventriculo y la auricula izquierdos, con
aumento en la cantidad de tejido fibroso y elistico. Se acompana de gran dila-
tacién ventricular. En el grupo 1IB, s¢ pueden encontrar lesiones que se ex-
tienden a las vilvulas mitral y aértica, 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 proceso de lesion endocirdica y en con-
secuencia las clasifican dentro del grupo anterior. El grupo IIT es considerado
por SHERMAN (11) como un “cajon de sastre”, en ¢l cual se colocan todos los
casos de cardiopatia congénita complicada con lesién del endocardio.

MATERIAL Y METODO

Se incluyen en esta revision 11 pacientes con ¢l diagnoéstico de F. E. L,
atendidos en el curso de cinco afos en el Servicio de Cardiologia del Hospital Na-
cional de Nifios, a partir de mayo de 1964. No se han tomado en cuenta los
casos de fibroelastosis sccundaria a otros padecimientos congénitos. De cstos
11 casos, en 3 que fallecieron se comprobd el diagndstico por medio de la au-
topsia. Los 9 restantes viven. En estos el diagnostico se establecid por Ja exis-
tencia de insuficiencia cardiaca congestiva en ausencia de Jesién valvular o
“shunt” intra o extracardiaco, sin evidencia clinica de inflamacion del miocar-
dio, glucogenosis ni signos electrocardiogrificos de zona eléctricamente muerta
(caracteristica de origen anémalo de arterias coronarias) o de ninguna otra
de las causas conocidas de miccardiopatias. Ea todos hubo signos electrocardio-
grificos de crecimiento de cavidades izquierdas y aumento de QRS
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RESULTADOS

a) Cuadro Clinico (Cuadro 1): todos nucsitros casos, igual que los que
se reportan en la literatura mundial, fucron nifios en los que dominaba la in-
suficiencia cardiaca congestiva con bajo débito cardiaco. El comienzo de la en-
fermedad fue brusco en 10 casos y lento en 1, que tenia también estenosis aor-
tica. En 6 de los 10 casos al principio hubo también ficbre y otros sintomas
de infeccidn respiratoria superior, Se Jes consideré portadores de “miocarditis
vital" o "ficbre reumatica”, pero la evolucion posterior, con insuficiencia car-
diaca itreversible y los eximenes de gabinete, permitieron descartar estos diag-
nosticos. Los hallazgos mias [recucotes en la exploracion fisica, fueron: pali-
dez, disnea intensa polipneica, sudoracion fria, ingurgitacion yugular, hepato-
megalia dolorosa, cdema periférico (sacro en los niflos pequeiios y malcolar
en los mayores), region p;'ccordial quieta con dpex dificil de.ubicar, ruidos
cardiacos apagados en algunos casos, aunque ne en todos y en ninguno en for-
ma tan notoria como se ha descrito, ausencia de soples, excepto en los pacientes
con leston valvular asociada.  En algunos pacientes se encontraron sintoimas
propios de algln padeamiento concomitante. Bl mds frecuente fue ¢l asma
bronquial presente en tres de los once casos.

La insuficiencia cardiaca de estos pacientes es semcjante a la de los casos
de miocarditis, pero con menos zpagamiento de los ruidos cardiacos y con ga-
lope y taquicardia mds persistentes, a pesar del tratamiento.

El hecho mis flamativo de este grupo es la pobre evolucion, por lo cual
tedos estos enfermos ingresan repetidamente al hospital con crisis cada vez mis
severas de insuficiencia cardiaca, las mds de las veces por procesos infecciosos
respiratorics, que son la méds importante complicacién de la enfermedad.

Los examenes dc laboratorio ne indican la presencia de proceso inflama-
torio, actividad reumdtica, parasitosis o anemia. Llama la atencién la cifra pot-
mal de hemoglobina en todos nuestros cases, en un medio en que la anemia hi-
pocrémica es endémica. También es notorio que sélo uno de ellos fue un ai-
fio desnutrido,

Los hallazgos electrocardiogrificos concuerdan con los descritos por otros
autores (5, 10) y se resumen en ¢] Cuadro 2. Predominé el crecimiento ventri-
cular izquicrdo con cje eléctrico de QRS desviado a la jzquierda (Fig. 1); sin
embargo en dos pacientes se encontraron hallazgos sugestivos de crecimicnto ven-
tricular derecho (uno de estos casos tiene comprobacion necroscopica y ¢l otro
atm vive) (Figs. 2 y 3).

Radiolégicamente se observa cardiomegaha severa, con crecimicnto de to-
das Jas cavidades; los contornos de la silueta cardiovascular estin claramente deli-
mitados, En todos se encontré circulacién pulmonar normal, hilios de estasis y
con frecuencia, moteado difuso en campos pulmonares (Figs. 4, 5 y 6).



CUADRO 1

Caracteristicas  clinicas
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CUADRO 2

Alteraciones clectrocardiograficas

Caso No.  Blog.AV. HVD HVI HAD HAI Trast.  Trast, Bajo
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NOTA: El caso N? 3 no tiene e'ectrocardingrama. — El caso No. 9 presemtd ade-
mis BRDHH de grado avanzado.

Como se puede ver, en la gran mayoria de nuestros casos predoming Ja ima-
gen de hipertrofia ventricular izquicrda. También fuc notable la frecuente apari-
adn de bloqueo A-V de primer grado. Los trastornos del ritmo fueron maés
bien escasos, no asi los trastornos en la repolarizaciéon, consistentes en inversion
de Ja onda T en precordiales izquierdas en su gran mayoria. Igual que en series
publicadas por otros autores, ¢l bajo voltaje QRS pricticamente no se observo;
méis bien predominaron los voltajes de R aumentados en derivaciones izquierdas.
Los bloqueos de rama no fueron tan frecuentes como informa la literatura y s6-
lo sc encontr6, como puede verse en el Cuadro 2, un caso con BRDHH. A] Caso
No. 3 no se le hizo electrocardiograma, por lo breve de su hospitalizacion.

Fluoroscopicamente llama la atencidén Ja falta de motilidad de la silue-
ta cardfaca, con relacién a la sistole y a la didstole. El Caso No. 8 fue sometido
a cateterismo cardiaco con cineangiocardiografia, la cual mostré los hallazgos pro-
pios de este padecimiento (14): presién diastélica de ventriculo izquierdo ele-
vada y presion venosa alta. Este caso tenia ademds, estenosis valvular adrtica.

En nuestra serie, cuatro pacientes (Casos Nos, 6, 7, 10 y 11) tenian
menos de 24 meses de edad, por lo cual han sido incluidos en el grupo I de
SHERMAN; otros dos (casos Nos, 1 y 2), entre dos y tres afios; los restantes te-
nian 5, 6, 8, 8 y 11 afios de edad, respectivamente.



16 REVISTA MEDICA DEI HOSPITAL NACIONAL DE NINOS

S6lo dos casos presentaron una anomalia valvular asociada: €] caso No. 8,
un nific de 8 afios con insuficiencia cardiaca progresiva de principio insidioso.
Se le hizo cateterismo cardiaco, el cual revelé ademis de F. E. E., una estenosis
abrtica. A pesar del alto riesgo, fue sometido a operacién con circulacion ex-
tracorpérea, muriendo durante el acto quirrgico y el caso No. 3, un nifio de
seis afios, con insuficiencia mitral severa ademids de la F. E. E. En ambos <a-
sos se comprobé en la autopsia la lesion valvular y endocirdica, asi como la au-
sencia de otras lesiones congénitas,

Cabe resaltar de nuevo, que hubo tres casos con asma bronquial asociada
alaF E E

Dos pacientes, que provenian de la misma localidad, eran primos herma-
nos,

El tratamiento que han recibido estos pacientes sc cncamina a corregir
la insuficiencia cardiaca. Hemos utilizado la digoxina en dosis calculada se-
qun la edad y el peso del nific, bajo un estricto control para evitar la intoxica-
cion o la poca accién medicamentosa. La hemos asociado a diuréticos mercu-
riales u orales en Jos periodos iniciales. En las etapas de insuficiencia cardiaca
severa ha sido necesario usar oxigeno y colocar al paciente en posicion de Fow-
ler.  Ademids hemos usado, con buen resultado, esteroides en los casos que pre-
sentaron cspasmo bronquial. En todos los casos el curso de la enfermedad ha
sido similar, con insuficiencia cardiaca progresiva, pero con periodos de mejoria,
a veces notables. La recurrencia de la insuficiencia cardiaca, generalmente se aso-
cia a mala administracion del tratamiento o a cnadros infecciosos agudos de las
vias respiratorias, los cuales son muy frecuentes en csta patologia. Afin en los

periodos de remisién la tolerancia al esfuerzo fue pobre y el desarrollo fisice
retardado.

Anatomia Patoldgica:

Se hizo aulopsiz en los casos Nos. 1, 3 y 8, que fallecieron, los cuales
tenfan 3, 5 y 8 afios de cdad en el momento de !a muerte. En dos de ellos se
encontraron los hallazgos caracteristicos de esta enfermedad (1, 8): cardiome-
galia importante, en la cual predomina la dilatacién ventricular izquierda, con
engrosamiento lechoso del endocardio del ventriculo izquierdo, méas prominen
te en la region del tabique interventricular (Figs. 7 y 9). En ambos casos se
observd insercion alta de los musculos papilarcs, los cuales se originaban apro-
ximadamente 2 la mitad entre la punta y el anillo mitral (Figs. 7 y 9); las cuer-
das tendinosas no estaban engrosadas, pero la vélvula mitral, que si o estaba,
s¢ encontraba ademds “arrollada™ en el borde libre; se apreciaron también lesio-
nes por regurgitacién en la porcién vecina del endocardio auricular (Figs. 8
y 10).

Se estimé que estas lesiones causaban insuficiencia valvular. FEl engrosa-
micato endocirdico consistid seghin el examen microscopico, de capas de fibras
colagenas y elisticas paralelas = la superficie, con una mattiz edematosa, poco
celular; este proceso se extendia entre las columnas carnosas hacia Jos canales vi-
nosos de Thebesio, los cuales se encontraban dilatados (Figs. 11 y 12).

No se pudo identificar con el microscopio de Tuz ninguna alteracion de
las fibras miccirdicas.
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Fig. 7. Corazén en gue se aprecia engrosamiento endocardico del tabique y pared Lilye del ventricule cerca del a
to del borde libre, aue na se extiende a cuerdas tendinosas y engrosamicnto del endecardio suricalar vecing,—
con engrosamiento endocirdico mas moderado v awsencia de dilatacién ventricular,
proceso de fibrasis afecta dnicamente ¢l borde de la vilvula.— TFig. 11, Engrosamie
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El tercer caso en cambio, presentd alteraciones anatomopatoldgicas com-
pletamente distintas, aunque clinicamente ¢l curso fue similar al de los ante-
riores. El paciente tenia una gran cardicmegalia, global, con dilatacién tanto
de cavidades derechas como izquierdas. A través del pericardic se transparen-
taban multiples zonas en que ¢l miocardio era de color blanquecino (Fig.. 13);
estas areas correspondian a una fibrosis miocirdica difusa, severa, muy evidente
en los cortes transversales del masculo ventricular (Figs. 15 y 16).

No se encontré ninguna causa aparcnte para dicha alteracién, las coro-
narias se originaban normalmente en Ja aorta. No tenia engrosamiento del en-
docardio, pero si una gran dilalacion ventricular izquierda, con insercion alta de
musculos papilares y engrosamicnto del borde libre de la vilvula mitral, en to-
do similar a los dos anteriores (Fig. 14),

BB nre sy

e e i D 1S

Fig. 13. Corazon del Caso No. 3. Muestra dilatacidn global v dreas de fibros's del miocardin, que se
transparentan a través del pericardio.— Fig. 14, Dilatacién ventricular, sin engrosamiznto endocardico.
Se notan las manchas blanguecinas del miocardio en la superficie del corte.— Fig. 15. Fibrosis muocir-
dica masiva difusa en ventriculo desecho.— Fig. 16, Fibrosis miocirdica masiva difusa en ventriculo
izquierda.—
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DISCUSION

Ya en 1857, REisMaN (3) usd el término de miocardiosis, para designu
padecimientos miocirdicos de causa desconocida, sin cvidencia de proceso infla-
matorio. Posteriormente en 1962, BrIGDEN (2) introdujo el término miocat-
diopatia con el mismo significado, En 1943, WEINBERG y HIMLFARB (13) acu-
fizron el término de fibreelastosis endocirdica, para designar una condicion que
anteriomente habfa sido descrita como proceso secundario a estenosis adftica
(CANTON 1848) o en forma primaria (MICHAUD 1906), bajo diferentes desig-
naciones,

En la etiologia de esta malformacion se han considerado tres factores (7):
la primera teoria, propuesta per FARBER y HUBBARD en 1933, fue la infeccion in-
trauterina del miocardio, por lo cual designaron esta entidad como endomiocar-
ditis fetal. Después de que esta hipétesis habia sido abandonada por falta de
evidencia en su favor, FRUHLING y otros (1962) aislaron del miocardio de un gru-
po de casos, virus Coxsackie B y postularon Ja existencia de una pancarditis pre-
nata| para la enfermedad.

En favor de que Ia F. E. E. constituye una entidad congénita, existen re-
portes de casos en varios micmbros de una misma familia (10) o en gemclos
idénticos (13). Sin embargo los casos de la enfermedad sin relacién familiar
entre ellos, constituyen una gran mayoria, tanto en nifos mencres de 1 ano co-
mo en los mayores de csa edad. La existencia de F. E. E, en el ventriculo iz-
quierdo, asociada a cardiopatias congénitas que previenen la circulacion de san-
gre oxigenada por el mismo (como origen anémalo de arterias coronarias, cierre
prematuro del foramen oval o atresias valvularcs), ha obligado a proponer la
anoxia como su causa fundamental, aunque esta teoria no explica la forma pri-
maria del padecimicato.

KAtz y otros han producido lesiones muy similares a la F. E, E, en el
perro mediante la reseccidn del drenaje linfitico del corazin; esta alteracion es
muy similar a la elefantiasis, lo que sugiete que las enfermedades parasisarias po-
drian ser la causa en algunocs casos humanos.

La tesis de BLACK y SCHAFFER de que ¢l engrosamiento endocirdico sea una
respucsta a la sobrecarga hemodinimica, es particularmente atractiva cuando se
considera la forma secundaria; no explica sin embargo, las lesiones valvulares
ni las formas primarias de la enfermedad.

Varios autores, MOLLER (9) entre ellos, dun gran importancia a la inser-
ai6n alta de los misculos papilares del ventriculo izquierdo, en Ja génesis de
las lesiones valvulares, a través del trastornc que esto produce en la dindmica
valvular en ¢l momento del cierre mitral. La anomalia citada, sin embargo, no
constituye una alteracion congénita, ni esti presente desde el principio de la en-
fermedad, Hemos observado su desarrollo progresivo, como hecho secundario
a la gran dilatacién ventricular, no sélo en la fibroelastosis sino también en mu-
chas otras mi'ocardioi_:atias ‘

En la gran mayoria de los casos de F. E, E. congénita, no hay ninguna
evidencia que favorezca una u otra de las teorias enunciadas y por lo tanto su
causa permanece en €l misterio.

Los casos de I, E. L. tipica, congénita o no, deben considerarse como una
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entidad difercnte de la fibrosis endomiocirdica de Davies (4), que afecta prin-
cipalmente el ventricule derecho y tanto el miocardio como el endocardio.  La
lesion endocirdica parece ser el resultado de organizacion de trombos parictales
(12). También es diferente de la endocarditis patietalis fibropldstica de LOEFFLER
(6), la cual cursa con eosinofilia y se acompafia de infiltrado inflamatorio cn-
docérdico y de arteritis pulmonar y sistémica,

RESUMEN

Se estudian 11 casos de nifos portadores de T, E, E., atendidos en ¢l Ser-
vicio de Cardiologfa del Hospital Nacional de Nifios, entre mayo de 1964 y
agosto de 1969, con 3 muertos, a los que sc practich autopsia y 8 ain VIvOS.

Se mencionan los hallazgos comunes a todos cllos, que individualizan este
padecimiento de los otras miocardiopatias: inicio casi siempre brusco, con sin-
tomas de infeccién del tracto respiratorio superior, que luego se prolongan in-
sensiblemente hasta llegar a un cuadro de insuficiencia cardiaca congestiva de
bajo débito, sin cvidencia de actividad inflamatoria continuvada ni de otras le-
siones en el aparato cardiovascular.  El electrocardiograma muestra signos de
crecimiento ventricular izquierdo y trastornos en la repolarizacion, Dos casos
presentaron anomalfas valvulares asociadas: estenosis adrtica une e insuficiencia
mitral el otro. Tres pacientes sufrian de crisis de disnea paroxistica similares a
asma bronquial. Al examen anatomepatoldgico, 2 nifios mostraron las altera-
ciones tipicas de la enfermedad, pero el otro tenia fibrosis miocirdica difusa,
severa, sin lesion endocirdica.  Se le incluye cn esta serie, debido a que el cua-
dro clinico fue idéntico.

SUMMARY

Lleven cases of children with the diagnosis of endocardial fibroclastosis
are presented, studied at the Cardiology Service, Hospital Nacional de Nifios,
San José, Costa Rica, between May 1964 and August 1969. Three died and
were autopsied and eight are still alive. Common findings were: a sudden start
of symptoms, with an infecticn of the upper respiratory tract, prolonged after-
wards with a low output failure, without any evidence of a continued infection
or other abnormalities of the cardiovascular system.

Electrocardiograms show signs of left ventricular hypertrophy and ab-
normalities of T wave, Two cases had associated valvular lesions: aortic stenosts
in one and mitrral incompetence the other. Three patients also had crisis of
paroxistic dyspnea, identical with bronchial asthma,

At autopsy, two cases showed all the typical findings of this discascs;
the third showed diffuse myocardial fibrosis, without endocardial thickening.
This case is included in the series because of an identical clinical picture,
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