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Resumen

Introduccién: La fibrosis endomiocédrdica es una enfermedad cardiovascular olvidada, principal causa de cardiomiopatia
restrictiva. Se estima que en el mundo hay 10-12 millones de personas con la enfermedad. La mayoria se restringen a zonas
de Africa, Asia y, en Latinoamérica, en Brasil y Colombia. La etiologia y Ia fisiopatologia son poco comprendidas. Para su
diagndstico se deben tener en cuenta los datos del paciente, el cuadro clinico y los hallazgos ecocardiogréficos. Presentamos
los casos confirmados en un centro de referencia cardiovascular. Descripcion de los casos: Se han documentado tres
casos, de los cuales dos son mujeres. Todos debutaron con un cuadro insidioso de disnea con esfuerzo. Los hallazgos
ecocardiogréficos fueron disfuncion diastdlica con patron restrictivo, insuficiencia moderada de valvulas auriculoventriculares
e hipertension pulmonar; en dos casos se encontraron imdgenes anormales endocardicas en el ventriculo izquierdo y se
realizo biopsia endomiocdrdica para confirmar el diagndstico. Ninguno mejord la clase funcional ni la frecuencia de hospita-
lizaciones. Conclusiones: La fibrosis endomiocdrdica debe considerarse en todo paciente con falla cardiaca con un patrén
restrictivo asociado y con poca respuesta al manejo farmacoldgico convencional. Los pacientes presentados tenian hallazgos
tipicos de la enfermedad, con la particularidad de ser de edades mayores.

Palabras clave: Falla cardiaca. Fibrosis endomiocdrdica. Eosinofilia. Cardiomiopatia restrictiva.

Abstract

Introduction: Endomyocardial fibrosis is one of the neglected cardiovascular disease, the main cause of restrictive cardiom-
yopathy. There are an estimated 10-12 million people with the disease worldwide. Most are restricted to areas of Africa, Asia
and in Latin America in Brazil and Colombia. The etiology and pathophysiology are poorly understood. For its diagnosis, the
patient’s data, the clinical picture and the echocardiographic findings must be taken into account. We present the confirmed
cases in a cardiovascular referral center. Description of the cases: Three cases have been documented of which two are
women. All debuted with insidious dyspnea on exertion. The echocardiographic findings were diastolic dysfunction with a
restrictive pattern, moderate atrioventricular valve insufficiency, and pulmonary hypertension. In two cases, endocardial ab-
normal images were found in the left ventricle and an endomyocardial biopsy was performed to confirm the diagnosis. None
improved functional class or frequency of hospitalizations. Conclusions: Endomyocardial fibrosis should be considered in a
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patient with heart failure with an associated restrictive pattern, and with little response to conventional pharmacological ma-
nagement. The patients presented had typical findings of the disease with the particularity of being older.

Key words: Heart failure. Endomyocardial fibrosis. Eosinophilia, Restrictive cardiomyopathy.

Introduccion

La fibrosis endomiocardica es una enfermedad cardio-
vascular emergente, relacionada con importante disca-
pacidad y muertes prematuras en los paises endémicos.
Es la cardiomiopatia restrictiva mas comun en el mundo,
con grupos geograficos definidos y una importante rela-
cion con la pobreza, 1o que ha generado bloqueos en el
progreso necesario de esta condicion; en la actualidad
existe aun un vacio en nuestro conocimiento en cuanto
a su etiologia, patogénesis y evolucion natural.

Es también una causa importante de cardiomiopatia
en jovenes, casi la mitad de los casos se presentan en
Africa Subsahariana y de manera menos comun en el
sur de Asia y América Latina, regiones por lo general
con acceso limitado a los servicios de atencién, por lo
que se cree que hay un gran subdiagndstico. El reco-
nocimiento de estos pacientes es la mayoria de las
veces en hospitales de mayor complejidad y cuando
hay signos de enfermedad avanzada con complicacio-
nes estructurales o hemodindmicas graves, etapas en
que el manejo es poco efectivo.

Presentamos los casos de pacientes de un programa
de insuficiencia cardiaca en un centro cardiovascular
de referencia, resaltando las particularidades del com-
portamiento en nuestra regién y la utilidad de algunas
ayudas diagndsticas, como la biopsia endomiocérdica,
en el algoritmo de trabajo de la falla cardiaca.

Descripcion de los casos

Caso 1

Mujer de 72 afios, natural y residente de Medellin,
ama de casa, quien ingresa al hospital por un cuadro
clinico de 8 dias de evolucién de disnea en progresion
de moderados a pequefios esfuerzos, con ortopnea,
astenia, adinamia, sin edema de miembros inferiores ni
disnea paroxistica nocturna. Como antecedentes de
importancia, la paciente tenia historia de hipertensién
arterial cronica, trastorno afectivo bipolar e insomnio.
Previamente habia tenido una hospitalizacion por causa
no cardiovascular (cuadro convulsivo) en otro centro
médico de la ciudad, donde le realizaron estudios car-
diovasculares con evidencia de una insuficiencia mitral
moderada-grave, insuficiencia adrtica moderada y

descripcion de una imagen densa en el ventriculo iz-
quierdo interpretada como un trombo intracavitario.
También con probabilidad alta hipertensién pulmonar.
En la exploracién fisica de ingreso a urgencias se en-
contrd con congestion pulmonar importante, desatura-
cion e hipoxemia, requiriendo traslado a la unidad de
cuidado coronario considerando una falla cardiaca des-
compensada con un perfil hemodindmico caliente y
himedo. Durante la estancia hospitalaria, la paciente
presenta progresion de la sintomatologia con empeora-
miento de la congestion pulmonar y necesidad de so-
porte ventilatorio no invasivo. Los estudios institucionales
mostraron un hemograma con eosinofilia y en el eco-
cardiograma una masa ecogeénica (mayor ecogenicidad
que los tejidos blandos) sobre el borde endocérdico,
contractil, con caracteristicas de corresponder a una
fibrosis endomiocardica (Fig. 1); las valvulopatias se
clasificaron como moderadas, y ademéas con una fun-
cién diastolica con caracteristicas de patron restrictivo
y una probabilidad alta de hipertension pulmonar (Ta-
bla 1). Se considerd que la etiologia de la falla cardiaca
no era valvular. En el score de Mucumbi se encontraron
tres criterios mayores (8 puntos) y dos criterios menores
(4 puntos), con una clasificaciéon de gravedad de la en-
fermedad de moderada. La paciente presentdé ademas
compromiso de la funcion renal, lo que limitd la posibi-
lidad de realizar una resonancia magnética cardiaca en
busqueda de la etiologia (se habia descartado también
enfermedad coronaria) (Tabla 1), asi que se solicito
realizar un cateterismo cardiaco derecho con biopsia
endomiocardica, procedimiento efectuado sin complica-
ciones cuando las condiciones de la paciente eran es-
tables. El reporte de la biopsia mostr6 zonas de
aumento endocardico con infiltrado inflamatorio y sin
compromiso de miocardio, cambios sugestivos de una
fibrosis endomiocardica (Tabla 1).

Caso 2

Muijer de 68 afos, procedente de Bello Antioquia, de
ocupacion hogar, en seguimiento en la clinica de falla
cardiaca con una fraccion de eyeccién en rango inter-
medio diagnosticada, con un cuadro de disnea progre-
siva y signos congestivos periféricos y pulmonares,
como evidencia de una fibrilacion auricular crénica sos-
pechando etiologia de posible origen arritmico/
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Figura 1. Ecocardiograma del caso 1. A: vista apical de cuatro cAmaras donde se aprecia la ocupacion biapical con
predominio izquierdo a nivel de los segmentos medio y apical. B: influjo de la valvula mitral donde de aprecia un patrén
restrictivo, con relacion E/A 2.69 y con un tiempo de desaceleracion de la onda E de 100 ms.

Figura 2. Ecocardiograma del caso 2. A: vista en el eje largo paraesternal donde se aprecia un realce endocardico
del ventriculo izquierdo. B: influjo mitral con un patrén restrictivo, con una relacion de onda E/A de 2.98 y un tiempo

de desaceleracion de E de 130 ms.

taquicardiomiopatia (Tabla 1). Como antecedentes te-
nia una neumopatia cronica mixta obstructiva/restricti-
va en contexto de extabaquismo y sindrome de apnea
obstructiva del suefio grave, asi como también hiper-
tension arterial sistémica cronica. Durante la evolucion
y el seguimiento ecocardiografico mostré dilatacién im-
portante de cavidades auriculares, disfuncién diastdlica
de tipo restrictivo, hipertension pulmonar y sin cambios
sugestivos de una fibrosis endomiocérdica. En el score
de Mucumbi se encontraron un criterio mayor (8 pun-
tos) y dos criterios menores (4 puntos), con una clasi-
ficacion de gravedad de la enfermedad de leve (Fig. 2).

Se planted la necesidad de realizar una resonancia
magnética cardiaca, pero por imposibilidad de efectuar
apneas por parte de la paciente a la fecha no se ha
podido practicar dicho estudio. Sin embargo, ante la
evolucidn clinica y las caracteristicas ecocardiogréficas
se considera que la etiologia de su falla cardiaca es
una fibrosis endomiocardica.

Caso 3

Varén de 47 anos, natural y procedente de Antioquia,
de ocupacion oficios varios, quien present6 un cuadro



http://crossmark.crossref.org/dialog/?doi=XXXXXXXXXX&domain=pdf
http://crossmark.crossref.org/dialog/?doi=XXXXXXXXXX&domain=pdf
http://crossmark.crossref.org/dialog/?doi=XXXXXXXXXX&domain=pdf
http://crossmark.crossref.org/dialog/?doi=XXXXXXXXXX&domain=pdf

C.F. Ramirez-Ramos, et al.: Fibrosis endomiocardica

Tabla 1. Caracteristicas clinicas, paraclinicas y de seguimiento de los pacientes con fibrosis endomiocérdica

Edad
Sexo
IMC

Sintomas al diagndstico

Clase funcional NYHA al
diagndstico

Clase funcional NYHA al
seguimiento

Cuadro hematico y conteo
diferencial inicial

Creatinina al diagnéstico
Creatinina de seguimiento

Hallazgos
electrocardiograficos

Hallazgos
ecocardiograficos

Comorbilidad

72 afios
Mujer
28.7

Disnea de esfuerzo

Leucocitos 7440/mm?

Neutrofilos 51%, conteo 3839/mm?
Linfocitos 23%, conteo 1763/mm?
Eosinofilos 15.3%, conteo 1138/
mm?

Hemoglobina 8.9 g/dI

VCM 98 fl

HCM 30.5 pg

Plaquetas 104,000/mm?

1.12 mg/dl
1.35 mg/dl

Ritmo sinusal, sin otros hallazgos

ETT: VI tamafio normal, FEVI 65%
con contractilidad normal, patrén
restrictivo mitral

Al muy dilatada, area 24 cm?y
volumen 52 ml/m?

Insuficiencia mitral grado Il y
aortica grado I-11

Masa ecogénica (densidad mayor
de tejido blando) en primera
instancia sobre borde endocardico
segmentos medio y apical en VI,
contractil, compatible con fibrosis
endomiocéardica

Presién sistélica de la arteria
pulmonar 83 mmHg

Score de Mucumbi: tres criterios
mayores (8 puntos) y dos
menores (4 puntos); clasificacion
de la enfermedad: moderada

Hipertension arterial
Trastorno afectivo bipolar
Insomnio

47 afos
Hombre
23.6

Disnea de esfuerzo,
palpitaciones y fibrilacion
auricular

Leucocitos 8450/mm?
Neutrofilos 79%
Linfocitos 16%
Eosinofilos 462/mm?
Hematocrito 34.9%
Hemoglobina 11.3 g/dI
RDW 15.5

Plaquetas 257,000/mm?

0.81 mg/dl
0.91 mg/dI

Bloqueo de rama derecha del
haz de His

ETT: VI tamafio normal, zona de
realce apical sugestiva de fibrosis
endomiocardica, FEVI 60%
Parametros de funcion
diastélica anormal con patrén
restrictivo

Al muy dilatada, area 45 cm? y
volumen 83 ml/m?

AD dilatada, area 45 cm?y
volumen 107 ml/m?2

Valvula mitral con insuficiencia
excéntrica moderada

Vélvula tricuspidea y pulmonar
con insuficiencia moderada
Derrame pericardico moderado
Presion sistolica de la arteria
pulmonar 63 mmHg, velocidad
regurgitacion 352 cm/s

Score de Mucumbi: dos
criterios mayores (6 puntos) y
dos menores (4 puntos);
clasificacion de la enfermedad:
moderada

Masa pulmonar de etiologia
benigna

Fibrilacién auricular
permanente

Trastorno afectivo bipolar
Hipertension pulmonar
Hiperuricemia

68 afios
Mujer
27.2

Disnea de esfuerzo y edemas
periféricos

Leucocitos 6950/mm?
Neutréfilos 57%, conteo
3756/mm?®

Linfocitos 35%, conteo
2307/mm?

Eosindfilos 1%, conteo 66/mm?®
Hemoglobina 12.6 g/dI

VCM 88 fl

HCM 27.8 pg

Plaquetas 203,000/mm?

1.06 mg/dl
1.25 mg/dl

Ritmo de fibrilacion auricular

ETT: VI tamafio normal, FEVI
55%

Al muy dilatada, area 40 cm?
y volumen 99 ml/m?

AD muy dilatada, area 40 cm?
y volumen 98 ml/m?

Valvula mitral, adrtica y
tricuspidea con insuficiencia
moderada

Presion sistélica de la arteria
pulmonar 47 mmHg

Score de Mucumbi: un
criterio mayor (2 puntos) y
dos menores (4 puntos);
clasificacion de la
enfermedad: leve

SAHQOS grave
Fibrilacion auricular
permanente
Hipotiroidismo
EPOC Gold B

(continda)
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Tabla 1. Caracteristicas clinicas, paraclinicas y de seguimiento de los pacientes con fibrosis endomiocérdica

(Continuacion)

Angiografia coronaria y
cateterismo derecho

Sin lesiones significativas, origen
anatomico de la coronaria derecha
cerca del ostium de la coronaria
izquierda

Presion pulmonar: media 28 mmHg,
cufia 20 mmHg, RVP 1.8 U W, GC 4.34
Biopsia endomiocardica Amplias zonas de engrosamiento
endocardico, con escasas células
inflamatorias mononucleares,
miocardio con arquitectura
conservada, sin fibrosis, sin
infiltrado

Tincion de rojo negativa

Biopsia: fibrosis endomiocérdica

Arterias coronarias epicardicas  No se realizd
sin lesiones significativas

Presion pulmonar: media 41

mmHg, cufia 28 mmHg, RVP 6 U

W, GC 4.15

Fragmentos de tejido No se realizé
miocardico con nlcleos
hipercromaticos, algunos con
aumento del tamafo;
focalmente, en uno de los
fragmentos se aprecia discreto
aumento del tejido fibroso
subendocérdico corroborado en
la coloracion especial de
tricromico de Masson

No se aprecian inflamacion,
granulomas ni depdsitos

AD: auricula derecha; Al: auricula izquierda; EPOC: enfermedad pulmonar obstructiva crénica; ETT: ecocardiograma transtoracico; FEVI: fraccion de eyeccion del
ventriculo izquierdo; GC: Gasto cardiaco; HCM: Hemoglobina corpuscular media; IMC: indice de masa muscular; NYHA: New York Heart Association;
RDW: ancho de distribucion eritrocitaria; RVP: resistencias vasculares pulmonares; SAHOS: sindrome de apnea/hipopnea obstructiva del suefio; VCM: volumen

corpuscular medio; VI: ventriculo izquierdo.

de deterioro de la clase funcional, disnea de esfuerzo
y palpitaciones con evidencia de una falla cardiaca con
una fraccién de eyecciéon del ventriculo izquierdo
(FEVI) del 30% en el contexto de fibrilacion auricular,
por lo que se consideré un posible origen arritmico,
realizando un manejo dirigido a la modulacion de la
arritmia supraventricular. Ademas, en sus anteceden-
tes tenia historia de una masa pulmonar con estudio
histologico que descartd un origen neoplasico, hiperu-
ricemia y trastorno del animo (Tabla 1). El paciente,
pese a que presentd mejoria en la FEVI, continuaba
con hospitalizaciones frecuentes por descompensacio-
nes relacionadas con congestién a pesar de un manejo
médico optimo dirigido y titulado por guias. A los 7
anos del seguimiento en la clinica de insuficiencia car-
diaca tuvo una nueva hospitalizacion por una descom-
pensacion Stevenson B. El estudio ecocardiografico
documentd una zona de realce apical en el ventriculo
izquierdo, con FEVI del 60%, disfuncién diastdlica en
patron restrictivo y dilatacién biauricular grave (Fig. 3).
En el score de Mucumbi se encontraron dos criterios
mayores (6 puntos) y dos criterios menores (4 puntos),
con una clasificacion de gravedad de la enfermedad
de moderada. De manera inicial se plante6 llevar a
resonancia magnética cardiaca, pero el paciente por-
taba un dispositivo cardiaco no compatible (cardiorre-
sincronizador cardiaco con desfibrilador, CRT-D), por
lo que se considero la necesidad de realizar biopsia
endomiocardica, descartando en dicho procedimiento

enfermedad coronaria (Tabla 1). En el reporte histopa-
tolégico se encontrd evidencia compatible y que apo-
yaba la posibilidad de una fibrosis endomiocardica.

Discusion

Presentamos los casos que se han documentado en
una clinica de insuficiencia cardiaca de un centro de
referencia cardiovascular.

Llamativamente, los pacientes comparten algunas
caracteristicas, como hospitalizaciones frecuentes, di-
latacion auricular grave, presencia de fibrilacion auri-
culary el caracteristico hallazgo de disfuncidn diastélica
en patrdn restrictivo, y las imagenes endocardicas des-
critas de manera inicial en dos de los pacientes. Todos
tuvieron un score ecocardiografico de Mucumbi diag-
nostico de la enfermedad, con clasificaciones de gra-
vedad entre leve y moderada. La biopsia endomiocardica
se utilizé como procedimiento diagndstico de gran uti-
lidad en nuestros pacientes.

La fibrosis endomiocardica o enfermedad de Davies
es un trastorno olvidado idiopatico que predomina en
el tropico y el subtrdpico en paises en via de desarro-
llo, afectando a poblaciones pobres, que caracteristi-
camente produce un engrosamiento fibrético del
endocardio y el miocardio en uno o ambos ventriculos,
generando un llenado ventricular restrictivo’. Pese a
que esta enfermedad fue descrita de manera inicial por
Loffler en 19362 en un paciente con eosinofilia



asociada y en 1946 por Bedford y Konstam® en Africa,
sus caracteristicas clinico-patoldgicas fueron detalla-
das por Davies* en Uganda en 1948.

Esta enfermedad es una importante causa de falla
cardiaca en Africa, llegando en algunos lugares (zona
rural de Mozambique) a explicar el 20% de los casos®.
Aunque su fisiopatologia y su etiologia no estan del
todo claras, su patologia se asemeja a la de condicio-
nes como la cardiomiopatia eosinofilica y el sindrome
hipereosinofilico. Es por ello que esta condicion se
considera como parte de un proceso patolégico unico
que también incluye la endocarditis de Loffler®.

El factor etiolégico especifico es desconocido. Hay
varias teorias que intentan explicar la geografia y la
patologia inusual de la enfermedad. La concentracion
en el trépico ha dirigido las investigaciones a causas
infecciosas o nutricionales. La similitud con las lesio-
nes vistas en la endocarditis de Loffler y el sindrome
carcinoide cardiaco sugiere un efecto tdxico de la se-
rotonina o eosinofilia; sin embargo, las inconsistencias
entre la geografia de estas condiciones es un argu-
mento en contra’. Los factores que de manera mas
frecuente se han implicado en la etiopatogenia de la
enfermedad son la etnia, la pobreza, el consumo de
mandioca, la serotonina, la malnutricion, la deficiencia
de magnesio, cerio y vitamina D, las infecciones (Plas-
modium, Schistosoma, microfilaria, helmintos, Coxsac-
kie B, arbovirus, Toxoplasma gondii), la autoinmunidad,
la eosinofilia, algunos agentes tdxicos y factores gené-
ticos. La combinacién de anormalidades del magnesio
y del cerio produce lesiones similares a las de la en-
fermedad en animales de laboratorio®. No se conoce
cual de estos agentes tiene una relacién causa-efecto
o si funcionan como un disparador de un proceso la-
tente. Un hecho interesante que apoya las anormalida-
des nutricionales es el dato presentado por Gupta, et
al.?, demostrando que una dieta enriquecida para pre-
venir anormalidades del magnesio y del cerio reduce
la ocurrencia de la enfermedad. El marcador patoldgico
de la enfermedad es el engrosamiento endocardico
difuso o focal, involucrando ambos ventriculos el 50%
de los casos, y en el 40% solo se afecta el ventriculo
izquierdo. El engrosamiento focal y la fibrosis producen
la fisiologia restrictiva. La fibrosis se genera por proli-
feracion fibroblastica y depdsito de colageno'®, que
cambia sus componentes e incrementa de manera
anormal el tipo I, lo que genera la rigidez miocardica''.
En el ventriculo izquierdo, la fibrosis se extiende desde
el apex hasta la valva posterior de la valvula mitral,
respetando la valva anterior y el tracto de salida, y en
algunas ocasiones comprometiendo el musculo papilar

C.F. Ramirez-Ramos, et al.: Fibrosis endomiocardica

y las cuerdas tendinosas. Hay depdsito de tejido de
fibrosis denso en el subendocardio, con trombosis y
calcificaciéon en estadios avanzados'®.

Desde el punto de vista epidemioldgico, la enferme-
dad es mas prevalente en Africa, Asia y Suramérica.
En la region subsahariana predomina en Uganda, el
cinturén costero de Mozambique y algunas partes del
Oeste. En la India se ha documentado un brote en el
estado de Kerala, y en China hay una alta prevalencia
en la provincia de Guangxi. En Suramérica, los casos
han sido reportados en Brasil y Colombia'. El tnico
estudio realizado en Mozambique encontré que una
de cada cinco personas tenia fibrosis endomiocardi-
ca'®. Los mayores determinantes son la edad, el sexo,
la etnia, la deprivacion social y la eosinofilia. Mas de
la mitad de los casos se diagnostican en la primera
década de la vida, con un segundo pico de incidencia
en mujeres en edad fértil>'%. La eosinofilia asociada
es un factor primario para la enfermedad; un hallazgo
no explicado por infecciones parasitarias'®. En los Ul-
timos afos se ha notado una disminucion de la inci-
dencia de la enfermedad, posiblemente por una
mejoria en los estandares de vida con decline de la
malnutricion, las infecciones, la infestacion parasitaria
y la eosinofilia’®.

La evolucion natural no se entiende por completo
debido a la presentacion tardia de los pacientes en
busqueda de atencién médica. Tipicamente hay un
inicio insidioso, con sintomas de presentacion relacio-
nados con la cdmara o la valvula que mas se compro-
mete, la duraciéon de la enfermedad y los signos de
actividad. La fase inicial es la fase de carditis, en la
que destaca la enfermedad febril y en casos graves
puede ocurrir choque cardiogénico. Los pacientes que
sobreviven progresan a la fase subaguda o crénica.
Los sintomas mas frecuentes se relacionan con hiper-
tension venosa sistémica cronica, como ingurgitacion
yugular, hepatomegalia y esplenomegalia. En el com-
promiso bilateral hay una combinacion de signos cla-
sicos de falla cardiaca®.

Las complicaciones como fibrilacién auricular, even-
tos tromboembdlicos e insuficiencia auriculoventricular
progresiva son las que se reportan®. Pese al diagnds-
tico tardio en nuestros pacientes, estos presentaban
ya fibrilacion auricular, insuficiencia valvular y eventos
tromboembdlicos. Si bien menos del 50% de los pa-
cientes presentan ascitis, esta generalmente refleja un
mayor compromiso del ventriculo derecho, mas dura-
cién de la enfermedad y peor pronéstico'®. Otros fac-
tores relacionados con mayor mortalidad en este grupo
de pacientes son el compromiso biventricular, la
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Figura 3. Ecocardiograma del caso 3. A: vista apical de cuatro cAmaras donde se aprecia una importante dilatacion
biauricular con un ventriculo de tamafio normal sin anormalidad endocardica, pero con un aumento leve del realce a
nivel del segmento basal de la pared inferoseptal. B: influjo mitral que muestra una sola onda por ritmo de fibrilacion

auricular durante el estudio.

fibrosis del ventriculo derecho y la insuficiencia mitral
y tricuspidea asociada®"".

A partir del estudio de Mucumbi se realizd una escala
util para establecer el diagndstico y también predecir el
prondstico que se debe considerar en estos pacientes'®.
Los hallazgos electrocardiograficos a menudo sugieren
anormalidades de la auricula derecha, con alteraciones
de la onda P en la derivada DIl y un patrén de QR con
R diminuta en V1 cuando predomina el compromiso del
ventriculo derecho'®. La fibrilacién auricular es frecuen-
te, en especial cuando hay compromiso del ventriculo
derecho, y se asocia a mayor riesgo de falla cardiaca y
peor prondstico'”. Otros hallazgos son bloqueos cardia-
cos o ritmos de la unién, desviacién del eje a la derecha
y anormalidades de la conduccién intraventricular'. El
ecocardiograma es fundamental en el proceso diagnds-
tico, con el hallazgo de obliteracién del apex con dilata-
cion auricular siendo altamente sugestivo. El diagndstico
es definido por la identificacion de fibrosis en las cama-
ras ventriculares, signos de restriccion de llenado ven-
tricular y signos de compromiso de las valvulas
auriculoventriculares?®’; estos hallazgos estaban presen-
tes en todos los pacientes con un score de Mucumbi
diagndstico. La resonancia desempefia un papel en el
diagndstico y el prondstico, pues proporciona una eva-
luacion morfoldgica precisa, con caracteristicas restricti-
vas tipicas de ventriculos pequefos o no dilatados, con
elementos de hipertrofia apical. También hay un aumen-
to tipico de la auricula por la grave disfuncion diastdlica,

con patrén restrictivo y realce subendocardico que se
extiende desde la regién subvalvular a los apices de los
dos ventriculos; los trombos se describen con frecuen-
cia®'. Salemi, et al.?? publicaron un interesante estudio
de resonancia con confirmacion histolégica de fibrosis
endomiocardica. Ellos documentaron que la distribucion
del realce tardio con gadolinio se correspondié con tejido
fibrético comunmente extendiéndose desde la region
subvalvular al apex de los ventriculos, donde era mas
prominente. Una apariencia de tres capas fue tipica en
esta enfermedad: una capa interna sin perfusion por la
presencia de trombos, una capa media que mostré re-
alce tardio con gadolinio por la fibrosis y una capa ex-
terna de miocardio normal; no se presentan los datos de
resonancia por las imposibilidades mencionadas para
realizarla en este grupo de pacientes®®. El papel de la
biopsia endomiocardica es controversial en este tipo de
pacientes®. Aunque este procedimiento puede ser re-
dundante en estadios avanzados, su aplicaciéon en pa-
cientes asintomaticos o con sintomas leves y hallazgos
ambiguos en los demas estudios de imagenes puede
ayudar a obtener un correcto diagndstico, a la vez que
se excluyen otras causas de cardiomiopatia restrictiva.
Los hallazgos histoldgicos son un engrosamiento fibroso
endocardico extenso compuesto de fibras de colageno
con cambios estructurales con predominancia de las de
tipo | sobre las de tipo Ill, y proliferacion de vasos pe-
quenos, situacién importante para el mantenimiento de
la fibrosis®*; el infiltrado inflamatorio en general es de
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Pacientes con sospecha
de falla cardiaca o pacientes
asintomaticos o sintomas
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endomiocardica
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Diagnéstico diferencial:
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No: realizar biopsia
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Figura 4. Algoritmo diagndstico propuesto para pacientes
con sospecha de fibrosis endomiocardica.

leve a moderado, con predominio de macréfagos vy lin-
focitos T'°. En nuestra consideracion, y segun la dispo-
nibilidad de recursos en nuestro medio, los pacientes
deberian abordarse con el algoritmo de trabajo que se
muestra en la figura 4.

C.F. Ramirez-Ramos, et al.: Fibrosis endomiocardica

Infortunadamente, no hay tratamiento efectivo o es-
pecifico que mejore la supervivencia de estos pacien-
tes. El manejo sintomdtico con diuréticos vy
vasodilatadores es importante para mejorar la calidad
de vida. Los pacientes con sintomas graves deben ser
considerados para terapia quirdrgica, pues solo el ma-
nejo médico tiene poca efectividad. En general, se
requieren operadores experimentados y un equipo de
manejo posquirurgico familiarizado con los cuidados
de pacientes complejos. La cirugia se recomienda para
todos los pacientes con clase funcional Ill o IV de la
New York Heart Association (NYHA)?>25, y debe reali-
zarse antes que haya un dafio hepdtico o cardiaco
irreversible. Los pacientes con ascitis de larga evolu-
cion, caquexia extrema, tromboembolia pulmonar cro-
nico, fibrosis o calcificacion endocardica extensa,
funcion ventricular alterada o acortamiento extremo de
las valvas, representan pacientes quirlrgicos de alto
riesgo y tienen una contraindicacion quirdrgica relati-
va®’. La endocardectomia y el reparo o reemplazo es
la estrategia quirdrgica mas comun. En muchos pa-
cientes, un plano relativamente bien definido de corte
permite la remocién del endocardio fibrético y la pre-
servacion del miocardio sano. El reparo valvular se
favorece sobre el reemplazo mecanico debido a los
retos del manejo de anticoagulacion’®. La reduccién
atrial se realiza de manera concurrente para disminuir
el riesgo de arritmias o trombos atriales®®. La anasto-
mosis cavopulmonar y el reparto en «ventriculo 1.5»
pueden ayudar en el manejo paliativo de pacientes con
una fibrosis endomiocardica de compromiso predomi-
nante derecho grave, como también se ha utilizado
para estabilizar a los pacientes antes y después de la
endocardectomia cuando la cavidad ventricular dere-
cha permanece de un tamafio inadecuado?®*°, La mor-
talidad posquirdrgica es del 18-29% vy tipicamente se
relaciona con complicaciones como sindrome de bajo
gasto cardiaco, taponamiento y derrame pericardico,
como bloqueo auriculoventricular completo®>3':32, En
una serie de 83 pacientes en Brasil que sufrieron ma-
nejo quirdrgico, la supervivencia a los 17 afios fue del
55%%.

Conclusiones

La fibrosis endomiocéardica es una enfermedad olvi-
dada de las regiones tropicales relacionada con facto-
res como la pobreza y los bajos recursos, y con
diagndstico tardio, lo que impacta en el prondstico de
estos pacientes. Debe considerarse en pacientes con
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falla cardiaca de inicio temprano con un patron restric-
tivo asociado, en el contexto de las complicaciones
tipicas (fibrilacion auricular, insuficiencia de valvulas
auriculoventriculares) y con poca respuesta al manejo
farmacoldgico convencional.
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