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FIBRO-ELASTOSIS DEL ENDOCARDIO
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Hospital "Roberto del Rio".

En estos ultimos anos se plantea cada
vez con mayor frecuencia. ante una car-
diomegalia de causa desconocida en un
lactante, el diagnostico de fibroelastosis
del endocardio.

Se trata de una enfermedad caracte-
rizada por un espesamiento fibroelastico
del endocardio, que compromete a veces al
miocardio y que, en la mayoria de los ca-
sos, evoluciona hacia una insuficiencia
cardiaca irreversible y fatal.

Historia. — Para Donzelot y D'Allai-
nes 5 la enfermedad habria sido descrita
bajo otros nombres desde tiempo muy an-
tigiio; asi, Lancisi (1740) menciona au-
mento de volumen del corazon fetal por
dano de las fibras miocardicas. Segun el
mismo autor, Kreysin (1818), Hedinger
(1904), Fisher (1911) y despues de ellos
muchos autores, han descrito espesamien-
to fibroso del endocardio en lactantes
muertos por insuficiencia cardiaca inex-
plicada.

Al igual como ha sucedido con otras
afecciones de naturaleza poco conocida,
esta enfermedad ha sido designada bajo
diferentes nombres segun las numerosas
y variadas teorias etiologicas que se han
propuesto. Gross (1941), citado por Co-
llier y Rosahn4 y posteriormente Wein-
berg y Himelfarb (1943), citados por Hill
y Reilly 6, son categoricos en afirmar que
no han encontrado ninguna manifestacion
inflamatoria a nivel de las lesiones endo-
miocardicas, por lo que proponen para la
enfermedad el nombre de Fibroelastosis
del Endocardio. Prior y Wyatt (1950) ba-
sados en que se trata mas bien de una
lesion de orden teratologico, prefieren lla-
marla Displasia del Endocardio. Otros au-

tores, que creen en la etiologia inflamato-
ria de la enfermedad, le dan el nombre de
.Endocarditis Fetal, y por ultimo Rohmer,
Sacrez y Fruhling (1950) describen en
Francia el primer caso bajo la denomi-
nacion de Endomiocarditis Fibrosa del
Lactante.

Frecuencia. — En cuanto a la frecuen-
cia de la enfermedad, parece aumentar a
medida que se conoce mejor el cuadro cli-
nico y la anatomia patologica, habiendo-
sele descrito en todas partes del mundo,
siendo en la actualidad los casos publica-
dos en la literatura superiores a 100.

Etiologia. — Al revisar la historia, tam-
bien hemos repasado las diversas teorias
etiologicas, las que podemos resumir asi:
teoria teratologica (Gross, Dissman, Wein-
berg y Himelfarb); teoria mesenquimati-
ca (Prior y Wyatt); enfermedad del co-
lageno (Hill y Reilly); enfermedad adqui-
rida, tal vez de naturaleza inflamatoria
(Becker; Stadler; Steiner); finalmente
para Donzelot y D'Allaines, la enferme-
dad tendria diferentes factores determi-
nantes que hasta el momento permanecen
desconocidos.

Anatomia Patologica. — En este senti-
do destacan algunos hechos importantes:
I I Aumento de volumen y de peso del co-
razon. El peso del organo esta aumentado
en todos los casos entre 2 y 4 veces el
peso de un corazon normal para la misma
edad. Este aumento es producido por un
fenomeno de hipertrofia del miocardio,
generalmente del ventriculo izquierdo,
aunque el proceso tambien ha sido descri-
to en algunos casos en el ventriculo dere-
cho. En una revision de 56 casos de la li-
teratura hecha por Clement y col.3 com-
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prueban compromiso del ventriculo iz-
quierdo en 42 casos, del ventriculo dere-
cho en 12 casos y de ambos ventriculos
en 3 casos. 2 ) Alteraciones endomiocardi-
cas, que son las lesiones principales y ya
al examen macroscopico se aprecia que el
endocardio se halla engrosado, grisaceo,
de aspecto aporcelanado, el que al corte se
pierdc paulatinamente en un miocardio
de color y aspecto normales. El engrosa-
miento del endocardio compromete, segun
IDS mismos autores antes mencionados, en
42 ocasiones al ventriculo izquierdo, en
11 al ventriculo y auricula izquierdoS, en
4 al ventriculo y auricula izquierdos y
ventriculo derecho, en 3 a los dos ven-
triculos y en 4 a todas las cavidades.

El examen histologico del endocardio
revela una transformacion fibro-elastica
de esta tunica, constituida principalmente
por tejido colageno denso, rico en fibras
elasticas, sin vasos sanguineos y sin ma-
nifestaciones inflamatorias.

Las lesiones del miocardio consisten en
hipertrofia, cuya frecuencia esta anotada
mas arriba, y ademas se pueden apreciar
algunas lesiones histologicas que, segun
Clement y col., se presentaron en 20 de
los 56 casos revisados por ellos. Estas le-
siones se ubican de preferencia en el mio-
cardio vecino al endocardio y consisten en
borramiento de las estructuras fibrillares
y vacuolizacion de ellas. Pueden encon-
trarse tambien pequenos infiltrados de
linfocitos o plasmazellen, no sabiendose
bien si como fenomeno inflamatorio puro,
o como resultado de procesos de reabsor-
cion de los tejidos degenerados. Las alte-
raciones vasculares son raras, pudiendo
existir en el 5 % de los casos una escle-
rosis perivascular.

Resumiendo los principales datos ana-
tomo-patologicos, podemos decir que se
trata de lesiones fibrosas, sin caracter in-
flamatorio, a nivel del endocardio y mio-
cardio subyacente, acompanadas de gran
hipertrofia y lesiones degenerativas del
miocardio, en especial del ventriculo iz-
auierdo. Junto a ellas, no es raro el ha-
llazgo (10 /Y ) de lesiones pericardicas (pe-
tequias o equimosis). Tambien han sido
descritos trombos intracavitarios, compro-
miEo de las valvulas {por extension del
proceso hasta ellas) y malformaciones car-
diacas congenitas de todos los tipos, que
segun Clement y col., existen en alrede-
dor del 30 9> de los casos publicados en la
literatura.

Como consecuencia, de la enfermedad,
se han descrito tambien lesiones en otros
organos, especialmente pulmon e higado,
donde se ha encontrado edema, trombosis
y congestion, resultado de los fenomenos
de insuficiencia cardiaca.

Fisiopatologia. — De acuerdo con los
datos anatomo-patologicos, se comprende
que exista una dificultad para el llena-
miento diastolico del corazon y para el
vaciamiento de las cavidades, lo que trae
ccmo consecuencia la degeneracion e hi-
pertrofia del miocardio cuya consecuencia
final es la insuficiencia cardiaca, de di-
versa intensidad, pero que siempre termi-
na con la vida del enfermo.

Cuadro clinico. — La enfermedad se
presenta casi con exciusividad en ei lac-
tante, siendo muy rara en el nino mayor
de 2 anos. Su aparicion es muchas veces
subita, en forma de una crisis de insufi-
ciencia cardiaca aguda que evoluciona en
forma irreversible y en muy corto tiempo,
aun en horas. Generalmente es desenca-
denada por un cuadro infeccioso. En los
casos en que la enfermedad comienza en
forma insidiosa, puede facilmente pasar
desapercibida; como sintomas premonito-
res de esta forma clinic a se ha descrito:
irritabilidad, tos, disnea, bronquitis y
anorexia, a los que repentinamente se
suma el cuadro de una insuficiencia car-
diaca.

Una vez presente la enfermedad, la sin-
tomatologia esta dominada por las crisis
de insuficiencia cardiaca, en la cual des-
tacan algunos hechos importantes: se
aprecia disnea intensa, acompanada de un
fondo de angustia y de tiraje o accesos de
tos seca, repetidos. La cianosis se asocia
con frecuencia a la disnea, sobre una piel
muy palida, limitada a los labios y las
extremidades, aunque puede generalizarse
y acentuarse con los ejercicios. No es in-
frecuente (64 f/c segun Blumberg y Lyon -)
la presencia de vomitos.

El examen fisico de estos pacientes re-
vela una intensa taquicardia, que en oca-
siones hace que el pulso sea incontable.
Pueden apreciarse ademas soplos cardia-
cos que se presentan en 25/' de los ca-
sos -, especialmente de tipo sistolico. pero
que tambien pueden ser de otros tinos,
cuando existen lesiones congenitas agre-
gadas o cuando el proceso de fibroelasto-
sis se extiende hasta los velos valvulares.
Es frecuente la presion arterial baja y la
presencia de hepato-esplenomegalia. esta
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ultima encontrada en 38 [/< de los cases
por Blumberg y Lyon. En el pulmon se
auscultan casi siempre crepitos, derivados
de la insuficiencia cardiaca. La clinica de-
muestra tambien el aumento de volumen
del corazon, hecho que en todos los casos
de fibroelastosis es corroborsdo por el es~
tudio radiologico. A Rayos X el aumento
de la sombra cardiaca es considerable y
esta dado principalmente por el ventricu-
lo izquierdo, el que en algunos casos lle-
ga a contactar con la pared costal. Junto
a esta gran cardiomegalia se aprecia dis-
minucion de los latidos cardiacos, lo que
puede hacer confundir la imagen radiolo-
gica de la enfermedad con una pericardi-
tis con derrame. Tambien a Rayos X se
aprecia los campos pulmonares normales,
salvo discrete aumento de la trama vascu-
lar, especialmente notoria en los hilios.

Otro examen que tiene fundamental
importancia es el electrocardiograma, que
sirve para descartar un sinnumero de otras
enfermedades causantes de cardiomegalia
en el lactante. Destacan en el la intensa
taquicardia. la sobrecarga ventricular iz-
quierda y la desviacion del eje electrico
hacia el mismo lado, como tambien la au-
sencia de signos correspondientes a lesio-
nes del miocardio y pericardio. Clement,
Gerbeaux y Couvreur, encontraron inver-
sion de la onda T en las tres derivaciones,
lo que junto a bajo voltaje generalizado,
pueden bacer pensar en una anomalia del
nacimiento de la coronaria izquierda.

El cateterismo cardiaco practicado por
Adams y Katz l mostro presiones norma-
les en las cavidades derechas y en la ar-
teria pulmonar. En 1 de los 4 casos estu-
diados encontraron que la presion de la
arteria pulmonar estaba ligeramente au-
mentada. Por otra parte, estos mismos au-
tores encontraron que la cantidad de he-
moglobina, el recuento globular, la velo-
cidad de sedimentacion, el examen de ori-
na, el test de tuberculina y la reaccion de
Wasserman son generalmente normales.

Evolucion. — La enfermedad evolu-
ciona en forma de crisis y lo hace rapi-
damente hacia la insuficiencia cardiaca
aguda, irreversible y fatal. Algunos casos
han podido ser seguidos durante algun
tiempo (Clement y col. 3V2 meses; Adams
y Katz: 2 arios), pero el 809' de los su-
jetos enfermos fallecen antes de los 10
meses y el 98% antes de los 18 meses.

Pronostico. — Si nos basamos en los
hallazgos de la Anatomia Patologica, se
trata de una enfermedad irreversible y de
pronostico fatal en todos los casos.

Complicaciones. — Dejando de lado las
crisis de insuficiencia cardiaca, que for-
man parte de la enfermedad misma, pue-
den presentarse infecciones bacterianas
agregadas, o embolias perifericas o pulmo-
nares partidas de trombos intracavitarios.
Al parecer la infeccion valvular sobre-
agregada es excepcional.

Diagnostic*). — Es una enfermedad que
debe tenerse presente ante todo caso de
cardiomegalia en un lactante, especial-
mente si se presenta acompafiada de in-
suficiencia cardiaca aguda, con signos
electrocardiograficos de hipertrofia y des-
viacion del eje electrico a la izquierda y
con ausencia de manifestaciones de dano
miocardico. A pesar de todo, es frecuente
que se plantee el diagnostico diferencial
con miocarditis. pericarditis, enfermedad
de von Gierke, nefropatias, malformacio-
nes cardiacas congenitas, beri-beri, taqui-
cardia paroxistica, malformaciones coro-
narias, etc., en las que el cuadro clinico,
evolucion, examenes de rayos X, electro-
cardiograma y demas examenes de labo-
ratorio son de gran ayuda diagnostica.

Tratamiento. — La fibroelastosis no
tiene ninguna terapeutica. Solo podemos
recurrir a los cardiotonicos y a los anti-
bioticos, para combatir la insufiencia car-
diaca o las infecciones agregadas, pero
siempre la enfermedad continua su evolu-
cion hacia una terminacion fatal.

Debemos destacar los intentos de Hill
y Reilly y de Clement y col., los cuales,
considerando a la enfermedad como una
lesion del colageno, han propuesto y prac-
ticado tratamientos a base de cortisona,
sin existir hasta el momento experiencia
suficiente para sacar conclusiones al res-
pecto.

BIBLIOGRAFlA

1.—ADAMS, K H. y KATZ, B. — E n < I f > ? a n l i ^ l Fi:,n-
elast:isis. Cases reports with special emphasis on the
r';ii:<-H f''mlinirs [. Pediat. 41:2, 141, 1952.

3 . — B r . T r , \ r n K H ( ; , K. y 1 ,VO_\ , R. A. — Eudot-.nlial Sclc-
msis. Any. I . Dis. Clii 'd. K4 :3. ,109. I<J$2

3.—rLEMEXT, R; G E R U E A I ' X , J. y C O U V K E U K . J.
— Fibroelastosis Endocardic:! e Etioiificieiieia Cavdiru';i
del Lactante. L;t I'resse Medi'calc. f > n : 8 2 , 1 7f\7, 1952.

4 . - - C O L L I E R , E. C. y R O S A H N . 1'. T). — KiuloL-a-.-dUl
FihroclHstos is . IVd ia f r i c - s , 7:2, 1/5, 1951.

5 — 1)O\ZELOT, v. y D ' A L L A I X E S , K. — Traite dc
('.T-dinpathies ("onu'enitale-i. Paris. 1954.

6.—HILL. \V. T. y RETLLV. \V. A. — Endocardia! Fi-
broelastosis. Ara. J. Dis. Child. ^2 :5, 579, 1^51.


