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Fibrosis endomiocardica: reporte de caso
Endomyocardial fibrosis: case report
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Presentacion del caso

La fibrosis endomiocardica, también llamada enfer-
medad de Davies o de Loeffler, es una forma de cardio-
miopatia restrictiva de etiologia desconocida, caracterizada
por fibrosis endocardica de los apices y de los tractos de
salida del ventriculo izquierdo, del ventriculo derecho o
de ambos'2. Es una de las formas mas comunes de car-
diomiopatia restrictiva endémica en el mundo, causante
del 20% de los casos de falla cardiaca en Africa, Sud-
américa y Asia. Predomina en Uganda y en el cinturén
costero de Mozambique'-.

Es mas frecuente en los nifios y en las mujeres en
edad reproductiva, con predomino femenino 2:1 y una
distribucion bimodal con picos a los 10 y los 30 afios.
En las formas crénicas la afeccion biventricular es la mas
frecuente (55.5%), seguida del compromiso aislado del ven-
triculo derecho (18%) y del ventriculo izquierdo (16.6%)*°.
Los factores implicados son la etnia, la pobreza, el con-
sumo de yuca, la malnutricién, la deficiencia de magnesio,
los niveles elevados de cerio y vitamina D, las infeccio-
nes (por especies de Plasmodium, esquistosoma, micro-
filaria, helmintos, virus de Epstein-Barr y Coxsackie, y
Toxoplasma gondii), la eosinofilia, la herencia y la
autoinmunidad®”.

No se cuenta con un registro epidemiolégico en
México. El diagndstico requiere una alta sospecha clinica
y de imagen, por lo cual nuestro objetivo es demostrar
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la importancia del diagndstico y del abordaje de esta
miocardiopatia restrictiva por métodos no invasivos,
como es la resonancia magnética cardiaca.

Mujer de 56 afos, residente de Morelia, Michoacan,
ama de casa. Antecedentes: exposicion al humo de
lefa y de carbdén (300 horas/ano). Antecedentes qui-
rurgicos: ooforectomia, cesarea e histerectomia total
(por miomatosis uterina). Diagnosticada con hiperten-
sion arterial desde 2019 y enfermedad pulmonar obs-
tructiva crénica (EPOC) desde 2020.

Su padecimiento inicié en mayo de 2021 con un cua-
dro clinico de 2 semanas de evolucién caracterizado
por disnea progresiva de medianos a pequefios esfuer-
zos, clase funcional lll de la New York Heart Association
(NYHA) y ortopnea. En la exploracion fisica presenta
frecuencia cardiaca de 89 latidos por minuto, frecuencia
respiratoria de 24 respiraciones por minuto, presién
arterial de 132/76 mmHg, temperatura de 36.6 °C y
saturacion de oxigeno del 86% (fraccién inspirada de
oxigeno del 21%); en la auscultacion, latidos ritmicos de
buena intensidad, sin soplos agregados, campos pul-
monares con ruidos respiratorios disminuidos y sibilan-
cias difusas.

Los estudios paraclinicos iniciales muestran leucoci-
tos 7500/mm?, hemoglobina 15.6 g/dl, glucosa aleatoria
138 mg/dL, nitrégeno ureico en sangre 9.9 mg/dl y
creatinina 0.27 mg/dl. Inicialmente se sospechd una
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exacerbacion de su EPOC y neumonia, pero una tomo-
grafia computarizada de tdrax descartd un proceso
infeccioso.

El electrocardiograma (ECG) mostrd ritmo sinusal,
frecuencia cardiaca de 65 latidos por minuto, eje apro-
ximado a +60°, ondas T negativas de V1 a V5, e infra-
desnivel del ST en V4, V5 y V6 de 1 mm.

El ecocardiograma transtoracico revelé deformacion
miocardica longitudinal global -7.3%, fraccion de eyec-
cién del ventriculo izquierdo (FEVI) del 45%, disfuncién
diastolica de grado Il (relacion E/A 2.2, relacién E/E’
10.4, flujo transmitral restrictivo), ambas auriculas dila-
tadas (volumen indexado auricular 50 ml/m?), derrame
pericardico leve global, insuficiencia mitral leve (gra-
diente medio 0.7 mmHg) e insuficiencia tricuspidea
moderada (gradiente retrogrado maximo 22 mmHg).

Se plante6 tratamiento médico para falla cardiaca
cronica con FEVI reducida (espironolactona, enalapril,
metoprolol y dapagliflozina) y se dio seguimiento por la
consulta externa de cardiologia. Destaco en la biome-
tria hematica un recuento de eosindfilos totales entre
el 14y el 44.7%. Por los hallazgos ecocardiogréaficos y
la hipereosinofilia, se sospeché miocardiopatia restric-
tiva (como primera sospecha, enfermedad de
Loeffler).

Se realizé una resonancia magnética (RM) cardiaca
(Fig. 1) que mostré ambos ventriculos con engrosa-
miento apical de las paredes, presencia de trombo
intracavitario (12.5 x 15.3 mm) en el ventriculo izquierdo,
FEVI del 52%, disfuncién diastdlica de grado Il (rela-
cion E/A 2.7), reforzamiento tardio subendocardico
difuso circunferencial de la base al apex con diferentes
grados de transmuralidad biventricular, en relacién con
probable fibrosis endomiocardica, auriculas dilatadas
e insuficiencia mitral y triscuspidea moderada.

Al realizarse la RM cardiaca, se considerd una FEVI
reducida acorde al sexo, la edad y la superficie corpo-
ral de la paciente (mujeres de 50-59 afos: FEVI espe-
rada media del 68% [59-77%])8°.

Se optimizo el tratamiento médico acorde a las guias
de miocardiopatia restrictiva'®: dieta hiposddica, dismi-
nucion de la ingesta de liquidos, antagonista del recep-
tor de mineralocorticoide, inhibidor de la enzima
convertidora de angiotensina, diurético de asa y anti-
coagulante (rivaroxaban); se suspendioé el bloqueador
de los receptores beta (debido al riesgo de hipoten-
sion). Dado el estadio de la enfermedad (crénica, dado
el crecimiento de las auriculas), no fue candidata a
tratamiento con esteroides (tratamiento con baja evi-
dencia y unicamente recomendado en la etapa aguda).

Figura 1. Resonancia magnética cardiaca. A: cine en dos
camaras (SSFP [Steady-State Free Precession]). B: cine
en cuatro cdmaras que muestra la obliteracion del apex
del ventriculo izquierdo (flecha blanca) y del ventriculo
derecho (flecha amarilla), y dilatacion biatrial grave
(asterisco). C: reforzamiento tardio en cuatro camaras (T1
GRE I-R [Inversion-Recovery Gradient Echo]) que identifica
fibrosis endomiocardica difusa del ventriculo izquierdo
(flecha blanca) y del ventriculo derecho (flecha amarilla), y
signo de la «doble V» con presencia de trombo apical en el
ventriculo izquierdo (flecha verde). D: reforzamiento tardio
en dos camaras que indica fibrosis difusa endomiocérdica
del ventriculo izquierdo.

La paciente cursé con mejoria clinica en cuanto a su
clase funcional, pasando a NYHA II. La RM cardiaca a
los 6 meses evidenci6 un incremento de la FEVI al 59%

(Fig. 2).

Discusion

La evolucién natural de la enfermedad, acorde a
Olsen', se caracteriza clinicamente por tres formas. En
la forma activa existen infiltraciéon eosindfila en el mio-
cardio, fiebre, disnea, prurito e inflamacion periorbitaria;
el ECG puede mostrar cambios inespecificos, como
QRS de bajo voltaje, cambios en la onda S-T y altera-
ciones de la conduccion. La forma progresiva transitoria
incluye recurrencia de episodios activos y formacion de
trombos. En la forma crénica (fibrosis del endocardio)
se desarrolla insuficiencia cardiaca, y cuando predo-
mina la afeccion derecha produce edema facial, exof-
talmos, ingurgitaciéon yugular, hepatoesplenomegalia,
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Figura 2. Resonancia magnética cardiaca de control. A: cine en cuatro cdmaras. B: cine en tres camaras. C: reforzamiento
tardio en tres camaras mostrando fibrosis del ventriculo izquierdo (flecha blanca) y del ventriculo derecho (flecha
amarilla). Sin cambios en relacion a fibrosis y aumento de cavidades. Fraccion de eyeccion del ventriculo izquierdo

del 59%.

Tabla 1. Criterios diagndsticos y de gravedad de la fibrosis endomiocéardica®

Criterios mayores (puntos) Puntaje Criterios menores (puntos) Puntaje
paciente paciente

Placas de mas de 2 mm de espesor en el
endomiocardio (2)

Parches endomiocardicos delgados (< 1 mm) que
afectan mas de una pared ventricular (3)

Obliteracion del vértice del ventriculo derecho o del v
ventriculo izquierdo (4)

Trombos o contraste espontaneo sin disfuncion v
ventricular grave (4)

Retraccion del vértice del ventriculo derecho (muesca
apical) (4)

Disfuncion de la vélvula auriculoventricular causada
por adherencia del aparato valvular (1-4)

Puntaje parcial del paciente 10

Puntaje total del paciente 16

ascitis y edema; el ECG muestra fibrilacion auricular
en mas del 30% de los casos y bloqueo completo de
rama derecha del haz de His"47.

La ecocardiografia es el estudio de primera linea
para el diagndstico. Las caracteristicas tipicas son
obliteracion del vértice ventricular, movimiento res-
tringido del &pex fibrético y un mecanismo contractil
compensatorio que causa un movimiento exagerado
y distintivo de la porcion basal de los ventriculos.
La fusién de las valvas auriculoventriculares con la

Parches endomiocéardicos delgados localizados en
una pared ventricular (1)

Patron de flujo restrictivo a través de la valvula v
mitral o trictspide (2)

Apertura diastolica de la valvula pulmonar (2)

Engrosamiento difuso de la valvula mitral v
anterior (1)

Auricula agrandada con ventriculo de tamafio v
normal (2)

Modo M: movimiento del tabique interventricular y
pared posterior plana (1)

Reforzamiento tardio de las bandas v
interventriculares (1)

pared provoca una regurgitaciéon valvular excéntrica
grave que condiciona dilatacion auricular. Es comun
el derrame pericardico’.

En la RM cardiaca, el patrdn tipico de reforzamiento
tardio (fibrosis miocardica) se ha descrito como suben-
docérdico, no relacionado con el territorio coronario,
que afecta principalmente al apex del ventriculo impli-
cado. El signo de la «doble V» en el vértice ventricular
se caracteriza por tres capas que constan de miocardio
normal, fibrosis subendocdrdica y trombo subyacente
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con o sin calcificaciones. Algunos casos pueden mani-
festarse con signo de «V Unica» (sin trombo)°.

Se consideran como diagndsticos diferenciales la
amiloidosis, la miocardiopatia hipertréfica obstructiva,
la pericarditis constrictiva y la enfermedad valvular
reumatica®6’.,

Se han propuesto criterios diagndsticos y de grave-
dad, los cuales incluyen seis criterios mayores y siete
criterios menores (planteados en 2008) (Tabla 1). Se
diagnostica cuando se cumplen dos criterios mayores
0 un criterio mayor y dos menores. Una puntuacion
total < 8 indica enfermedad leve, una puntuacién de 8
a 15 se considera enfermedad moderada, y una pun-
tuacién > 15 es enfermedad grave’.

La RM cardiaca tiene la ventaja de ser un método
no invasivo, Util y que reune los criterios necesarios
para llegar al correcto diagndstico basado en la carac-
terizacion del tejido y la identificacion de fibrosis (sin
necesidad de biopsia)®.

El tratamiento esta dirigido a la falla cardiaca res-
trictiva'®. Dentro del tratamiento especifico se esta-
blece el uso de anticoagulantes, y en fase aguda el
uso de corticoides. La cirugia aumenta la superviven-
cia y la calidad de vida en comparacién con la terapia
médica (antes de que ocurra dafo cardiaco y hepatico
irreversible); consiste en realizar una endocardectomia
quirdrgica y reparacion/reemplazo valvular. En la afec-
cién pura del ventriculo derecho es util la conexién
cavo-pulmonar*’.

Tiene una alta morbimortalidad, pero la superviven-
cia mejora con tratamiento de insuficiencia cardiaca y
de arritmias, y prevencion de tromboembolia?’.

Conclusion

El objetivo principal de este reporte es mostrar la
importancia de la RM cardiaca en el diagndstico no
invasivo de esta enfermedad, pues resulta una herra-
mienta esencial para el diagndstico diferencial, ya que
es una patologia poco comun en nuestro medio. El caso
de fibrosis endomiocérdica que se presenta difiere de
las caracteristicas habituales reportadas en la literatura,
como edad, ubicaciéon epidemioldgica y factores de
riesgo, a excepcion de la hipereosinofilia. De acuerdo
con los criterios de diagndstico y gravedad de la fibrosis
endomiocardica, se clasificé como enfermedad grave.

El manejo en este caso es médico, con mal pronostico
para la funcién y para la vida.
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