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Introduccion

Resumen La fibrosis endomiocardica es una miocardiopatia restrictiva de etiologia descono-
cida, prevalente en regiones tropicales. Se caracteriza por la obliteracion fibrotica del apex de
uno o ambos ventriculos, que puede extenderse a la camara de entrada ventricular. Afecta pre-
dominantemente a nifios y adultos jovenes. No existe un tratamiento especifico y suele tener un
pobre pronéstico. No es una entidad frecuente en nuestro medio pero debido a la inmigracion
estamos presenciando un auge de la misma. Presentamos 4 casos clinicos de fibrosis endomio-
cardica en nifos diagnosticados y tratados en nuestro medio, y realizamos una revision de la
misma.

© 2012 Asociacion Espaiola de Pediatria. Publicado por Elsevier Espaia, S.L. Todos los derechos
reservados.

Tropical endomyocardial fibrosis in Spain

Abstract Endomyocardial fibrosis is a restrictive cardiomyopathy of unknown etiology preva-
lent in tropical regions. It is characterized by fibrotic obliteration of the apex of one or both
ventricles, which can be extended to the ventricular inlet chamber. It predominantly affects
children and young adults. There is no specific treatment and usually has a poor prognosis.
It is uncommon in Spain, but due to immigration, it appears to be increasing. Four cases of
endomyocardial fibrosis in children diagnosed and treated in Spain are presented, as a well as
a review of this disease.

© 2012 Asociacion Espanola de Pediatria. Published by Elsevier Espana, S.L. All rights reserved.

caracteriza por el engrosamiento fibroso del endocardio,
localizado fundamentalmente en el apex y el tracto de

La fibrosis endomiocardica es una causa frecuente de  entrada de uno o ambos ventriculos. Hoy dia todavia se
miocardiopatia restrictiva en Africa ecuatorial que se discute si la fibrosis endomiocardica tropical (enfermedad

de Davis) y la enfermedad de Loffler son 2 variantes o
2 fases evolutivas de la misma enfermedad (enfermedad

* Autor para correspondencia.

endomiocérdica)’2. No obstante, a pesar de sus similitu-
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manifestaciones clinicas: el sindrome de Loffler es mas fre-
cuente en paises de clima templado, presenta una evolucion
rapidamente progresiva, afecta principalmente a los hom-
bres y se asocia a hipereosinofilia, arteritis generalizada y
fendmenos tromboembolicos. Por otro lado, la fibrosis endo-
miocardica tiene una mayor incidencia en paises tropicales,
afecta a pacientes mas jovenes y muestra una asociacion
inconstante con la hipereosinofilia3.

En su patogenia se han apuntado diversas teorias, no
demostradas, que van desde el efecto toxico de productos
liberados desde los eosinofilos sobre el miocardio, hasta unos
niveles altos de cerio y bajos de magnesio, que son habitua-
les en la dieta de las areas geograficas de mayor prevalencia
de la enfermedad*>.

Los sintomas son de insuficiencia cardiaca congestiva.

El tratamiento médico consigue escaso control de los
sintomas en fases avanzadas; en estos casos, es de elec-
cion el tratamiento quirtrgico, consistente en escision del
endocardio afectado y reparacion o recambio valvular en los
casos necesarios. Tras la cirugia, se han comunicado casos de
supervivencia aceptable, pero es frecuente la recurrencia
de la fibrosis.

A pesar de ser una entidad endémica en paises tropica-
les y subtropicales, como los de Africa ecuatorial, debido
a la inmigracion estamos observando un auge de casos en
nuestro medio en los Ultimos anos. Presentamos 4 casos de
fibrosis endomiocardica, todos ellos procedentes de Guinea
Ecuatorial.

Métodos

Revision retrospectiva de todos los casos de fibrosis endo-
miocardica diagnosticados y tratados en nuestro centro
desde el 2002 hasta el 2011.

Resultados

Caso 1

Niflo de 14 afos que ingresa por clinica de insuficiencia car-
diaca de predominio derecho.

A la exploracion presentaba retraso severo del creci-
miento, marcados signos de desnutricion, hepatomegalia y
ascitis importantes.

El electrocardiograma (ECG) mostraba signos de creci-
miento biauricular y sobrecarga del ventriculo derecho (VD)
y la radiografia de torax, cardiomegalia. Durante el ingreso
presentd varios episodios de fibrilacion auricular. En el eco-
cardiograma se objetivo obliteracion fibrotica del apex del
VD, con afectacion del aparato valvular tricuspideo e insufi-
ciencia tricuspide importante, dilatacion biauricular y ligera
afectacion del endocardio del ventriculo izquierdo (VI), con
insuficiencia mitral moderada, patron de llenado restrictivo
y funcion sistolica conservada (fig. 1). El estudio hemodina-
mico constato los hallazgos ecocardiograficos: obliteracion
del apex de ambos ventriculos con presiones telediastoli-
cas elevadas. Se instauré inicialmente tratamiento médico
(diuréticos, vasodilatadores...) y ante la escasa respuesta
se realizd una escision quirlrgica del endocardio afectado
en ambos ventriculos y el implante de prétesis mecanica
mitral y tricUspide. Posteriormente, evolucioné de forma

Figura 1  Obliteracion fibrotica del apex del VD y dilatacion
de la AD (caso 1).

favorable, encontrandose en clase funcional Il al menos
hasta el ano tras la intervencion quirdrgica, cuando se perdio
el seguimiento.

Caso 2

Nifio de 14 anos, con antecedentes de ascitis y hepa-
toesplenomegalia. Ingresa por insuficiencia cardiaca con
ascitis importante que requiere paracentesis evacuadora
con extraccion total de 10 L. En el ECG aparecian signos de
crecimiento biauricular y sobrecarga del VD. Presento varios
episodios de fibrilacion auricular y flutter con respuesta ven-
tricular rapida. La cardiomegalia fue el hallazgo radioldgico.
En la analitica aparecid una ligera eosinofilia. En el eco-
cardiograma se objetivdo un VD de tamaio pequeiio, con
obliteracion fibrética del apex, auricula derecha aneurisma-
ticay afectacion tricuspidea con insuficiencia severa (fig. 2).
Las curvas de presion del VD del estudio hemodinamico mos-
traban morfologia de tipo restrictiva, con aumento de las
presion telediastélica y la angiografia del VD mostrd obli-
teracion del apex (fig. 3). Recibid tratamiento médico, con
mejoria clinica transitoria y a los 20 dias reingresé por fallo
cardiaco derecho. Ante la escasa respuesta al tratamiento

Figura 2

VD pequefio con obliteracion fibrotica del apex y AD
aneurismatica (caso 2).
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Figura 3  Ventriculografia derecha en PA: obliteracion del
apex del VD (caso 2).

médico, se decide realizar una intervencion quirlrgica con
decorticacion del endocardio de VD afectado y anuloplas-
tia de la valvula tricuspide. Durante los 3 afnos siguientes,
ha precisado varios ingresos por insuficiencia cardiaca dere-
cha e implante de marcapasos. Actualmente se encuentra
en seguimiento ambulatorio por la unidad de insuficiencia
cardiaca y trasplante.

Caso 3

Nina de 13 afos, diagnosticada en su pais de origen de
insuficiencia mitral e hipertension pulmonar. A su llegada
a Espaia es atendida por insuficiencia cardiaca congestiva,
con edema agudo de pulmon. El ECG mostraba flutter auri-
cular con signos de crecimiento biauricular y sobrecarga
del VD. En el ecocardiograma se objetivaron una marcada
dilatacion biauricular, afectacion endocardica de ambos
ventriculos con obliteracion fibrotica de ambos apex (fig. 4),
funcion sistdlica biventricular moderadamente deprimida,
patron diastdlico restrictivo, insuficiencia mitral severa,
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Figura 4

Eje paraesternal largo: obliteracion fibrética de
apex del VI y dilatacion de la Al (caso 3).

insuficiencia tricuspide significativa y presion pulmonar a
nivel sistémico. En el cateterismo cardiaco se constataron
los datos ecocardiograficos. Se desestimo6 el tratamiento
quirurgico ante el elevado riesgo (por la importante afecta-
cion biventricular y de ambas valvulas auriculoventriculares
y la presencia de hipertension pulmonar). En los 2 afnos
siguientes presento varios ingresos por insuficiencia cardiaca
congestiva, con empeoramiento clinico progresivo hasta el
episodio de edema agudo de pulmoén y bajo gasto cardiaco,
produciéndose el fallecimiento de la paciente.

Caso 4

Nifio de 14 afnos, que ingresa por ascitis, hepatoespleno-
megalia y derrame pericardico severo que necesito pericar-
diocentesis. El ecocardiograma mostraba fibrosis endomio-
cardica biventricular, de predominio en el VD, afectacion
valvular con insuficiencia mitral e insuficiencia tricuspidea
importantes, dilatacion biauricular y funcion sistdlica del VI
moderadamente deprimida. Durante el ingreso present6 un
episodio de flutter auricular con respuesta ventricular rapida
que derivo a fibrilacion ventricular y parada cardiaca, sin
responder a las maniobras de reanimacion cardiopulmonar.

Discusion

La fibrosis endomiocardica tropical es una enfermedad que
afecta sobre todo a nifios y adultos jovenes de Africa y otras
zonas tropicales, caracterizada por una fibrosis del endocar-
dio y del subendocardio ventricular, que se extiende desde
las puntas hacia las valvulas tricispide y mitral, a las que
afecta con frecuencia. El tejido fibroso disminuye mucho el
volumen y la distensibilidad de las cavidades afectadas, y
de esta forma provoca un defecto funcional restrictivo.

La primera referencia publicada de esta enfermedad se
atribuye a A.W. Williams, quien publico sus descubrimientos
en 2 pacientes en Uganda, que murieron por insuficiencia
cardiaca congestiva debida a grandes parches de fibrosis
que afectaban a las paredes ventriculares. La etiologia es
desconocida; se han manejado varias hipotesis, como las
concentraciones elevadas de cerio y bajas de magnesio, que
se encuentran en las muestras endomiocardicas de autop-
sias de estos pacientes®®. Segin los defensores de esta
teoria, los nifos de clases sociales bajas son el grupo de
mayor riesgo, pues estan predispuestos al déficit de magne-
sio. Otros proponen una asociacion entre esta enfermedad y
desequilibrios dietéticos: ingestion prolongada de tubércu-
los que contienen gran cantidad de cerio (casava y tapioca)
junto con deprivacién extrema de proteinas’-®. Nuestros 4
pacientes descritos provenian de zonas marginales con pocos
recursos economicos y probablemente con este tipo de ali-
mentacion pobre en proteinas y rica en tubérculos.

La clinica vendra determinada por la afectacion de la fun-
cion diastolica, con restriccion al llenado de uno o ambos
ventriculos, y por la afectacion de las valvulas auriculoven-
triculares, con incompetencia de las mismas. La afectacion
mas frecuente es biventricular (50%), como en 3 de nues-
tros casos. Suele tener un curso insidioso y progresivo,
estabilizandose en raras ocasiones. El fallecimiento ocurre
por insuficiencia cardiaca progresiva o por muerte subita,
presumiblemente de origen arritmogénico®.
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El diagndstico se hace sobre la base de los hallazgos cli-
nicos, ecocardiograficos y angiograficos. Los factores que
parecen estar asociados a una mayor mortalidad son la clase
funcional, el tipo de afectacion ventricular y la existencia de
regurgitacion mitral o tricuspidea’®. Los pacientes con afec-
tacion aislada del VI predominan en clase funcional 1y 1,
y pueden recibir tratamiento médico durante mas tiempo.
Los que presentan afectacion biventricular o solo del VD pre-
dominan en clase funcional my v, y tienden a deteriorarse
mas rapidamente’®. Aunque la mortalidad quir(rgica inicial
puede ser alta (15-20%), en una serie'’, publicada con un
seguimiento de mas de 7 afos, la supervivencia total a los
17 anos era del 55% pero tan solo el 45% de los supervivientes
mejoraban su clase funcional. Es decir, la cirugia (decortica-
cion endocardica con reparacion o reemplazo valvular) debe
considerarse como un procedimiento paliativo, ya que no
parece alterar el curso de la enfermedad pero deberia reco-
mendarse a los pacientes en grados funcionales avanzados,
ya que puede ser su Unica esperanza de supervivencia.
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