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Palabras clave RESUMEN

= Fibrosis endomiocérdica.
> Cardiopatias restrictivas.

La fibrosis endomiocardica forma parte de las miocardiopatias restrictivas. Aunque es una enfermedad rara,
puede tener un curso progresivo, con limitadas posibilidades de tratamiento y, finalmente, evolucionar a

una insuficiencia cardfaca terminal. Presentamos el caso de un varén de 71 afos, con rapida progresion a
una insuficiencia cardiaca avanzada y cémo el abordaje multimagen fue un pilar en el diagnéstico, cono-
ciendo la fisiopatologia y los mecanismos implicados.

Keywords ABSTRACT

> Endomyocardial fibrosis.
> Restrictive cardiomyopathies.

Endomyocardial fibrosis is one of the restrictive cardiomyopathies. Although it is a rare disease, it can have a pro-
gressive course, with limited treatment possibilities and eventually progress to end-stage heart failure. We present

the case of a 71-year-old male, with rapid progression to advanced heart failure and how the multimagen ap-
proach was a mainstay in the diagnosis, understanding the pathophysiology and mechanisms involved.

Presentacion del caso

La fibrosis endomiocérdica (FEM) corresponde al grupo de las miocardiopatias
restrictivas. Dado su dificil manejo y las escasas alternativas terapéuticas, la pro-
babilidad de que evolucione a una insuficiencia cardiaca avanzada y terminal
es mayor. Por estos motivos esta enfermedad es de prondstico sombrio®2.

Caso clinico

Varén de 71 afos con antecedentes de: hipertension arterial, diabetes mellitus
tipo 2 y enfermedad coronaria con angioplastia con stent en la arteria descen-
dente anterior, realizada hace 3 afnos. En dicha hospitalizacién la ecocardiogra-
fia no presentd hallazgos relevantes
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Ingreso por cuadro de dolor toracico y sindrome de insuficiencia cardiaca glo-
bal. Como hallazgos positivos al examen fisico presenté ingurgitacion yugular,
ventriculo derecho palpable, soplo holosistélico de intensidad 3/6 mayor en
region xifoidea, ascitis y edema extenso en las extremidades inferiores.

En el laboratorio se obtuvieron los siguiente resultados: hemoglobina: 15,4 g/dL,
serie blanca y plaquetas normales; bilirrubina total (BRT): 1,14 mg/dL; transa-
minasa glutdmico oxalacética (GOT): 35 U/L; transaminasa glutdmico-pirdvica
(GPT): 48 U/L; porcién N-terminal del pro-péptido natriurético tipo B (NT-proB-
NP): 4.124 pg/mL, y troponina T ultrasensible: 26,2 ng/L (VN: < 1,14 ng/L).

Se realizé una ecocardiografia transtoracica (ETT) que mostrd: fraccion de eyec-
cion del ventriculo izquierdo (FEVI) conservada, aumento del grosor parietal de
los segmentos apicales con imagen compatible con trombo que oblitera el
apex, dilatacion biauricular severa y patron restrictivo de las ondas de llenado
ventricular izquierdo; dilatacién y disfuncion severas del ventriculo derecho e
insuficiencia tricuspidea torrencial (Videos 1, 2 y 3).
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R E T I C Revista de ecocardiografia

Figura 1. Imagen de tomografia computarizada cardiaca. Muestra
ocupacion del dpex del ventriculo izquierdo con calcificaciones en el
subendocardio.

Video 1. Ventana ecocardiografica de 4 cédmaras, enfocada hacia el
ventriculo izquierdo. Se observa ocupacién del dpex con una imagen de
doble contorno.
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Video 4. Reconstruccion 3D de tomografia computarizada cardiaca. Se
observa disminucién del volumen telediastélico del ventriculo izquierdo
dejando una pequena cavidad. Ademds, hay dilatacién de las cavidades
derechasy presencia de stents coronarios en la arteria descendente anterior.

Ante estos hallazgos, se realiz6 una cardiorresonancia (cardio-RMN) que con-
firmo la ocupacion apical en las secuencias de realce tardio, con “signo de do-

Video 2. Gran dilatacion de las cavidades derechas y signos de disfuncion
sistolica del ventriculo derecho. ble V" compatible con una fibrosis endomiocardica del ventriculo izquierdo

(Figuras 2 y 3).

Video 3. Ventana ecocardiografica en eje paraesternal corto. Se observa
dilatacion de las cavidades derechas con insuficiencia tricispidea “torrencial”.

La tomograffa computarizada (TC) cardiaca mostré una cavidad ventricular iz-
quierda pequena con ocupacion del dpex, y calcificaciones en el subendocar- Figura 2. Secuencias de realce tardio de gadolinio, en 4 y 2 camaras que
dio (Figura 1y Video 4). muestran imagen de “doble V"
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Figura 3. Secuencias de realce tardio de gadolinio, en 4 y 2 cdmaras que
muestran imagen de “doble V"

El paciente evoluciond con un fallo cardiaco severo con predominio derecho,
anasarca y resistencia al tratamiento con diuréticos. Presenté 3 hospitalizacio-
nes en los siguientes 12 meses, con requerimientos de inotropicos y diuréticos
endovenosos en dosis altas.

La evolucién fue torpida y, finalmente, el paciente fallecié por insuficiencia car-
dfaca descompensada resistente al tratamiento.

Discusion

La FEM es relativamente frecuente en Africa del Norte y América del Sur?. Su
etiologia es desconocida; sin embargo, esta asociada a factores ambientales,
inmunolégicos, infecciosos y genéticos®. El 50 % de las veces se asocia a eosi-
nofilia, la cual puede ser secundaria a multiples causas como sindromes mie-
loproliferativos, granulomatosis eosinofilica con poliangeitis y parasitosis entre
otras. Hay que tener en cuenta que el Loeffler es por parasitosis y no por las
mencionadas anterioremente®.

Cuando la FEM no estd asociada a eosinofilia, se define como idiopatica.

En ocasiones el diagndstico es tardio, con mal prondstico y las opciones tera-
péuticas son escasas.

La ecocardiografia es la técnica diagndstica de primera linea y se pueden ob-
servar, en fases avanzadas, imagenes tipo masas ecogénicas que ocupan uno
0 ambos ventriculos, que corresponden a fenémenos de trombosis, fibrosis y
calcificaciones que obliteran el dpex. No se asocian a trastornos de la motilidad
ni zonas aneurismaticas como ocurre en otras patologias como cardiopatias
isquémicas o chagasica‘.

La fisiologfa del llenado de ambos ventriculos es de tipo restrictiva y existe in-
suficiencia de las vélvulas auriculoventriculares por traccion o dilatacion anular
tricuspidea como es el caso de nuestro paciente, en el cual, ademas, habia:
dilatacion biauricular severa, dilatacion de la vena cava inferior sin variacion
respiratoria y derrame pericardico leve.

La reconstruccién tridimensional por TC cardiaca nos permite comprender y
evidenciar como la cavidad funcional del ventriculo izquierdo se ve severa-
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mente disminuida, produciendo una fisiologia restrictiva con aumento de las
presiones de llenado del ventriculo izquierdo, y su repercusion en la morfologia
y funcion de las cavidades derechas por hipertension pulmonar retrégrada, con
fallo cardiaco global terminal.

El diagnostico de certeza se logra con una biopsia endomiocérdica que con-
firma el tejido fibrético subendocérdico focal e intersticial, con escaso o nulo
tejido inflamatorio, que diseca y reemplaza las células miocardicas®.

La cardiorresonancia es de gran utilidad en la caracterizacion tisular y morfo-
|6gica y en la secuencia de realce tardio donde se aprecian zonas de dep6osito
focal de gadolinio que se asocian hasta en un 40% a la presencia de imagenes
hipodensas intracavitarias correspondientes a trombos apicales®.

El signo de la “doble V" es caracteristico y tiene una excelente correlacion con
los hallazgos histopatolégicos®.

Conclusiones

La FEM forma parte de las miocardiopatias restrictivas, siendo una entidad de
etiologia aun desconocida.

El abordaje diagndstico con multimégenes permite establecer un diagnéstico
precozy de certeza y estrategias terapéuticas tempranas, dado su mal pronéstico
y las escasas opciones de tratamiento si hay un diagnostico tardio.

Ideas para recordar

+  La FEM forma parte del grupo de las miocardiopatias restrictivas y su causa
es desconocida, aunque se asocia a factores ambientales, inmunoldgicos,
infecciosos y genéticos.

+ En ocasiones el diagnostico es tardio, con mal prondstico y opciones tera-
péuticas escasas.

- lLa ecocardiografia es la técnica diagnéstica de primera linea, aunque se
debe considerar un abordaje multimagen con TC y RMN cardiacas para lo-
grar una mayor precision y certeza diagnostica.
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