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INTRODUCCION

La fibroelastosis endoedrdica cs una
entidad clinica comprendida entre las
enfermedades primarias del endocardio,
caracterizada por gran cardiomegalia 3
que  anatomopatoldgicamente  presenta
cspesamiento difuso del endocardioT

Este proceso se describidé en el aio
1818 por Kreising, quien le llamé endeo-
earditis fetal, siendo cste término adop-
tudo v seguido por muchos autores, En
el ano 1950 Prior v Wiah le Naman dis-
plasia del endocardio, imerpretindola
como una lesion teratolégica. En el aio
1941 Gros:s v mas tarde en el aio 1943
Weinbherg v Himelfard proponen el
nombre de fibroelastosis del endocardio.

E. Potter! en su libro de texto le 1la.
ma esclerosis ¢ hipertrofia del endocar-
din, afirmando que en este cuadro es
dificil probar una etiologia infecciosa
pues casi nunca se encuentra una his-
toria de infeccion materna durante el
embarazo, pareciendo poco  razonable
que i las bacterias hallaran paso ha-
cia la cireulacién fetal pudieran pro-
ducir una infeccién tan seria v prolon.
zada en una porcién tan delicada del
corazon sin afectar tambifn otras dreas.

£t Resp. del Dpto. de Anatomis Patolégica
del Hespital Infamil de Santiage de Cuba.

%%y Jefe de Clinica del Seevicio de Cur-
|I|'rr||o:i= del Hospittal Infantil de Santiago de
Coha.

(***y  Jefe del Dpro, de Radiologia del Hos.
pital Infamil de Santiage de Cuba,
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En general todos los esfuerzos sc
suman hoy para explicar la patogenia
de esta enfermedad tan interesante.

CUADRO CLINICO Y FUNDAMENTO
DIAGNOSTICO

MNosotros hemos estudiado en 148 car-
diopatias que ingresaron entre Noviem-
bre de 1964 v Septiembre de 1965, 18
casos en los enales hubg sospecha de
fibroelastosis endocardica o miocardi.
tiz. De estos easos fallecicron 6. encon-
trandose 5 casos que tenian fibroelas.
tosis dos de los cuales correspondian a
la forma primaria dilatada v tres casos
estaban asociadoz a otras anomalias:
o de ellos resultd 2er una mioecarditis,

De los 5 casoz de fibroelastosis los
signos ¥ sintomas que presentaban se
resumen en Ja tabla No. 1.

TABLA No. 1

Sintomns ¥ Signos Ko, Canoes

[Yisnea 5 100
Taquicardia 5 100
Tirajes 5 108
Distrofia 3 100
Hepatomegalia 3 6l
Cianosis 3 6l
Estertores 3 i)
Soplo sistélico 1 20

En este cuadro no s incluve el caso
de la miocarditis que silo fue tomado
para comparacién.



En relacion a las edades comprendi-
das entre los 3 v 7 meses de edad.

En los dos casos: que fallecieron y se
comproba la fibroelastosis primaria no
se presentd soplo. Sin embargo en uno
de los casos, donde se asocié a otra ano-
malia se presenté un soplo sistélico 3
o 4/6. de caractervisticaz orginica: este
caso estaba asociado a una comunica-
cion 1. A, v ademis coartacion de la

aonrta.

En dos cazo: con origen andémalo de
la coronaria izquierda, no se presenta-
ron manifestaciones soplantes ¥ econ
cuadro de insuficiencia cardiaca con-
gestiva. Uno de ellos solo permanecidé
ingresado durante 12 horas. al cabo de
las cuales fallecié. El otro caso estuvo
ingresado 34 dias v cuye cuadro clinieo
v en particular ¢l estudio clectrocardio-
grafico hizo plantear en vida el diag-
nostico de origen andmale de la coro.
naria izquierda. En los casos donde se
pudo  realizar ¢l electrocardiograma,
fue de gran ayvuda para el diagnéstico.

Loz eriterios que se han seguido para
establecer el diagnéstico de fibroelas-
toziz endocirdica fueron apuntados por
Edward; siendo Frank J. Sellers® en el
afio 1964 quien estudia 25 casos de ni-
nos fallecidos por librosiz del endocar-
dio v loz compara con 33 nifos vivos,
quienes se suponia tenian fibroelastosis
endocirdiea.

Los criterios sefalados por él en su
interesante trabajo son los signientes:

l.—Insuficiencia cardiaca congestiva
que ¢l considerd como  hallazge
esencial antes del 217 mes de vida.

2—Ausencia de soplo.

3.—En el electrocardiograma signos de=
sobrecarga ventricular izquierda en
el 85% de los casos autopsiados,

Criterios para plantear sobrecarga de
ventricule izquierdo

al Voltaje de S5 mas de 20 mms
en V.

It Voltaje de B en V. maz de 20
mmis.

¢l Q) de mis de 3 mms en Vo oy Voo

di Relacion de R/5 menor de 0.8
mms por debajo de 1 afoe vy de
0.2 mms= entre 1 v 2 anos,

do—Aplanamiente o inversion de onda
T gue fue encontrado cn el 927
de los cazoz muertos,

S.—Aplanamiento secundario de T en
v_'.. '_\-' V.;.

Sintomas y signos. Disnea, taquicar-
dia, cianosis, estertores ocasionales, ga-
lope no frecuente, no soplo.

t.—Rx. al Cardiomegalia en el 1007
de los casos.

Iyi Relacién cardiotoracica en.
tre 38 v 755 de los casos.

¢} Fluoroscopia:
Poco movimiento cardiaco.
Crecimiento Je ventriculo »
auricula izquierda.
Campos pulmonares norma-
les.

To—Ltras: Como el sexo, ¢l embarazo.
el parto, ¢l peso v antecedentzs fa-
miliares no influyveron en el diag-
nostico,

Cuando la fibroelastosis se asocia a
otros defectos tales como el “origen
anémalo de la arteria coronaria izquier-
da naciendo del tronco de la arteria
pulmonar” los sintomas v signos sc pre.
sentan antes de los 4 meses como regla
general. Hay disnea, hepatomegalia.
llanto. ete. mientras que en el electro
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nos enconlramos un patron  isquémico
de infarte miocardico:

() profunda en V, AVL, V. v V..

Un 5T desplazado,

Patean de infarte gnterolateral.

Sobrecarga de ventriculo izquicrdo.

S en ¥V méis bien que K en V.

Casi sin excepeion mueren dentro del
primer afo de la vida. Nuestros casos
cumplieron el patrén  senalado  por
ellos, los cuales fueron planteados cli-
nica, radioldgica v electrocardiografica-
mente en vida ¥ comprobados después
en la necropsia.

Es interesante seialar la confusion
que surge entre fibroelastosis vy miocar-
ditis. A ese efecto Sellers seqala dife.
rencias enlre una ¥ olra patologia ¥
que s¢ cumple también en uno de nues-
tros casoz fallecidos de miocarditis, Es.
tas difercneias son:

FIBROELAST O
Aparcee en loz primeros 8 meses de
vida: :
Electro:

~Voltaje de R en Vi, v 5 en V, anor.
malmente alto.

~La T en V; estd mis= profundamen-
te invertida que en la miocarditis

—() en V, de mis de 1 mm en el T0%
de los casos

—Patréan de infarto, raro.
MIOCARDITIS

Intravitero o primer mes de vida,
Despuéz se hace con igual frecuen-
cia en todas las edade: pedidtricas.

Electro:

‘R en ¥V, v 8 en V, presentan voltaje
clevado raramente.

—Onda T esta aplanada o ligeramen-
te invertida.
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—Puede haber patrén de infarto.

—{) en V, infrecuentemente en la
miocarditis.

Etiologia. Muchas son las teorias que
s¢ han citado como causzas de fibroelas-
tosis endocirdica las cuales fueron su-
marizadas por Saphir en ¢l afo 1958.
en su texto de patologia sistémica, in-
cluyendo procesos  inflamatorios que
actuarian durante la vida fetal, la hipo-
xia. factores gendéticos, factores meeid-
nicos, cte.

La primera teoria o sea la inflamato-
ria consideré la fibroelastosis endocir-
dica como una enfermedad adquirida
durante el embarazo, aceptindose por
este motive el nombre de “endocardi-
tis fetal™.

La hipotesiz de la hipoxia fue seiia-
lada por Johnson® quien estudia en 210
malformaciones del corazén, 23 casos
de fibroelastosis endocardica difusa re-
lacionadas con otras anomalias prinei-
palmente “anomalia de la arteria coro-
naria izquierda originada del tronco
de la pulmonar. El concluye en su tra-
bajo que csta entidad siempre se origi-
na ep corazonc:s que tenian asociadas
otras malformaciones las ecnales produ-
cirian anoxia del endocardio, eitando
entre ellas otraz come ¢l “clerre pre
mature del foramen oval. la coartacion
de la aorta, ete.”

Mas recientemente Frutlling en el
ang 1962 Jde acuerdo con la vieja teo-
ria inflamatoria postula que esta enti-
dad sc debe a una infeceion adguirida
intratitero o después del parto, hacien-
do responsable al wvirns Coxsakie B
como productor de los cambios que se
suceden en el endocardio. El basa su
estudio en 28 casos, en la mitad de los
cuiles hallg este virus, Concluye sa tra-
bhajo diciendo que la fibroelastosis es
una pancarditis. la cual es causada por
este virus, La infeccion ez usnalmente



adguirida en vida intrauterina, pero
puede ocurrir tardiamente producién-
dose los ecambios en ¢l corazén por la
presencia del virus.

Ultimamente se trata de relacionar
la fibroelaztosiz con la oclusion de los
linfaticos, asi en la literatura se repor.
tan caso: en los econales habian altera-
ciones linfiticas,

Sacrez v colaboradores reportaron
un nifna K. N. quien tenia fibroclastosis
endocirdica v mioearditis asociada con
linfoanzgiectasia pulmonar,

IMPEDIMENTO DE LA CORRIENTE LI

Y PROTEINAS

LEIDEMA INTERSTICIALY

|

—3= FIBROEL

Proponen gue el impedimento cra-
nico de la eorriente linfitica, por pro-
cesos inflamatorios o congénitos pro.
duce estasis  intersticial de liquido
proteinas, lo cual produce presidn ele-
vada en los tejidos, estableciéndose una
necrosis  aséptica ¥ por consigniente
formacién de tejido fibroelistico.

Por otro lado en animales de expe-
rimentacion ellos demuoestran que la
corviente linfitica ocluida produce he-
morragiazs subendocirdicas, que persis-
ten durante un licmpo mds o menos
largo, provocando wna reaceion infla-
matoria v a su vez reaceidn del tejide

i

PRESION ELEVADA EN LOS TEJIMS SNECHROSIS ASEPTICA

Gibbs v colaboradores reportaron 2
pacientes con fibroelastosis endocirdica
severa asociada a anomaliaz linfiticas
extracardiacas, Irwing K. Kline et al?
reportan 2 pacientes que presenlaron
fibroclastosis endocardica revelando el
examen de antopsia aumento del niame-
ro de linfaticos los cuales se mostraban
a su vez lorlucsos,

Basados en el trabajo de Miller, Pick
v Katz ellos tratan de explicar ] meea-
nismo patogénico de la fibroelastosis
sndocirdiea,

ATICA DEL CORAZON

——  EiTASIS INTERSTICIAL DE LIQUIO HEMORRAGIAS SUBENDOCARDICAS

*

fibroso que lo rodea, hecho demostra
do por Kline y colaboradores, llegando
a la conclusion que todos ¢stos meea-
nismos producen la fibroelastosis, he-
cho por lo demias que no se ha podido
comprobar en ¢l hombre,

Anatémicamente se caracteriza la [i-
broelastosis por un espesamicnto difu-
so del endocardio mural. Este se presen-
ta de color gris o blanco perlado,
pudiendo medir en espesor 2 6 3 mms.

El proceso patelégico también envuelve
los mgsculos papilares vy las cuerdas
tendinosas las euwales estan espesadas
y acortadas. Hay trabeculacion marcada
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del endocardio, la toma de endocardio
valvular ¢s poco frecuente, la rigidez de
la valvula adrtica y la incompetencia
de 1a mitral pueden ser posibles. En la
mayoria de los casos ¢l ventriculo iz
quierdo es el mas tomado.

Microscopicamente. Hay extensa pro-
liferacion fibroblistica del endocardio,
pudiéndose observar gran acimulo de
fibras clasticas, puede haber delimita-
cion entre el endocardio espesado v el
miocardio. las fibras musculares son
usualmente normales, salvo la hipertro-
fia que presentan €st0os Casos, no se

aprecian cambios inflamatorios, en nu-
merogos casos se han reportado otras
anomalias coexistentez como “origen
anémalo de la coronaria izguierda™ na-
ciendo del tronco de la pulmonar, cie-
rre premature del foramen oval, coar-
tacion adrtica, cte.

De acuerdo con los hallazgos anato-
micos se ha dividido por Edward® en
primaria v sccundaria segin exista o no
anomalia asociada.

James Moller* y colaboradores mas
recientemente en un estudio de 47 casos
clasifica la fibroelastosis de la siguien-
le manera:

CLASIFICACION DE LA FIBROELASTOSIS ENDOCARDICA

A.—Fibroelastosis endocirdiea con V. 1. dilatade.

Casos
1. Fibroelastosis endociardica primaria . . 23
2, “ b con estenosis aortica . . . . . . . . . . 8
3. o 4 con coartacion de la aorta . &
4. Origen anémalo de la coronaria izquierda . . . . . . . 3
B.—Fibroelastosis endocardica eon V. 1. hipoplastico . . 3

Nuestros casos presentaban las sigunientes alteraciones anatémicas:

TABLA 2
Cawn Mo, Loc. ¥ Forma Anomalia Ascciada Oiras  Alteracionss
1 V. L. dilatade e 1§ Atelectasia del P. L.
2 V. I. Hiperirofindo C. 1. A,
y dilatado Coartacidn Atelectasia del P. 1.
3 ¥. L dilatado Congestion visceral
4 V. L. dilatado Anomalin coronaria Infarte  unterolateral
izquierda Congestion  hepatica
5 V. L. dilatado Anomalia coronaria Infarte  anterolateral
izquicrda Hemopericardio
Atelectasin del P. 1.
vy L. 5. derecho
Congestién  hepatica
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Fig. 1. 5 profunda en V',
en un lactante de 4 meses

Fibroelustosis primariu.

Fig. 2. R de alto voltaje
con T aplanada en V.
Fibroelastosis primeario.,

Fig. 3. R de alto veltaje en Fr con T aplanada. Sugiere gran crecimiento
izquierdo en luctante, Fibroclnstosis primaria,
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Fig. & Awmento del drea cardinca o expensas del ventricule izquierde,

Fig. 2. Vista O.AJ. dende se observa gron
anmenta del ventricule izquierde que  sobre-
pasa la eolumna.

I-!I

Fig. 19, Gran cardiomegalio con aumento del
ventricile izquierdo v rectifieacién del arco
medio por la orejuela de la ouricala izquierda.
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Fig. Il. Vista mucrosca-
pica del corazdn, en uno
de los casos de Fibroelas:
tosis endocardics, Natese
e atelectasin del pulmon
izquierdo que estuve pre-
sente en tres de nuestros
racientes,

Fig. 12, Comunicacian

interaquricular, hipertrofia

del V. I, ¥ espesamiento
del endocardio,

Fig. 13. Vista posterior
donde se pucde apreciar
ln coartacion de lo aorta.
El mizsmo caso anferior,




Fig, 14, Fista macroscopica del endocardio ex-
pesade en un coso de Fibroaelastosis primaria.

Fig. 15. Vista de los covidedes derechas, con ln arteria pulmonar abierta,
donde se observa el nacimiento andmale de la coronaria izquierda.

R C..P.
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Fig. 16, Fista microscopica de wne de los casos de Fibroelostosiz, Notese
el aumento de fibras elisicas,

Fig. I7. Vista del cose anterior @ mayver anmenio.

R. C. P.
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RESUMEN

Se presentan cinco casos de fibroelas-
tosis endocdrdica, des de ellos corres-
ponden a la elasificacion de primaria
micntras que los tres restantes presen-
taban otras anomalias. Se hace una re-
vision de la literatura encontrindose
que nucstros casos concuerdan con las

caracteristicas clinieas, radiologicas ¥
electrocardiogrificas senaladas por

Kirs.

Se hace un estudio comparativo de
un caso de miocarditis encontrandose
también las alteraciones electrocardio-
graficas correspondientes a las senala-
das por Sellers® y colaboradores. ..
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