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Comeo entidad puramente clinica, esta
condicion se caracteriza por alteraciones
del miocardie o endomiocardie’ " v
no se asocia a ninguna otra entidad co-
nocida. Se caracteriza por aumento car-
diaco, sin ruide de soplo significative
y anormalidades electrocardiograficas.

La: entidades nosoligicas que mas
frecuentemente producen este zindrome
gON:

1. La cardiopatia por glicogenosis

2. Arteria coronaria izquierda aberran-
e,

3. Necrosis media de las arterias co-
ronarias,
Miocarditis idiopaticas.

5. Esclerosiz subendocirdica, o fibro-
elastosis endocirdica.

CARDIOPATIA POR GLICOGENOSIS

Esta enfermedad fue descrita por
Pompe' en 1933 y es hastante rara. Se
caracteriza histologicamente por depé-
sitos anormalmente exeesivos de glued-
geno en el corazén y misculos esquelé-
ticos, El glucégeno aumenta en el cora-
zon representando del 6 al 8% del peso

i*) Trabaje presentado al Primer Congreso
Médico Estomatolégico Mutualista, celebrado
e la Habana, en sepliembre de 1965,

i**y  Médicos del Hespital ¥ del Mutvalismo
en la Cindad de Cirdenas, Provincia de Matan-
zas, Cuba,

normal de esta viscera, en lugar del 1%
que cs lo normal. En el miseulo esque.
lético representa el 1.5%, en lugar de
la cifra normal que es 0.5% .

Esta enfermedad con frecuencia es
de cardcter familiar vy por lo general
esta ligada al sexo dentro de una misma
familia.

Las caracteristicas clinicas de  este
proceso son: agrandamiento cardiaco.
habiendo pocos sintomas en su inicio
aungue podemos encontrar  anorexia,
hipodesarrolle corporal. to:;, vémites;
mas tarde disnea y crisiz de cianosis,

Al examen fi:ico e] corazon es exce-
sivamente grande, sin soplo: o si existen
éstos son apenas perceptibles. Suele exis-
tir macroglosia,

En el estudio radioldgice encontramos
agrandamienty cardiaco, vasos pulmo-
nare: normales v fluoroscépicamente los
latidos cardiscos son de pobre amplitad

Electrocardiograficamente  encontra-
mos signos de hipertrofia ventrieular
izquicrda.

Segin la literatura médica, los sinto-
mas comienzan alrededor de los seis me-
sex de vida; v ¢! fallecimiento casi siem-
pre s repentine, sin insuliciencia con-
gestiva, y antes del aio de edad; no res-
pondiendo estos pacientes a ninguno de
lo: procedimientos terapéuticos.



ORIGEN ABERRANTE DE LA ARTERIA
CORONARIA

Esta anomalia también ¢s poco fre-
cuente. La arteria coronaria izquierda
nace de la pulmonar y no de la aorta;
en rasos mas raros la coronaria derecha
o ambas a la vez parten del tronco pul-
monar. Por conziguiente la sangre que
riega ¢l corazén tiene un bajo contenido
en oxigeno v ademads la presion de en-
trada después del periodo neonatal es
la cuarta parte aproximadamente de la
del cireuito general; esta iltima condi-
cién es la que juega mayor pape! en esta
entidad, lo que se demuestra por ¢l he-
cho de que rara vez provoca serias difi-
cultades a los nifios en los primeros me-
ses de vida porque la tension arterial
pulmonar es relativamente a'ta en las
crialuras muy pequenas y va disminu-
vendo a medida que el niio erece,

Loz sintomas soelen aparecer entre
el segundo v el sexto mes de vida y la
muerte acaece antes del afio de edad.

Sintematologia:

Los nifios presentan episodios de do-
lores colicos, palidez, cianosis, taqui-
cardia, tagquipnea y transpiracién. Estos
atagques suelen aparecer al tomar los
nifos suz alimentoz y son de corta du-
racién, pareciéndosc g los ataques de
angina de pecho de los adultos.

Al estudio radiolégico existe eardio-
megalia.

El electrocardiograma se caracteriza
por la inversién de la onda T en las de-
rivaciones de los miembros y en las pre-
cordiales izquierdas y a veces onda ()
profunda en D1 y complejos Q@ S en pre-
cordiales izquierdas como signos de
necrosis.

NECROSIS MEDIA DE LAS ARTERIAS
CORONARIAS

Esta entidad e la maés rara de las es-
tudiadas,
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Patolégicamente consiste en una en-
fermedad vaseular generalizada, con ne.
crosis media, proliferacién de la intima
y eventualmente oclusion arterial.

Ademas de las coronarias es prohahle
que estén también afectados los vasos
pulmonares ¥ renales.

La enfermedad cs muy grave y suele
producir la muerte antes de los tres
ineses de edad.

Se caracteriza por: anorexia, palides,
vomitos, infecciones respiratorias, cia-
nosiz y {inalmente insuficiencia cardia-
ca congestiva,

Electro y radioldgicamente se parece
a los otres procesos, aungue la onda
de necrosis suele no estar prezente,

MIOCARDITIS IDIOPATICA Y
FIBROELASTOSIS ENDOCARDICA

Los pediatras han estado en discusién
sobre la diferenciacién clinica de la
miocarditis de la fibroelastosis endocir-
dica y en realidad los dos procesos con
frecuencia coexisten clinica e histolagi-
camente.,

En los dltimos diez afos se han obser-
vado ecasos de micendocarditis crénica
fibroelastica del lactante. Kecientemen.
te argnmentos cliolégicos se han anadi-
do a los criterios existentes para justi-
ficar esta nueva denominacion a la fi-
broelastosis endocardica,

Las enfermedades miocirdicas prima-
rias son aqueilas en las cuales ol
musculo cardiaco esta tomado exclusi-
vamente o predominantemente, en con-
traste con las formas secundarias en gue
€]l miocardio se toma por extension de
un proceso que afecta predominante-
mente a olros organos.

Por la intima relacién que existe en-
tre las enfermedades miocardicas prima-
rias y aquellas que toman el endocardio,
es que son  clasificadas  elinicamente
como enfermedad endomiocirdica pri-
maria.

R. C. P.
Qcrusre 21, 1966



Las caracteristicas clinicas de estas
entidadez como hemos dicho, son simi-
lares a saber: cardiomegalia, ausencia
de soplos o #i los hay son de poca inten-
sidad, insuficiencia cardiaca congestiva,
cteétera,

La miocarditiz y la FE constituyen la
mayoria de los procesos endomiocirdi-
cos 'y volvemos a recalear la gran scme-
janza clinica de estos dos procesos,’
siendo el diagndstico en vida imposible
excepto, quizds, mediante una biopsia
endomiocardica.

Desde el punto de vista histolégico
también existe gran similitud entre am-
has afecciones. Muchos casos de FE estan
asociados con inflamacion del miocardio
v fibrosis. Por otra parte en la descrip-
cion de la miocarditis con frecuencia se
asocian grades variables de FE,

La FE fue descrita por Kreysig® como
una endocarditis fetal. Este concepto
fue aceptado y seguido por muchos au-
tores,

En los dltimos ajios el concepto de
IFE como una verdadera malformacion
congénita ha ganado fuerza para man-
tenerse. . Este iiltimo concepto se basa
particalarmente, sobre los casos ocurri-
dos en familiares e incluso su presencia
en gemelos homozigéticos, y también
en la ausencia de proceso inflamatorio
en el estudio histolégico de muchos
cFs08a,

Friihling® en Francia recientemente
presenté importantes evidencias clinicas
y de lahoratorio de que la FE tiene un
origen inflamatorio y que es debida
probablemente a la infeccion intra o
extrauterina por un virug Coxsackie B.

Se practicaron necropsias en 81 nifios
con FE incluyendo 7 con hipoplasia del
ventriculo izquierdo. A 28 de estos nifios
s¢ les hizo cultive ¥y en 13 se aislé un
Coxsackie B del miocardio.

R. C. P.
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En algunos el viruz fue aislado en
olros Organos.

De 22 cultivos positivos de virus Cox-
gackie obtenidos de 113 muestraz de
miigeulos cardiacos de nifios sospechosos
de tener una infeceidn viral, 13 tenian
FE y uno miocarditis.

El estudio histologico del corazén
reveld la presencia de miocarditis vir-
tualmente en todos los case: La mio-
carditis es generalmente difusa con pre-
dominio en la zona perivascular, Ciertos
casos mostraron también fihroziz difoea
del miocardio,

Otro hallazge importante y constante
del estudie histoligico del corazén es
¢l aumente de la vaseularizacion del
miocardio,

La presencia de procesos inflamato-
rios en otros organoss como el higado ¥
péncreas en algunos casos también abo-
ga a favor de una infeccién viral gene-
ralizada con viremia:; oponiéndose a
la idea clisica de que la FE es una en-
fermedad localizada al corazin.

Friihling’ concluye que la FE es una
pancarditis, causada generalmente por
un Coxsackie B. La infeccion usualmen-
te se adquiere en la vida intrauterina,
aungue puede adquirirse despuéa del
nacimiento.

Szanto y col® recientemente han re-
estudiado el material de autopsia de la
FE y han podido evidenciar la miocardi-
tis en las dos terceras partes de 60 casos
estudiados,

SINTOMAS Y SIGNOS

Estas enfermedades presemtan taqui-
cardia y disnea como signos principales.
La disnea aparece desde el comienzo de
la enfermedad, acompanada a veces de
tos coqueluchoide. Los nifios general.
mente estan palidos, annque a veces al
final del proceso pueden presentar cia.
nosis y con frecuencia son hipodesarro-
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llados. Suelen presentar trastornos di-
gestivos como anorexia, diarrcas, vémi-
tos y afecciones pulmonares.

La radiologia nos revela habitualmen-
te una cardiomegalia difusa con predo-
minio de las cavidades izquierdas.

Fluoroscépicamente el corazén iz-
quierdo muestra pul:aciones poco visi-
hles o ausentes. La relacion del diame-
tro transverso del corazém vy el térax
estd entre el 63 y 76% en la mayor parte
de los casos, en el nifio normal el indicc
cardiotoricico no excede del 55%.

Angiocardiogrificamente’ z¢ demues-
tra que ¢l vaciamiento sistélico del ven-
triculo izquierdo es pobre, con retencién
de! colorante en el lade izquierdo del
corazan.

Electrocardiograficamenie encontra.
mos signos de hipertrofia ventricular iz
quierda como alteracién fundamental;
aungue en algunoz casos puede estar hi-
pertrofiade el ventriculo derecho o am-
hos a la vez.

CURSO CLINICO DE LAS MIOCARDITIS
Y FIRROELASTOSIS ENDOCARDICAS

La mortalidad en los casos bien trata-
dos es aproximadamente del.10 al 257
de los casos vivos el 50% logra una re-
cuperacién total, normalizandoze ¢l elec-
trocardiograma y volviendo el eorazén
a su tamano normal. El 25% se mantie-
ne asintomitico, pero persisten las alte-
raciones electrocardiogrificas y el agran-
damiento del corazén.

El otro 25% restante permanece sin-
tomatico.

CAUSA DE MUERTE

En la inmensa mayoria de los casos
la muerte es debida a insuficiencia car-
diaca aguda o crénica, Otras causas son:
la muerte sibita, infecciones respirato-
rias, arritmita cardiaca, trastornos de la
condueeion, embolias,
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La insuficiencia cardiaca agunda se ca-
racteriza por episodios agudos de disnea,
ritmo de galope, hepatomegalia, ruidos
cardiacos disminuides, como sintomas
principales. El edema agudo del pul-
min es poco frecuente.

Los cazos cromicos se caracterizan por
ataques intermitentes de descompensa-
cién cardiaca, que van en aumento pro-
gresivo y que se acompanan de periodos
agintomitices. En la etapa final suelen
presentar edemas, desequilibrios electro-
liticos, desnutricién, anemia, hipopro-
teinemia, déficit vitaminico, ademais de
lo: otroz sintomas de insuficiencia ear-
diaea.

El factor terapéutico mas importante
en la enfermedad endomiocardica es la
pronta digitalizacién, desde ¢l inicip de
los primeros sintomas, La dosis de digi-
talizacion total [Cuctda de 60 a 80 mi-
crogramos de Digoxina por kilogramo
de peso corporal; como dosis de mante-
nimiento de 12 a 25 microgramos por
kilo y en 2 dosis diaria. En general estos
pacientes requicren entre 3y 5 anos de
tratamiento digitalico; &i ¢l corazén si
guc aumentado de volumen no debe des-
continuarse ¢l tratamiento, tampoco de-
be suspenderse en los pacientes sintomii-
ticos. La terapéuiica debe suspenderse
con gran cautela y de forma gradual dos
afios después de estar ¢l paciente libre
de zintomas y, ademas, que el electro
haya regresado a la normalidad, asi
como ¢l tamano del corazdn.

Como medidas contra los edemas po-
demos usar los diuréticos mercuriales
y orales. Oxigenoterapia en las erisis
agudas.

Los esteroides son raramente usados,
sin embargo algunos casos de insuficien-
cia cardiaca gque no responden al trata-
miento habitual parecen tener mna bhue-
na respuesta a esta lerapéntica. Debido
a que loz esteroides pueden caunsar la

R. C. P.
Oerusre 31, 1966



extension de ciertas infecciones virales,
esta droga debe ser usada con gran cui-
dado en los casos activos.

El tratamiente quiriirgico con el fin
de mejorar la vaseularizacién del mio-
cardio es injustificade,” ya gque éste esta
muy hipervascularizado,

PRESENTACION DE TRES CASOS
Caso No. 1.

I.GG.C., edad 4 afios, raza negra, natu-
ral de Carlos Rojas, Matanzas. sexo
masculino,

Fecha de ingreso: 11 de agosto de
1964.

Motivo de ingreso: disnea.

H.E.A. Refliere la madre que desde
que ¢l nifo nacié se comporta con con-
ducta anormal; no juega con los otros
niios, faltindole siempre algo el aire.
Hace tres dias la disnea ha ido en au-
mento, por lo que se decide su hospita-
lizacion.

Este nifio fue ingresado en el Hospi-
ta! Infantil en la Habana, a la edad de
tres afos, en estado de insuficiencia car-
diaca. Nacié de embarazo a término,
después de un mes de nacide comenzé
a presentar bronquitiz y disnea y desde
entonces siempre ha estado bajo trata-
miento.

Antecedentes patolégicos familiares:

Padres vivos: ambos asmaticos. Hesto
sin importancia.

Examen fisico general:

Nifio algo distréfico, deambula con
dificultad, facies ahotagada. T.C.5. dis-
minuido.,

Examen fisico generel y por aparatos:

Aparato respiratorio: disnea y tiraje.
Mo estertores,

R. C. P.
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Aparate circulatorio:

Inspeccion: latido de la punta visible
a nivel del quinto espacio intercostal
izquierdo por fuera de la linca medio
clavicular. Palpable a ese mismo nivel.

Auscultacin: desdoblamiento del se-
gundo tono en focos mitral y pulmenar.
Soplo sistélico grado I a 11 en mesocar-
dio.

No hay fremito,

Frecuencia cardiaca 100 por minuto,

Aparato digestivo:

Abdomen algo distendide v depre-
sible,

Higado: Rebasa el reborde costal unos
tres traveses de dedo.

Resto del examen fisico sin importan-
cia.

Tratamiento: camara de oxigeno, di-
vitalizacién; Diclotride: media tableta
cada doce horas, posicion de Fowler,
dicta sin sal.

Exdmenes complementarios:

Hemograma: ancwia hipocrémica dis-
creta.

Los demas exdmenes de rutina fueron
normales,

Telecardiograma:

Marcada cardiomegalia con predomi-
nio ventricular izquierdo. Moderado au-
mento de la auricula izquierda.

Todos los exdmenes radiolégicos prac
ticados posteriormente fueron similares.

Electrocardiograma:

El trazo sugiere: bloqueo auriculo-
ventricular de primer grado. Hipertro-
fia ventricular derecha. Probable blo-
queo incompleto de rama derecha del
haz de His. Impregnacion digitalica.
Se practicaron varios electrocardiogra-
mas posteriormente sin cambios signifi-
cativos,
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E] paciente fue dado de alta ¢l 28 de
agosto de 1964 con tratamiento.

Reingresa nuevamente en septiembre
10 de 1964 por presentar nucvamente
sintomas de insuficicneia cardiaca des-
compensada. Se le instituye tratamiento
a basze de camara de oxigeno, Digitoxi-
na: coatro gotas cada 8 horas, Diuril y
Aminofilina: un cuarto de tableta cada
cuatro horas,

Con fecha 14 de septiembre se remite
al Hospital “Comandante M. Fajardo™
con ¢l fin de completar las investigacio-
nes, Se le repiten los exdmmenes comple-
mentarios con los resultados ya cono-
cidos.

Se practica biopsia de piel ¥y misculo:
sin alteraciones histolégicas.

Fue dado de alta el dia 9 de octubre.

Hace otro ingreso en nucstro servicio
en 11 de noviemhbhre de 1964 con el cua-
dro de insuficiencia cardiaca congestiva
habiendo estado recluido hasta el dia
4 de diciembre dz 1964 con tratamiento.

Después continué viéndose por con-
sulta externa hasta dos meses aproxima-
damente en que fallece en su domicilio
por insuficiencia cardiaca.

Diagnostico clinico:

Fibroelastosis endocardica,

No fue pezible la comprobacién ne-
cropsica,

SEcunpo Caso:
C.AH., edad 4 aifios, masculine, raza
Lhlanca, vecine de Ciardenas.
Fecha de ingreso: marzo 15 de 1965.
Motive de ingreso: Palidez y astemia.

H.E.A.: Refiere la madre que desde
hace 15 dias aproximadamente el nino
presenta inapetencia; hace tres dias:
tos, expectoracion v disnea; fiehre des.
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de ¢l dia de ayer. Decaimiento, fatigas
y palidez marcada de la piel y muco-
sas; motivo por los cuales es ingresado.

A.P.F.: Sin importancia.

A.P.P.: Sarampion, parasitismo intes-
tinal, hronquitis asmatica, anemia hipo.
eromica. Se le han practicado dos trans-
fusiones de sangre,

Examen fisico general v por aparatos:
Facies: ansiosa,
Piel y mucosas: hipocoloreadas.
Distrofia, grado 1L

Edemas en micmbros inferiores.

Aparato respiraterio:

Dignea. FR: 60 por minuto.

Estertores sibilantes y suberepitantes
en ambos hemitérax.

Aparato circulatorio:

Latido de la punta no visible ni pal-
pable. No soplos. Taquicardia con una
frecuencia de 240 por minuto.

Aparate digestive:

Abdomen globulozo y depresible. El
higado rebasa dos traveses de dedo del
rehorde costal derecho.

Hesto del examen fisico, sin impor-
taneia,

Se le impone un tratamiento a hase
de Digitoxina, supositorios de Amino-
filina, camara de oxigeno, antibidticos
v vitaminas,

Exdmenes complementarios:

Hemograma: disereta ancmia.

Orina: vestigios de albimina, hema-
lies escasos, piocitos algunos.

Telecardiogramau

Acentuada cardiomegalia con predo-
minio del ventriculo izquierdo.

H. . P.
Qervane 31. 1966



Efectrocardiograma:

Signes pronunciados de hipertrofia
ventricular izquierda.

El nifio eveluciona faverablemente
en la Sala habiendo sido dado de alta
el dia 24 de marzo de 1965 con trata-
miento.

Se plantea comeo diagnéstico clinico:
Fibroelastosis endocirdica.

El niiio reingresa el primero de abril
de 1965 con disnea, anorexia y decai-
miento; taguicardia, resumiendo un
ecnadro similar al anterior, ¥ poniéndo-
sele el tratamiento y repitiéndosele ade-
s los exdmenes complementarios, con
los resultados del ingreso anterior: evo-
luciona favorablemente v es dado de
alta el dia 24 de abril hastante mejo-
rado.

El dia 3 de mavo es admitide nueva-
mente por presentar un cuadro de insu-
ficiencia cardiaca: taquicardia, sudora-
cion, ansiedad, disnea, estertores sub-
crepitantes en ambos hemitérax.

Se le indica: oxigenolerapia desland.
sido, Estreptopenicilina, Niketamida,
ete. Falleciendo el nine a las 11:30 de
la manana del mismo dia del ingresoe.

No fue posible la comprobacion ne-
crapsica.
Caso No. 3

V. (2. 0. Edad: 1 afio, femenina, blan-
e, vecina de Guasimas, Cardenas.

Fecha de ingreso: 5 de mayo de 1962
Motive de ingreso: Disea y fiebre.

La pifia ingresa con un cuadro febril.
disnea y tiraje, también ritmo de galope.
Radiolégicamente se diagnestica un pro-
ceso neuménico en el pulmén derecho.

AP.P.: Amigdalitis, hronquitis a re-
peticion. Gastroenteritis,

Antecedentes neonatafes: No lloré al
nacer, teniendo a los pocos minutos

R. €. P
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llante muy débil; nacié amoratada, la
pusieron en camara de oxigeno algunos
minutos, Pesé al nacer 914 lbs.

Exemen fisico general y por aparatos:
Facies no caracteristica.

Apurate respiratorio:
Disnea, tiraje, estertores suberepitan-

ez en tercio medio e inferior del pul-
mon derecho.

Aparato circulatorio:

Chogue de la punta no visible ni pal-
1 P i
pahle, a la aucultacion; taquicardia, no
ruidos de soplo.

Pulso 120 al minuto.
Aparare digestivo:

Ahdomen depresible, no delorose. Hi-
zado: borde superior en sexto espacio.

el horde inferior rebasa un través de
dedo del reborde costal derecho.

Exdimenes complementarios:

Ligera anemia, leucocitosiz ligera.

Eritrosedimentacion: 20 mm. a la
hora. El resto de los examenes de rati-
ta sin importancia,

Se le impone un tratamiento a base
de Digitoxina, antibidticos, ete.

Estando ingresada durante 10 dias ¥
habiendo sido dada de alta mejorada.

En los dias siguientes al alta la nifia
siguié con disnea reingresando el dia
31 de mavo de 1962 con el diagnéstico
de insuficiencia cardiaca.

Se le impone un tratamiento a base
ile oxigenoterapia, digital, sedantes, etc.

Se le practica telecardiograma, pre-
sentando aumento del drea cardiaca.

Electrocardiograma:

Sobrecarga del ventricule  derecho.
Patron infantil,
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Es dada de alta el dia 4 de junio de
1962 con tratamiento.,

Remitiéndola para completar su estu-
dio al Hospital “Comandante M. Fa-
jardo”, donde hace su ingreso el 22 de
junio de 1962,

Se le repite telecardiograma con el
siguiente resultado: Cardiomegalia con
predominio ventricular izquicrdo. La
circulaciéon pulmonar ez normal. Debe
tenerse presente la posibilidad de fibro.
clastosis,

Angiacardiografia:

El cuadro angiocardiogrifico corres.
ponde a una fibroelastosis.

Electrocardiograma:

Sobrecarga sistélica de ventriculo de-
recho, Patron infantil,
Cateterismo cardiaco:

1. No aprecian signos de cortocircuito
intracardiaco.

2. Las presiones intracardiacas son nor-
males.

Conclusiones: Cateterismo dentro de
limites normales.

Elcetroencefalograme:

Descargas de espigas positivas de 14
scgundos propias de epilepsia, talamo-
hipotalamica.

Biopsia de musculo gemelo izquier-
do: normal.

Se instituye tratamiento a base de
Penicilina Procainica 500,000 unidades
diarias. Tetracielina 50 mlgs. x kg Acy-
lanid, ete., siendo dada de alta por su
evolucidn satisfactoria el dia 19 de julio
de 1962 con el diagndstico de fibroelas-
tosis endoeardica y epilepeia hipotali-
i,

La niiia siguié evolucionande perfec-
tamente hien, regresando a la normali-
dad clinicamente y una placa practica-
da en diciembre de 1963 dio el resnl.
tado siguiente: disercta cardiomegalia
con predominio del ventriculo izguier-
do, los diametros cardiacos han dismi-
nuido de manera evidente con relacién
al examen anterior,

Durante todo estos ticmpos la hemos
ido siguiendo, sicndo su estado de salad
completamente satisfactorio,

Desarrollo normal, aumento de peso,
cte,, siendo todas Jas demas investiga-
ciones también normales. No esta some-
tida a ningin tipo de tratamiento des-
de hace mas de dos aiios.
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