Rev. Cub. Ped. #4: 3-16; Jul-Ihe., 1972

Estudio clinico y anatomopatolégico de 19 casos
de fibroelastosis endocardiaca*
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Agramonte Pereira, 5. et al. Estudio Clinice v analomopatolégico de 19 casos de fibro-

elastosis endocardioca, Rev., Cuob, Ped, 30:

1-5-6, 1972,

g hace el estudio clinico vy anatomopatelagics de 19 pacientes con F.E. necropziados
en el Hospital Pedidtrico Provinecial. Se otiende una breve revision bibliogrifica de la
entidad: se establece una relacion comparativa entre los hallazgos de nuoestra casoistica

y los de otros autores, entre ellos, cubanos,

INTRODUCCION

El hecho de ser la fibroelastosiz en-
docardica una de las principales causas
de muerte en el lactante, por evolucio-
nar con un cuadro de insuficiencia
cardiaca rebelde, nos obliga a revisar
detenidamente esta entidad en un am-
plio sentido, y aiin més cnamdo su aso-
ciacién a otra cardiopatia hace que
fstas revistan un prondstico méis severo.

CONCEPTO

La fibroelastosiz endocardica es una
entidad que se caracteriza clinicamente
por una insuficiencia cardiaca de co-

* Teahajo realizado con el material de
Anastomia Patoldgica, Radiologia v Cardiolo-
gin del Hospital Docente Pedidtrico de Ja
rindad de Santa Clara, bajo la direccién de la
Escueln de Medicina de lu Universidad de
Laz Villas.

** (Cardidloge especializsta de ler. grado.
Graduade del LCCV,

“** Interno de Cardiologia del Hospital
Prov. Doe. Sta. Clara.
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FeeEt Apatomopateloge especialista de pri-
mer grado.

Radidloge especialista de ler. grade,

mienzo agudo y evolueién rehelde a
tedo tratamiento. Aparece de preferen-
via e el nifio en sus primeros meses

de vida 748

SINONIMIAS

Endocarditis fetal.

E:clerosis endocardica,
Hiperplesia idiopitica del corazon.
Endocarditis parietal fibroplasica.

DATOS HISTORICOS

Ya en 1818 se describe el engrosa-
miento del endocardie parietal como
una variante de endocarditis fetal '
Posteriormente se dezcribe el sindrome
de hiperplasia de la aorta con fibroelas.
tosis endocirdica.’® En 1943 se introdu-
ce el término fibroelastosiz erdocirdica
por el espesamiento difuso del endo-
cardio,®™ En 1956 las clasifican en pri-
marias y sccundarias,! la primera como
una entidad tnica v la segunda for-
mando un grupo heterogéneo azociada
a grandes defectos congénitos.



En 1957% se remueva la idea de que
la fibroelastosis endocardica representa
un fenémeno reactive a una hipertrofia
ventricular v dilatacién resnltante,

INCIDENCIAS

Keith' la reporta en 20 de 500 cora-
zones con cardiopatia congénita v Ga
sl en 28 de 360 (7.7%). Sin embar
zo. Anderson® encuentra ecambios en
casi todos los corazones examinados,

ETIOLOGIA

Desconocida hasta el presentes"1%
Bt Laoinflamacion, el de-
sarrollo  de defectos congénitos, la
anoxia. los depésitos de fibrina, los vi-
rus ¥ la obstruecién linfatica, han sido
sugeridos por varios autores como po-
sibles factores etiolégicos,

CLASIFICACION

Tomando cuenta el compromiso
de las edmaras, tamafio de los ventrieu-
los y lesiones cardiacas, Hastreither'
las elasifica en formas dilatadas ¥ con-
traidas. va aisladas o complicadas con
compromiso del venriculo izquierdo o
derecho. También sefala que existen
diferencia entre las llamadas tipo in-
fantil ¥ tipo adulto, ya que este altimo
raramente muestra  engrosamiento  di-
fuso caracteristico, presenta mavor de
posita de fibrina vy trombos murales,
mavor fibrosis v su historia es de apa-
ricion brusca en un sujeto que hahia
sido aparentemente eurado,

DIAGNOSTICO POSITIVO

En el pasado se tomaban en cuenta
tres tipos clinicos considerando la edad,
forma de comienzo y severidad de los
sintomas y sigmos, clasificindose en for-
ma fulminante, aguda y erdnica.

La fulminante aparece por debajo de
las seis semanas, la aguda entre las seis

semanas ¥ los cnalro mesez v la craniea
e cuatro meses en adelante.

El enadro elinico se instala en un
nifio aparentemente sano, que comienza
nea hrusea ¥ hace un cuadro de
insuficieneia cardiaca que lo lleva al

con i

shock v la muerte de acnerdo a la se.
veridad de la forma de instalacion.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Sexun varios autores! 'S o] diag-
nostico diferencial habra que hacerlo
ante las signientes entidades:

1. Miocardiopatias,

a) Las miocarditis idiopaticaz v i
rales resulian  dificilmente  dife.
renciables.

i Fibrosiz miocardica difuza. Esia
puede ser el resultado de uma mio-
carditis extensiva difusa con etio-
logia oscura en muchos casos. Una
variedad comtin llamada esclereo-
sis endomiocdrdica se ohservé en
casos en que primé la fibrosis
sobre las elastosis,

En alguno: nifios se valoran fae
tores de  autoinmunidad  (poliar-
teritis nudosal, siendo frecuentes
en esta forma cliniea los tromlwo-
embolismos.

el Hipertrofia idiopatica con o sin
estenosis adrtica. Esta toma prin-
cipalmente la pared Libre del ven-
triculo izquierdo ¥ septum provo-
earrdo  obstruceion  del tracto de
salida de dicho ventrienlo,

Entre las miocardiopatias que de-
hen ser diferemeiadas sze encuen.
tran las producidas por almace-
namiento del gluedgeno. con toma
cardiaca, el gargoilismo v cnfer-
medades nenromusenlares.

2. Enfermedades de las arteriaz eo-
ronarias.
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Origen anomalo de la arteria co-
ronaria izquierda desde el tronco
de la arteria pulmonar.
Caleificacion de las arterins coro-
narias.

3. Poliarteritis nudosa,

4. Ewnfermedades respiratorias,
Infecciones masivas.
Cor pulmonale asociado con obs-
trucciones del tracto respiratorio
superior.

wn

Cardiopatias congénitas, del tipo
de la estenosis adrtiea que presen-
ta insuficiencia cardiaca e la in-
fancia, Y la coartacidn de la aorta
tipo infantil.

MATERIAL Y METODO

Se revisan los protocolos de autop-
sias comprendidos entre los anos 1967
a 1971, del Hospital Pedidtrico Docente
de Santa Clara “José Luis Miranda”,
encontrandose 19 protocolos con el
diagndstico de fibroelastosis endocirdi-
en. Se revisan las historias clinicas, asi
como electrocardiogramas, tele v angio-
cardiogramas de aquellos a los que fue
posible hacerles dichos examene:; de
los 19 pacientes, a 3 se les realizé an-
giogramas.,

Se wverifican los hallazgos anatomo-
patoligicos macroseépicos ¥ para el es
tudio microscdpico se utilizd la técnica
de Verhooff, tomawdo una eoloracién
negra las fibras elasticas. El contraste
en rojo y amarillo se obtuve con el Van
Giesson v el amarillo de metanil, res-
peclivamente,

RESULTADOS Y COMENTARIOS

En nuestro estudio (grifico 1) eom-
probamos que el mayor nimero de pa-
cientes era 13 (68.429%) v tenian eda-
des comprendidas entre 0 y doce me-
swes; solo seis casos (31.5870) resultaron
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mayores de doce meses. Uno de ellos
alcanza 14 afos al declararse ¢l cuadro
final de la enfermedad, hecho que con-
cuerds con lo informado en la litera.
T TR LU N GR LT

En cuanto al sexo, al igual que lo
reportado, no existic diferencia signifi-
cativa entre los grupos femenino v mas
culino.

En relacion a la forma de comienzo.
¢ evidencié que la forma de.crita por
nosolros como insidiosa, por estar pre-
cedida de prodromos, con distress res-
piratorio v ritmo de galope en dias o
semanas onles del fallecimiento, se com-
probé en 11 pacientes (57.99%), segmin
se ohserva en el grifico 2.

La forma aguda o fulminante, en 4
pacientes (21.055:) v la eromica, en
izual porcentaje que esta iltima. lla-
mamlonos la atencién que ambas for-
mas correspondieron a los nifios de
mayor edad,

Las complicaciones fueron, entre
ottas., la bronconeumonia, en 10 pa-
cientes (52.639%), comprobada clinico-
rradiolégicamente v senalada en el gri-

- [ L
.
l .

L R TR ]
Laad e rpmerimsgels *

e B LEREE
Gemessdsspalaciad

im0 iy | B Gasm | 3385
< e |18 G | SAAT
Toial aw raaen 18| S35

Graboe Ml Relrde sl remers g Canod de FE
 oedad 08 b laBegerelo £
o e .

@
sd0oe menores O 1 maEh

L4



fico 3. Entre otras se encuentran: el

derrame pleural, la atelectasia, distro-
fia. anemin, hemiplejia v sepsis, elc.,

al cvolucionando todos los pacientes conr
l un enadro de insuficiencia cardiaca ter.
minal.

HALLAZGOS ELECTROCARDIOGRAFICOS

El dato mas significativo lo constituye
el patron de hipertrofia ventricular
izquierda con sobrecarga sistolica y
aumento del voltaje: es el dato mis

significativo,'™
e =g n % rhm g F
El AQRS fluctia entre menos 10 y
ST BT mas 100 grados con uw 75% entre mas
| = e B e A & E x 4
=1 20 v mas 80 segin lo informado, Noe-
R S ——— L ctros comprobamos que el AQRS flue-
T e L e & rk
¥ Toashe: . Srcapiio tué entre mas 80 v menos 110 grados
en nuestros pacientes ¥ las caracteris-
insuficiencia Cardiacas Bronconeumonia

Gratico N3 Complicaciones mas
frecuentes de  los ca-
s0s de ' libroelastosis
09 casos) -
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ticas ‘electrocardiogrificas confirmati-
vas de fibroelastosis endocirdiea resul-
taron tipicas en los 11 pacientes en los
cuales fue posible el estudio, como oh-
servamos en la tabla 2; y en orden de
frecuencia, la hipertrofia wvemricular
izquierda,.de la auricula izquierda, del
ventriculo derecho v auricula derecha
respectivamente,

El grifico 4 muestra el electrocar.
diograma de una fibroelastosis con CIV.

HALLAZGOS RADIOLOGICOS

En los pacientes que permitieron es-
tudio angiografico se ohservd en la fase
de corazén derecho, desplazamiento del
tabique interventricular hacia la dere.
cha; en la fase de corazén izquierdo un
marcado engrosamiento de la pared del

ventriculo izquierdo, asi como aumento
de volumen del mismo, ¥ marcado en-
lentecimiento en la circulacién del con-
trasté (véamse Figs. 1-A v 1-B).

Dos de los pacientes estudiados eran
portadores de una CIV con fibroelasto.
eig; los mismos fueron sospechado: an.
giccardiogrificamente por la reopacifi-
cacién de la pulmemar v las cavidades
derechas en fase de corazén izqoierdo.

Hubo dificultad en el diagnéstico del
flujo pulmonar aumentado v las lesio.
nes bronconeumdénicas asociadas, aun-
que los estudios seriados v los datos
clinicos decidieron esta cuestion,

Loz hallazgos radioldgicos ohservados
en nuestros pacientes coimcidieron con
los reportados en la literatura, en aque-
llos pacientes portadores de una fibro-

DE O A 12 MESES| 13 CA505 68.42%
EDAD
MAS DE @2 MESES 6 CASDS 31, 58%
MASCULINOS 11 CASQOS 57.80%
SEXO
FEMENINOS g casos 42 20%
FORMAS AGUDA 4 CASOS 21 05%
CE
COMIENZO INSIDIOS A 11 CASOS 57, 90%
CRONIC A 4 CASOS 21.05%
INSUFICIENCIAC] 19 CASOS 100%
COMPLICACIONES
BRONCONEUMONIA 10 CASOS 52.63%
TABLA N L HALLAZGOS CLINICOS DEL GRUPO
ESTUDIO DE F E. RESUMIENDOD 5SUS
PORCENTAJES
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elastosiz, estudiados ecom angiocardio-
graiia.

HALLAZGOS ANATOMOPATOLOGICOS

En ¢l material de necropsias aparece
una cardiomegalia a predominio del ven-
triculo izquierdo.”® Maecrosedpicamente
s¢ puede observar el aspecto blanco
nacarado del endocardiomural de la
pared imerna de auricula ¥ ventriculo
izquierdo.

Fatudios realizados en 47 pacientes™
permitieron clasificarlos de acuerde a
la amomalia asociada y cstado anatémi-
co, al izual que en otros informes.*'*

Estando establecida Ja diferencia mi-
croscopica con la variedad deserita®
como fibrosis endomiocardica, se sefialé
una insuficiencia mitral en el curso de
esta entidad.?

En nuestra seric se comprobe dicho
aspecto macurado como se ohserva en
la Fig. 2, concomitando al igual que en
otro de nuestros pacientes, la presencia
de un defecto septal intraventricular.

Microsedpicamente se puede ohservar
un marcado engrosamiento del compo-
nente fibroelistico del endocardio, v la
unién miocar-subemrdocardio
una escasa degeneracion de la fibra
museular, infiltrade de eélulaz redon.
das y un menor grado de vacuolizacion.”

muestea

Como se observa en las Figs. 3.A ¥
3B vemos las fibras elasticas tenidas
en negro, marcadamente engrosadas, con
poca participacion de las miofibrillas.

En la tabla 3 se expresarr las locali-
zaciones de la fibreelastosis en las ea-
maras  cardizcas, comprobindose la
toma del endoeardio del ventriculo iz-

R.-C. P,
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quierdo en la totalidad de los pacien-
tes; en seis la de la aurfeula izquierda,
y solo en tres estaba comprometida la
vilvala mitral,

Entre las malformaciones extracar-
diacas se observé un sindrome de Down,
y el otro paciente presenté un comple-
jo, caracterizado por microcefalia, pala-
dar hemdido y pectus carinatus.

" Por lo tanto, podemos plantear la
importancia que tiene el diagnéstico
ide F.E. como entidad iinica o ecuando
s¢ encuentra asociada a otra cardiopa-
tia congénita que por su caracteristica
fuera o no posible resolverse. quirir-
gicamente. Estas interrogantes nos mo-
vieron a la revisiérr de nuestros pacien-
tes en lo que clinicamente se habia
planteado respecto a dicha patologia,
v que los estudios necrdpsicos asi lo
han demostrade.

R C. P
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10.

CONCLUSIONES

. Be werifica el diagnéstico elinico

de F. E. a travé: de los estudios
clectrocardiograficos, radiologicos
v anatomopatoligicos, realizados
en el Hospital Provineial Pedia
trico, en el periodo comprendido
entre 1967 y 1971,

. Se comprueba que el mayor %%

(68.429) tenia edades entre O v
12 meses, aleanzando solamente
uno la edad de 14 afios.

. No hubo diferencias significativas

entre amhos sexos.

La forma clinica de mayor fre-
cuencia fue la insidiosa, la signid
la aguda o fulminante, y por lti-
mo, la erdnica, con igual mimero
de pacientes que la anterior.

. El hecho clinico del debut y final

de la enfermedad, lo constituyé
la insmficiencia cardiaca.

La bronconeumonia aparecié em
10 de los 19 pacientes.

Se corrobora el patrén EKG de
fibroelastosis endocirdica en los
11 pacientes en que fue posible
el estudio.

En los pacientes con estudio an-
giocardiogrifico se obhservé en
fase de corazén derecho, despla-
zamiento del tahique interventri-
eular a la derecha; v er fase de
corazon izquierdo, engrosamiento
del ventrieulo izquierdo.

. Doz de los pacientes eran porta-

dores de CIV sospechada amgio-

cardiogrificamente.

Los hallazgos, tanto macro como
miocroscépicamente fueron demos.
trativos de que los 19 pacientes
eran portadores de F, E.



Fig, LA.—Telecardiograma en  vistn  frontal

iie demuestra of crecimiente del ventrienln

izquierdo, de uno de nuwestros casos de filiro-
elastosis endocdrdica.



Fig. 1.b.—Estudio angiogrifico en fase de cora-

s derecho, en la parte superior, ¥ de corazdn

izquierdo en la figura situada en la parte infe.

rior demostrdndose el estasis del econtraste y del

aumente de la pared del ventriculo izquierda
on mna do los casos de fibroelastosis,

R C P
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Fig. 2—Aspecto macroscépico del corazdn
del caso 7, femenino de 5 meses de edad, en
el que se observa el aspecto blanco nacarado
del endocardio con marendo aumento del gro-
sor de la pared del ventriculo izquierdo ¥ la
prasanein Jp una comunicacién inferventricular,

11



Figs 3:a.] v 322 -Ln primera exposicién microscépica con técnica de hematoxilina.
coting muestra ol endocardio engrosado, aumento de espesor, obstervdndose bandas
finas onduloses v ofras mds grueses dispuestas paralelamente a la superficie. Las
primeras corresponden a  fibras eldsticas v Ias segundoz o las fibras coldigenas.
La segunda exposicion con la misma fécnica de coloracién eorresponde a un
aumenta maver, observandose los miismos innigenes can mais detalies,
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Figs. 3-bd v 302 -Urilizando técnicas especicles pora tefiie fibras eldsticas (Ver

hooffi vemos a pequedio aumento o hiperplosia e fax mismax, En o seguanda foto.

grafia se observa o gron aomento o hiperplasia notable de los fibroas elasticas con

ta dispozicion caracteristica paralela a la superficie endocdrdica. Existe aumento
de lax fibras coligenas que se extienden ol miocardie subyacente.

R. <.
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SUMMARY

Agramonte DPereiva, 5. et al. A elinicel and snatomo-puthalogical stwdy on 19 cuses wf
erdocardiol fibroclestosis. Rev. Cub, Ped, #1: 4.5.6, 1972,

A elinieal and anatomo-pathological study on 19 patients whe soffered from  endocardial
fibroelastosis was performed after death at Provineial Pedistric Hospital, In addition, a
brief literalure review of the emtity was included. A comparative correlation hetween o
casuistical finding: and those ones from other authers, incloding cubansz, is established.

RESUME

Agramonte Percira, 5., et al, Etwde clinigue et ancomopathologigue de 19 cas de filiro.
elastose endocardiogue, Rev, Cub, Ped. 44: 456, 1972,

On fait une élude clinique et anatomopathologique de 19 patient: avee fibro-élastose (FE.),
nécroses i I'Hopital Pédiatrique Provincial, sjoutant vne bréve révision bildingraphique sur
cette entité. On  éablit un rapport entre les trouvailles de nelre cosnistique ot celles

d'autres auteurs, quelgues-uns d'eux  eubaing,

FESHE.

Arpamoute Nepefipa, C. # npp. HumHWdeckoe i a:|a'm:,mm'ra.rmnmecm-:; nay-
geuue 19 ciyYaeB QHOPOAIACTO3A SHIOKADAA. Rev. Cub, Ped. H4: 4= G5,

1972.

MpoBOMMTCA KIMHMIECKOE U a4aTOMONATONOTWYECcKOe lISyHeHME IS CoNBHHX

¢ GUAPO2NACTOZ0M, KOTODHM Guia 1
TOCOMTADE NPOBRAOE Lac BILTBAC.

WIDemeHa ayToncHA B NMepTHirMeckon
SAATAcTCA THIRE KOPOTHL: JROLIOrpa-

Figeckuit 06300 zadoyieRadid.ConoCcTARANTCA HAaXOIHI Hawed Kasyuc Ty
¢ ARNSHIME FOYTHX ABTODOE,B TOM WMCJE KYOHHCKI.
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