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Fibrosis endomiocardica tropical o enfermedad de Davies.

A propédsito de un caso
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La fibrosis endomiocardica es una miocardiopatia res-
trictiva, de etiologia no muy clara, endémica en paises
tropicales y subtropicales. Los pacientes suelen ser jove-
nes, y el inicio de la enfermedad, insidioso y con mal
prondstico. La cirugia puede lograr una mejoria clinica y
prolongar las expectativas de vida; sin embargo, es sola-
mente un tratamiento paliativo y no frena el progreso na-
tural de la enfermedad. Presentamos un caso de fibrosis
endomiocardica procedente de Guinea Ecuatorial, con
severa afectacion clinica y franca mejoria tras la cirugia.
Se comentan las hipbtesis etiopatogénicas mas actua-
les, los hallazgos encontrados y el tratamiento de estos
pacientes, poco habituales en nuestro medio. También
se comentan las diferencias con el sindrome de Loeffler,
con el que ha sido relacionada histéricamente segln una
de las hipétesis etiopatogénicas.

Palabras clave: Fibrosis endomiocardica. Miocardiopa-
tia restrictiva. Cirugia.
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Tropical Endomyocardial Fribrosis
or Davies Disease. A Case Report

Endomyocardial fibrosis is a restrictive endomyocardial
myocardiopathy of unclear etiology, it is an endemic dise-
ase in tropical and subtropical countries. The patients are
usually young and the disease has an insidious onset and
poor prognosis. Surgery may lead to clinical improvement
and prolong life expectancy, although it is only a palliative
treatment and does not stop disease progression. We
present a case of endomyocardial fibrosis from Equatorial
Guinea with severe clinical involvement and clear impro-
vement following surgery. The current etiopathogenic hy-
pothesis, the results obtained and the management of
these cases, which are infrequent in Spain, are discus-
sed. We also comment upon the differences with the his-
torically related Loeffler syndrome according to one of the
etiopathogenic hypotheses.

Key words: Endomyocardial fibrosis. Restrictive car-
diomyopathy. Surgery.
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INTRODUCCION

La fibrosis endomiocardica (FEM) tropical o enfer-
medad de Davies es una miocardiopatia restrictiva ca-
racterizada por la proliferacion de tejido fibroso endo-
cardico uni o biventricular, preferentemente en dpex y
tracto de entrada, que da lugar a disfuncién diastélica
y puede ser el origen de fenémenos embdlicos. Con
frecuencia afecta a las vélvulas auriculoventriculares y
origina insuficiencia valvular. En nuestro medio es una
enfermedad muy poco frecuente, siendo endémica de
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zonas tropicales y subtropicales. En Africa Ecuatorial
es una causa frecuente de insuficiencia cardiaca y pro-
voca de un 10 a un 20% de las muertes por enferme-
dad cardiaca'. Para la mayoria de los investigadores, se
trata de una pancarditis con afectacién predominante
del endocardio, pero su etiologia no esta clara. Una hi-
poétesis se basa en el efecto toxico de la hipereosinofi-
lia? sobre el corazén, considerada la FEM como una
fase avanzada de la endocarditis de Loffler. En estos
paises con enfermedades parasitarias muy frecuentes,
la eosinofilia secundaria persistente provocaria el dafio
cardiaco. Sin embargo, la tendencia actual es a consi-
derarlas dos enfermedades distintas, ya que las carac-
teristicas clinicas son diferentes®* y la presencia de eo-
sinofilia no se ha demostrado en fases iniciales de la
FEM. Una hipdtesis muy atractiva, aunque pendiente
de confirmar, es la geoquimica*®. Se ha observado un
exceso de cerio y un defecto de magnesio en necrop-
sias cardiacas de pacientes con FEM, y los valores de

235



Rev Esp Cardiol Vol. 54, Num. 2, Febrero 2001; 235-238

ABREVIATURAS

AD: auricula derecha.

VD: ventriculo derecho.

VI: ventriculo izquierdo.

Al: auricula izquierda,

FEM: fibrosis endomiocardica.
EL: endocarditis de Loeffler.

cerio en suero estdn elevados en estos pacientes’. El
exceso de cerio y el déficit de magnesio podrian esti-
mular la fibrosis cardiaca®’. La FEM se da més en las
capas sociales bajas, en las que es frecuente el déficit
de magnesio. Ademads, la FEM tiene una peculiar dis-
tribucién geogréfica, no relacionada con la presencia
de filariasis ni eosinofilia, y si con la existencia de de-
positos de monzonita'®, que tiene un alto contenido en
cerio. La dieta en la clase social baja de la India y
Uganda, donde hay una alta incidencia de FEM, es a
base de vegetales y tubérculos como la tapioca, con
alto contenido en cerio. Experimentalmente, la alimen-
tacion exclusiva a partir de tapioca induce en el cora-
z6n del mono lesiones similares a la FEM!!,
Anatémicamente la afectacion mds frecuente! es bi-
ventricular (50%), siendo univentricular izquierda en el
40% y univentricular derecha en el 10%. La clinica pue-
de ser de insuficiencia cardiaca izquierda o derecha se-
gun el ventriculo afectado. Pueden cursar con derrame
pericardico, a veces severo. El curso de la enfermedad
suele ser de presentacion insidiosa y progresivo estabili-
zandose en raras ocasiones (se han descrito superviven-
cias mayores de 12 afios). El fallecimiento ocurre por
insuficiencia cardiaca progresiva o por muerte subita
presumiblemente de origen arritmogénico.

CASO CLiNICO

Ingresa en nuestro servicio una mujer de color de
27 afios de edad, procedente de Guinea Ecuatorial.
Como antecedentes personales referia varios episo-
dios de paludismo. Cuatro afios antes habia sido
diagnosticada de derrame pericardico, con pericar-
diocentesis en Camerun. Desde entonces refiere dis-
nea en aumento paulatino, y desde hace un afio esté
en grado funcional III de la NYHA, con ortopnea,
distensién abdominal y edemas, diagnosticindose en
su pais de pericarditis con derrame pericardico, en
tratamiento diurético. En los tdltimos cuatro afios re-
fiere un gran deterioro general, con pérdida de 12 a
14 kg (25% de su peso total) y con amenorrea. Pre-
sentaba un aspecto caquéctico con poco desarrollo de
caracteres sexuales secundarios. Tenfa severa eleva-
cion de la presién venosa, sin signos de taponamien-
to. En la auscultacidn estaba arritmica, con tercer rui-
do, roce pericardico y ligera hipoventilacién en la
base del hemitdrax izquierdo. El abdomen estaba dis-
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Fig. 1. Radiografia de térax posteroanterior.

tendido, con ascitis, hepatomegalia pulsétil de 7 cm y
esplenomegalia. El elecrocardiograma objetivé fibri-
lacién auricular que alternaba con RS, bajo voltaje,
QRS con eje a 90° y morfologia de BIRDHH. En la
radiografia de térax (fig. 1) se observa gran cardio-
megalia, compatible con derrame pericardico severo.
En la analitica no habia alteraciones destacables (sin
eosinofilia en ningin momento). El ecocardiograma
(fig. 2) puso de manifiesto un ventriculo derecho
(VD) con dilataciéon infundibular severa, sin poder
identificar el cuerpo y el dpex ventricular, con mala
contractilidad; auricula derecha (AD) aneurismatica,
con ecocontraste espontdneo, vdalvula tricispide en-
grosada y retraida, lo que impedia su coaptacién en
sistole, con regurgitacioén severa y libre (flujo lami-
nar) y flujo de llenado con onda E tnica, sin onda A;
insuficiencia mitral minima; flujo de llenado mitral:
onda E de 80 cm/s con tiempo de desaceleraciéon de
120 ms y onda A de 46 cm/s; derrame pericardico se-
vero sin datos de compromiso hemodindmico. Cate-
terismo: ventriculo izquierdo (VI), 105/8 mmHg; ar-
teria pulmonar, 27/14 mmHg; VD, 27/18 mmHg, con
morfologia en deep-plateau; AD, 18 mmHg. AD
aneurismdtica. Ventriculografias izquierda y derecha
con datos indicativos de severa fibrosis de VD y lige-
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Fig. 2. A: Eco 2D, corte del tracto de
entrada del ventriculo derecho. Val-
vula trictspide con ecos engrosados,
que permanece abierta en sistole.
Severa dilatacion de la auricula dere-
cha. B: Doppler color. Insuficiencia
tricspide masiva, libre. C: Doppler
pulsado. Insuficiencia tricispide con
flujo laminar.

Fig. 3. A: Ventriculografia derecha.
Proyeccion oblicua anterior derecha.
Obliteracién del apex y cuerpo del
ventriculo derecho. Insuficiencia tri-
cuspide severa con auricula derecha
aneurismatica. B: Ventriculograffa iz-
quierda. Proyeccion oblicua anterior
derecha. Leve infiltracion del apex
del ventriculo izquierdo, que aparece
amputado.

ra del dpex del VI (fig. 3). Coronarias normales. Los
datos correspondian a una miocardiopatia restrictiva
de tipo endomiocardico con afectacién biventricular,
mds acusada sobre el VD. Teniendo en cuenta su lu-
gar de procedencia, es diagnosticada de FEM tropical
o enfermedad de Davies. Durante su ingreso la evolu-
cién fue favorable, presentando como complicaciones
una crisis palddica tratada con quinina y tetraciclinas.
Dado lo avanzado de la enfermedad, se intervino qui-
rirgicamente, realizando reseccién subendocérdica
amplia del tejido fibrético del ventriculo derecho, im-
plantacién de prétesis bioldgica de Carpentier n.° 33
en posicion tricispide (se intentd plastia que no fue
eficaz) y reseccion con plicatura de la AD. El estudio
anatomopatolégico evidencié miocardio normal con
signos de hipertrofia, fibrosis intersticial y subendo-
cérdica, hallazgos compatibles con el diagndstico cli-
nico. La intervencién curs6 sin complicaciones, recu-
perando el ritmo sinusal tras la cirugia. El flujo
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mitral por Doppler objetivaba onda E de 86 cm/s con
tiempo de desaceleracién de 140 ms y onda A de 71
cm/s. Posteriormente la paciente presenté derrame
pericardico (trasudado) de muy dificil control, con
varios episodios de taponamiento cardiaco a pesar
del tratamiento con corticoides. Precisé varias peri-
cardiocentesis, drenaje y finalmente pericardiectomia
subtotal. Tras ello presenté derrame pleural recidi-
vante que requirid varias pleurocentesis, controlando-
se tras un periodo de 4 meses bajo tratamiento con
corticoides. Nueve meses tras la cirugia la paciente
se encontraba en grado funcional II, si bien en el con-
trol ecocardiografico se observaba una insuficiencia
mitral significativa que era minima previamente. Con
posterioridad, coincidiendo con una infeccién respi-
ratoria presentd un cuadro de insuficiencia cardiaca
que pudo controlarse con diuréticos. Tras esto la pa-
ciente regresod a su pais de origen con una dosis mini-
ma de corticoides y de diuréticos.
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DISCUSION

Nuestra paciente cumple la mayoria de los requisi-
tos que permiten llegar al diagnéstico de FEM: hallaz-
gos clinicos, ecocardiograficos y sobre todo angiogra-
ficos con la imagen tipica de ocupacién ventricular en
pacientes provenientes de un drea tropical o subtropi-
cal. Con la endocarditis de Loffler>'>!3 (EL) tiene dife-
rencias geogréficas (la EL es mds habitual en paises
templados), diferencias en cuanto a la presentacion cli-
nica (la EL es de presentacién mds aguda y con eosi-
nofilia; la FEM es de inicio més insidioso, sin eosino-
filia) y diferencias en el curso clinico (la EL es mas
agresiva, rapidamente progresiva). En la ultima fase
pueden ser indistinguibles. El curso clinico depende
del grado funcional, la severidad de la fibrosis y el
grado de insuficiencia valvular'*!5. Los pacientes en
buen grado funcional y sin regurgitaciéon valvular sig-
nificativa parecen tener un buen prondstico. En cam-
bio, los pacientes en grados funcionales III o IV tienen
una mortalidad a los dos afios de en torno el 50%, y en
ellos el tratamiento médico es de poca utilidad"'*. El
tratamiento de eleccién en estos pacientes es la
cirugia'*!®, Aunque la mortalidad quirdrgica puede ser
alta (15-20%), la cirugia parece mejorar el prondstico
de estos pacientes, asi como su situacion clinica y he-
modindmica. En la evolucién tras la cirugia hay un
grupo de pacientes, no identificables preoperatoria-
mente, que no mejoran, quizé por la severa infiltracién
fibrética del miocardio, con alta mortalidad en el pri-
mer afio. Pero la mayoria de los pacientes presentan
una franca mejoria, si bien su evolucién a largo plazo
puede verse influida negativamente por la recurrencia
de la enfermedad. En una serie recientemente publica-
da'® con un seguimiento medio de més de 7 afios, sélo
un 45% de los pacientes que permanecian vivos esta-
ban en grado funcional I o II, y la supervivencia actua-
rial del grupo total a los 17 afios era del 55%. Es decir,
la cirugia debe considerarse como un procedimiento
paliativo que deberia recomendarse a los pacientes en
grados funcionales III o IV, con el fin de mejorar su
supervivencia y, como en el caso de nuestra paciente,
su situacién funcional.

En memoria de mi madre, Margarita Fernandez Viniegra,
1943-1999. F.J. Garcia Fernandez.
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