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La fibrosis endomiocérdica es una rara enfermedad en
nuestro medio, que suele manifestarse como un cuadro
de insuficiencia cardiaca congestiva lentamente progresi-
va y en la que la ecocardiografia bidimensional es una
herramienta diagnéstica fundamental. La asociacién con
bloqueo auriculoventricular avanzado es excepcional. El
tratamiento de eleccion en pacientes sintomaticos es qui-
rargico. Presentamos el caso de un paciente con cuadro
clinico de insuficiencia cardiaca congestiva secundaria a
fibrosis endomiocardica, con bloqueo auriculoventricular
avanzado e imagen ecocardiografica atipica de masa de
aspecto poliquistico implantada en la pared libre del ven-
triculo derecho.
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Endomyocardial Fibrosis. Presentation
as a Right Ventricular Tumor

Endomyocardial fibrosis is an uncommon disease in
Spain, with the most frequent clinical feature being con-
gestive heart failure syndrome. Complete atrioventricular
block is exceptional. Two-dimensional echocardiography
is a fundamental investigation achieving the diagnosis.
Surgical treatment is recommended in symptomatic pa-
tients. We present a patient with heart failure secondary
to endomyocardial fibrosis with complete atrioventricular
block and an infrequent echocardiographic image of a
polycystic mass in the free right ventricular wall.
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INTRODUCCION

La fibrosis endomiocérdica es una causa frecuente
de miocardiopatia restrictiva en Africa ecuatorial que
se caracteriza por el engrosamiento fibroso del endo-
cardio que de manera ocasional se extiende al miocar-
dio subyacente, localizado fundamentalmente en el
apex y el tracto de entrada y que afecta a veces a los
musculos papilares y a las cuerdas tendinosas. No es
infrecuente encontrar también trombos que cubren las
lesiones endocérdicas, asi como depdsitos de calcio!.

Se presenta un caso de miocardiopatia restrictiva se-
cundaria a fibrosis endomiocardica asociada a bloqueo
auriculoventricular completo e imagen ecocardiografi-
ca atipica.
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CASO CLIiNICO

Varén de 63 afios originario de Guinea Ecuatorial
con un cuadro de disnea en clase funcional II/IV de la
NYHA, ascitis y edemas en las piernas de un afio de
evolucién, que fue remitido a nuestro hospital para su
estudio y posible tratamiento. En la exploracién fisica
destacaba la presencia de ingurgitacién yugular a 45°,
un soplo sistélico 2-3/6 que aumentaba con la inspira-
cion en el foco tricuspideo y un abdomen distendido
con hepatomegalia de 4 traveses de dedo. Los pardme-
tros analiticos pusieron de manifiesto un ligero aumen-
to de las enzimas de colestasis hepdtica y una anemia
(normocitica y normocrémica) y plaquetopenia leves.
Los marcadores tumorales fueron negativos. La sero-
logia de hepatitis A, B y C fue positiva, la de retrovi-
rus negativa, la de Plasmodium falciparum positiva,
aunque no se observaron pardsitos en la gota gruesa, y
la serologia de Taenia echinoccocus fue negativa.

El ECG puso de manifiesto un bloqueo auriculoven-
tricular completo con ritmo de escape a 40 lat/min de
QRS estrecho. En la radiografia de térax se apreciaba
cardiomegalia a expensas de crecimiento auricular de-
recho. La ecocardiografia-Doppler demostré la presen-
cia de una masa que se originaba en la pared libre del

655



Rev Esp Cardiol Vol. 54, Num. 5, Mayo 2001; 655-657

Fig. 1. Imagen ecocardiografica bidimensional, plano subcostal en el
que se observa una masa que se origina en pared libre de ventriculo
derecho con tractos fibrocalcificados entre la misma y el plano valvu-
lar tricuspideo. La zona apical del ventriculo presenta aspecto poliquis-
tico.

ventriculo derecho, en su tercio medio, de bordes irre-
gulares y ecogenicidad no homogénea y con calcifica-
ciones en su interior (fig. 1). Dicha masa dividia al
ventriculo derecho en dos mitades, comunicadas entre
si por un pequefio orificio de unos 15 mm, zona en la
que se objetivd la presencia de gradientes de presion
sistlicos (15 mmHg) y diastélicos (11 mmHg). La
mitad apical del ventriculo derecho presentaba un as-
pecto poliquistico y se encontraba en su totalidad co-
municada con el resto del ventriculo derecho, como
puso de manifiesto el Doppler color (fig. 2) con la
administracién de ecopotenciador intravenoso (Levo-
vist®). La mitad basal del ventriculo derecho presenta-
ba algunos tractos fibrocalcificados entre el plano val-
vular tricuspideo y la masa mesoventricular, y no se
encontraron gradientes ni regurgitaciones tricuspideos
o pulmonares. El grosor de la pared del ventriculo de-
recho, tanto en su mitad basal como apical, estaba
conservado, asi como su contractilidad, y se apreciaba
una marcada dilatacion auricular derecha y de la vena
cava inferior (plétora).

El paciente fue intervenido, practicandose la resec-
cién de la citada masa con sustitucion de la valvula tri-
cuspidea por una prétesis bioldgica y el implante de
marcapasos definitivo con electrodos epicardicos. La
histologia de la pieza quiridrgica evidencid la presencia
de fibrosis en el endocardio y subendocardio, que se
extendia en profundidad hacia miocardio, constituida
predominantemente por coldgeno con escasa celulari-
dad y con focos de calcificacién superficial (fig. 3).
Ademais, se observd la presencia de zonas de fibroelas-
tosis y calcificacioén distréfica en las valvas tricuspi-
deas, hallazgo éste no infrecuente en esta enfermedad
y que se relaciona con traumatismo local por alteracio-
nes del flujo transvalvular!.
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Fig. 2. Imagen ecocardiogréfica bidimensional. A: plano apical en el
que se aprecia la masa en pared libre de ventriculo derecho dividién-
dolo en dos cavidades comunicadas por un pequefio orificio. B: plano
apical con Doppler color que demuestra el flujo turbulento a través del
orificio que comunica las dos cavidades en que queda dividido el ven-
triculo derecho.

DISCUSION

Hoy dia todavia se discute si la fibrosis endomiocar-
dica (enfermedad de Davis) y el sindrome hipereosino-
filico (endocarditis de Loffler) son dos variantes o dos
fases evolutivas de la misma enfermedad (enfermedad
endomiocérdica). Algunos investigadores relacionan la
fibrosis endomiocardica con cifras altas de cesio y ba-
jas de magnesio, que son habituales en la dieta de
las dreas geogréficas de mayor prevalencia de la enfer-
medad'?.

El diagnéstico de esta rara enfermedad en nuestro
medio se basa en la clinica y los datos de las explora-
ciones complementarias, en especial la ecocardiografia,
sobre todo si el paciente procede de un area geografica
determinada. La ausencia de eosinofilia en estos pa-
cientes es lo habitual y cuando aparece mas bien se re-
laciona con parasitosis asociada. La ecocardiograffa
suele poner de manifiesto obliteracion apical de uno o
ambos ventriculos por material ecogénico que conserva
su movilidad. Las cavidades ventriculares son de tama-
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Fig. 3. Imagen histoldgica de la pieza quirdrgica localizada en la pared
libre del ventriculo derecho en la que se aprecia el marcado engrosa-
miento del endocardio por la densa fibrosis, con escasa celularidad y
con focos de calcificacion (hematoxilina-eosina, x400).

flo reducido pero con auriculas grandes. La funcién sis-
tolica suele estar conservada, puede observarse engro-
samiento de las valvas posteriores mitral o tricuspidea
y no es infrecuente detectar insuficiencia valvular auri-
culoventricular secundaria a afeccién de las valvas o
extension de la fibrosis al aparato subvalvular. Suele
haber un patrén de llenado de tipo restrictivo y puede
detectarse movimiento septal paraddjico, asi como
derrame pericdrdico asociado®®. Estos datos de la eco-
cardiografia permiten en la mayoria de los casos esta-
blecer el diagnéstico diferencial con trombos intracavi-
tarios (carentes de movilidad, localizados en zonas de
acinesia o discinesia), tumores cardiacos y pericarditis
constrictiva. Aunque en la mayoria de los casos publi-
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cados en los que la enfermedad miocardica se presenta
como tumoracion de ventriculo derecho, el estudio ana-
tomopatoldgico demuestra la presencia de trombosis
mural®, ésta no se detectdé en nuestro caso. Si bien se
han descrito diversas alteraciones electrocardiogréficas
asociadas a esta entidad (fibrosis endomiocardica), el
hallazgo de bloqueo auriculoventricular avanzado es
excepcional’® y puede estar en relacion con la afecta-
cién del sistema de conduccidn.

En el caso que presentamos, la imagen ecocardio-
grafica atipica de masa en la pared libre del ventri-
culo derecho y el aspecto poliquistico de su mitad
apical, posiblemente resultado de la afeccién trabe-
cular por la fibrosis, llevé al planteamiento del diag-
nostico diferencial con un tumor, estableciéndose el
diagnéstico de fibrosis endomiocérdica tras el estu-
dio anatomopatoldgico de la pieza quirdrgica. Aun-
que se detectd fibroelastosis y calcificacidon en las
valvas tricuspideas, carecemos de datos histolégicos
que permitan relacionar el bloqueo auriculoventricu-
lar con una afeccion del sistema de conduccién por
la enfermedad.
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