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La fibrosis endomiocárdica, descripta por primera vez en Uganda por Davies, fue considerada en la Ar- 
gentina una miocardiopatía rara. Este trabajo comunica los hallazgos de patología quirúrgica (n = 3), 
biopsia endomiocárdica (n = 1) Y autopsia (n = 1). Tres eran mujeres y dos hombres, con una edad pro- 

medio de 40,8 años (rango 28-64). En ningún caso se sospechó fibrosis endomiocárdica, siendo los diag- 

nósticos presuntivos: miocardiopatía dilatada (n = 1), insuficiencia mitral grave (n = 2) Y miocardiopatía 
restrictiva (n = 2). Todos evolucionaron con signos de insuficiencia cardíaca refractaria a la medicación. 

Dos pacientes con diagnóstico de insuficiencia mitral grave, sometidos a cirugía, fallecieron durante la 

misma. A otros dos, portadores de miocardiopatía restrictiva, se la diagnósticoó, en uno, por biopsia 

endomiocárdica, y en el otro por cirugía. El quinto paciente falleció con presunción de miocardiopatía 

dilatada, realizándose el diagnóstico definitivo por autopsia. En todos los casos existió compromiso de 

ambos ventrículos, con obturación principalmente de VD por crecimiento de tejido conectivo blanque- 

cino nacarado con tabiques hacia el interior y trombos en ápices ventriculares. Histológicamente corres- 

pondía a tejido colágeno denso con escaso componente elastósico, que invadia el tejido subendocárdico, 

con atrofia y desaparición de fibras miocárdicas. Debido a la baja incidencia de complicaciones y a 10 

dif{cil de su confÏrmación cJínica, el uso de la biopsia endomiocárdica debería ser tenido muy en cuenta 

para el diagnóstico definitivo. 
. 
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La fibrosis endomiocárdica 0 endomiocardioEi- 
brosis (FEM) fue descripta por primera vez por 
Davies en Uganda,l, 2 

siendo actualmente de 

distribución mundial. Se caracteriza por una 
fibrosis que abarca el tercio intemo de la pared 
miocárdica del ventrículo izquierdo (VI), dere- 
cho (VD) 0 ambos, incluyendo el sistema val- 
vular, con formación de trombos parietales. Se 

han postulado distintas etiologías: por desnu- 
trición, por enfermedades' tóxicas, parasitarias, 
víricas, inmunológicas, inflamatorias y reumáti- 
cas, así como por la ingesta de alimentos ricos 
en serotonina,3-5 En el año 1983, Reinchach 
describió la miocardiopatía obliterativa y pos- 
teriormente, en 1935, Stephens6 relató un caso 

con lesiones necróticas endocárdicas. A1 año 
siguiente, Löffler 

7 
demostró la relación entre 

la eosinofilia y la insuficiencia cardíaca conges- 
tiva (ICe). En la acwalidad se cree que la en- 
fermedad descripta por Davies sería un estadio 
avanzado de la endocarditis parietal fibroplás- 

tica descripta por dicho autar. En la Argentina 
fue considerada como una miocardiopatía rara.6 

El motivo de este trabajo es comunicar nues- 
tros hallazgos al respecto, sobre todo porque 
por primera vez se han presentado simultánea- 
mente en nuestro país cinco casos, y también 
porque es necesario revisar la literawra argen- 
tina, pues si bien la frecuencia de esta enferme- 
dad en nuestro medio es baja, no son infrecuen- 
tes los pacientes con dicha patología. Por 10 

tanto es necesario tener presente cómo son sus 

comienzos y los resultados de los métodos de 

exámenes complementarios para realizar el tra- 
tamiento que corresponda, según el estadio de 

la enfermedad. El advenimiento de la cirugí~ 

para el tratamiento de las formas crónicas revo- 
lucionó su curso. En este trabajo se presenta 
una descripción detallada de los halIazgos de 

patología quirúrgica, biopsia endomiocárdica 
(BEM) Y autopsia en cinco pacientes. 

MATERIAL Y METODO 
Se esrudiaron cinco pacientes (tres autopsias y 
dos pacien tes operados con la técnica de Du- 
bost). En uno de elIos, el diagnóstico se realizó 

por BEM. En la Tabla 1 se detallan sus caracte- 
rísticas clínicas. 

En todos los casos se realizó estudio anato- 
mopatológico. Tanto las piezas de autopsia, 
como las de resecciones quirúrgicas- y la BM 

se fijaron en formol al 10 %, pH 7,0. Luego se 

incluyeron en parafina y se cortaron con micró- 
tomo en secciones de seis micrones de espesar. 
Las mismas se colorearon con hematoxilina- 
eosina, tricrómico de Masson y técnicas para 
fibras elásticas y reticulares y técnicas del 

azul de Alcián, pH 2,5. 

CASUISTICA 
Caso 1. MD, mujer de 34 años, sin antecedentes car- 

diovasculares, hasta marzo de 1984, en que comienza 

con dolor precordial de tipo urente irradiado a miembro 

superior izq1lierdo, acompañado de náuseas y vómitos. 

Un mes después presenta disnea rápidamente progresiva 

(clase funcional III) yedema de miembros inferiores 

hasta raÍz de muslo. En julio de 1984 una prueba er- 

gométrica resulta insuficiente. Es medicada con beta- 
bloqueantes, bloqueantes cálcicos y diuréticos, mejo- 
rando la sintomatología. Presenta serología positiva para 
toxoplasmosis y examen parasitológico de materia fecal 

con larvas de S. Estercolaris con eosinofilia. Se realiza 

Tabla 1 

Datos clínicos, tratamiento y diagnóstico en cinco pacientes con fibrosis endomiocárdica 

Caso Protoco- Diagnóstico 
Diagnóstico 

NO 10 NO Sexo Edad Sintomatolog,a 
clt'nico 

Evolución Tratam ien to anatomopa- 
tológico 

1 2320 F 34 Disnea rápidamente Insuficiencía IC Autopsia 
progresiva a CI F III mitral grave 

2 1506 F 28 EAP Insuficiencia IC Autopsia 
mitral grave 

3 70106 M 64 ICC Miocardiopatía Re fractaria a la Autopsia 
dila tada medicación 

4 2226 F 50 Disnea, extrasístole Miocardiopatía Favorable Operación de Quirúrgico 
ven tricular restrictiva Du bost 

5 82004 M 28 ICC Miocardiopatía Refractaria a la Operación de Quirúrgico 
res trictiva medicación Du bost 

IC: Insuficiencia cardíaca. EAP: Edema agudo de pulmón. ICC: Insuficiencia cardíaca congestiva. 
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Fig. 1. Caso 1. MacroscopÍa: se obscrva en VI engrosamiento 
endocárdico con aspecto blanquecino nacarado (flecha), exten- 
diéndose hacia miocardio (flechas). Observese la obturación total 
del VD (asterisco). 

intervención quirÚrgica, falleciendo en dicho acto. La 

autopsia reveló un corazón de cavidades pequeñas con 

gran engrosamiento parietal, secuelas postquirúrgicas, 

como hematomas sobre el nódulo sinusal, extensa he- 

morragia subendocárdica sobre el tabique y apéndice 

auricular derecho y sobre el nódulo auriculoventricular. 
El VI Y el VD presentaron marcado engrosamiento y 

fibrosis, con aspecto blanquecino nacarado del endo- 
cardio (Fig. 1). Las coronarias eran normales. El estudio 
microscópico reveló FEM. 

Caso 2. PG. mujer de 28 años. Ingresa por edema 
agudo de pulmón y signos inequívocos de insuficiencia 
mitral severa. Es operada sin cateterismo, en razón de 

la gravedad del cuadro clínico. En el acto quirúrgico se 

descrubre la FEM. pero la paciente falleció durante el 

mismo. En la autopsia se observó un corazón pequeño, 
de 200 g de peso, con pericarditis hemorrágica sobre 

grandes vasos. La válvula mitral era de aspecto normal. 

Histológicamente existía esclerosis subendocárdica que 

en zonas llegaba a medir 0,5 cm y que enviaba tabiques 

al interior del miocardio. Tomaba la mitad distal de 

ambos ventrículos y la base de los pilares, con un área 

de necrosis hemorrágica de 0,5 x 2 cm en posición in- 
tramiocárdica. El árbol coronario era normal. 

Caso 3. AP, varón de 64 años. Ingresó con signos de 

ICC, de difícil tratamiento. La radiografía de tórax 
mostró cardiomegalia y signos de edema pulmonar. En 
el electrocardiograma se observó hemibloqueo posterior 
izquierdo. Evolucionó tórpidamente en forma refrac- 
taria a la medicación, falleciendo por fana de bomba. 
En la autopsia se comprobó FEM extensa. El estudio del 

Fig. 2. Caso 4. A. MacroscopÍa tejido resecado de VI, mediante 
operación de Dubost, que incluÍa valva anterior mitral (flecha). 
Cara endocárdica de la resección. B. Idem, cara miocárdica. Las 

zonas más oscuras corresponden a miocardio (flecha). M: vál- 
vula mi tra!. 

. 
haz de conducción mostró compromiso de la hemirrama 
posterior izquierda. 

Caso 4. RE, mujer de 50 años. Ingresa por disnea y 

extrasistolia ventricular. Se realiza un ecocardiograma 
bidirnensional, por medio del cual se diagnostica miocar- 

diopatía restrictiva y FEM. Es intervenida quirúrgica- 

mente, realizándose operación de Dubost. Para el 

estudio anatomopatológico se enviaron dos piezas, una 
de 4 x 4 cm, irregular, que incluyó endocardio muy 

engrosado, de 0,2 x 0,3 cm de espesor, y miocardio 
subendocárdico de espesor irregular, de 0,1 a 0,2 em, 
escindido quirúrgicamente. Esta pieza incluía la valva 

maYQr mitral (Figs. 2A y 2B). La otra pieza medía 
5 em de diámetro, tenía forma de euarto de esfera eon 

eoneavidad, formada' por tejido fibroso blanquecino 

naearado y escasa eantidad de trombos. Los pilares 

estaban retraídos y eubiertos por subendocardio engro- 

sado. Todo estoeorrespondía a una "eáseara fibrosa" 
de VD, que incluía válvula trieúspide (Figs. 3A y 3B). 

La convexidad de la pieza estaba constituida por restos 
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Fig. 3. Caso 4. A. Macroscopía: "cáscara fibrosa" extraída del 

VD, cara endocárdica. B: Idem, cara miocárdica. 

de miocardio subendocárdico seccionados en el acto 

quirúrgico. Se diagnosticó, por histología, FEM bi- 

ventricular. 

Caso S. MM, varón de 28 años. Ingresó por ICC 

refractaria al tratamiento médico. Se Ie diagnosticó 

miocardiopatía restrictiva y FEM por BEM. Fue inter- 
venido quirúrgicamente, con la técnica de Dubost. Se 

realizó endomiocardiectomía bilateral (Figs. 4A y 4B), 
con reemplazo de la válvula mitral y tricúspide por 

auriculotomía, con colocación de prótesis mecánica de 

bajo perHl. Se Ie efectuó luego estudio electroHsiológico, 

con posterior colocación de marcapaso deHnitivo. Su- 
frió dos episodios de embolía cerebral, quedando con 

secuelas neurológicas. 

RESULTADOS 
De 10s cinco pacientes incluidos en este estudio, 
tres eran de sexo femenino y dos masculino. La 

Fig. 4. Caso S. A. Macroscopía: endomiocardiectomía de VI. 
Cara endocárdica. B. Idem, cara miocárdica. 

edad promedio fue de 40,8 años (rango 28-64). 
El diagnóstico clínico presuntivo de ingreso fUe 

miocardiopatía dilatada en un paciente, insufì- 
ciencia mitral grave en dos, y miocardiopatía 
restrictiva en 10s dos casos restantes. 

E1 común denominador fue la ICC refractaria 
a1 tratamiento. De 10s cinco pacientes, .dos con 
presunción de insufìciencia mitral grave fallecie- 
ron durante el acto quirúrgico (casos 1 y 2). En 
ambos el diagnóstico de FEM '[ue por autopsia. 
Otro diagnóstico de FEM hecho por autopsia 
fue el caso 3 que, a diferencia de los anteriores, 
se presentó como una miocardiopatía dilatada 

(forma inusual) con evolución a una falla de 

bomba, refractaria al tratamiento médico. En 
cuanto a los casos que ingresaron con diagnós- 

tico de miocardiopatía restrictiva (casos 4 y 5), 
la evolución fue diferente de los antedores, 
siendo el diagnóstico presuntivo realizado por 
ecocardiograma bidimensional y defìnitivo por 
cirugía en uno de ellos. En el restante, 1a certe- 
za de FEM fue por BEM. Ambos fueron someti- 
dos a cirugía con técnica de Dubost, evolucio- 
nando en forma favorable. Es de destacar que 
en uno de los pacien tes (caso 5) se realizó reem- 
plaza de válvula mitral y tricuspídea con colo- 
cación de marcapasos defìnitivo (esto último 
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Fig. 5. Microscopía óptica: sc observa tejido colágeno denso 

(asterisco), con extensión hacia miocardio (flechas chicas). Ob- 
sérvese atrofia de fibras miocárdicas. HE 100 X. 

Fig. 7. Se observa abundante rejido colágeno laxo comprome- 
tiendo subendocardio y miocardio adyacente (asterisco). Se 

observan capilares dilatados y escaso infiltrado. HE 100 X. 

debido a la resección del sistema de conducción, 
que al ser subendocárdico se hallaba englobado 
dentro del tejido resecado). En Ia autopsia se 

observó en todos los pacientes compromiso de 

ambos ventrícuIos, y que uno de ellos llegó 
a ocluir el VD (Fig. 7). En todos Ios casos se 

observó crecimiento de un tejido blanquecino 

nacarado, duro-eIástico con tabiques hacia el 

interior y [ormación trombótica sobre Ios ápices 

ventriculares. La histología reveló tejido colá- 
geno denso con escaso componente elastósico, 
que invadía el tejido subendocárdico en áreas de 

hasta 5 mm, con atrofia y desaparición de fibras 
miocárdicas (Figs. 5, 6 Y 7). Fue notable la pre- 
sencia de "islotes" (Fig. 8), consistentes en 
células viables y otras en distintos estadios de 

daño, rodeadas de tejido colágeno denso. Se ob- 
seryó compresión venular y esclerosis de las 

Fig. 6. Se observa engrosamiento endocárdico y subendocár- 
dico (flcchas). HE 100 X. 

Fig. 8. Microscopía óptica: se observa un típico islote de fibras 
miocárdicas atróficas y necróticàs rodeadas por tejido colágeno 

denso. HE 100 X. 

Fig. 9. Microscopía óptica: esclerosis y'engrosamiento de pare- 
des arteriolares (asterisco) con neta disminución de Ias Iuces. En 

oscuro, tejido fibroso denso. Tricrómico de Masson, 100 X. 
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paredes arteriolares con neta disminución de 

las luces (Fig. 9). 

DISCUSION 
Si bien la FEM presenta una distribución mun- 
dial, predomina en zonas de clima tropical. En 
la Argentina, donde la zona de mayor incidencia 
es el norte, se han publicado varios casos (Tabla 
2); la mayoría coincide con nuestra experiencia 
en cuanto a la forma clínica de presentación 
más frecuente: ICC progresiva y refractaria al 

tratamiento convencional, acompañada algunas 

veces de signos de insutìciencia mitral y I 0 tri- 
cuspídea. Dicha enfermedad tiende a obliterar 
las cavidades ventriculares, produciendo en un 
gran número de casos compromiso del aparato 
subvalvular, con restricción al llenado ventricu- 
lar, con la consiguiente Falla diastólica y dilata- 
ción de una 0 ambas cavidades auriculares.8 
Como ya hemos descripto, responde a distintos 
factores causales,3 -5 pudiendo ser consideradas 
dos variedades: con eosinofùia (enfermedad de 

Löffler) y sin eosinofùia (enfermedad de Davies), 
hoy admitidas histológicamente como distintos 
estadios evolutivos de una misma enfermedad.9 
Nuestros casos correspondieron a la etapa cró- 
nica de la misma, 10 cual es nuestro interés, ya 
que la etapa aguda, de distinta etiología, res- 
pondería a un proceso de respuesta autoinmu- 
ne,10 -15 donde el diagnóstico y el tratamiento 
difieren de las form as crónicas. El ecocardiogra- 

ma bidimensional (Eco 2B) es un buen méto- 
do incruento de diagnóstico de FEM, así como 
de sus complicaciones (trombos endocavita- 
rios).7. 16.20 La patente hemodinámica, semejan- 
te a la de una pericarditis constrictiva (dip- 

plateau), confirma las características restrictivas 
de esta particular patología y complicaciones 

valvulares.21 En la autòpsia el cuadro histológico 

es típico. Se observa fibrosis del endocardio con 
escaso compromiso del miocardio alejado, tejido 
colágeno denso, que invade el subendocardio. 
Las fibras musculares cercanas se encuentran 
en número escaso y atrofiadas, en islotes ro- 
deados de tejido conectivo, produciendo com- 
presión y muerte celular. Las arteriolas quedan 

comprimidas y aisladas en la zona fibrosada. El 
tejido conectivo invade hacia la profundidad 

entre las fibras miocárdicas atróficas, como en 
"dien te de peine". Es de hacer notar que el 

tejido colágeno denso no presenta componente 
elastósico ni reticular, pudiendo comprometer 
el aparato subvalvular, generando atrofia y 
retracción con producción de insuficiencia 
valvular. 

El sistema de conducción, tanto subendocár- 

dico como intramiocárdico, podría afectarse 
debido a que quedaría englobado en el tejido 
fibroso que caracteriza a la FEM, 10 que se tra- 
duciría en diferentes trastornos de conduc- 
ción, pudiendo requerir, después de la resección 
del mismo en el acto quirúrgico, la colocación 
de marcapaso definitivo. 

La causa de muerte más común es por ICC, 
pudiendo transcurrir dos años desde el inicio 
de los síntomas.1.22 El tratamiento quirúrgico 
de dicha enfermedad abre un nuevo camino a 

su habitUal evolución tórpida. Dubost y colabo- 
radores,l en 1971, realizaron la primera cirugía, 
consistiendo en una decorticación del endocar- 
dio fibrosado, con reemplazo de la válvula mi- 
tral y/a tricuspídea. Los pacientes mejoraron 
notablemente su sintomatología, no evidencián- 
dose recurrencia de la enfermedad. 

En la actualidad se han perfeccionado las 

técnicas de extracción percutánea de BEM y 
más aún guiadas por Eco 2B, en lugar del inten- 
sificador de imágenes, 10 que disminuye signi- 

ficativamente la incidencia de complicaciones. 
Se ha demostrado que una de las indicaciones 
de dicho estUdio es la miocardiopatía restricti- 
va,23 por 10 cual su uso debería ser tenido en 
cuenta ante la duda diagnóstica de FEM. 

SUMMARY 
Endomyocardial fibrosis was described for first time 
by Davies in Uganda. It was considered as an exotic 

cardiomyopathy in Argentine. The surgical pathology 

(n = 3), endomyocardial biopsy (n = 1) and autopsy 
(n = 1) findings are herein reported. The age was 40.8 
average (range 28-64). Endomyocardial fibrosis was not 
suspected clinically in any case. The suggested diagn- 
osis were dilated cardiomyopathy (n = 1) severe mitral 

insufficiency (n = 2) and restrictive cardiomyopathy 
(n = 2). All patients presented with refractory cardiac 

failure. Two patients suffering from associated severe 

mitral insufficiency died during surgery. In two patients 
with restrictive cardiomyopathy, the diagnosis of endo- 

myocardial fibrosis was obtained during the surgical 

intervention and in the other by endomyocardial biopsy. 

The remaining patient died because of a dilated cardio- 

myopathy, and the diagnosis was potmortem. Biven- 

tricular compromise and right ventricular cavity obli- 
teration because of the growth of dense connective 

tissue and apical thrombi was observed in all cases. The 
classical microscopic pattern consisting of dense collagen 

tissue, with scarce elastic component, invading the close 

subendocardial areas and causing myocyte atrophia- 

necrosis was the rule. Endomyocardial biopsy is obli- 

gatory for the diagnosis of the disease. 
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