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RESUMEN

Se presentan los casos de dos pacientes menores de un afio, de ambos sexos,
asistidos en el Hospital Pedidtrico “Pedro Agustin Pérez” de Guantdnamo, con
diagnéstico presuntivo al ingreso de bronquiolitis ligera. Luego de diagnéstico
clinico se plantea miocarditis viral o fibroelastosis, corroborado por radiologia de
torax y confirmado post mortem. Se hace revision actualizada sobre el tema, se
enfatiza en la alta mortalidad de la misma.

Palapras clave: FIBROELASTOSIS ENDOCARDICA /diagnéstico;
FIBROELASTOSIS ENDOCARDICA /mortalidad; DIAGNOSTICO DIFERENCIAL;
EXAMEN FISICO.

INTRODUCCION

La fibroelastosis subendocdrdica es conocida, también, como endocarditis
fetal, fibroelastosis fetal, fibroelastosis prenatal, fibrosis endocdrdica,
esclerosis endocdrdica o hiperplasia del tejido eldstico. Esta ha sido incluida
como cardiopatia congénita por tener en muchas ocasiones una manifestacion
precoz de los casos en recién nacidos (25 %) y por su asociacién a
enfermedades prenatales.
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Es una entidad poco frecuente, pero su aparicion es de 4 por cada 100
cardiopatias congénitas y tiene incidencia global de 1 caso por cada 5 000
nacidos. Estd caracterizada por engrosamiento del endocardio, debido a la
proliferacion del tejido fibroeldstico, generalmente en el ventriculo izquierdo,
lo que disminuye la distensibilidad de sus paredes, dando lugar a una alteracién
de la funcién cardiaca. Se ve con mds frecuencia en lactantes y raramente en
adultos, afecta ambos sexos por igual.”®

La etiologia es desconocida aunque se ha planteado por algunos autores que
puede tratarse de una infeccién intrauterina por el virus de la parotiditis.
También existe una forma de fibroelastosis endocdrdica familiar autosémica
dominante y algunos autores, debido a la similitud de las lesiones cardiacas con
el sindrome de Loeffler, han pensado que los eosinofilos podrian tener alguna
funcion al secretar sustancias cardiotéxicas.

La posibilidad de que los cambios endocdrdicos sean secundarios a
alteraciones metabdlicas es sugestiva, dado los buenos resultados obtenidos
tratados con L-carnitina.*’

La fibroelastosis se clasifica en primaria y secundaria, esta Ultima se asocia a

anomalias congénitas, infecciones o irritacién genética.® El diagndstico no es
dificil, la ecografia bidimensional constituye el método diagnéstico no invasivo
de eleccion, puede ser, ademds, diagnosticada intraltero por ultrasonido,
mostrando banda fuertemente ecogénica que de forma anular bordea la
superficie endocdrdica del ventriculo izquierdo.”™

No hay tratamiento especifico, éste va dirigido fundamentalmente a tratar la
insuficiencia cardiaca y evitar las infecciones intercurrentes. Esta entidad
constituye una indicacién de trasplante cardiaco.!'? El pronéstico es
desfavorable, representando una de las causas mds comunes de insuficiencia
cardiaca y muerte en nifios, de ahi su alta mortalidad.”®

Los hallazgos anatomopatoldgicos son macroscopicos. El endocardio muestra
engrosamiento fibroeldstico opaco y blanquecino que afecta fundamentalmente
al ventriculo izquierdo, que a menudo enmascara la trabeculacién de la
superficie interna de las cavidades cardiacas; puede afectar las vdlvulas y en el
microscépico se observa engrosamiento fibroeldstico del endocardio que puede
dar lugar a degeneracion subendocdrdica o necrosis del mdsculo, con
vacuolizacién de sus fibras™ (Figura 1).



PRESENTACION DE LOS CASOS

CASO 1

Lactante M.A.M. de 2 meses de edad, sexo masculino, raza mestiza,
procedencia urbana, antecedentes de salud aparente, que es llevado a cuerpo
de guardia porque hacia 2 dias habia comenzado con tos y obstruccion nasal. Al
siguiente dia se sumé al cortejo sintomdtico: falta de aire y un vémito
precedido de tos. Se ingresa con impresién diagndstica de bronquiolitis ligera
en la sala de respiratorio, reportado de cuidado.

Antecedentes patoldgicos personales:

Prenatales:

Gestacion: 1 Parto: O Aborto: O
Captacién precoz del embarazo.
Niega patologia asociada al embarazo.
Amenaza de aborto: No.

Seguimiento prenatal adecuado.

Natales:

Parto eutdcico a las 39 semanas, intrahospitalario.
Niega asfixia y cianosis

Oxigeno y reanimacion: No.

Normopeso y a término.

Postnatales:
Llanto fuerte y vigoroso, no ictero, ni anemia, ni sepsis.
Caida del corddn a los 4 dias.

Antecedentes patoldgicos familiares:
No refiere.

Interrogatorio por sistemas:

Respiratorio: Tos seca, obstruccion nasal, falta de aire.
Digestivo: Un vémito escaso precedido de tos.

Resto de los sistemas: Nada a sefialar.



Examen fisico positivo:

Respiratorio: Disnea ligera, tiraje intercostal, no aleteo nasal, no cianosis, ni
quejidos respiratorios, murmullo vesicular rudo vy sibilantes aislados,
frecuencia respiratoria 52 por minuto.

Evolucion del paciente:

e En las primeras 72 horas del ingreso, a pesar del tratamiento con
oxigenoterapia, el cuadro comienza a empeorar.

e Complementarios hasta el momento: Linfocitosis marcada, el resto normal.

e Radiografia de térax: Signos de atrapamiento de aire y cardiomegalia.

e Se realiza rediscusion del caso. Se plantea miocarditis viral y se decide su
traslado a Unidad de Cuidados Intensivos Pedidtricos (UCIP).

e A los 5 dias de ingreso, luego del tratamiento y seguimiento
ecocardiogrdfico, electrocardiogrdfico, gasométrico y radioldgico estricto,
presenta alcalosis mixta y signos de distrés respiratorio. Se decide
ventilacién mecadnica, manteniéndose en los dias sucesivos con signos de
distrés e insuficiencia cardiaca.

e A los 15 dias presenta paro cardiorrespiratorio, la reanimacion resulta
fallida.

CASO 2

Lactante U.H.B de 8 meses de edad, sexo femenino y procedencia urbana, con
antecedentes de salud aparente. Fue llevada al cuerpo de guardia porque hacia
mds o menos 4 dias comenzé a presentar tos, obstruccion nasal frecuente,
secreciones nhasales blanco- amarillentas y en la madrugada aparecié falta de
aire y fiebre de 38.5 °C. Se decide ingreso en UCIP con impresién diagndstica
de bronquiolitis ligera o miocarditis viral. Se reconsidera el caso al llegar a
UCIP y se plantea miocarditis viral o fibroelatosis.

Antecedentes patologicos personales:

Prenatales:

Gestacion: 1 Parto: 1 Aborto: O

Captacion precoz del embarazo.

Anemia durante todo el embarazo y amenaza de aborto.



Natales:

Parto eutdcico intrahospitalario a las 39 semanas de edad gestacional.
Normopeso al nacer

No asfixia, no oxigenoterapia.

Postnatales:

Llanto fuerte y vigoroso.
Caida del corddn a los 7 dias.
No anemia, ni ictero, ni sepsis.

Antecedentes patoldgicos familiares:
No refiere.

Interrogatorio por sistema:

Respiratorio: Tos, obstruccién nasal, rinorrea blanco- amarillenta, falta de aire
ligera en la madrugada.

Otros: fiebre.

Examen fisico positivo:

Respiratorio: Polipnea superficial, tiraje intercostal ligero, no aleteo nasal, no
cianosis, no quejidos, murmullo vesicular rudo con sibilantes y subcrepitantes
aislados, frecuencia respiratoria de 56 por minuto.

Cardiovascular: Ruidos cardiacos taquicdrdicos, no soplos, no tercer ruido ni
retumbo diastélico, frecuencia cardiaca de 185 por minuto.

Resultados de estudios de laboratorio al ingreso:

Hemograma completo: Anemia, linfocitosis. Los demds, en pardmetros
normales.

Eritrosedimentacion: Normal.

Gasometria: Acidosis metabdlica e hipoxemia.

Quimica sanguinea: Transaminasa glutdmico pirdvica y proteinas totales
normales.

Glicemia: 6.9 mmol/L

Creatinina: 93 mg

Cituria: Patoldgica.

Radiografia de torax anteroposterior a distancia tele: Muestra cardiomegalia 'y
signos de atrapamiento de aire.

Electrocardiograma: Extrasistole ventricular.



Evolucion del paciente:

A las siguientes horas del ingreso presenta cuadro convulsivo y cianosis, cae en
paro cardiorrespiratorio, se realiza reanimacién exitosa y se inicia ventilacion
mecdnica. Se interconsulta con Cardiologia y hasta ese momento mantiene
signos de distrés e insuficiencia cardiaca. Cae en PCR en tres oportunidades, a
las 16 horas se realiza reanimacién cardiopulmonar, sin éxito.

Tratamiento
Ambos casos recibieron oxigenoterapia desde el ingreso, protocolo para
insuficiencia cardiaca, distrés respiratorio y reanimacion cardiopulmonar.

Diagnoéstico diferencial

Se debe realizar fundamentalmente con aquellas entidades que ofrezcan
signos de dificultad respiratoria, dentro de ellas citamos las mds frecuentes:

Respiratorias:  Bronquiolitis, primera crisis de asma bronquial,
laringotraquebronquitis, bronquitis y neumonias de lactante.

Cardiacas: Miocarditis, insuficiencia cardiaca o cardiopatias congénitas con
flujo pulmonar aumentado.

Digestivas: Calasia y acalasia esofdgica, reflujo gastroesofdgico, fistula
traquesofdgica.

Metabdlicas: Acidosis metabdlica e intoxicacién por Aspirina.

Nerviosas: Sindrome de Reye.

DISCUSION DE LOS CASOS

Se informan dos casos, que de acuerdo con la bibliografia nacional e internacional,
es poco frecuente, pero la aparicién de la misma es de 4 por cada 100 cardiopatias
congénitas y hay una incidencia global de 1 caso por cada 5 000 nacidos. En nuestra
provincia se registraron sélo 2 casos en los dltimos 10 afios, igualmente en nifios.

En ambos casos se recogié antecedentes de manifestaciones respiratorias previas,
coincidiendo con la literatura revisada, sobre todo en Inglaterra y EE.UU.° en la
que se plantea que esta entidad afecta generalmente a los lactantes, como lo



refieren autores de otros paises*®y en ambos sexos por igual, y sin predileccién por
uno u otro sexo, seqin Loeffler’ ni Davies."! Aunque la ecografia bidimensional es el
proceder diagndstico de eleccidn®’' en nuestros casos, gracias al alto valor
diagnéstico de la semioldgica pedidtrica, corroborada por la radiografia de térax a
distancia de tele, se pudo realizar un diagndstico precoz aunque el resultado no fue
satisfactorio; lo que evidencia una vez mds la alta mortalidad de esta entidad, la
cual es tributaria de trasplante cardiaco.

Se realizan, ademds, estudios de laboratorio como hemograma completo, velocidad
de sedimentacion global, quimica sanguinea, gasometria y cituria, casi todo fuera de
los pardmetros normales, incluyendo el electrocardiograma. En la literatura revisada
no se registran resultados importantes en los exdmenes de laboratorio®®, los que
aunque ho son patognoménicos en esta entidad, apoyan al diagnéstico diferencial de
la misma.

En la estadia hospitalaria recibieron tratamiento con oxigeno desde el ingreso,
asociado al cumplimiento de los protocolos terapéuticos de insuficiencia cardiaca,
distrés respiratorio y PCR, no siendo posible realizar el trasplante cardiaco que es
el tratamiento especifico de esta patologia, como aparece referido en la literatura
de paises desarrollados. En nuestro caso la evolucion de los pacientes fue térpida y
el transplante alin en las mejores condiciones tiene una alta mortalidad.™

Con nuestro trabajo queremos enfatizar en la importancia del examen fisico
minucioso del lactante en el cuerpo de guardia con signos de dificultad respiratoria.
No debemos dejar de realizar un adecuado examen fisico, auscultando la frecuencia
cardiaca en un minuto, la que resulta de alto valor diagndstico en la insuficiencia
cardiacay, asi, incluir esta entidad en nuestro diagnéstico diferencial.

La experiencia resultante de estos casos nos permite elevar la calidad de la
ecografia prenatal, lo que contribuird al diagndstico intraltero y asi disminuir su
alta mortalidad.
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Figura 1. Degeneracion subendocdrdica y necrosis del miisculo, con vacuolizacion
de sus fibras.
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