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CASO CLINICO

Diagndstico ecografico prenatal de fibroelastosis endocardica

Prenatal ultrasound diagnosis of endocardial fibroelastosis
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RESUMEN

Se presenta el caso clinico de una gestante de 39 afios de edad, quien fuera ingresada a
las 22 semanas de gravidez en el Hospital Ginecoobstétrico Docente “Tamara Bunke
Bider” de Santiago de Cuba, luego de ser remitida del Centro Provincial de Genética por
el diagnéstico ecografico prenatal de fibroelastosis endocardica, confirmado en el
Cardiocentro de esta provincia. Después de la interrupcion del embarazo, sugerida en la
consulta de Genética, se realizé la autopsia al feto y con el estudio histico del ventriculo
izquierdo se corroboré la miocardiopatia.
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ABSTRACT

The case report of a 39-year-old pregnant woman is presented, who was admitted at 22
weeks of pregnancy to "Tamara Bunke Bider" Teaching Gynecoobstetric Hospital of
Santiago de Cuba, after being referred from the Provincial Center of Genetics due to
prenatal ultrasound diagnosis of endocardial fibroelastosis, confirmed at the Heart Center
of this province. After abortion, suggested at the Department of Genetics, autopsy was
performed and the fetal left ventricle tissue study confirmed cardiomyopathy.

Key words: endocardial fibroelastosis, pregnancy, prenatal ultrasound diagnosis, fetal
diseases, congenital heart diseases.

INTRODUCCION

Los defectos anatémicos y funcionales cardiacos son 4 veces mas comunes que los del
sistema nervioso central, y mas de 6 veces que las alteraciones cromosémicas mas
frecuentes; por ello, el ecografista, en especial el que ejerce en el area de obstetricia,
debe estar familiarizado con estas anomalias, de modo que pueda sospechar su
existencia y remitir los casos detectados hacia la atencidon especializada.

Debe advertirse que existe la posibilidad real de omitir ciertos diagnésticos, debido a
multiples factores, entre los que se destacan: la edad gestacional en que se realiza el
estudio, la posicion fetal, la obesidad, la calidad del equipo ecografico y la experiencia del
observador.*
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Ahora bien, la fibroelastosis endocardica (FE) es una rara cardiopatia de causa
desconocida, caracterizada por engrosamiento fibroelastico focal y difuso del endocardio
parietal del ventriculo izquierdo principalmente; suele asociarse a alguna otra
malformagién cardiaca congénita, a menudo a la obstruccién aértica en casi un tercio de
los casos.

Su importancia depende de la extension de las lesiones; si es focal, quizas carezca de
importancia funcional, pero si es difusa, puede causar una descompensacion cardiaca
rapida y progresiva hasta la muerte, especialmente en nifios. También se ha
considerado como una via final de reparacion endocardica ante procesos infecciosos o
hipoxia, que ademas puede devenir miocardiopatia dilatada o miocardiopatia restrictiva.>
La fibroelastosis endocéardica primaria aparece en ausencia de otras anomalias cardiacas
estructurales. El ventriculo afectado suele estar bien dilatado, hipertréfico o
“constrefiido” (lo cual implica una hipertrofia profunda).*

Por otro lado, la fibroelastosis endocardica secundaria se presenta en el contexto de una
anomalia cardiaca estructural y puede producir la dilatacién o hipertrofia de las caAmaras
afectadas. La forma dilatada suele aparecer con coartaciéon de la aorta, enfermedad
valvular adrtica, enfermedad valvular mitral y otras lesiones; mientras que la forma
constrictiva se asocia frecuentemente con estenosis o atresia adrtica.

En ambas formas de la afeccién, gran parte del endocardio parietal esta reemplazado por
colageno y tejido elastico reluciente, con una sorprendente imagen ecogénica en la
ecocardiografia.®

CASO CLINICO

Se describe el caso clinico de una gestante de 39 afos de edad, asintomatica, con
antecedentes obstétricos de 7 embarazos, 3 partos y 3 abortos, la cual fue ingresada en
Hospital Ginecoobstétrico Docente “Tamara Bunke Bider” de Santiago de Cuba, luego de
ser remitida del Centro Provincial de Genética con el diagndstico ecogréafico prenatal de
fibroelastosis endocérdica.

e Antecedentes patolégicos personales: carcinoma in situ del cuello uterino, por lo que
tenia seguimiento en la consulta de Patologia de Cuello. El tratamiento quirdrgico
fracaso, por reaccion adversa a la anestesia (paro cardiorrespiratorio).

¢ Antecedentes patoldgicos familiares: no refirié alguno.

Examenes complementarios

— Hemoglobina: 12,7 g/L

— Glucemia: 4,8 mmol/L

— Grupo sanguineo: A+

— Factor Rh: positivo

— Orina: negativa

— Electroforesis de hemoglobina: AA

La paciente poseia factores de riesgo de aborto y prematuridad (carcinoma in situ del
cuello), genético (edad) y de diabetes gestacional (glucemia alterada).
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Examenes ecograficos
e Ecografia del Il trimestre gestacional efectuada en el area de salud.

— Feto Unico en posicion pelviana

— Diadmetro biparietal: 51 mm (21,4 semanas)

— Circunferencia cefalica: 192 mm (21,3 semanas)

— Circunferencia abdominal: 163 mm (21,3 semanas)

— Longitud femoral: 36 mm (21,4 semanas)

— Edad gestacional: 21,3 semanas

— Peso fetal: 429 g

— Pliegue nucal: 2,5 mm

— Perfil facial: normal

— Caquis: normal

— Pared anterior: integra

— Cuatro miembros: presentes

— Estémago, vejiga y rifiones: presentes

— Placenta: anterior

— Liquido amnidético: normal

— Cuatro camaras: se observan las 4 camaras, con varias imagenes ecogénicas en ellas
que confluyen formando una media luna en el ventriculo izquierdo.

Se decidié remitir al Hospital Ginecoobstétrico Docente “Tamara Bunke Bider” para
realizar ecocardiografia fetal.

e Ecocardiografia fetal

Se observoé hipertrofia del ventriculo izquierdo, derrame pericardico. No se visualizaba la
auricula izquierda. La gestante fue remitida al Cardiocentro de Santiago de Cuba para
efectuar otra valoracion.

e Ecocardiografia realizada en el Cardiocentro.

— Eje de 4 camaras: ventriculo izquierdo dilatado, con disminucién global de su
contractilidad, hipertrofia de sus paredes y aumento de la ecorrefringencia (figura 1)

— Eje corto: normal

— Arco aértico: normal, no imagen de coartacion adrtica

— Eje largo: ventriculo izquierdo con caracteres ya descritos y tracto de salida del
ventriculo izquierdo (aorta) algo estendtico
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Fig 1. Hipertrofia del ventriculo izquierdo
con aumento de la ecorrefringencia

e Asesoramiento genético: cardiopatia congénita prenatal, con pronéstico reservado y
pocas posibilidades de sobrevida cuando aparece en esta etapa del desarrollo fetal,
pues puede fallecer por insuficiencia cardiaca e hidropesia fetal.

La paciente opt6 por interrumpir el embarazo. Luego del aborto, se realizé la autopsia al
feto.

Informe anatomopatoldgico

— Feto de sexo masculino y peso de 660 g.

— Observacion macroscopica: engrosamiento blanco perlado del endocardio parietal del
ventriculo izquierdo, con discreto aumento de la consistencia (figura 2).

— Observacion microscoépica: areas de fibrosis endocardica e intersticial difusa ligera en
el ventriculo izquierdo.

Fig 2. Engrosamiento fibroso, blanco perlado
del endocardio parietal del ventriculo izquierdo

Se concluyé que el feto presentaba una fibroelastosis endocardica con estenosis adrtica
ligera.
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COMENTARIOS

A la entidad descrita en este caso clinico se le ha llamado también endocarditis fetal,
fibrosis endocardica, fibroelastosis prenatal, hiperplasia del tejido elastico y esclerosis
endocardica. La fibroelastosis endocardica primaria no se asocia a lesién valvular
predisponente ni a otras cardiopatias congénitas aparentes y se observa dilatacion de la
cavidad ventricular izquierda, generalmente durante la lactancia; mientras que en la
fibroelastosis endocéardica secundaria se encuentran graves enfermedades cardiacas
congénitas de tipo obstructivo en las cavidades izquierdas (por ejemplo: estenosis o
coartacion adrticas graves), ademas la cavidad ventricular suele aparecer contraida.

No obstante, en adultos jévenes se ha descrito una forma contraida de FE primaria. AUn
no se ha establecido causa alguna para esta forma primaria de la afeccion.

Desde el punto de vista anatomopatoldgico, el endocardio muestra un engrosamiento
fibroelastico opaco y blanquecino que afecta el funcionamiento del ventriculo izquierdo en
la totalidad de los casos, y que a menudo enmascara la trabeculacién de las superficies
internas de las cavidades cardiacas. La lesion puede extenderse y dafiar las valvulas.

Microscépicamente, la lesion consiste en un engrosamiento fibroelastico del endocardio y
puede dar lugar a una degeneracion subendocardica o a necrosis del muasculo, con
vacuolizacion de sus fibras. Las valvas afectadas se caracterizan por una proliferaciéon
mixomatosa con aumento de los elementos colagenos.

Al respecto, el tratamiento se fundamenta en mejorar la insuficiencia cardiaca, aunque

ante la presencia de FE avanzada la indicaciéon terapéutica de eleccidn es el trasplante
‘ 6

cardiaco.

La fibroelastosis endocéardica es una de las cardiopatias congénitas que puede ser
diagnosticada prenatalmente, y se sospecha su existencia cuando en el eje de 4 camaras
se observa el ventriculo izquierdo con paredes engrosadas y un marcado aumento de la
ecogenicidad (ecorrefringencia); también pueden presentarse derrame pleural asociado y
disminucién de la contractilidad de sus paredes. Su diagnéstico definitivo se realiza
mediante la biopsia del ventriculo izquierdo.’

En altimo lugar, cabe agregar que la sospecha diagndstica es importante, pues permite
brindar asesoramiento genético, y si la gestante decide continuar el embarazo, se puede
disefiar la estrategia necesaria para que el nacimiento tenga lugar en un centro
especializado, donde se le garantice la atencién neonatal adecuada.® En este caso clinico
la paciente opt6 por la interrupcion del embarazo y el diagnéstico ecografico fue
confirmado en la autopsia fetal.
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