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Introducción

La fibrosis endomiocárdica (FE) es una miocardiopa-
tía restrictiva infrecuente, más prevalente en países tro-
picales, que se caracteriza por la proliferación de tejido
fibroso endocárdico uni o biventricular, preferentemen-
te en el ápex y tracto de entrada, que da lugar a disfun-
ción diastólica y puede ser el origen de fenómenos em-
bólicos1. Aunque no es infrecuente encontrar trombos
que cubren las lesiones endocárdicas, el hallazgo de hi-
pertensión pulmonar tromboembólica crónica (HPTC)
debido a embolias recurrentes es excepcional, con sólo
algún caso descrito en la bibliografía2.

Presentamos un caso de HPTC en una paciente diag-
nosticada e intervenida quirúrgicamente de una FE hace
varios años.

Observación clínica

Mujer de 51 años, natural de la Guyana holandesa, no fu-
madora y sin otros hábitos tóxicos, intervenida quirúrgica-
mente hace 20 años de un cuadro compatible con FE y con

revisiones sucesivas periódicas en cardiología. Acudió remiti-
da desde otro centro hospitalario para valoración de una hiper-
tensión pulmonar (HTP) detectada por ecocardiografía en una
revisión ordinaria. La paciente refería aumento progresivo de
la disnea en los últimos años. En el examen físico sólo desta-
caba en la auscultación cardíaca un aumento del segundo tono,
siendo el resto normal. En la radiografía de tórax se apreciaban
unos hilios pulmonares prominentes de aspecto vascular. El
electrocardiograma objetivó bloqueo de rama derecha. Una
analítica completa de sangre fue normal, incluyendo determi-
nación de anticuerpos antinucleares (ANA), anticuerpo nuclear
extraíble [ENA] y anticuerpos anticitoplasma de neutrófilo
(ANCA). La exploración con eco-Doppler de los miembros in-
feriores no evidenció signos de trombosis venosa profunda. Se
realizó un estudio ecocardiográfico que demostró dilatación e
hipertrofia del ventrículo derecho, con calcificación del apara-
to subvalvular tricuspídeo y de los músculos papilares, así
como HTP moderada-grave, con una presión arterial pulmonar
(PAP) sistólica estimada de 75-78 mmHg (en la ecocardiogra-
fía realizada en 1981 la PAP era de 30 mmHg).

Se solicitó una gammagrafía ventilación-perfusión (fig. 1)
en la que se apreciaban amplios defectos de perfusión seg-
mentarios y bilaterales en zonas bien ventiladas, por lo que se
consideró de alta probabilidad la presencia de tromboembolia
pulmonar. Se realizó una tomografía axial computarizada
(TAC) helicoidal con contraste, que confirmó la dilatación de
la arteria pulmonar y sus ramas proximales, además de defec-
tos de repleción en la arteria interlobar derecha (fig. 2), que
estaba disminuida de calibre. Se practicó un cateterismo car-
díaco derecho en el que se demostró una PAP sistólica de 65
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mmHg, PAP diastólica de 30 mmHg y PAP media de 45
mmHg. Tras la administración de iloprost (PGI-2) se produjo
una caída de la PAP media de un 20%, con descenso conco-
mitante de presión arterial sistémica de la misma magnitud.
Debido a que en ningún centro de referencia se realizaba
tromboendoarterectomía, se decidió mantener a la paciente
con anticoagulación oral y PGI-2 inhalada.

Discusión

La FE es una enfermedad endémica de países tropi-
cales y subtropicales3, inicialmente descrita en Brasil en
19544, y muy poco frecuente en nuestro medio. Se trata
de un tipo de miocardiopatía restrictiva producida por
fibrosis del endocardio y que ocasionalmente se extien-
de al miocardio subyacente. Puede afectar al ventrículo
derecho, izquierdo o ser biventricular, localizándose
preferentemente en su tracto de entrada o ápex, y afec-
tando a veces a los músculos papilares y las cuerdas
tendinosas. En cuanto a su etiología, y debido a su gran
prevalencia en países tropicales con enfermedades para-
sitarias muy frecuentes y eosinofilia secundaria, se ha
postulado un posible efecto tóxico de los eosinófilos so-
bre el corazón. Otras hipótesis recientes relacionan la
FE con cifras altas de cesio y bajas de magnesio que
son habituales en la dieta de estas áreas geográficas5. La
evolución clínica depende del grado de fibrosis ventri-
cular y de la gravedad de la insuficiencia mitral y/o
tricúspide concomitante. El tratamiento de elección en
todos los pacientes sintomáticos es la cirugía (decorti-
cación endocárdica con reparación o reemplazamiento
valvular), con una supervivencia del 55% a los 17 años
en alguna serie6. El diagnóstico se basa en la clínica y
sobre todo en los hallazgos ecocardiográficos. La calci-
ficación endocárdica está descrita, aunque es un hallaz-
go inusual7. No es infrecuente encontrar trombos mura-
les que cubren las lesiones endocárdicas, en ocasiones
calcificados, que pueden dar lugar a fenómenos embóli-
cos8. Cuando la FE afecta exclusivamente al ventrículo
derecho (lo que sucede en el 10% de casos), el despren-
dimiento de estos trombos de forma silente y repetitiva
puede dar lugar a HPTC en estos pacientes2.

La HPTC es una secuela infrecuente de embolia pul-
monares (EP) no tratadas o recurrentes9, con organiza-
ción e incorporación del trombo en la pared de las arte-
rias pulmonares, oclusión y recanalización posterior.
Estos trombos organizados se endotelizan y se incorpo-
ran a la capa íntima de la vasculatura pulmonar, lo que
da lugar a una elevación de las resistencias vasculares y
de la presión en la arteria pulmonar. Estudios recientes
indican que estas EP pueden ocurrir sin síntomas o no
ser diagnosticadas adecuadamente10, por lo cual los pa-
cientes que las presentan pueden permanecer asinto-
máticos durante meses o años. Para su diagnóstico, el
método no invasivo más sensible sigue siendo la gam-
magrafía pulmonar. En pacientes con HPTC, la gamma-
grafía ventilación-perfusión objetiva invariablemente
uno o más defectos segmentarios o incluso lobares9,
siendo normal o sólo con defectos subsegmentarios en
casos de hipertensión pulmonar primaria. En un trabajo

Fig. 1. Gammagrafía de perfusión
pulmonar que evidencia múltiples
defectos de perfusión segmentarios
y bilaterales.

Fig. 2. TAC helicoidal de tórax. Se aprecia una disminución del calibre de
la arteria interlobar derecha, con defectos de repleción en su interior.
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en el que se analiza a 25 pacientes con hipertensión pul-
monar, los autores demuestran que 8 pacientes con
HPTC presentaban gammagrafía de alta probabilidad
frente a 17 con hipertensión pulmonar primaria en los
que fue normal o de baja probabilidad11. Otras entidades
que pueden presentar defectos segmentarios en la gam-
magrafía, como el sarcoma de la arteria pulmonar, la
compresión vascular extrínseca por adenopatías me-
diastínicas o fibrosis, o la vasculitis pulmonar de gran-
des vasos, son más raras y se han descartado en nuestro
caso. El papel que desempeña la TAC (con contraste o
helicoidal) en la evaluación de los pacientes con HPTC
está por definir y, aunque puede poner de manifiesto
una variedad de anormalidades, como flujo colateral ar-
teriobronquial, trombos en las arterias pulmonares cen-
trales o atenuación en mosaico del parénquima pulmo-
nar12, ninguno de estos hallazgos es específico de la
enfermedad. El método diagnóstico definitivo sigue
siendo la angiografía pulmonar, sobre todo para ver la
localización y extensión de la obstrucción trombótica
cuando se contempla la posibilidad de cirugía (trombo-
endoarterectomía), aunque no está exenta de complica-
ciones hemodinámicas cuando la hipertensión pulmonar
es grave.

La tromboendoarterectomía pulmonar es el tratamien-
to definitivo de la HPTC. Es un procedimiento comple-
jo, con poca difusión en nuestro país (en nuestro conoci-
miento, sólo se realiza en un centro hospitalario), que
requiere esternotomía media, bypass cardiopulmonar, 
hipotermia profunda y períodos de parada circulatoria
hipotérmica para asegurar una adecuada visualización,
disección y retirada del material trombótico13. En apro-
ximadamente un 30% de los pacientes que van a ser so-
metidos a tromboendoarterectomía se realiza antes una
fibroangioscopia pulmonar, con un dispositivo de 120
cm de longitud y 3 mm de diámetro externo, que se in-
troduce, a través de la vena yugular interna derecha, en
la arteria pulmonar bajo guía fluoroscópica, posterior-
mente se infla un balón distal con dióxido de carbono
que obstruye el flujo sanguíneo y permite visualizar las
paredes arteriales. La supervivencia en una serie de 532
pacientes intervenidos fue del 75% a los 6 años14.

En la actualidad disponemos de varios tratamientos
capaces de mejorar la supervivencia de los pacientes
con distintas formas de hipertensión pulmonar (anticoa-
gulantes orales, antagonistas del calcio a dosis altas,
prostaciclina inhalada)15. En aquellos casos de HPTC
no candidatos a tromboendoarterectomía (por difícil ac-
ceso quirúrgico, pobre reserva funcional) o ante la im-
posibilidad de realizarla (como en nuestro caso), hay

datos preliminares de mejoría tras tratamiento con vaso-
dilatadores pulmonares selectivos (iloprost)16, o con la
combinación de iloprost y sindelnafilo17, aunque con se-
guimientos todavía a corto plazo. Otras técnicas más
sofisticadas, como la angioplastia pulmonar con
balón18, han demostrado mejoría, aunque con un núme-
ro muy limitado de pacientes.
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