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RESUMEN

Introduccién: La endomiocardiofibrosis (EMF) es una miocardiopatia restrictiva
infrecuente caracterizada por fibrosis endocardica apical, compromiso valvular y dilatacién
de cavidades. Su etiologia no esta totalmente esclarecida pero se asocia factores como la
hipereosinofilia y condiciones socioeconémicas en zonas tropicales. Objetivo: Describir las
caracteristicas clinicas, hallazgos imagenoldgicos y evolucion de un caso de EMF
diagnosticado en el Hospital de Especialidades Eugenio Espejo. Método: Analisis de caso
clinico y revision narrativa de la literatura.

Presentacion del Caso: Paciente masculino de 47 afios, derivado en 2022 por sospecha
de leucemia. Tras diagnosticarse un Sindrome Hipereosinofilico (mutacion FIP1L1-
PDGFRA), inicié manejo en Hematologia. Ante la persistencia de sintomas congestivos y
biomarcadores elevados (NT-proBNP: 1017 pg. /ML; CA-125: 313 U/mL), fue valorado por
Cardiologia, donde el ecocardiograma Doppler revel6 signos sugerentes de EMF. La
evaluacion multimodal mediante Tomografia y Resonancia Magnética confirmo el
diagnostico de EMF severa (Score de Mocumbi: 16 puntos), evidenciando la caracteristica
obliteracién apical y realce tardio de gadolinio subendocardico.

Conclusiones: El manejo clinico multidisciplinario logro la estabilidad hemodinamica
y la reintegracion del paciente a sus actividades. Este caso resalta la importancia de la
derivacion temprana y manejo multidisciplinario en patologias hematolégicas con

hipereosinofilia para evitar el subdiagndstico de esta cardiopatia restrictiva en el Ecuador.

Palabras clave: Endomiocardiofibrosis, Sindrome Hipereosinofilico, Miocardiopatia

Restrictiva, Resonancia Magnética Cardiaca, Insuficiencia Cardiaca.



ABSTRACT

Introduction: Endomyocardial fibrosis (EMF) is a rare restrictive cardiomyopathy
characterized by apical endocardial fibrosis, valvular involvement, and chamber dilation. Its
etiology is not fully elucidated but is associated with factors such as hypereosinophilia and
socioeconomic conditions in tropical areas. Objective: To describe the clinical characteristics,
imaging findings, and evolution of a case of EMF diagnosed at the Hospital de
Especialidades Eugenio Espejo. Method: Clinical case analysis and narrative review of the
literature.

Case Presentation: A 47-year-old male, referred in 2022| for suspected leukemia.
After being diagnosed with Hypereosinophilic Syndrome (FIP1L1-PDGFRA mutation), he
began management in Hematology. Due to persistent congestive symptoms and elevated
biomarkers (NT-proBNP: 1017 pg/mL; CA-125: 313 U/mL), he was evaluated by
Cardiology, where Doppler echocardiography revealed signs suggestive of EMF. Multimodal
evaluation using Tomography and Magnetic Resonance confirmed the diagnosis of severe
EMF (Mocumbi Score: 16 points), showing characteristic apical obliteration and
subendocardial late gadolinium enhancement.

Conclusions: Multidisciplinary clinical management achieved hemodynamic stability
and the patient's reintegration into his activities. This case highlights the importance of early
referral and multidisciplinary management in hematological pathologies with

hypereosinophilia to avoid underdiagnosis of this restrictive cardiomyopathy in Ecuador.

Keywords: Endomyocardial Fibrosis, Hypereosinophilic Syndrome, Restrictive

Cardiomyopathy, Cardiac Magnetic Resonance, Heart Failure.



INTRODUCCION

La endomiocardiofibrosis es una cardiomiopatia restrictiva infrecuente y poco
estudiada en esta regidn a pesar de ser una patologia endémica en zonas tropicales y
subtropicales de bajos ingreso econémico que se caracteriza engrosamiento de la pared
ventricular por depésito de tejido fibroso a nivel de endocardio, especialmente a nivel apical
de cavidades ventriculares y el tracto de salida, con su consecuente restriccion del llenado
ventricular provocando insuficiencia cardiaca con fraccion de eyeccién (FE) preservada
(Adhikari et al., 2025).

La etiologia no se ha esclarecido completamente, aunque existen hipétesis que
relaciona factores demograficos, niveles socioecondmicos bajos y nutricionales, como dieta
rica hipercaloricas a expensas de un consumo excesivo de tubérculos, especialmente la Yuca,
la cual libera gran cantidad de cianuro. Todos estos factores se han asociado en aquella
persona con predisposicion genética. Una de las teorias mas extendidas y con evidencia
cientifica robusta es debido a la hipereosinofilia e inflamacion. (Cuenca et al., 2022).

La hipereosinofilia esta probablemente inducida por infeccidn parasitaria,
principalmente por helmintos, la cual ocasiona la infiltracion al endocardio, lo que conduce al
desarrollo fibrosis endomiocéardica de Loeffler o sindrome de Leffler, siendo esta la
manifestacion cardiaca mas caracteristica del sindrome hipereosinofilico (A. O. H. Mocumbi,
2014).

En relacion a la presentacion clinica de estos pacientes sueles ser muy heterogénea y
el tipo de presentacion depende de la fase de la enfermedad en la que se encuentra, siendo la
fiebre de origen inespecifico la Gnica manifestacion en la fase inflamatoria, sin embargo en
fases avanzadas de la enfermedad es cuando se presenta con signos de congestion sistémica
de predominio derecho debido a la falla del ventriculo derecho por restriccion (Scatularo
et al., 2021).

A pesar de gque existen métodos diagnosticos con alta sensibilidad para confirmar el
diagndstico esta suele pasar desapercibida y es frecuentemente confundida con otras
enfermedades mas prevalentes, como la cardiopatia isquémica, hipertrofica, amiloidosis. El
electrocardiograma nos puede dar indicios, sin embargo es el ecocardiograma el estudio que
nos aporta informacidn necesaria para su diagnéstico. La resonancia magnética (RM)
cardiaca es otra herramienta de diagnostico muy Gtil en los paciente en los que tienen
presentacion atipica, ademas permite descartar otras patologias mas prevalentes (Vasquez-
Rodriguez et al., 2021).



Debido a la baja prevalencia de esta enfermedad, en la actualidad no existe una guia o
consenso internacional sobre el manejo especifico de esta patologia, por lo que hasta la
actualidad el manejo se basa en las guias de manejo de insuficiencia cardiaca, como el uso de
diuréticos en fase descompensada, bloqueo neurohormonal, antagonistas del sistema renina-
angiotensina-aldosterona, betabloqueantes, iISGLT?2 para la fase cronica: no obstante, se debe
tener en cuenta que estas recomendaciones estan basadas en estudios donde no tomaron en
cuenta pacientes con esta patologia. La cirugia suele estar indicada en fases avanzadas de la
enfermedad donde el componente restrictivo es importante con respuesta refractaria al
tratamiento clinico. (A. O. Mocumbi et al., 2019).

Esta brecha de conocimiento justifica la pertinencia del presente estudio ya que aporta
datos y evidencia cientifica actual las cuales van a guiar al clinico a reducir el subdiagnéstico
de esta patologia y a un manejo mas preciso y dirigido con el fin de mejorar el prondstico de

estos pacientes.

JUSTIFICACION

El estudio de endomiocardiofibrosis es una miocardiopatia restrictiva infrecuente que
continla siendo una entidad subdiagnosticada, en parte por la inespecificidad de sus
manifestaciones clinicas y por la falta de acceso a herramientas diagnosticas avanzadas, ya
que en el pais no todos los centros cuentan con métodos de diagndsticos como la resonancia
magnética cardiaca (RM). Las consecuencias clinicas suelen ser graves, e incluso fatales en
muchos de los casos. Estas consecuencias clinicas, sumadas a su diagnostico tardio o erroneo,
refuerzan la necesidad de conocer mas a fondo sus caracteristicas y comportamiento en cada
contexto local. Tras la disponibilidad de métodos diagnosticos mas sofisticados como la
Resonancia magnética cardiaca, se ha permitido diagnosticar enfermedades raras como la
EMF.

Actualmente se dispone de pocos casos confirmados en el pais. Esta situacion
representa una oportunidad valiosa para generar evidencia cientifica nacional que contribuya
a la literatura internacional y, sobre todo, a mejorar el diagnéstico precoz y el abordaje clinico
de esta enfermedad en nuestro medio. Por lo tanto realizar este estudio permitira visibilizar
una entidad frecuentemente omitida, fortalecer el conocimiento entre los profesionales de la
salud y, potencialmente, servir como base para investigaciones metacéntricas mas amplias en

el futuro.



PROBLEMA DE INVESTIGACION

La endomiocardiofibrosis (EMF) es una miocardiopatia restrictiva infrecuente que se
caracteriza por presentar fibrosis del endocardio que afecta predominantemente los
segmentos apicales de ambos ventriculos. Aunque su etiologia no esta completamente
definida, se cree que pueden estar implicados varios factores como inflamacién,
hipereosinofilia, predisposicion genética y condiciones socioecondmicas, especialmente
zonas tropicales. Clinicamente puede progresar a etapas avanzadas de la insuficiencia
cardiaca con un prondstico pobre. El diagnostico de EMF es complejo y tardio. Si bien la
ecocardiografia sigue siendo la herramienta diagnostica inicial, la Resonancia Magnética ha
demostrado un alto valor para la caracterizacion tisular permitiendo identificar el patron
tipico de la EMF.

La epidemiologia y caracteristicas clinicas estan mayormente descritas en regiones
tropicales africanas y en menor medida en paises de Latinoameérica, sin embargo a nivel local
existen muy pocos datos de publicaciones en Ecuador. En el Hospital de Especialidades
Eugenio Espejo solo en los ultimos afios se han confirmado cuatro casos mediante
ecocardiografia y resonancia magnética. Esto impide conocer el perfil clinico local de la
enfermedad y dificulta la deteccion y manejo precoz. Por lo que un estudio de este tipo
resulta relevante para la generacién de informacion que sirva como una base para futuros

estudios a nivel local.

OBJETIVOS

Objetivo general

Describir las caracteristicas clinicas, hallazgos imagenoldgicos, tratamiento y
evolucidn del caso confirmado de endomiocardiofibrosis diagnosticado en el Hospital de
Especialidades Eugenio Espejo.

Obijetivos especificos

1. Describir los hallazgos ecocardiograficos y de resonancia magnética cardiaca
asociados a EMF.

2. Detallar las estrategias terapéuticas empleadas (médicas y/o quirdrgicas) y su

indicacion.



3. Analizar la evolucidn clinica tras el diagnéstico y tratamiento instaurado.
4. Realizar una revision de la literatura cientifica actualizada sobre los métodos

diagndsticos y las estrategias de manejo de la endomiocardiofibrosis.



DESCRIPCCION DEL CASO CLINICO.
Resumen del Caso

Se describe el caso de un paciente masculino de 47 afios, derivado en 2022 por
sospecha de proceso linfoproliferativo, el cual recibi6 tratamiento previo con corticosteroides
e hidroxiurea con respuesta clinica parcial. Ante persistencia de la sintomatologia, se
realizaron estudios complementarios confirmando sindrome hipereosinofilico (SHE) de linaje
mieloide. El diagndstico etioldgico se establecié mediante la identificacion de la mutacion
FIP1L1-PDGFRA a través de estudios de genética molecular realizados en una muestra de
aspirado de médula ésea. Como consecuencia de la hipereosinofilia, el paciente desarrolld
una miocardiopatia restrictiva tipo Endomiocardiofibrosis con afectacion biventricular.

Clinicamente, el paciente presentd una evolucion cronica de falla cardiaca con ascitis
desproporcionada, logrando estabilidad tras el manejo multidisciplinario entre Hematologia y
Cardiologia con el uso de inhibidores de la tirosina quinasa (Imatinib), logrando la estabilidad
hemodinamica y la remision molecular de la patologia de base. Al momento se mantiene en

seguimiento ambulatorio por cardiologia.

Anamnesis y Antecedentes clinicos

Datos de filiacion y exposicion

Paciente masculino de 47 afios, nacido y residente actual en Riobamba, sin embargo
por 15 afios vivio en la provincia de Pastaza (Puyo). Etnia mestizo, nivel de instruccion
secundaria. Nivel socioecondémico bajo. Su ocupacién como conductor de transporte pesado
implica una exposicion crdnica a factores ambientales de la regién amazonica. Se reporta el
antecedente de la madre de diabetes mellitus no insulinodependiente, no se reportan

antecedentes familiares de cardiopatias ni enfermedades reumatoldgicas o hematoldgicas.

Antecedentes patologicos personales

Sindrome hipereosinofilico diagnosticado hace aproximadamente 5 afios tras el
hallazgo de leucocitosis marcada y eosinofilia persistente. El estudio citogenético confirmé la
mutacion del gen de fusion FIP1L1-PDGFRA, clasificandolo como una neoplasia mieloide
con eosinofilia.

Manejo hematoldgico Recibe tratamiento crénico con Imatinib 400 mg/dia, logrando
remision hematoldgica, aunque las secuelas fibroticas cardiacas persistieron tras el

diagndstico tardio de la afectacion miocardica.



Factores de Riesgo

Debido a su procedencia de una zona tropical como la amazonia ecuatoriana, se
considero la posibilidad de exposicion a agentes infecciosos como parasitosis (helmintiasis) y
factores nutricionales propios de la region como posibles coadyuvantes en la inflamacién
endocérdica inicial, sumados a la citotoxicidad directa de las proteinas eosinofilica. Refiere
consumo ocasional de alcohol, Niega consumo de drogas.

Enfermedad Actual

El cuadro clinico se caracteriza por una evolucion de aproximadamente 4 a 5 afios.
Inicié con sintomas inespecificos como ictericia leve, pérdida de peso y distension
abdominal. Progresivamente, el paciente desarrollé signos de insuficiencia cardiaca
congestiva con predominio de falla derecha:

Aumento del perimetro abdominal secundario a ascitis cronica de dificil manejo.

Disnea de esfuerzo que progreso de clase funcional NYHA I a NYHA 111 en los
ultimos meses.

Ortopnea ocasional y fatiga extrema, relacionadas con el bajo gasto cardiaco propio
del patrdn restrictivo.

Examen Fisico

Al examen fisico realizado en la unidad de Cardiologia, los hallazgos mas relevantes
fueron:

Estado General: Paciente vigil, orientado, con marcada distension abdominal.

Signos Vitales: Estabilidad hemodinamica (PA 116/60 mmHg), frecuencia cardiaca
90 Ipm, con tendencia a la taquicardia refleja.

Cuello: Ingurgitacion yugular grado 11 con colapso inspiratorio ausente (Signo de
Kussmaul clinico).

Torax: Apex desplazado a 5to espacio intercostal, linea axilar anterior. Ruidos
cardiacos ritmicos. Se ausculta un soplo holosistolico grado 111/V1 en foco mitral con
irradiacion a la axila, compatible con insuficiencia mitral por restriccién del aparato valvular.

Abdomen: Globoso, tenso, con onda ascitica positiva. Hepatomegalia palpable a 3 cm
bajo el reborde costal, de consistencia firme (higado congestivo) y presencia de masa que
protruye en region umbilical compatible con antecedente de hernia umbilical.

Extremidades: Simétricas, presencia de edema con févea grado | en miembros

inferiores, desproporcionadamente leve en comparacion con la magnitud de la ascitis (signo



clasico de EMF derecha).

Exdmenes Complementarios

Citometria Hemética e Hipereosinofilia

Dada la patologia hematoldgica de base del paciente (Sindrome Hipereosinofilico con
mutacion FIP1L1-PDGFRA), el hemograma revel6 una leucocitosis marcada con una
hipereosinofilia persistente (conteo absoluto superior a 10,000 eosinofilos/uL). Este hallazgo
es el precursor fisiopatologico de la degranulacién de proteinas basicas citotdxicas en el
endocardio.

Biomarcadores Cardiacos y Serositis

NT-proBNP (1017 pg/mL): Refleja una elevacion significativa de los péptidos
natriuréticos, confirmando la presencia de disfuncidn ventricular y estrés parietal debido a las
elevadas presiones de llenado del patrén restrictivo.

CA-125 (313 U/mL): Este marcador mostré una elevacion desproporcionada. En
cardiologia, su valor correlaciona con la inflamacién de las membranas serosas y congestion
extravascular, orientando a grado de severidad de la ascitis y el derrame pleural en este
paciente.

Bioquimica y Funcion Organica

Se observod una alteracion en las pruebas de funcidn hepatica (patron congestivo con
discreta elevacion de transaminasas Yy bilirrubinas), consistente con el higado de estasis
documentado. La funcion renal se mantuvo en rangos estables a pesar de encontrarse en
manejo diurético, tampoco se observaron alteraciones electroliticas.

Radiografia de Torax.

En el estudio radiol6gico inicial se observo una silueta cardiaca con una configuracion
caracteristica: Cardiomegalia Leve: Con un indice cardiotoracico incrementado, a expensas
principalmente de una dilatacion de ambas auriculas. Signos de congestion: Se evidencio una
redistribucion de flujo hacia los campos superiores Campos pulmonares: Sin presencia de
procesos consolidativos agudos.

Electrocardiograma (EKG)

El trazado de 12 derivaciones mostré hallazgos sugerentes de remodelado estructural
severo y sobrecarga de presion: ritmo sinusal con tendencia a la taquicardia compensatoria,

eje conservado y presencia de P-pulmonale (picuda en precordiales derechas), reflejando la
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dilatacion auricular. Se observo microvoltaje del complejo QRS en las derivaciones de los
miembros, lo cual es frecuente cuando existe fibrosis endocérdica densa o derrame
pericéardico asociado. No se observaron alteraciones de la repolarizacion.

Ecocardiograma Doppler

Este estudio fue la primera herramienta confirmatoria del patron restrictivo. Los
hallazgos més destacados fueron:

Morfologia cavitaria: Ventriculos de tamafio normal pero con obliteracién apical
parcial. Las auriculas presentaban una dilatacion importante (Al 36 mL/m?).

Aparato Valvular: Engrosamiento difuso de los velos de la valvula mitral, con un
mecanismo de anclaje (tethering) del velo posterior que limitaba su aperturay cierre,
resultando en una insuficiencia mitral moderada (OER 0.3 cm). Dilatacion del anillo 4.3cm.
La valvula tricuspide presunto una regurgitacion ligera.

Hemodinamia: EI Doppler mostro un patron de llenado ventricular restrictivo
(Relacion E/A > 2). Se calculo una Presion Sistolica de la Arteria Pulmonar (PSAP) de 70
mmHg, indicativa de hipertensién pulmonar severa de origen poscapilar, vena cava inferior
dilatada con ausencia de colapso inspiratorio, estimando una presion a nivel de la auricula
derecha mayor de 15mmHg. El eco pulmonar mostro ademas lineas B anteriores y
posteriores, lo que se interpreta como signos de congestion.

Tomografia Computarizada Cardiaca (TAC) Multimodal

El estudio tomografico fue determinante para evaluar tanto el compromiso estructural
cardiaco como las repercusiones sistémicas de la enfermedad.

A. Hallazgos Cardiotoracicos (Angio-TC Coronaria/Cardiaca):

Obliteracion Cavitaria: Se identificé material con densidad de 53 UH que ocupa el
apex del ventriculo derecho, compatible con fibrosis endomiocardica y la presencia de un
trombo organizado.

Engrosamiento Endocéardico: Presencia de placas de tejido fibroso > 2 mm de espesor
localizadas en el subendocardio de las paredes libres ventriculares. Ademas se observo
Parches endomiocardicos < 1mm afectando a mas de una pared ventricular.

Remodelado Auricular: Dilatacion aneurismatica de ambas auriculas, con un volumen
significativamente mayor en la auricula izquierda, lo que confirma la cronicidad del patrén
restrictivo.

Hallazgos Abdominales (TAC de Abdomen y Pelvis):

Hepatomegalia y Esplenomegalia: Se evidencié un aumento difuso del tamafio

hepético con bordes romos y distensidn de las venas suprahepaticas, signo inequivoco de
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congestion pasiva cronica ("higado de estasis"). La esplenomegalia asociada sugiere un
componente de hipertension portal retrograda.

Ascitis a Gran Tension: Presencia de abundante liquido libre en los cuatro cuadrantes
y espacio de Morison, que desplaza las asas intestinales medialmente.

Alteraciones Vasculares: Dilatacion de la vena cava inferior con pérdida del colapso
fisiologico, reflejando presiones de llenado derechas extremadamente elevadas.

Estudio del Liquido Ascitico (Paracentesis)

Dada la magnitud de la distension abdominal, se realizé un estudio del liquido ascitico
para diferencial con patologia primaria hepaética:

Citoquimico: El anélisis revel6 un gradiente de albimina suero-ascitis (GASA)
compatible con hipertension portal de origen cardiogénico (GASA > 1.1 g/dL).

Aspecto: Liquido cetrino, trasudado, con recuento celular bajo, descartando procesos
infecciosos (peritonitis bacteriana espontanea) o neoplasicos primarios en el momento del
estudio.

Resonancia Magnética Cardiaca

El estudio de resonancia magnética cardiaca constituye el estandar de referencia en
este caso, permitiendo una caracterizacion tisular precisa del miocardio y el endocardio. Los
principales hallazgos se describen a continuacion:

Morfologia y Funcion: Se observa una marcada dilatacion de ambas auriculas en
contraste con ventriculos de volumenes conservados pero con obliteracion de los apex
ventriculares, predominantemente el derecho. La fraccidn de eyeccion se encuentra
preservada (53%), pero con un colapso diastolico evidente.

Caracterizacion Tisular (Realce Tardio de Gadolinio - RTG): Se identifica un patrén
de realce tardio subendocardico lineal y circunferencial que afecta los segmentos apicales y
las vias de entrada. Este hallazgo es patognomonico de fibrosis endomiocardica, incluso se
aprecia el signo de la” W'

Componente Trombético: En las secuencias de realce tardio precoz, se confirma la
presencia de material hipointenso compatible con trombos murales organizados sobre las

placas de fibrosis en el apex del ventriculo derecho.

Manejo Terapéutico y Evolucion Clinica

El abordaje del paciente fue multidisciplinario, involucrando a los servicios de

Cardiologia y Hematologia, con el objetivo de controlar la progresion de la fibrosis y
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estabilizar la falla cardiaca restrictiva.

Tratamiento de la Patologia de Base (Hematoldgico)

Dado que la endomiocardiofibrosis en este paciente es secundaria a un Sindrome
Hipereosinofilico con mutacion positiva del gen de fusion FIP1L1-PDGFRA, el pilar del
tratamiento etiologico fue el uso de un Inhibidor de la Tirosina Quinasa como el Imatinib a
dosis de 400 mg via oral cada dia. Este farmaco fue administrado desde que se confirmo el
diagndstico, el cual ha demostrado una respuesta citogenética y molecular profunda en
pacientes con esta mutacion especifica, logrando la normalizacion de los recuentos de
eosinofilos y deteniendo la degranulacion de proteinas tdxicas que afectan al musculo
cardiaco.

Manejo de la Insuficiencia Cardiaca y Congestion

El enfoque se centro en la gestion de la precarga y el control de la congestion
sistémica refractaria, por lo que la terapia indicada fue la siguiente:

Terapia Diurética Agresiva: Uso de diuréticos de asa (furosemida) intravenosa
inicialmente, con posterior transicion a via oral, combinada con antagonistas de los receptores
de mineralocorticoides como la espironolactona.

Bloqueo neurohormonal: Se inicio terapia con IECA/ARA 11 y betabloqueante en
dosis tituladas, con el fin de reducir el estrés parietal, mejorar la distensibilidad ventricular
remanente y mejorar la respuesta ante la taquicardia con la que ingreso el paciente.

Control de la ascitis: Se realizaron procedimientos de paracentesis evacuadora para
aliviar la presion intraabdominal y mejorar la mecanica ventilatoria, seguidos de una
monitorizacion estrecha de los niveles de albimina y electrolitos.

Prevencion de complicaciones tromboembodlicas

Debido a la presencia documentada de obliteracion apical y la presencia de trombos
organizados en el ventriculo derecho (asi como el riesgo inherente de la dilatacion
biauricular), se instauro:

Anticoagulacion parenteral durante su hospitalizacién con uso de HBPM, buscando

prevenir eventos embolicos sistémicos y la progresion del material trombotico intracavitario.
Evolucion y Seguimiento Clinico
Durante su estancia hospitalaria, el monitoreo electrocardiografico permitié identificar

un ritmo de Fibrilacion Auricular con respuesta ventricular adecuada. Este hallazgo es

consistente con el remodelado estructural y la dilatacion biauricular severa (“auriculas
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gigantes™) observada en los estudios de imagen, factores que predisponen a la
desorganizacion eléctrica del miocardio auricular.

Debido a la coexistencia de FA y el alto riesgo tromboembdlico inherente a la
miocardiopatia restrictiva (potenciado por la presencia de material trombdtico apical
documentado en la Angio-TC), se decidié mantener un esquema de anticoagulacion oral de
forma ambulatoria con anticoagulantes orales directos (ACOD).

Durante el seguimiento se determind que se trata de FA de tipo paroxistico, el
paciente ha mantenido una respuesta clinica favorable bajo el esquema de control de
frecuencia y optimizacion de la precarga, logrando una estabilidad hemodinamica que ha
permitido su transicion al seguimiento por consulta externa, donde se ha mantenido en clase
funcional NYHA I-11 con un estado euvolémico sin alteracion hidroelectrolitica ni nueva

elevacion de marcadores de congestion.
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MARCO TEORICO
Antecedentes

La endomiocardiofibrosis, también conocida como enfermedad de Davies, fue
descrita por primera vez en Uganda en el afio 1948 por el patdlogo Jack Davies, quien realiz6
la descripcion formal de una nueva miocardiopatia restrictiva (Davies. 1948.). Sin embargo,
previamente, Wilhelm Loeffler en 1936 fue quien describid la relacion entre hipereosinofilia
y fibrosis ventricular a largo plazo tras realizar una autopsia cardiaca (Vindas. et al . 2022),
mientras que Arthur Williams en 1938 report6 hallazgos de tejido fibrético endocardio en
muestras post-mortem en Uganda.

Posteriormente, se identificaron focos endémicos en regiones tropicales y
subtropicales de Africa, Asia y América del Sur, entre ellos los paises que han reportado la
mayor cantidad de series estan Mozambique, Uganda, la costa de Kerala en la India y China
(Grimaldi, 2016). Los reportes descritos a nivel regional surgieron en la década de 1960,
destacando series de casos en Brasil y Colombia, y con ello de determino que la
endomiocaridofibrosis no era una enfermedad exclusiva del de Africa subsahariana, sino que
presentaba una distribucion global en el cinturon intertropical (Scatularo et al., 2021).

El estudio de esta enfermedad desde sus inicios no fue facil, ya que las designaciones
de la endomiocardiofibrosis han sido cambiantes, incluyendo enfermedad endomiocardica
tropical, Endocarditis parietal fibroblastica, Fibrosis endocardica, Endocarditis constrictiva,
Fibroelastosis endocardica, e incluso como Corazon de Africa. Fueron tantas las
designaciones; sin embargo, endomiocardiofibrosis es el término que mejor que la describe y
es el mas ampliamente utilizado. En 1965 la Organizacion Mundial de la Salud la clasifico
como una cardiomiopatia restrictiva. (A. O. Mocumbi et al., 2019; World Health
Organization., 1965).
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Epidemiologia

Tras su diagndstico hace mas de 70 afios, se han reportado mas de 2400 casos hasta la
actualidad y se estima que en la actualidad la endomiocardiofibrosis afecta alrededor de 10 a
12 millones de personas en el mundo, consoliddndose como una de las miocardiopatias
restrictivas mas frecuentes en las regiones tropicales y subtropicales que se encuentran en
vias de desarrollo de Africa, Asia y América del Sur (Sliwa et al., 2023; Vasquez-Rodriguez
et al., 2021). La mayoria de casos reportados del continente Africano provienen de Uganda,
Nigeria Costa de Marfil Mozambique y Egipto, sin embargo cada vez son mas los paises de
este territorio que han reportado casos, lo que denota que la enfermedad se encuentra
distribuida a lo largo del continente (A. O. H. Mocumbi, 2014).

La mayor prevalencia de Endomiocardiofibrosis se encuentra en las regiones en el
cinturdn intertropical, con focos de alta prevalencia en Africa Subsahariana, presentandose
hasta el 20% de las hospitalizaciones por insuficiencia cardiaca en una poblacion rural de
Mozambique y del cual derivaron los criterios ecocardiograficos de Mocumbi, pudiendo
detectar la afectacion en estadios tempranos (Adhikari et al., 2025; A. O. Mocumbi et al.,
2008).

También se ha visto que la incidencia de casos detectados por region ha disminuido
en relacion a publicaciones previas. Esta el estado de Kerala en India, que presenta una
disminucidn de casos en los ultimos 30 afios probablemente atribuidos a condiciones sociales
como disminucidn de la desnutricion en nifios, procesos infecciosos, parasitosis asociadas a
eosinofilia y mejoras en la condiciones de vivienda (A. O. Mocumbi et al., 2025).

A nivel regional la evidencia es un poco mas limitada, la evidencia proviene de
reportes de casos en su mayoria de Brasil, mas precisamente el estado de Bahia, considerado
como un punto caliente de la enfermedad. También se ha reportado evidencia proveniente de
Venezuela y Colombia, en el cual se reportaron casos provenientes de Bogota en el que la
principal caracteristica de presentacion fue la afectacion aislada de ventriculo izquierdo, a
diferencia de las presentaciones biventriculares caracteristicas de cohortes de Africa (Duraes
et al., 2020; Vasquez-Rodriguez et al., 2021).

Aunque historicamente la edad de presentacion ha sido en edades pediatricas, la
evidencia reciente destaca dos picos de presentacion, uno a la edad de 10 afios y el otro pico a
los 30 afios de edad. La distribucion geogréfica por sexo varia de acuerdo a la region, siendo
predominante la afectacion en mujeres en Uganda, mientras que existe una mayor afectacion

de hombres en los paises de Mozambique y Nigeria. Estas variaciones de presentacion
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reafirman la sospecha de que no solo de trata de una afectacion Unica, sino que existen varios

factores que intervienen en esta patologia (Adhikari et al., 2025; Scatularo et al., 2021).

Etiologia

La etiologia de endomiocardiofibrosis sigue siendo un campo muy limitado y
desconocido hasta la actualidad, a pesar ser una patologia establecida desde hace mucho
tiempo. Una de las posibles razones de la poca certeza de su etiologia es que en la mayoria de
los pacientes el diagnostico se establece en estadios tardios de la enfermedad con afectaciones
multiorganicas (Khalil, 2020).

Hay muchas etiologias teorizadas para los EMF, pero la causa exacta y el mecanismo
siguen sin estar claros; sin embargo, la evidencia actual apoya un modelo multifactorial en el
que factores nutricionales, procesos infecciosos (sobre todo parasitarios), asociados a una
respuesta inmunologica aumentada con sobre expresion de eosinofilos, condiciones
demogréficas, factores sociales como precariedad en aquellos con predisposicion genética
establecida (A. O. Mocumbi et al., 2025).

Una de las hipoétesis dietéticas es la relacion que existe en poblaciones rurales con
condiciones socioeconomicas desfavorables, lo que les ha llevado a una dieta deficiente en
proteinas y rica en carbohidratos. Uno de los principales componentes de esta dieta es el
consumo habitual de Yuca o Mandioca (Manihot esculenta). Este tubérculo cosechado en las
mismas areas rurales, contiene glucosidos ciandgenos, principalmente Linamarina, las cuales
se liberan cuando no se procesa adecuadamente, lo cual resulta en la liberacion de cianuro.
Esto, sumado a una dieta baja en proteinas y aminoacidos como la metionina o cisteina,
conlleva a una inadecuada deplecidn de sustratos de detoxificacién, causando toxicidad
sistémica, dafo tisular multiorganico, incluyendo el miocito. La exposicion crénica a estos
toxicos y el estrés oxidativo que esto ocasiona, conllevan a una lesion cronica en los tejidos
con deposito de colageno y fibrosis (Grimaldi, 2016; Sliwa & Viljoe, 2023).

Las caracteristicas fenotipicas que comparten las lesiones por EMF con enfermedad
carcinoide del corazén y sobre todo endocarditis de Loffler sugieren la intima relacion entre
la toxicidad por eosinofilia o serotonina (Duraes et al., 2020). Existen hipétesis en el que la
endocarditis Loffler es la misma EMF; sin embargo, se trata de dos entidades diferentes que
forman parte de un continuo fisiopatoldgico. La endocarditis de Loffler se refiere a la fase
aguda o subaguda de dafio endomiocardico inducido por infiltracion de eosinéfilos,

caracterizada por necrosis miocardica y formacion de trombos, generalmente en el contexto
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de un sindrome hipereosinofilico. Si la agresion eosinofilica persiste, evoluciona hacia una
fase cronica de fibrosis endomiocardica, conocida como endomiocardiofibrosis, que se
manifiesta clinicamente como una miocardiopatia restrictiva (Bozkurt et al., 2016; Soares
et al., 2023).

Las infecciones parasitarias, particularmente aquellas causadas por helmintos como
las filarias, desempefian un papel critico en la génesis de la endomiocardiofibrosis. El
mecanismo fisiopatoldgico consiste en la induccion de una respuesta de hipereosinofilia
persistente, cuya afeccion actlla como un desencadenante lesivo endotelial cronico. Esto es
mas comun en area precarias de regiones de Africa y Sudamérica ya que un estado de
inmunodeficiencia causado por desnutricidn y déficit proteico puede exacerbar la respuesta
inmune (Lipshultz et al., 20191; Sliwa & Viljoe, 2023).

Otra de las teorias propuestas se fundamenta en la asociacion entre la
hipomagnesemia crénica y la exposicion ambiental a metales pesados, ya que desempefian
funciones esenciales en la homeostasis cardiovascular, manteniendo una funcion endotelial
adecuada. La relacion se debe al hallazgo de un déficit de este elemento en zonas de alta
prevalencia de endomiocardiofibrosis y valores de cerio elevado, presente en la tierra de estas
zonas endémicas, lo que sugiere un mecanismo de toxicidad sinérgica. Aunque la literatura
actual no ha establecido la hipomagnesemia como un factor causal aislado, se postula que
acta como un componente dentro de un espectro multifactorial que conlleva al dafio
cardiaco (Khalil, 2020; A. O. Mocumbi et al., 2025).

La genética es un factor potencial debido a la agrupacion étnica, pero es dificil
determinar las exposiciones ambientales compartidas que confunden y que se cree que
desempefian un papel en el desarrollo de Endomiocardiofibrosis. Hasta la actualidad, los
nicos trabajos publicados que identificaron la asociacion genética es el trabajo de Mocumbi
(A. O. Mocumbi et al., 2019), que evidencio alteracion de HLA-B58 en poblacién de
Mozambique y HLA-A02:02 en Uganda; sin embargo, no se ha publicado evidencia en

relacion a analisis gendmico en cohortes comunitarias prospectivas (Adhikari et al., 2025).

Fisiopatologia

La principal caracteristica de la endomiocardiofibrosis es el reemplazo del endocardio
por tejido fibroso que conduce a una cardiomiopatia de tipo restrictivo. En la historia natural
del desarrollo de la endomiocardiofibrosis se debe destacar su comportamiento progresivo en

el que se han descrito tres estadios de la enfermedad.



18

La primera etapa de la enfermedad se caracteriza por hipereosinofilia secundaria a
infecciones parasitarias, trastornos autoinmunes o deficiencias nutricionales. Los eosinéfilos
liberan mediadores citotéxicos como la proteina basica mayor y la peroxidasa eosinofilica;
estos se unen a la trombomodulina endotelial, los cuales conducen necrosis endomiocéardica
y subendocardica. A esta etapa se la Ilama necrosante o también se la conoce como
inflamatoria, compartiendo caracteristicas similares a la miocarditis (Soares et al., 2023).

Posteriormente, en la fase trombotica, siendo la fase intermedia o de transicién, ya
contempla un riesgo importante al paciente sobre todo para desarrollo de eventos
tromboembdlicos y se caracteriza por la presencia de dep6sito de colageno y trombos murales
extensos, principalmente en apex y en regiones subvalvulares del ventriculo afectado.

Finalmente, en la fase fibrotica, existe una proliferacion de fibroblastos inducida por
el mismo proceso inflamatorio, mediado por el factor de crecimiento tipo B e interleucina B
que va a provocar fibrosis tisular focal o difusa en el miocardio. Existe, ademas deposito de
colégeno, especialmente de tipo 1, todo esto conlleva a una pérdida de distensibilidad y
rigidez miocardica, elevando las presiones de llenado presentandose en los estudios con
disfuncidn diastolica, dilatacion de auriculas y presencia de fibrilacion auricular. El deposito
de colageno puede extenderse a nivel de los aparatos valvulares, afectando las cuerdas
tendinosas, musculos papilares, ocasionando insuficiencia valvular funcional de las valvulas
auriculoventriculares por restriccién del movimiento (mecanismo tipo I11b de Carpentier)
(Duraes et al., 2020; A. O. Mocumbi et al., 2019; Vindas. et al . 2022).

En algunos reportes de casos se ha visto que existe superposicion de las etapas en las
que coexisten fibrosis con presencia de trombo interventricular, reduccion del volumen de

precarga y aumentando la congestion retrograda ( Vindas. et al . 2022).
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Fibrosis del endocardio y miocardio
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Adaptado de (Lungu & Dujawara, 2023).

Manifestaciones clinicas

Las manifestaciones clinicas de los pacientes con endomiocardiofibrosis es muy
diversa y depende de la extension de la enfermedad y del tipo de afectacion, si es
biventricular o se limita a una sola cavidad ventricular.

En la fase aguda la endomiocardiofibrosis se presenta como un sindrome febril que se
acompafia de sintomas generales e inespecificos escalofrios, disnea, prurito, edema

periorbitario. También se caracteriza por presentar signos clinicos de congestion retrograda,
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como ingurgitacion yugular, ascitis desproporcionada, hepatoesplenomegalia y edema
discreto. La mitad de los pacientes presenta ascitis con caracteristicas de liquido exudativo,
rico en linfocitos la cual se asocia a peor prondstico (Scatularo et al., 2021).

En esta etapa también se pueden presentar signos clinicos de pancarditis como
derrame pericardico, edema miocardico, necrosis subendocérdica con infiltracion eosinofilica
y vasculitis. En esta etapa la endomiocardiofibrosis puede tomar dos cursos distintos con
complicaciones y prondsticos distintos: en algunos pacientes puede progresar rapidamente a
epatas avanzadas conduciendo a una insuficiencia cardiaca restrictiva avanzada y llevar a la
muerte; en otros casos, puede hacer una transicién a un fase asintomatica y de reposo que
puede persistir por un tiempo prolongado (de Carvalho & Azevedo, 2020).

En la fase crdnica existen dos complicaciones principales: La principal que es la
restriccion ventricular ocasionada por el deposito de fibrosis a nivel endomiocardico,
reduciendo el tamafio de la cavidad afectada, lo cual dificulta el llenado adecuado dando
como resultado una fisiologia restrictiva. La otra complicacion que se presenta en estos
pacientes es la regurgitacion valvular debido a la fibrosis del aparato subvalvular como los
musculos papilares, cuerdas tendinosas e incluso depdsito de fibrosis a nivel de la valvula
tricuspide o mitral, lo que conduce a una regurgitacion auriculoventricular importante. Por lo
tanto, estas consecuencias llevan a una reduccion del gasto cardiaco con aumento de las
presiones venosas sistémicas y pulmonares.

Esta disminucién del gasto cardiaco produce en los pacientes caquexia, retraso en el
crecimiento, atrofia testicular y falta de desarrollo de caracteristicas sexuales secundarias
cuando la afectacion es en la infancia. También se han descrito caracteristicas que no pueden
ser completamente explicadas como acropaquias, cianosis central y edema pedio
desproporcional a la ascitis.

Los pacientes suelen acudir a la atencién médica en una etapa avanzada, caracterizada
por un cuadro clinico complejo que incluye insuficiencia cardiaca progresiva, regurgitacion
de la valvula auriculoventricular, arritmias, accidente cerebrovascular, shock circulatorio,
disfuncién multiorganica y grandes derrames serosos como peritoneal, pleural y pericardico
(de Carvalho & Azevedo, 2020; A. O. Mocumbi et al., 2025).

Hallazgos en examenes complementarios

Los resultados clinicos, de imagen y de laboratorio frecuentemente son numerosos y,

en muchos casos, inespecificos, ya que la naturaleza de estos hallazgos puede presentar
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variaciones significativas, dependiendo tanto del estadio de la enfermedad en el que se halle
el paciente al momento de la evaluacion, como de si el contexto geografico corresponde 0 no
a una zona endémica. Pudiendo presentar caracteristicas distintivas en un grupo poblacional o
de forma aislada.

A continuacién, se detallan los hallazgos tipicos en los exdmenes complementarios
mas relevantes:

Laboratorios: En pacientes afectados por endomiocardiofibrosis, los resultados de
laboratorio suelen ser inespecificos, y en la mayoria de los casos no se detecta evidencia de
infeccion o infestacion parasitaria. Un hallazgo recurrente es la hipereosinofilia severa; sin
embargo, esta solo se presenta en la etapa aguda. Ya en fases avanzadas es posible encontrar
hipoproteinemia con hipoalbuminemia. Los marcadores inflamatorios, como la velocidad de
sedimentacion globular y la proteina C reactiva, pueden estar elevados. Ademas, se ha
evidenciado que en fases tempranas interleucinas pueden estar elevadas, como IL-6 (A. O.
Mocumbi et al., 2019).

Es caracteristico que los derrames presenten un caracter exudativo, lo que implica que
su concentracion proteica es superior a la observada habitualmente en la insuficiencia
cardiaca derecha y un hallazgo tipico es un incremento en la celularidad, compuesta
fundamentalmente por linfocitos (A. O. H. Mocumbi, 2014).

Radiografia de Tdrax: las alteraciones que se presentan son sobre todo en como
consecuencia de la sobrecarga de volumen presentando cardiomegalia con dilatacion de la
auricula izquierda en grado importante. Otro de los hallazgos tipicos son los signos de
congestion pulmonar con patron de redistribucion de flujo, oligohemia pulmonar, lineas B de
Kerley infiltrados alveolares, derrame pleural y signos de calcificacion del contorno con
patrén tipico de pericarditis (Duraes et al., 2020).

Electrocardiograma: Los hallazgos electrocardiograficos caracteristicos en EMF
incluyen desvio del eje a la derecha, inversion de la onda T, especialmente en las
derivaciones del ventriculo afectado, y signos de hipertrofia ventricular, como voltaje
aumentado del QRS, aunque la hipertrofia suele ser de predominio apical y no global,
ademas, pueden observarse en casos avanzados la fragmentacion del QRS, presencia de
ondas Q patoldgicas y prolongacion del QRS, todos ellos asociados a fibrosis miocardica. La
fibrilacion auricular es un hallazgo comun en fases avanzadas por dilatacion de cavidades
auriculares. Otros hallazgos aungue menos comunes son la presentacion con ritmo
idioventricular y bloqueo auriculoventricular completo (Antoun et al., 2026).

Ecocardiograma: los estudios de ecocardiograma transtdracico y transesofagico son
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herramientas de diagndstico primordial en pacientes con sospecha de esta patologia ya que
las alteraciones evidenciadas pueden servir para establecer el diagnostico definitivo mediante
los criterios de Mocumbi. Sin embargo antes de mencionar estos criterios es esencial conocer
las diferentes caracteristicas de esta patologia

Entre los hallazgos caracteristicos se encuentran el engrosamiento del endocardio que
puede ser global o localizada segun la cavidad afectada pudiendo ser unilateral o afectar a
ambos ventriculos en diferentes segmentos siendo la afectacion a nivel apical la mas
frecuente. El ecocardiograma bidimensional puede mostrar inversion en el tamafio de las
cavidades con dilatacion de las auriculas y con obliteracion de los ventriculos y disfuncién
anular de las valvulas auriculoventriulares debido a la retraccion anular. Otra de las
caracteristicas es la presencia de trombos a nivel apical y esos pueden ser libres o murales,
junto con una contractilidad basal aumentada e hipoquinesia apical que contribuye a la
generacion de trombos ( Vindas. et al . 2022).

Como se mencion puede haber diferentes fenotipos de presentacién de FEM por
ecocardiograma: (Polito et al., 2020)

Tipo 1: limitada al apex.

Tipo 2: extension desde el 4pex hasta el musculo papilar posterior de la valvula mitral
o tricuspidea.

Tipo 3: fibrosis Unica de valvulas atrioventriculares.

Tipo 4: extension Unicamente del 4pex y de valvulas atrioventriculares.

Tipo 5: endocardiomiofibrosis dispersa.

La dilatacion severa de la auricula izquierda suele venir acompariado de insipiencia
tricuspidea denotando signos de hipertension pulmonar.

El uso de Doppler pulsado a nivel auriculoventrivular muestra un patron restrictivo
tipico de onda E alta y onda A pequefia con un tiempo de desaceleracion corto. En cambio el
uso de Doppler continuo muestra signos de regurgitacion de las valvas auriculoventriculares.
A nivel de las venas pulmonares también se ven signos de congestion retrograda con
inversién de laonda S y D y dilatacion de vena cava y venas suprahepaticas (Lungu &
Dujawara, 2023).

Diagnostico:

Debido a la naturaleza heterogénea y a menudo insidiosa de la endomiocardiofibrosis,
el diagndstico no puede basarse Unicamente en hallazgos aislados, sino en la integracion

sistematica de las alteraciones morfoldgicas y funcionales del corazén. En este contexto, el
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sistema de puntuacion propuesto por Mocumbi ha sido ampliamente aceptado y establecido

para confirmar la endomiocardiofibrosis, el cual permite estandarizar el diagnostico

ecocardiogréafico mediante una jerarquizacién de criterios mayores y menores.

Este score no solo facilita la identificacion de la patologia en entornos donde la

resonancia magnética puede no estar disponible, sino que también ofrece un lenguaje comdn

para clasificar la severidad de la obliteracion cavitaria. A continuacion, se detallan los

parametros y la puntuacion de los hallazgos que definen el diagnéstico definitivo, probable o

la ausencia de esta entidad:

Criterios diagnosticos de Mocumbi

Categoria

Criterios
Mayores

Criterios
Menores

Nota: La puntuacion de la disfuncion valvular se asigna segun la severidad de la

insuficiencia cardiaca. El diagnéstico definitivo se establece con 2 criterios mayores o 1

criterio mayor y 2 menores.
Adaptado de (A. O.

La interpretacion del Score de Mocumbi permite no solo confirmar el diagnostico,

Criterio
Placas endomiocéardicas > 2 mm de grosor

Parches endomiocardicos delgados (< 1 mm) que afecten
mas de una pared ventricular

Obliteracion del &pex ventricular derecho o izquierdo

Trombo o contraste espontaneo en ausencia de disfuncién
ventricular grave

Retraccidn del apex ventricular derecho

Disfuncién de las valvulas auriculoventriculares por
adhesién del aparato valvular a la pared

Parches endomiocéardicos delgados que afecten una pared
ventricular

Patron de flujo restrictivo a través de las valvulas mitral o
tricuspide

Apertura diastélica de la valvula pulmonar

Engrosamiento difuso de la valva anterior mitral

Dilatacion auricular con ventriculos de tamafio normal

Movimiento en M del tabique interventricular y pared
posterior plana

Aumento en la densidad de la banda moderadora y otras
bandas intraventriculares

Mocumbi et al., 2008).

Puntos

2
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sino también estratificar la severidad de la afeccidén segun el puntaje total obtenido:

Leve: Menos de 8 puntos.

Moderado: Entre 8 y 15 puntos.

Severo: Mas de 15 puntos.

Este sistema de puntuacidn es importante para reducir la variabilidad interobservador
y objetivar el grado de obliteracion de cavidades y compromiso valvular, facilitando asi la
toma de decisiones clinicas y quirdrgicas.

Resonancia magnética cardiaca, esta se ha consolidado como una herramienta de
imagen no invasiva muy avanzada que permite evaluacion de la anatomia, medicion de
volimenes y composicion tisular del corazon, ya que ofrece una resolucion superior y
precision diagnostica mayor en comparacion con el ecocardiograma, teniendo como su
caracteristica especial la caracterizacion de los tejidos, en particular el realce tardio con
gadolinio que permite visualizar y diferenciar entre fibrosis, inflamacion y trombos.

En el contexto de la endomiocardiofibrosis, el realce tardio con gadolinio es esencial
para el diagndstico asi como también para establecer un pronostico, ya que la presencia de
este a nivel subendocardica que se extiende desde las regiones subvalvulares hasta los apices
ventriculares, indica acumulacion de tejido fibroso, en un patron tipico en forma de “doble V*
correlacionandose fuertemente con el diagnostico de endomiocardiofibrosis. Si bien este
signo es muy indicativo de endomiocardiofibrosis, su sensibilidad y especificidad para
diferenciarla de otras miocardiopatias restrictivas ain requieren mayor validacion.

Existe evidencia de que la presencia de fibrosis predice la mortalidad de forma
independiente en los pacientes que padecen de esta enfermedad. Sin embargo los costos y
limitaciones del uso de este estudio siguen siendo altos, por lo que su uso sigue siendo
limitado a instituciones de tercer nivel de atencion (Adhikari et al., 2025; A. O. Mocumbi
et al., 2025).

Biopsia Endomiocardica

La biopsia endomiocardica sigue siendo una herramienta Util, a pesar de que Su uso se
haya limitado tras la implementacion de la resonancia magnética cardiaca, sirve en aquéllos
casos en que resulta dificil confirmar el diagndstico. La toma se realiza mediante cateterismo
cardiaco, especialmente para la biopsia por escision del endocardio. Los hallazgos
histolégicos de la FME muestran fibrosis reactiva y dep6sito de colageno tipo 1. El infarto
subendocérdico, la infiltracion de eosinéfilos en el miocardio superior y la formacién de
trombos son hallazgos comunes. Ademas, es frecuente encontrar infiltrados inflamatorios,

predominantemente con linfocitos, pero los infiltrados eosinofilicos intensos y la enfermedad



microvascular son inusuales (Khalil, 2020).

Aplica
Score

Pacientes con sospecha
de falla cardiaca
asintomaticos/sintomas
FAMILIARES de personas
con fibrosis
endomiocardica. )

Ecocardiograma
Transtoracico

valuar obliteracion

del apex ventricular y
dilatacién auricular
con ventriculos de

tamafio normal o

r Sistema de
de Mocumbi

Diagnostico
diferencial
(Miocardiopatia
dilatada, hipertrofica,
etc.).

Criterio

> 2 criterios mayores
o 1 criterio mayor y 2
menores.

de Gravedad:

v

Sl: Iniciar manejo

médico y/o
quirdrgico.

NO: Realizar

Resonancia
Magnética Cardiaca.

Diagnéstico
diferencial

Realce
subendocardico y
apariencia de 3 capas

25

NO:considerar
realizacion de biopsia
endomiocardica.

SI: Manejo médico
y/o quirurgico.

Algoritmo diagnostico propuesto para pacientes con sospecha de fibrosis

endomiocardica. Adaptado de (Ramirez-Ramos et al., 2021).



26

Diagnostico diferencial

El diagnostico diferencial de la endomiocardiofibrosis incluye diversas entidades que
pueden presentar un cuadro clinico, imagenolégico o hemodinamico de caracteristicas
similares y que puede llegar a ser confundido de acuerdo a la prevalencia de la zona en que se
presente, especialmente aquellas incluidas en el espectro de las miocardiopatias restrictivas y
enfermedades que afectan el endocardio, el miocardio o el pericardio.

La enfermedad de Loffler (Endocarditis de Loffler) es la entidad més estrechamente
relacionada con la endomiocardiofibrosis y a menudo se considera un espectro de la misma
patologia, asociada al sindrome hipereosinofilico; sin embargo, la endocarditis de Loffler se
refiere a la fase aguda o subaguda de dafio endomiocérdico inducido por infiltracién de
eosinofilos, caracterizada por necrosis miocardica y formacion de trombos, generalmente en
el contexto de un sindrome hipereosinofilico. Si la agresion eosinofilica persiste, evoluciona
hacia una fase cronica de fibrosis endomiocardica, conocida como endomiocardiofibrosis.
Incluso la literatura médica considera que ambas entidades forman parte de un continuo
fisiopatologico: la endocarditis de Loffler es la fase inicial (necrosis y trombosis), mientras
que la endomiocardiofibrosis es la fase final (fibrosis y remodelado desfavorable) (Bozkurt
et al., 2016).

Otra de las entidades que se debe descartar se encuentra la anomalia de Ebstein, la
cual es una rara condicion genética que se caracteriza por desplazamiento apical de la valvula
tricuspide, especialmente de la valva septal, provocando “auriculizacion™ del ventriculo
derecho y una insuficiencia tricuspidea importante y una clinica de congestion retrégrada
similar que puede llegar a ser malinterpretada como endomiocardiofibrosis sobre todo en
aquellas zonas de alta prevalencia.

Las miocardiopatias restrictivas sobre todo las de tipo infiltrativo como la
hemocromotosis, amioloidosis y sarcoidosis, asi como también las enfermedades de depdsito
todas ellas pueden causar restriccion al llenado ventricular, con dilatacién auricular, sin
embargo una caracteristica distintiva es que estas presentan infiltracion difusa a diferencia de
la endomiocardiofibrosis que es mas apical (Maia et al., 2016)

El uso combinado de la Ecocardiografia Doppler, la RMC con RTG y la evaluacion
clinica es fundamental para diferenciar la endomiocardiofibrosis de estas otras condiciones y

establecer un diagndstico preciso.

Grados de severidad:
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La gravedad de la endomiocardiofibrosis se evalla mediante la cuantificacion de
lesiones estructurales y hemodinamicas y se clasifican en cuatro grados segln los criterios
establecidos por Mocumbi et al., las cuales sirven como apoyo para la toma de decisiones de
manejo y determinan prondstico de acuerdo al grado de afectacion.

A continuacién se describe una tabla que resumen estos grados de severidad:

Clasificacion de severidad de la endomiocardiofibrosis:

GRADO CARACTERISTICAS

Fibrosis parcheada de cualquier ventriculo, engrosamiento difuso de los velos
| LEVE valvulares y patron de llenado ventricular restrictivo, sin otros cambios
estructurales.

Lesiones hiperdensas en el endocardio mural y valvular, obliteracién del apex

I : . . ! .
ventricular, trombos ventriculares y/o disfuncion valvular AV, en ausencia de

MODERADO deformacion/reduccion de la cavidad o disfuncion miocardica.
Fibrosis extensas y/o calcificacion con miocardio funcional visible debajo de la
Il SEVERO misma, reduccién del tamafio ventricular, dilatacion auricular severa y disfuncién
valvular AV.
Y Distorsién cardiaca y deformacién de la cavidad debido a fibrosis extensa o
AVANZADO calcificacion que afecta la contractilidad del miocardio y conduce a una

regurgitacion AV severa.

Adaptado de A. Mocumbi, 2024.

Factores de mal pronostico

La identificacion temprana de los factores de riesgo de mortalidad y progresion rapida
es crucial para guiar el manejo terapéutico de la Fibrosis Endomiocéardica. Los siguientes
marcadores se han establecido como indicadores de un curso desfavorable:

Factores de mal prondstico
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Factor de Mal
Prondstico

Descripcion

Clase Funcional
Avanzada (NYHA
"-1v)

La presencia de sintomas graves, incluso en reposo o con minimo esfuerzo, se
asocia directamente con una menor supervivencia a corto plazo.

Fibrilacion Auricular
(FA)

Refleja una dilatacion auricular significativa y un remodelado eléctrico
avanzado. Aumenta considerablemente el riesgo de complicaciones
tromboembdlicas y descompensacion de la insuficiencia cardiaca.

Ascitis Refractaria

Particularmente en la FEM ventricular derecha, indica presiones de llenado
cronicamente elevadas y es un signo de disfuncion hepética por congestion.

Grado 1V de
Mocumbi

Implica una distorsion anatomica grave, calcificacion extensa y deterioro
significativo de la funcion contractil del miocardio (fraccién de eyeccidn
reducida). Predice una respuesta limitada al tratamiento médico y un alto riesgo
quirurgico.

Derrame Pericardico
Persistente

Puede sefialar una actividad inflamatoria continua o una restriccion severa que
compromete la estabilidad hemodinamica del paciente.

Microvoltaje en el
ECG

Sugiere una sustitucion fibrosa extensa del miocardio, lo que se observa
tipicamente en los estadios terminales de la enfermedad.

Adaptado de Barretto et al., 1989.

Implicacion Terapéutica y Estratificacion del Riesgo

La presencia de estos indicadores es vital para la estratificacion del paciente y la

determinacion del momento 6ptimo para la intervencidn. Los pacientes con enfermedad en

estadios iniciales y escasos factores de riesgo pueden ser manejados con tratamiento médico

optimizado; sin embargo, aquellos que presentan predictores de mal pronéstico, como la FA

o el Grado 11 de Mocumbi, requieren una evaluacion prioritaria para la intervencién

quirtrgica (endocardiectomia). La meta es intervenir antes de que el dafio miocardico

progrese irreversiblemente hasta el Grado IV (A. O. Mocumbi, 2012).
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Tratamiento

El abordaje terapéutico de la endomiocardiofibrosis es complejo y debe
individualizarse segun la fase evolutiva de la enfermedad, la distribucion anatomica de la
fibrosis y el grado de compromiso hemodinamico resultante. Actualmente, no existe un
tratamiento farmacoldgico definitivo que revierta la fibrosis establecida, por lo que los
esquemas de tratamiento farmacoldgico son los indicados en las cardiopatias restrictivas y
prevencion de complicaciones. El tratamiento quirdrgico esta indicado en casos avanzados y

en muy pocos casos el trasplante cardiaco.

Tratamiento clinico

Actualmente, el tratamiento clinico para estos pacientes ha sido poco estudiado. No se
dispone de estudios clinicos aleatorizados que confirmen una mejora en la expectativa o
calidad de vida, ni que demuestren un efecto de remodelado inverso.

El uso de diuréticos es el pilar fundamental en el tratamiento para control de sintomas
debidos a la congestion venosa y sobrecarga de cavidades. Los diuréticos de asa como la
furosemida son los mas usados, sin embargo, encontrar la dosis 6ptima es complicado en
casos graves: si bien alivian la congestion pulmonar, el exceso de volumen sanguineo,
sobrecarga de volumen en cavidades y el derrame pericardico, también pueden provocar una
caida brusca del gasto cardiaco y alteracion hidroelectrolitica dificil de manejar. Mientras que
el uso de otros diuréticos como tiazida —like o esprinolactona son usados en caso de
resistencia a los diuréticos para aumentar la natriuresis e intervenir en el sistema renina,
angiotensina, aldosterona (Adhikari et al., 2025; A. O. Mocumbi et al., 2025).

El uso de antiarrimicos como betabloqueantes y digoxina es frecuente en estos
pacientes debido a la alta prevalencia de arrimias que se presentan como consecuencia directa
de la dilatacion auricular, fibrosis miocardica y sobrecarga de presion sostenida. Para su
manejo, a menudo se prefiere estrategia de control de frecuencia, mientras que las estrategias
enfocadas en restablecer el ritmo suelen ser limitadas debido a la alta probabilidad de recidiva
y al riesgo potencial de que causen nuevas arritmia. Asimismo, el riesgo de que estos
pacientes presente bloqueo auriculoventicular es alto, sobre todo en aquellos pacientes que
han cursado con endocardiectomia, por lo que estaria indicado el uso de dispositivos como
marcapasos definitivos; sin embargo, el uso de dispositivos como cardiodesfibrilador
implantable (CDI) ha sido muy poco reportado y, lamentablemente, no se dispone de datos

suficientes sobre su eficacia en las regiones donde esta enfermedad es endémica (Adhikari
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et al., 2025).

El manejo del riesgo de enfermedad tromboembdlica incluye el uso de
anticoagulantes como warfarina y &cido acetilsalicilico, aunque el uso de anticoagulantes
directos podria ofrecer ventajas sobre la warfarina ya que estos no requieren de controles
estrictos de INR, menor riesgo de dosis subterapeuticas, variabilidad por dieta y mayor
seguridad, su uso ha sido mas limitado. Estos tratamientos no se limitan Unicamente a las
fases agudas, sino que también suelen estar indicados en etapas avanzadas de la enfermedad
por el alto riesgo de formar trombos intracavitarios (Rapezzi et al., 2022).

En cierto casos la terapia médica no funciona en pacientes, esto puede deberse a la
presencia de ascitis y congestion sistémica refractaria, que impiden la correcta absorcion de
los medicamentos. Ademas, el incumplimiento del tratamiento puede estar ligado a dosis
suboOptimas (a veces para evitar efectos adversos), asi como a barreras economicas o
culturales donde el manejo y la adherencia es mas complejo lo que involucra una alta
mortalidad a corto plazo, por lo que es necesario busqueda de estrategias que mejoren el
prondstico. (A. O. Mocumbi et al., 2025).

Tratamiento quirdrgico

La cirugia es el pilar terapéutico definitivo en pacientes con endomiocardiofibrosis
en estadios avanzados con clase funcional NYHA 111-1V, que persisten sintomatico a pesar
de tratamiento clinico optimo y que mantiene una geometria ventricular conservada y
estado nutricional adecuado, a pesar de que puede incrementar la supervivencia no es
tratamiento curativo. El tratamiento consiste en realizar la endocardiectomia o decorticacion,
que es la reseccidn de tejido endocérdico fibroso con o sin remplazo de la valvula
auriculoventricular afectada, segun la extension de la fibrosis y el compromiso valvular,
mejorando la funcion diastélica, disminuyendo presiones de llenado y volumen
regurgitante. La cirugia puede mejorar significativamente la clase funcional y la
supervivencia, especialmente en pacientes jovenes y con afectacion biventricular, sobre todo
cuando se busca preservar las valvulas nativas, realizando anuloplastias en lugar de
reemplazos protésicos, lo que reduce complicaciones valvulares, evitando uso de
anticoagulantes de forma crénica y mejora la funcion cardiaca postoperatoria (Adhikari et al.,
2025)

A pesar de que se trata de técnica prometedora los resultados de supervivencia varian



31

significativamente segun el centro quirurgico, llegando a superar el 60% de supervivencia a
los 5 a 10 afos, sin embargo la mortalidad postoperatoria es elevada, superando el 20%.
Mientras que la tasa de recurrencia de fibrosis oscila en rangos de 6% al 18%, y el riesgo de
mortalidad aumenta a medida que aumenta la relacion de fibrosis endomiocardica por la
superficie corporal (Bzikha & Queron, 2022).

Para reducir esta cifra se han determinado algunos predictores de eventos adversos
como ascitis crénica, embolismo pulmonar, fibrosis endocérdica extensa, ventriculo derecho
hipoplasico y desnutricién e insuficiencia mitral y tricispidea (Scatularo et al., 2021). Entre
las complicaciones mas frecuentes asociadas al procedimiento se encuentra el bloqueo
auriculoventricular, disfuncion del ventriculo derecho y signos de bajo gasto. En aquellos
casos de pacientes con ventriculo derecho hipoplasico se han descrito cirugias de derivacion
cavopulmonar y trasplante cardiaco (Bzikha & Queron, 2022). Entre las principales
contraindicaciones de esta intervencion consiste en la presencia de ascitis refractaria e
hipertension pulmonar.

Después de la cirugia, es obligatorio un seguimiento estricto de la funcion miocardica,
la presencia de trombos y el derrame pericardico y el bloqueo auriculoventricular transitorio
es frecuente, por lo que estudio de Holter es mandatorio. Es posible que se necesite apoyo
inotropico y anticoagulacion en las primeras 48 horas. Se administran diuréticos, inhibidores
de la ECA y dosis bajas de aspirina durante al menos 6 meses (A. O. Mocumbi et al., 2025;
A. O. H. Mocumbi, 2014).

Trasplante Cardiaco

El trasplante cardiaco se reserva para casos severos de endomiocardiofibrosis en los
que la fisiologia y hemodinamica cardiovascular se encuentra criticamente comprometida. A
pesar de ser la opcion terapéutica definitiva, su aplicacion en los entornos de escasos recursos
como Africa, donde esta enfermedad predomina es extremadamente limitada, con reportes
que resultan, en el mejor de los casos, anecddticos (Sliwa & Viljoe, 2023).

Al no existir suficiente evidencia sobre este tipo de intervenciones en casos de
endomiocardiofibrosis, las indicaciones para trasplante cardiaco se alinean con las de otras
cardiopatias restrictivas: insuficiencia cardiaca avanzada (estadio D), refractaria a tratamiento
médico dptimo y cirugia, deterioro funcional severo (NYHA I11-1V), y ausencia de
alternativas terapéuticas duraderas (Heidenreich et al.,2022; Scatularo et al., 2021).

Uno de los desafios mas criticos sigue siendo la disponibilidad de donantes para
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trasplante. No obstante, los recientes avances en investigacion ofrecen perspectivas
prometedoras para pacientes en estado critico, como el que se dio en 2022 en la Facultad de
Medicina de la Universidad de Maryland, al realizarse el primer xenotrasplante de un
corazon porcino genéticamente modificado, realizado con éxito inicial en enero. Aunque el
receptor fallecié dos meses después por causas no determinadas de forma obvia, este
progreso representa una oportunidad para el desarrollo de alternativas que permitan reducir
las tasas de mortalidad en pacientes cuya supervivencia depende exclusivamente de un
donante y en areas donde la afectacion se produce en su mayoria en poblacion joven con una

mejor expectativa de vida (Lungu & Dujawara, 2023).

Pronostico

La mayoria de los pacientes con endomiocardiofibrosis suelen llegar al hospital en
etapas avanzadas de la enfermedad, lo que se traduce en una alta tasa de mortalidad durante la
hospitalizacion. La supervivencia desde el momento del diagndstico hasta el fallecimiento es
preocupantemente corta: en el 43.5% de los casos, fue inferior a un afio; en otro 39.1%, de
tres afios; y solo un 17.4% logro sobrevivir entre tres y doce afios. La extension de la
enfermedad al momento de la presentacion es generalmente considerable, y la muerte se
produce, en general, por un fallo cardiaco que conduce a choque cardiogénico, arrimias
ventriculares o complicaciones pulmonares como el edema pulmonar, tromboembolismo
pulmonar y neumonia (Adhikari et al., 2025; Khalil, 2020).

Conclusiones

La Endomiocardiofibrosis es una cardiomiopatia restrictiva tropical poco estudiada
que afecta predominantemente a personas jovenes, especialmente mujeres y nifios, en
regiones ecuatoriales con bajos recursos. A pesar de haber sido diagnosticada por Davies
hace mas de 70 afos, sigue siendo una causa importante de morbilidad e insuficiencia
cardiaca de inicio temprano, debido a la limitada conciencia, herramientas de diagnéstico y
acceso a tratamiento. Existen herramientas para su diagndstico, en las mayorias al alcance de
todos como el Ecocardiograma, que es fundamental para el diagnostico en areas endémicas,
proporcionando precision diagnostica esencial y guiando el manejo sintomatico.

Aunque el manejo médico actual, que incluye diuréticos y terapias dirigidas a
prevencidn de complicaciones, solo proporciona alivio sintomatico sin un beneficio de

supervivencia probado, ni ensayos clinicos que demuestren beneficio. A diferencia del
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tratamiento clinico, los enfoques quirtrgicos como la reseccion endomiocérdica y la
reparacion valvular han demostrado mejora la supervivencia y mejora en la calidad de vida en
pacientes seleccionados, aungue con un riesgo quirurgico alto.

Es crucial reconocer la endomiocardiofibrosis como un problema de salud publica,
especialmente en nuestro pais, un area endémica de cardiomiopatias tropicales desatendidas.
El diagndstico temprano se facilita al fortaleciendo la capacidad local con capacitacion en
ecocardiograma y dotar de implementos como resonancia magnética para mejorar la precision

diagndstica en casos complejos.
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DISCUSION

La endomiocardiofibrosis es una entidad poco frecuente en nuestro medio, lo cual
puede llegar a retrasar su diagnéstico, sobre todo cuando la clinica no es especifica, como lo
fue con este caso, presentando inicialmente sintomas B como pérdida de peso y diaforesis,
Ilegando a confundir inicialmente su diagnostico con una neoplasia linfoide, para lo cual
recibié tratamiento que no fue efectivo. Este caso en particular resulta de gran valor clinico,
ya que se observa una relacion etiopatogénica muy clara entre el Sindrome Hipereosinofilico
y la aparicion de una miocardiopatia restrictiva grave en etapas avanzadas de fibrosis.

La endomiocardiofibrosis, a pesar de ser la primera causa de miocardiopatia
restrictiva e nivel mundial y de tener distribucion geogréafica definida predominantemente en
zonas tropicales y subtropicales que se encuentran en vias de desarrollo de Africa, Asiay
América del Sur, asi como areas cercanas a la cuenca amazonica, que incluye gran parte de
nuestro territorio ecuatoriano (Gamboa-Céspedes & Alvarado-Sanchez, 2025).
Lamentablemente, existe falta de registros epidemiologicos locales; a diferencia de paises
endémicos africano donde la sospecha clinica es elevada, en Ecuador persiste un vacio en la
investigacion cardiovascular de enfermedades de baja prevalencia. Este desconocimiento de
la patologia y su presentacion clinica especifica contribuye directamente al retraso del
diagndstico confirmatorio y del tratamiento oportuno.

La falta de un registro nacional de insuficiencia cardiaca en nuestro pais retrasa ain
mas la identificacion temprana de estos pacientes, quienes a menudo son atendidos en
estadios terminales de la enfermedad sin haber esclarecido su etiologia precisa y siendo
manejados en muchos casos como insuficiencia cardiaca de etiologia idiopatica. La brecha de
investigacion en enfermedades cardiacas no transmisibles en el pais es muy alta, superior al
50% en relacion con su carga de enfermedad, lo que subraya la necesidad de fortalecer los
sistemas de informacidn y vigilancia epidemioldgica para mejorar el pronostico de estas
poblaciones vulnerables (Salgado et al., 2024).

Es fundamental considerar que los factores sociodemograficos y ambientales de la
region amazonica podrian contribuir en la patogenia de la EMF. Aungue en nuestro paciente
la causa es un reordenamiento genético mieloide (FIP1L1-PDGFRA), la experiencia local
sugiere gue la exposicion crénica a infecciones (como helmintos y otros parasitos endémicos
de la region) mantiene un estado de hipereosinofilia que podria potenciar el dafio en el
endocardio. Esto sumado a las limitantes herramientas diagnosticas avanzadas como la

Resonancia Magnética Cardiaca o la Biologia Molecular en zonas rurales, ocasiona que estos
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pacientes solo sean tratados cuando ya presentan complicaciones graves (ascitis masiva o
falla cardiaca refractaria), perdiendo la posibilidad de una intervencion temprana con terapias
dirigidas.

En este paciente, la presencia de la mutacion FIP1L1-PDGFRA constituy6 el causante
principal del dafio miocardico. Segun la literatura internacional, esta proteina de fusion con
actividad tirosina quinasa constitutiva induce una proliferacion eosinofilica descontrolada.
desde los memorandos de la Organizacion Mundial de la Salud (World Health Organization.,
1965), la liberacion de proteinas granulares basicas por parte de los eosinéfilos activados
(como la proteina basica mayor y la peroxidasa eosinofilica) ejerce un efecto citotdxico
directo sobre el endocardio, la cual atraviesa tres fases: necrotica, trombética y, finalmente, la
fase fibrotica. En nuestro caso, el paciente fue captado fases avanzadas de la enfermedad con
la presencia de obliteracion apical biventricular y complicaciones retrogradas, donde las
proteinas basicas de los eosinofilos ya habian causado un dafio estructural irreversible en el
endocardio, sustituyéndolo por tejido coldgeno denso propenso a complicaciones (Adhikari
et al., 2025).

Un aspecto crucial en la discusion de este caso se encuentra en la utilidad y validez
del Score de Mocumbi. Si bien fue concebido inicialmente para la ecografia, la notable
correlacién observada en este caso con los hallazgos de la Angiotomografia y la Resonancia
Magnética refuerza su validez.

La presentacion con placas subendocardicas > 2 mm junto con la obliteracion apical,
son hallazgos que permitieron clasificar la enfermedad como severa desde el inicio,
determinando un manejo direccionado. Contar con estudios avanzados como Resonancia
Magnética Cardiaca permite, ademas identificar caracteristicas distintivas de la
endomiocardiofibrosis, como el patron de Realce Tardio de Gadolinio subendocardico,
permitiendo establecer un diagnostico diferencial preciso, distinguiendo esta entidad de otras
miocardiopatias restrictivas mas prevalentes en la region, como por ejemplo, la amiloidosis
(A. Mocumbi, 2024; Velandia-Carrillo & Zuluaga, 2021).

Es importante destacar que este paciente presenta un fenotipo de falla cardiaca
derecha predominante. La magnitud de la ascitis y la elevacién del CA-125 (313 U/mL), en
contraste con un edema de miembros inferiores discreto, es un signo clasico de la restriccion
ventricular derecha. Tal como se ha propuesto en investigaciones recientes (Nufiez et al.,
2020), el CA-125 actlia como un biomarcador de sobrecara hidrica y estrés mesotelial,
confirmando que la congestién sistémica es uno de los principales desafios hemodinamicos

de estos pacientes.
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El tratamiento instaurado con Imatinib para el sindrome hipereosinofilico, fue
excelente, logrando la remision molecular de la mutacién FIP1L1-PDGFRA (Reeder et al.,
2024). Sin embargo, este caso denota una paradoja clinica: la "curacion™ de la causa, en este
caso hematoldgico no revierte las secuelas ya establecidas como degradacion de tejido
endocérdico y reemplazo por una pared fibrética cardiaca. Esto resalta la importancia de la
deteccion precoz; una vez que la arquitectura ventricular se ha perdido por la fibrosis apical y
compromiso valvular (como la insuficiencia mitral restrictiva observada), el manejo se vuelve
meramente paliativo con diuréticos y anticoagulacion para prevenir eventos embolicas
secundarios a la fibrilacién auricular filiada y resolucién de trombos intracavitarios a los que
estara expuesto.

A pesar de las limitaciones estructurales irreversibles, un hallazgo destacable en el
presente caso es la evolucion clinica marcadamente favorable del paciente, ya que
historicamente, la endomiocardiofibrosis en fase avanzada se asocia con un pronostico
sombrio, rapido deterioro hemodinamico y una mortalidad que puede alcanzar el 50% a los
dos afios (Dong et al., 2026). No obstante, nuestro paciente presento un curso distinto al
descrito por la literatura médica, logrando mantenerse en una clase funcional I-11 de la NYHA
con una calidad de vida 6ptima, permitiéndole desempefiar actividades cotidianas y laborales
sin restriccion. Este desenlace positivo se atribuye a que el Imatinib logré detener el dafio
toxico a nivel del miocardio antes de que la restriccion al llenado se volviera irreversible,

sumado a un estricto seguimiento ambulatorio.
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CONCLUSIONES

Al analizar este caso, se determina que la endomiocardiofibrosis no es solo un
hallazgo ecocardiografico, sino el desenlace de un proceso inflamatorio agresivo. En este
caso en particular se logro detectar la mutacion FIP1L1-PDGFRA, que actué como el
desencadenante de la enfermedad. La principal conclusion es que, en el contexto de un
paciente con hipereosinofilia, no debemos esperar a la falla cardiaca establecida; el
hematdlogo debe trabajar en conjunto con el cardidlogo para intervenir en las fases iniciales,

donde el dafio aun podria ser reversible.

La multimodalidad de la imagen cardiaca nos permitio caracterizar la severidad de la
restriccion ventricular. Si bien el ecocardiograma aqui fue fundamental para establecer el
diagnostico mediante la aplicacion de Score de Mocumbi, la Resonancia Magnética Cardiaca,
por su elevada caracterizacion espacial permitio establecer con certeza la extension de la
obliteracién apical, el compromiso del aparato valvular mitral y descartar otras patologias de

similar fenotipo.

El uso del biomarcadores como el CA-125 demostré ser una herramienta diagnostica
y de monitorizacion hemodindmica de alto valor, permitiendo guiar la terapia diurética en la
fase de deplecidn de volumen, consolidandose como un marcador de congestion sistémica
mas sensible que los péptidos natriuréticos en la falla cardiaca derecha predominante.
Asimismo el uso de ultrasonido al pie de cama del paciente permitié guiar de forma mas
precisa la desescalada de los diuréticos llegando a un estado euvolémico mas tempranamente

sin llegar a afectar otros érganos.

Finalmente, este caso nos demuestra la realidad a la que nos enfrentamos diariamente
en nuestro sistema de salud: a pesar de existir tratamiento con Imatinib, el paciente lo recibié
demasiado tarde, donde el tratamiento instaurado no logro reparar las secuelas. Esto nos deja
la leccion mas importante: en cardiologia, el tiempo es tejido. Y que el trabajo en conjunto es

fundamental para lograr reducir este tipo de complicaciones.
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RECOMENDACIONES

Es fundamental establecer protocolos de colaboracion estrecha entre los servicios de
Hematologia y Cardiologia. Todo paciente diagnosticado con Sindrome Hipereosinofilico,
incluso si se encuentra asintomatico, requiere una evaluacion cardioldgica inicial, incluyendo
un ecocardiograma basal, y un seguimiento periddico, con el fin de evitar complicaciones a

largo plazo.

Se recomienda al Sistema Nacional de Salud fortalecer y agilizar las referencias desde
los centros de salud rurales, especialmente en la regién amazonica, cuya poblacion esta
sumamente expuesta a agentes externos, reduciendo los tiempos de espera de atencion en
hospitales de segundo y tercer nivel con el fin de prevenir el dafio estructural irreversible y

mejorar radicalmente el prondstico del paciente.

Priorizar el acceso a la Resonancia Magnética Cardiaca para aquellos pacientes en los
que se sospechan enfermedades infiltrativas o restrictivas, ya que este estudio tiene un alto
valor para el clinico, permitiendo descartar otras patologias con mayor prevalencia en la zona
y administrar el tratamiento con mayor celeridad en estos pacientes, interviniendo en fases

precoces de la enfermedad.

Se recomienda difundir los criterios de Mocumbi en los niveles de atencion primaria,
especialmente en regiones tropicales y amazonicas, con el fin de concientizar al personal
médico de primer nivel de atencidn sobre la importancia de descartar el compromiso cardiaco

en aquellos pacientes con eosinofilia y ascitis, incluso si estos se encuentran asintomaticos.

Finalmente, se recuerda que el tratamiento de estos pacientes no termina con la
remision hematoldgica ni la compensacion cardiaca. Se recomienda un seguimiento integral
que aborde al paciente afectado en todos los &mbitos, no solo la parte farmacoldgica, sino el
soporte nutricional y psicoldgico. Ya que en esto consiste un manejo en conjunto con el fin

de mejorar la supervivencia en estos pacientes con calidad de vida.
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LIMITACIONES

La principal limitacion de este estudio fue que el paciente fue captado en fases
avanzadas de la enfermedad, impidiendo documentar las etapas iniciales de la enfermedad
(fase necrdtica y trombdtica aguda). Debido a la naturaleza silente de la afectacion cardiaca,
el diagnostico se realizé en la fase fibrdtica cuando ya existia un dafio estructural
irreversible, lo que limité las opciones terapéuticas y condicion6 el manejo hacia un enfoque

paliativo y de control de complicaciones.

Debido a la procedencia del paciente, existié una limitacion importante en el registro
continuo de la enfermedad, no se contd con informes electrocardiograficos y
ecocardiograficos seriados lo que dificultd establecer una linea de tiempo exacta sobre la

progresion de la enfermedad.

Aunque se logré realizar una Resonancia Magnética Cardiaca, el acceso a este tipo de
estudios en el sistema de salud publico sigue siendo una limitacion logistica. EI tiempo que
toma entre la sospecha clinica y la realizacion de este estudio puede influir en la toma de
decisiones clinicas oportunas, evitando complicaciones y disminuyendo los costos del manejo

de las complicaciones al sistema de salud.
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ANEXOS

Imagen 1. Biometria hematica inicial que demuestra leucocitosis marcada con

hipereosinofilia severa del 69%

Imagen 2. Perfil de estudio medula dsea que describe una muestra hipercelular con

eosinofilia del 46%
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Imagen 3. Electrocardiograma en el que se evidencia signos de crecimiento auricular

derecho, presentando P picuda y alta.

Imagen 4. Ecocardiograma transtéracico, vista apical 4 camaras que evidencia

dilatacién biauricular.
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Imagen 5. Ecocardiograma transtéracico, vista apical 4 camaras Doppler pulsado en
flujo transmitral que evidencia relacion 2:1 en ondas E/A

Imagen 6. Ecocardiograma transtdracico, vista apical 4 camaras Doppler continuo a
nivel de auricula izquierda que evidencia flujo regurgitante al tercio distal.
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Imagen 7. Ecocardiograma transtéracico, vista subcostal bidimensional que evidencia

flujo dilatacion importante de vena cava inferior.

Imagen 8. Tomografia simple de térax, corte axial que evidencia cardiomegalia a

expensas de dilatacién de cavidades derechas.
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Imagen 9. Tomografia de abdomen superior, corte axial a nivel de transicion Toraco-
Abdominal que evidencia hepatomegalia con ascitis de gran volumen.

Imagen 10. Tomografia de abdomen, corte sagital que evidencia ascitis masiva que
ocupa los flancos y rodea la totalidad de la superficie hepatica con hepatomegalia.



50

Imagen 11. Resonancia Magnética Cardiaca, plano de cuatro camaras, corte axial que

evidencia dilatacion de cavidades a predomino de auricula izquierda.

Imagen 12. Resonancia Magnética Cardiaca, plano de cuatro camaras, corte axial que
evidencia dilatacién de auricula derecha con obliteracién apical biventricular de predomino

derecho con signo de "W'". Flecha Roja.



