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CARDIOLOGIA DEL ADULTO - TRABAJOS LIBRES 

Fibrosis Endomiocárdica: ¿Es Suficiente la Ecocardiografía Doppler para 
Establecer el Diagnóstico? Experiencia de la Clínica Shaio 1982-1996 

IVAN MELGAREJO R., MD; FERNAN MENDOZA B., MD; CAMILO ROA A., MD; JAIME 
RODRIGUEZ M., MD; ENRIQUE LONDOÑO P., MD; GINA CUENCA M., MD. 

Santafé de Bogotá, Colombia 

Antecedentes: La fibrosis endomiocárdica (FEM) cuya etio­
logía es desconocida, es caracterizada por fibrosis princi­
palmente del ápex de uno o los dos ventrículos lo cual lleva 
a obliteración de las cavidades generando un síndrome res­
trictivo. El diagnóstico se hacía preferencialmente por cate­
terismo y angiografía cuando era sospechado. Actualmente 

, la introducción de la ecocardiografía-Dopp~er aporta una 
buena cantidad de información morfológica y funcional que 
puede identificar claramente esta patología. 

Objetivo: Describir los casos diagnosticados y comproba­
dos en nuestra institución resaltando aspectos epidemioló­
gicos, clínicos, tratamiento y especialmente los ecocardio­
gráficos-Doppler. 

Material y métodos: Se recolectaron 12 pacientes con 
diagnósticos comprobados por más de un método diagnós­
tico (cateterismo cardíaco, ecocardiografía y cirugía cuan­
do fue del caso) y biopsia endomiocárdica entre enero de 
1982 y enero de 1996 revisando los archivos de patología, ci· 
rugía .cardiovascular y ecocardiografía. Se hizo énfasis en 
los aspectos ecocardiográficos-Doppler tratando de estable· 
cer un patrón de presentación. Se intentó establecer contac·· 
to con los pacientes y así valorar su clase funcional actual. 

Resultados: La edad promedio fue de 39.8 años (19-64 
años), 83.3% sexo femenino. En su mayor parte procedíalll 
de la zona central del país, con un paciente remitido de 
Honduras. Los signos y síntomas predominalIltes correspon·· 
dieron a insuficiencia cardíaca congestiva en fase avanza·· 
da. Seis presentaron compromiso biventricular, seis del ven·· 
trÍCulo derecho y ninguno aislado del izquierdo. En todos SE: 

comprobó fisiología restrictiva por el método y capacidad 
del mismo en el momento. Todos presentaron Patrón Anor·· 
mal de Motilidad Paredes (PAMP) y aspecto característico 
del ápex descrito y publicado previamente por nosotros. 

Conclusiones: La ecocardiografía-Doppler es suficientl! 
para establecer diagnóstico de FEM, no siendo necesario en 
la mayoría de los casos métodos invasivos y aun la biopsia 
endomiocárdica. La FEM parece ser infrecuente en Colom­
bia. Las manifestaciones clínicas dependen del ventrículo 
comprometido principalmente y del grado de compromiso. 
Cuando afecta principalmente el ventrÍCulo derecho se sue­
le diagnosticar como anomalía de Ebstein. 
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Background: The endornyocardial fibrosis who's etiology is 
unknown, is mainly charecterized by apex fibrosis of one or 
the two ventricles which leads to an obliteration of the cavi­
ties generating restrictive syndrome. When there was a sus­
pected diagnosis, this was done through catheterization and 
angiography. At present, the introduction of the Doppler­
Echocardiography contributes with a good amount of 
morphologic and functional information that may identify 
c1early this pathology. 

Objective: To describe the diagnosis and verified cases in 
our institution rebaunding the epidemiological c1inic as­
pects, treatment and specially the Doppler-Echocardio­
graphy. 

Material and Methods: There were gather 12 patients 
with proved diagnosis through more than one diagnostic 
method (cardiac catheterization, echocardiography and 
surgery when needed) and endomyocardial biopsy, between 
January 1982 and January 1996, checking the Pathology, 
Cardiovascular Surgery and Echocardiography files. The 
Doppler-Echocardiography aspects were emphasized 
trying to establish a presentation modeI. An attempt of 
communication with the patients was done in order to eva­
luate their present functional c1ass. 

Results: Theage average was 39.8 years old (19-64 years 
old), 83.3% female sexo A great part carne from the central 
zone of the country, with one patient from Honduras. The 
prevailing signs and symptoms correspond to an advance 
phase of congestive cardiac failure. Six presented biventri­
cular compromize, six from the right ventricle and none iso­
lated from the left. All presented Wall Motility Abnormal 
lPattern (WMAP) and aspect of the characterized apex des­
cribed and published by us previously. 

Conclusions: The Doppler-Echocardiography is suffi­
cient to establish the EMF diagnosis, not being necessary in 
most of the cases invasive methods or even endomiocardial 
biopsy. It seems the EMF is not frequent in Colombia. The 
clinical revelátion depends principally of the compromized 
ventride and grade of compromize when it affects princi­
pally the right ventricle, its often diagnosed as Ebstein ano­
maly. 

(Rev. Col. CardioI. 1997; 6: 23-30) 
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Introducción 

La enfermedad endomiocárdica, es una forma común de 
miocardiopatía restrictiva, caracterizada por un extenso en­
grosamiento fibrótico del endocardio, de la punta y de las 
regiones subvalvulares de uno o ambos ventrículos lo que 
causa obstrucción a la entrada de sangre y provoca fisiolo­
gía restrictiva (1-5). 

Se han descrito dos variantes de la enfermedad: 

a. Endocarditis parietal fibroplásica de Loeffler y 

b. Fibrosis endomiocárdica, FEM (1-3). 

La FEM descrita en 1948 en Uganda, por el patólogo Jac 
Davies se presenta con mayor frecuencia en países tropica­
les y la endocarditis de LoeffIer en climas templados (3-5). 

Existe controversia con respecto a si son dos entidades, o 
como lo manifiestan algunos grupos de trabajo, son expre­
siones diferentes de la misma enfermedad 'ya que en casos 
avanzados son idénticos los hallazgos patológicos. 

La etiología de la FEM es desconocida, investigadores 
del grupo de "Kerala" (India) donde la FEM es frecuente 
han postulado nuevas teorías (6, 7). Ellos sugieren que esta 
enfermedad es una fibrosis intersticial reactiva y progresiva 
causada por una combinación de altos niveles de cerio y ba­
jas concentraciones de magnesio encontradas en muestras 
del endocardio de individuos enfermos (6, 7). El cerio esti­
mula la síntesis de colágeno lo cual podría causar reacción 
fibrótica de esta entidad. La hipótesis geoquímica sitúa a los 
niños pobres de ciertas regiones en el grupo de más alto 
riesgo, por ser propensos al déficit de magnesio y esto fo­
menta la absorción del cerio y aumento de la toxicidad, ba­
se de la lesión inicial de la FEM (2, 3, 6, 7). 

Estos datos podrían ahora o en el futuro distinguir entre 
la enfermedad de Davies (FEM endémica tropical) y la otra 
variedad vista esporádicamente alrededor del mundo en cli­
mas templados y a menudo relacionada a síndromes eosino­
fílicos (6, 7). 

Hay pocos estudios nacionales que describen esta entidad 
por ser una rara patología en Colombia (8-13). 

El objetivo de este estudio es describir los casos diagnos­
ticados y tratados en nuestra institución resaltando aspectos 
como manifestaciones clínicas, métodos diagnósticos en es­
pecial la ecocardiografía-Doppler y tratamiento instalado. 

Con esto queremos continuar la investigación sobre tan 
importante y enigmática patología, iniciada tiempo atrás y 
recordar que siempre debe ser tenida en cuenta como diag­
nóstico diferencial entre las cardiomiopatías y que su pro­
nóstico puede variar si es intervenida oportunamente ya sea 
médica o quirúrgicamente. 

Materiales y Métodos 
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En el presente estudio descriptivo se revisaron los libros del 
Departamento de Patología de nuestra institución, analizan­
do los diagnósticos de todas las biopsias endomiocárdicas 
realizadas por el Servicio de Hemodinamia entre los años de 
1982 y 1996, seleccionando los pacientes con diagnósticos 
de fibrosis endomiocárdica; esto se complementó con la re­
visión de los archivos del departamento de cirugía cardio­
vascular, métodos no invasivos y de la oficina de estadísti­
ca en este mismo período. 

Para ser seleccionado debía tener diagnóstico anatomopa­
tológico y/o ecocardiográfico y/o hemodinámico. 

Luego de identificados los casos en un formato preesta­
blecido se recolectó la información. Las variables fueron: 
Edad, sexo, procedencia, signos y síntomas al examen físi­
co, hallazgos ecocardiográficos y hemodinámicos. Se inclu­
yó información del electrocardiograma, radiografía de tó­
rax. 

Por último los resultados anatomopatológicos, tratamien­
to realizado y complicaciones. 

La información se organizó en una base de datos. El aná­
lisis estadístico se hizo con mediciones de tendencia central 
(media), porcentajes. 

Se hizo énfasis en los aspectos ecocardiográficos. La evo­
lución de los datos obtenidos mediante este procedimiento, 
ya que la potencialidad de este método (ecocardiografía­
Doppler) aportaría datos suficientes para obtener el diag­
nóstico, planear el tratamiento y su seguimiento. 

Resultados 

De un total de 12 pacientes recolectados, la edad promedio 
fue de 39.8 años (19-64),10 del sexo femenino (83.3%) y 2 
del sexo masculino (16.7%). 

En las historias clínicas no se encontraron datos de raza 
pero sí de procedencia de los pacientes; 5 (41.6%) proce­
dente de Cundinamarca, 1 (8.3%) de Bolívar, 1 (8.3%) del 
Tolima, 1 (8.3%) de Boyacá, 1 (8.3%) de Santander, 1 
(8.3%) de Arauca y por último un paciente remitido de otro 
país (Honduras). 

Los síntomas presentados por los pacientes fueron: Dis­
nea en todos (100%), ortopnea en 10 pacientes (83.3%) dis­
nea paroxística nocturna en 8 pacientes (66.6%), tos en 4 
(33.3%) y síncope en 2 (16.6%) (Tabla 1). 
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Ta hla l 

SINTO~IAS CI.I NIUlS EN PACIENTE CON DIAGNOSTICO 
DE FmROSIS ENIlO~II 0CA RIJICA 

Síntumas 

Di .. nea 
Ortopnea 
DP:; 
Tos 
Síncope 

OPN- nl~llI;'a paro.d~l l ca nocturna 

Número de pacientes 

12 
10 
8 
4 
2 

lOO 
83.3 
66.6 
33.3 
16.6 

Al examen físico los hallazgos fueron, edema de miem­
bros inferiorcs en 1I pacientes (91.6%), soplo ~istólico tri­
cuspídeo en 10 (83.3%). estenores bibasalcs en 9 (75%) in­
gurgitación yugular en 9 (75%), ascitis en 7 (58.3%) hepa­
lomegalia en 7 (58.3%) galope por S3 en 7 (58.3%), soplo 
sistólico mitral en 6 pacientes (500/() Y finalmente cianosis 
en I paciente (8.3%) (Tabla 2). 

Ta bla 2 

SIG\ OS CLI' tCOS PACI E~TES CON FIBROSIS E'I)()IIIOCARIlICA 

Signos dínicus Número de pacit'nu!S % 

Edema de mlemb~ mf " 91.6 
Soplo ~ i \l. lricuspideo lO Xl.3 
Es tenore~ biba~les 9 75 
Ingurgitación yugular 9 75 
Ascilb. 7 58.3 
Hepatomegaha 7 58.3 
Galope por 53 7 5X.3 
Soplo sistólico mitral 6 50 
Cianosis 8.) 

La clase funcional según la Ac;ociación Americana del 
Corazón de New York fue: clase funcional 11: 4 pacientes 
(33.3%), clase funcional 111: 6 paciemes (50%). y clase fun­
eionallV: 2 pacientes (16.7%) (Tabla 3). 

Ta bla j 

CLAS~ n:NC IO\ 11. IlE fACIEWES COK FIBROSIS 1~~IlO)II OCA RI)ICA 

Clase ruocionaJ {\úmeru de pacie-nles % 

1 O O 
11 .¡ 33.3 

111 6 50 
IV 2 16.7 

En el estudio ecocardiográfico bidimensional realizado 
en todos los pacientes ~c encontró cornprornjso de s610 el 
ventrículo derecho en 6 pacielHes (50%), compromi~o de 
ambos ventrículos en 6 pacientes (50%) y en ningún pacien­
te se documentó compromjso individual de l ventrículo iz­
quierdo (Tabla 4). 

En todos los pacientes se idelllificó e l patrón anormal de 
movimiento de paredes (PAMP) del ventrícu lo izquierdo 
y derecho. En el primero el ventrículo izquierdo muestra hi ­
perrefrigencia del ápex. en ocasiones trombo, defonnación 
(ápex " recogido"), aquincsia del ápex que contrasta con el 
movimjento de los segmento~ basales. que es vigoroso; en 
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el ventrículo derecho este aspecto es más dramático con un 
apcx derormado, recogido, aquinético que disminuye el ta­
maño del ventrículo, lo que contrasta con 10& segmcIHos ba­
sales que se contraen vigorosamentc; en diástole se "abom­
han", dando la impres ión de que se trata de un Ebstein. ya 
que la aurícula derecha en la mayoría dc los pacientes está 
dilatada (Figuras l , 2.3). 

Tabla 4 

ILI I. I.AZr.OS ECOCARDIOGRAFICOS DE fACIENn;s 
CON .. IHROSIS E~ DO)IIOCARDlC" 

I tlilllil(;OS Kocardiográfioos /'\úmcru dt' pacientes 

PA.\1P 12 
Engro~miemo endoc. 12 

.. 
lOO 
lOO 

Obhteración apical 12 tOO 
C'recimicmo auricular 12 
Patrón re~triclI\"O 12 
IITP 9 
Trombo apic:ll 3 
("lA 2 
Prolap-.o mitra! 1 
Compromj~o peric:árdico O 
lngru~amienlo septal 

PA,\'IP; P.urÓll anormal de 1IlU\lhd.1tl1k pa,edc~. HTP; Hipcrn-nsiÓrl pulnlOOM. ClA 
('omumcacum mt<.'T&uricular 

lOO 
lOO 
75 
25 
16.6 
8.3 
O 
8.3 

La mayoría de los pacientes con FEM derecha telúan 
diagnóstico de Ebstein, 

El e ... wdio Dopplcr pulsado en venas pu lmonares y en 
válvu la mitral en ritmo sinu~al mostró un patrón restrictivo 
con poca variación con los movimientos re ... piratorios even­
lo que ayuda en el diagnóstico diferencial con la pericardi­
tis constrictiva (Figuras 4. 5, 6, 7). 

En ningún paciente se documcntó compromiso pericárdi ­
ca (Tabla 4). 

Figura l . Paciente con I EM de predomi nio ventrfclllo il.quicrdo en pro­
)'ección apica l cuatro cámara.s .... e ob ... e rva claramente el p¡lIrón anormal de 
lIlutihdaJ de paredes (PAMP). caracterizado por mU\ lIlllt!ntu vigoroso de 
lo .. seg mentos nu comprometidos por la FE:..,!. Se ob'icr\'<l abombamiento 
de los segmenL()~ b<l:-ales ell dlj~ lo l e. VI= Ventrfculo izquierdo. VD= Ven­
triculo derecho. Al= Aurfcula ilquierda. AD= Aurícula deredw 
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Figuras 2 Y 3. PacIente con fibrosi .. endom iocárd ica de predomi nio dere­
cho que muc~tra un patrón anormal de movilidad de paredes. Ver flechas. 
Adcmá~ se observa severa dilatación de la aurícula derecha con un vcn­
tr(culo Jerecho disminuido de tamaño que puede confundir~c con una ano­
maJíll de Eb!:llein. A D=Aurfcu\3 dcrcch:l. VD=Ventrículo derecho. 

La fracción de eyección calculada por este mérodo para 
el venlrículo izquierdo fue del 46.4% (30-60%) Y para el 
venlrículo derecho fue de 21.1 % (10%-35%). 

En todo~ los pacientes se ob~erv6 obliteración apica1. CIl­

grosamielHo endocárdico y algún grado de crecimiento au­
ricular. 

El compromiso valvular por ecocardiograma Doppler co­
lor evidenció: 

En 6 pacientes (50'lt) afección simultánea de ambas vál­
vulas aurÍCula-ventriculares del tipo de la insufi ciencia, 4 
pacientes (33%) ev idenciaron insuficiencia tricu!o,pídca sola. 
en 2 pacientes (16.6%) no se documentó Icsión valvular, y 
la válvula mitral no se afecró de manera individual en nin­
gún paciente. En pacientes con rcgurgiLaci6n lricul.,pídea en 
dos de ellos fu e grado I, en tres grado n, en dos grado 111 y 
en tres paciemes grado IV. En pacientes con in ~ uficiencia 

milral e,la fue de grado 1 en lres. de grado II en dos y final­
mente grado ni en 1 paciente. 
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Figuras 4 Y 5. Patrón de curvas correspondiente <l paciente con fibro<;is 
cndomiocárd ica de predominio dd venlriculo izquierdo. La primera co­
rre~ponde tl lu~ curvas de flujo de las venas pulmonares donde se eviden­
cia pérdIda del componente si<;tólko y predominio del componente (ha:.-
16lico. La segunda corresponde a la!) curvu:, de flujo de la válvula mitral 
con un componente E mayor que el componente A. S= Sí<;tolc. D= Diás 
tole. AR= Onda a reversa. E= Ondn E. A= Onda A. 

En tres pacientes se encontró trombo apical, en 2 pacien­
tes fue en el ventrÍCulo derecho y en l fue en el ventrÍCulo 
izquierdo. 

En dos pacientes la FEM se asoció a comunicación intcr­
auricular dcllipo ostium scdundul11 (Figuras 8, 9). en un pa­
ciente se evidenció prolapso valvular mitral yengrosamien­
to del septuIll intcrventricular. Nueve pacientes (75%) cur­
saron con algún grado de hipel1ensión pulmonar. 

A todos lo!o, pacientes se les realizó ventriculografía y 

biopsia endomiocárdica. Los hallazgos fueron: ausencia de 
cámara dc llenado ventricular por obliteración apical en tO­

dos los pacicntcs. algún grado de crecil11ienro auricular en 
doce pacienles y el compromiso valvular rnitral y/o tricus­
pídco acorde con lo encontrado por ecocardiograría. 

Los resultados de la biopsia endomiocárdica fueron : ha­
llazgos compatibles y detinitivo~ oc fibrosis endomiocfirdi-
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CONSTRtCTIVE PERICAROlnS RESTRICTIYE CAROIOMYOPATHY 
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FigUrilS 6 Y 7. La primera corresponde a nivel de válvula mitral donde ~ 
evidencia una onda E prominente mayor que la ond:l A. La ~egunda co­
rresponde a un diagrama ilus(rmivo donde se aprecia la variación del flu­
jo en venas pulmonares y válvula mjtral , en pacientes con pericardJlis 
con!olncLiva para diferenciarlo de cardiomiopatía restrict iva. Esto ayudado 
con ecocanliognuna lransesofágico. (JACC 1993: 22: 1940). 

ca en 7 pacientes (58.3%), fibrosis inespecífi ca en 4 pacien­
tes y en J paciente miocarditis linfocitaria. 

Los hallazgos electrocardiográricos y lfastornos del rilmo 
fueron : bloqueo completo de rama derecha del haz de His 4 
pacientes (33.3%). bloqueo completo de rama izquierda del 
haz de His en I paciente, otros datos fueron : signos de cre­
cimiento biventricu lar en tres pacicntes (25%), crecimiento 
venlficuJar izquierdo en 1 paciente (8.3%). entre lo~ más 
importanres. 

En cuatro pacientes (33.3%) se documentaron arritmias 
supraventriculares. En tres pacientes (25%) fibrilación au­
ricular y en I pacienre taquicardia supraventricular paroxís­
tica. En uno de los pacientes que se presentó fibrilación 
auricu lar también se documentó de manera intennitentc epi­
sodios de flutter auricu lar y taquicardia auricu lar. 

Tres pacientes (25%) presentaron arritmias ventricu lares 
individualizadas así: 
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Figuras 8 Y 9. Corresponde a una paciente con f1brosi~ cndomiocárdica. 
que tenfa asociada una comunicación interauricular tipo O<jtium secundum 
que se dcmue~tra muy clanU11eme con con lnmc con SSN. LLs imágenes 
!oon de un estudio con ec:ocan.liograma transcsofágico con lran~uctor om­
mplano 5 MHZ Y 6.2 M HZ. 

Extrasístoles vent ri cu lares frecuentes, 2 pacientes 
( 16.6%), 1 paciente (8.3%) taquicardia ventricular mono­
n"'lórfica no so~tenida originada en el ventrículo derecho. 

Los procedimientos quirúrgicos realizados individual­
mente en los tres pacientes fueron : 

En un paciente cambio valvular tricuspídeo más endocar­
dioectonúa del ventrículo derecho; presentó como complica­
ción postoperatori a bloqueo auncu loventricular completo 
que ameritó marcapaso definitivo, actualmente asintomáti­
co. 

En otro paciente que tenía compromiso bivenrricu]ar se 
realizó endocardiectomía de ambos ventrículos más cambio 
de la válvula tricúspide, este paciente fa lleció al cuarto día 
postquirúrgico por shock card iogénico y falla multbistémi­
ca. Al tercer paciente se le realizó endocardioectomía del 
ventrículo derecho más plasti a de la válvula tricúspide, cie­
rre de la CIA. con una lenta pero adecuada evolución en el 
postopcratorio, acrualmcnte clase funcional r. n. En una 
evaluación ecocardiográfica posterior se evidenció adecua-
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da corrección de la comunicación interauricular y mejoría 
del patrón anormal de movilidad en paredes (PAMP) (Figu­
ras 10. 11). 

FigUl"llS 10 Y 11 . COITe~ponde ti un po~topcratorio tardfo de una corrección 
de comunicación inleruuric ular y cndocardi occlomfa . Aun per~ i ~.te "en­
lrículo derecho dilatado en sus seg mentos basales. ~i ll elUbár~o. el patr()n 
unormal de movimiento de la~ p¡lrede~ ha disminuido. ver flecha". AD= 
Auncula derecha. VD: Ventrículo derecho. 

Discusión 

La fibrosis cndomiocárdica (FEM) es una enfermedad de 
etiología desconocida caracterizada por fibro~is progrcsi va 
y obliteración de las cavidades ventriculares izquierdas o 
derecha ... o ambas, a menudo asociado a incompetencia val­
vular aurícula ventJicular y con un comportamiento n ... ioló­
gieo de tipo restrictivo (1-3 ). 

Lo~ pocos repones de casos en Colombia como los de los 
doctores Bahamón y cols. (9. 10), Correa y cols. (8). Sar­
miento PJ; Ospina Ch ( 11). Meza y col s. (12) Y Ríos A ( 13). 
nos hace pensar que es una entidad rara en nuestro país o 
subdiagnosticada. Hay dudas que si la endocarditis de 
Loeffle r y la FEM tropical son diferentes enfermedades o la 
misma enfermedad en diferentes estadios del des<.Irrollo (1-
6. 14). 
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La FEM se ha relacionado con niveles socioeconól11icos 
bajos y a diferencia de lo reportado en Africa donde no hay 
predilección por sexo, en los estudios reali.ludos en Brasil 
predomina en el sexo femenino ( 14- 16). 

De los 12 pacientes reportados en nuestro estudio 10 
(83.3% ) son del Rexo femenülO. 

Adem:.'b la edad media de nue~tros casos fue de 39.8 año!'> 
(19-64), relacionada con la descrita en la lileratura. 

La característica principal de esta patología es el engro­
samiento fibroso del endocardio que puede afectar ambo.;; 
ventrículos en un 50%-55 %, comprometer sólo el vemrícu­
lo izquierdo en un 30%-40%. o sólo el ventrículo derecho en 
un 10% de los casos (1, 2, 4.17, 19): otros estudios colocan 
al ventrículo derecho comprometido con mayor frecuencia 
que el ilquierdo (20-22, 24). 

En nuer;;tra revisión, los. 12 p<.lcienlCR tenían compromiso 
del ventrículo derecho (VD), 6 (50%) compromiso biven­
tricular y ninguno compromi"o ai ~lado del ventrículo iz­
quierdo. 

Cuando el VD está afectado hay engrosamiento fibroso 
de la vía de enlrada y la punta. con compromiso de múscu­
los papilHrc~ y cuerdas tendinosas principalmente las rela­
cionadas con las valvas septal y posterior de la tricúspide, 1<.1 
aurícula se encuentra dilatada pudiendo existir trombos en 
su interior (1-4.22,24). El ventrículo i7quierdo (VI) se en­
cuentra comprometido con características similares afectan­
do principalmente la valva posterior ue la milra!. La valva 
anterior mitral y la porción de salida del VI no están afecta­
das. 

Se puede comprometer el anillo valvular aurícula ven­
tricular y contribuir a la insuficiencia (22-24). No~otros des­
cribirnos en todos nuestros. pacientes engrosamiento endo­
cárdico. obliteración apical por tejido fibroso, crecimiento 
auricular y en tres caROS la presencia de trombos apicales. 
La válvula tricúspide presentó insuficiencia en 10 casos 
(83.3%), compromiso simultáneo de ambas válvulas illlriCU­
lovcntriclllares en Reis casos (50%), En dos pacienle~ no hu­
bo compromiso valvular. 

Las manifeMaciones clínicas dependerán del sitio y la ~c­
veridad del compromiso ventricular. En los pacientes con 
afección del VD y compromi~o valvular tricuspídeo la pre­
sentación clínica cs de di sfunción ventricular derecha (1-4. 
22-24). Los pacientes con compromi so del VI presentan dis­
nea, tos, ocasionalmente hemoptisis. soplo de insuficiencia 
mitral y signos de hipertensión pulmonar y de gasto cardía­
co disminuido (4, 22-24). 

En nuestra revisión la signología y sinlomatología predo­
minante fue la del compromiso del VD el cual se afectó en 
todos los pacientes evidenciando en I,t mayoría marcada dis­
función del mismo. Generalmente cuando el compromiso 
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sólo es del VD no se acompaña de hipertensión pulmonar 
(HP); nosotros documentamos 9 pacientes (75%), con algún 
grado de HP, esto puede explicarse, porque en 6 de éstos se 
encontraba compromiso conjunto del VI y en otro una co­
municación interauricular, en los dos restantes no se encon­
tró una clara explicación. 

Los eventos embólicos pueden suceder en esta patología, 
hasta en un 15%, al igual que la presencia de derrame peri­
cárdico (3, 4, 23, 24). Un hecho que no se observó en la pre­
sente serie. Un paciente presentó cianosis asociada a CIA, la 
cual desapareció después de la corrección quirúrgica. 

En pacientes con FEM se pueden presentar alteraciones 
del ritmo cardíaco ya sean del tipo supra ventricular o ven­
triculares. En nuestro trabajo la de mayor frecuencia fue la 
fibrilación auricular, seguido por las extrasístoles ventricu­
lares frecuentes (24, 28). 

La ec.ocardiografía-Doppler realizada en todos nuestros 
pacientes evidenció un patrón restrictivo de la fisiología. Se 
caracteriza por una anormal distensibilidad ventricular, con 
rápido flujo de entrada e interrupción brusca del flujo en las 
primeras etapas de la diástole. 

La disminución protodiastólica de la presión ventricular 
izquierda, es seguida de un aumento, lo cual genera el clási­
co patrón "depresión y meseta" o signo de la "raíz cuadra­
da". La gran utilidad del Doppler pulsado en forma rápida y 
fácil nos provee de toda esta información hemodinámica y 
especialmente "diastológica". Muestra un tiempo de relaja­
ción isovolumétrica (TRIV) breve, onda E alta y corto tiem­
po de desaceleración. 

La velocidad auricular también está inhibida por la capa·· 
cidad limitada del ventrículo para llenarse durante la sístole 
auricular, en consecuencia hay una alta relación El A (29-
32). Además el Doppler pulsado a nivel de venas pulmona­
res evidencia un mayor flujo anterógrado diastólico que sis­
tólico, y con poca variación con el ciclo respiratorio (Figu­
ras 4,5,6). 

Otras características importantes que se observan en este 
grupo de pacientes y que no fue documentada por nosotros 
es el flujo de las venas hepáticas y de vena cava superior 
donde se evidencia incremento del flujo reverso durante la 
inspiración. 

En cierto grupo de pacientes en los que el diagnóstico es 
difícil por dificultades técnicas del estudio, la ecocardiogra­
fía transesofágica es de gran utilidad para el análisis del flu­
jo de las venas pulmonares y las variaciones con la respira­
ción, además que ayuda para el diagnóstico diferencial con 
la pericarditis constrictiva (29-32, 39). 

En la ecocardiografía bidimensional se advierte fuerte re­
fracción del endocardio en la punta y el infundíbulo. De ma­
nera típica la punta trombótica del ventrículo conserva su 
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movimiento sistólico hacia adentro, contrario al movimien­
to disquinético apical que se advierte después del infarto 
agudo del miocardio, o en sujetos con forma crónica de car­
diopatía chagásica; esto se observa en ambos ventrículos, 
pero es más claro 'en el derecho donde se aprecia lo descri­
to por nosotros y que llamamos patrón anormal de motilidad 
de las paredes (PAM) que consiste en que el ápex infiltrado 

. permanece aquinético mientras que los segmentos basales 
se contraen vigorosamente y en diástole se "abomba" como 
se puede ver claramente en las figuras 1, 2, 3. 

Otra utilidad en esta entidad es valorar la función ven­
tricular, el tamaño de las cavidades, los volúmenes, y el es­
tado del aparato valvular y subvalvular (29-32). 

La angiografía aporta información valiosa como son obli­
teración del ápex del ventrículo derecho, izquierdo o ambos, 
los trazados de presión con típico patrón restrictivo, aumen­
to de las presiones diastólicas finales del ventrículo derecho 
e izquierdo y el compromiso valvular, pero consideramos 
que no es necesaria en todos los pacientes a menos que se 
sospeche enfermedad coronaria asociada. 

La biopsia endomiocárdica se realizó en todos nuestros 
pacientes siendo concluyente en 7 casos. Autores la colocan 
como de mucha utilidad para el diagnóstico (1), mientras 
que otros grupos de trabajo no la recomiendan rutinariamen­
te por el peligro de desplazar trombos apicales con emboli­
zación resultante, además se puede pasar por alto un proce­
so patológico, particularmente si se realiza en el ventrículo 
derecho, en un paciente con enfermedad aislada del ven­
trículo izquierdo (1, 33, 34), además que se necesita de la 
experiencia del patólogo. 

La resonancia nuclear magnética es de utilidad especial' 
en el diagnóstico diferencial entre pericarditis constrictiva y 
cardiomiopatía restrictiva. 

El tratamiento quirúrgico de la FEM introducido por Du­
bots y cols. en 1971 consiste en decorticación del endocar­
dio con o sin remplazos valvulares (17, 19-24) Metras y 
cols. y Oliveira y cols., han descrito otras posibilidades qui­
rúrgicas consistentes en remover el tejido fibroso de los 
ventrículos y preservar las válvulas mitral y tricúspide. Lue­
go de una completa remoción del tejido fibroso la insufi­
ciencia valvular residual es tratada con anuloplastia mitral, 
tricuspídea o ambas (24, 25, 35). 

La mortalidad quirúrgica es del 15% al 29%, en diferen­
tes series, y la sobrevida está relacionada con la clase fun­
cional, tipo de compromiso ventricular, grado de fibrosis 
ventricular y grado de compromiso valvular. Estudios repor­
tan efecto benéfico de la cirugía sobre el tratamiento médi­
co para pacientes en clase funcional III a IV. A pesar de que 
la etiología de la FEM es desconocida, la recurrencia de la 
enfermedad no ha sido reportada luego del tratamiento qui­
rúrgico (22, 23). 
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La importancia de identificar tempranamente esta enfer­
medad radica en que al hacer el análisis de supervivencia es­
te nos indica que a 2 años de hacer el diagnóstico el 50% de 
los pacientes han muerto a pesar de tratamiento médico in­
tensivo (22-24). 

Conclusiones 

1. Consideramos que la ecocardiografía-Doppler identifica 
elementos morfológicos y hemodinámicos, como el Patrón 
Anormal de Movimiento de Paredes (PAMP), anormalida­
des en el flujo de válvulas AV y venas pulmonares que son 
suficientes para establecer el diagnóstico de fibrosis endo­
miocárdica. No sería necesario realizar procedimientos in­
vasivos y aun la biopsia endomiocárdica no es siempre de 
necesaria realización. 

2. La FEM parece ser infrecuente en nuestro país (sub­
diagnosticada?). 

3. Las manifestaciones clínicas dependen del grado de 
compromiso y del ventrÍCulo predominantemente afectado. 

4. Cuando la FEM compromete el ventrículo derecho en 
forma predominante un diagnóstico frecuente es confundir­
lo con anomalía de Ebstein. 

5. Estudios han detectado determinantes de sobrevivencia 
como la clase funcional, el tipo de compromiso ventricular 
y la presencia de regurgitación auriculoventricular. Se nece­
sita mayor número de pacientes para validar estos datos. 

6. La fibrosis endomiocárdica es una patología que debe 
ser tenida en cuenta en el diagnóstico diferencial de las car­
diomiopatías restrictivas para realizar un diagnóstico tem­
prano ya que su pronóstico puede variar si es intervenida 
oportunamente. 
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