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CARDIOLOGIA DEL ADULTO - TRABAJOS LIBRES

Fibrosis Endomiocardica: ;Es Suficiente la Ecocardiografia Doppler para
Establecer el Diagnéstico? Experiencia de la Clinica Shaio 1982-1996 .

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

Santafé de Bogotd, Colombia

Antecedentes: La fibrosis endomiocardica (FEM) cuya etio-
logia es desconocida, es caracterizada por fibrosis princi-
palmente del dpex de uno o los dos ventriculos lo cual Heva
a obliteracién de las cavidades generando un sindrome res-
trictivo. El diagnéstico se hacia preferencialmente por cate-
terismo y angiografia cuando era sospechado. Actualmente

“la introduccién de la ecocardiografia-Doppler aporta una
buena cantidad de informacién morfologica y funcional que
puede identificar claramente esta patologia.

Objetivo: Describir los casos diagnosticados y comproba-
dos en nuestra institucién resaltando aspectos epidemiolo-
gicos, clinicos, tratamiento y especiaimente los ecocardio-
graficos-Doppler.

Material y métodos: Se recolectaron 12 pacientes con
diagnésticos comprobados por mas de un método diagnds-
tico (cateterismo cardiaco, ecocardiografia y cirugia cuan-
do fue del caso) y biopsia endomiocardica entre enero de
1982 y enero de 1996 revisando los archivos de patologia, ci-
rugia cardiovascular y ecocardiografia. Se hizo énfasis en
los aspectos ecocardiograficos-Doppler tratando de estable-
cer un patrén de presentacién. Se intenté establecer contac-
to con los pacientes y asi valorar su clase funcional actual.

Resultados: La edad promedio fue de 39.8 afios (19-64
afios), 83.3% sexo femenino. En su mayor parte procedian
de la zona central del pais, con un paciente remitido de
Honduras. Los signos y sintomas predominantes correspon-
dieron a insuficiencia cardiaca congestiva en fase avanza-
da. Seis presentaron compromiso biventricular, seis del ven-
triculo derecho y ninguno aislado del izquierdo. En todos se
comprobé fisiologia restrictiva por el método y capacidad
del mismo en el momento. Todos presentaron Patrén Anor-
mal de Motilidad Paredes (PAMP) y aspecto caracteristico
del dpex descrito y publicado previamente por nosotros.

Conclusiones: La ecocardiografia-Doppler es suficiente
para establecer diagnéstico de FEM, no siendo necesario en
la mayoria de los casos métodos invasivos y aun la biopsia
endomiocdrdica. La FEM parece ser infrecuente en Colom-
bia. Las manifestaciones clinicas dependen del ventriculo
comprometido principalmente y del grado de compromiso.
Cuando afecta principalmente el ventriculo derecho se sue-
le diagnosticar como anomalia de Ebstein.

Background: The endomyocardial 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
clearly this pathology.

Objective: To describe the diagnosis and verified cases in
our institution rebaunding the epidemiological clinic 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 model. An attempt of
communication with the patients was done in order to eva-
luate their present functional class.

Results: The age average was 39.8 years old (19-64 years
old), 83.3% female sex. A great part came 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
Pattern (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 revelation depends principally of the compromized
ventricle and grade of compromize . when it affects princi-
pally the right ventricle, its often diagnosed as Ebstein ano-
maly. :

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

Fundacién Clinica A. Shaio, Santafé de Bogotd )

Correspondencia: Ivan Melgarejo R, MD; Fundaci6n Clinica A, Shaio. Servicio
de Cardiologia no invasiva. Av. 54 No. 104-50. Fax: 271 4930. Santafé de Bogot4,
D. C., Colombia.

t



24 MELGAREJO Y COLS.
FIBROSIS ENDOMIOCARDICA: ;ES SUFICIENTE...

Introduccion

La enfermedad endomiocardica, es una forma comin de
miocardiopatfa restrictiva, caracterizada por un extenso en-
grosamiento fibrético del endocardio, de la punta y de las
regiones subvalvulares de uno o ambos ventriculos lo que
causa obstruccién a la entrada de sangre y provoca fisiolo-
gia restrictiva (1-5).

Se han descrito dos variantes de la enfermedad:
a. Endocarditis parietal fibroplasica de Loeffler y
b. Fibrosis endomiocardica, FEM (1-3).

La FEM descrita en 1948 en Uganda, por el patélogo Jac

Davies se presenta con mayor frecuencia en paises tropica-

les y la endocarditis de Loeffler 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 patolégicos.

La étiologl’a de la FEM es desconocida, investigadores
del grupo de “Kerala” (India) donde la FEM es frecuente
han postulado nuevas teorias (6, 7). Ellos sugieren que esta
enfermedad es una fibrosis intersticial reactiva y progresiva
causada por una combinacién 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 sintesis de coldgeno lo cual podrfa causar reaccién
fibrética de esta entidad. La hipétesis geoquimica sitda a los
niftos pobres de ciertas regiones en el grupo de mds alto
riesgo, por ser propensos al déficit de magnesio y esto fo-
menta la absorcién del cerio y aumento de la toxicidad, ba-
se de la lesidn inicial de la FEM (2, 3, 6, 7).

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

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

El objetivo de este estudio es describir los casos diagnos-
ticados y tratados en nuestra institucién resaltando aspectos
como manifestaciones clinicas, métodos diagndsticos en es-
pecial la ecocardiografia-Doppler y tratamiento instalado.

Con esto queremos continuar la investigacién sobre tan
importante y enigmatica patologia, iniciada tiempo atrds y
recordar que siempre debe ser tenida en cuenta como diag-
néstico diferencial entre las cardiomiopatias y que su pro-
néstico puede variar si es intervenida oportunamente ya sea
médica o quirdrgicamente.
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Materiales y Métodos

En el presente estudio descriptivo se revisaron los libros del
Departamento de Patologia de nuestra institucién, analizan-
do los diagnésticos de todas las biopsias endomiocdrdicas
realizadas por el Servicio de Hemodinamia entre los afios de
1982 y 1996, seleccionando los pacientes con diagnésticos
de fibrosis endomiocdrdica; esto se complement6 con la re-
vision de los archivos del departamento de cirugia cardio-
vascular, métodos no invasivos y de la oficina de estadisti-
ca en este mismo perfodo.

Para ser seleccionado debfa tener diagnéstico anatomopa-
tolégico y/o ecocardiografico y/o hemodindmico.

Luego de identificados los casos en un formato preesta-
blecido se recolecté la informacién. Las variables fueron:
Edad, sexo, procedencia, signos y sintomas al examen fisi-
co, hallazgos ecocardiogrificos y hemodindmicos. Se inclu-
y6 informacién del electrocardiograma, radiografia de t6-
rax.

Por dltimo los resultados anatomopatolégicos, tratamien-
to realizado y complicaciones.

La informacion se organizé en una base de datos. El and-
lisis estadistico se hizo con mediciones de tendencia central
(media), porcentajes.

Se hizo énfasis en los aspectos ecocardiograficos. La evo-
lucién de los datos obtenidos mediante este procedimiento,
ya que la potencialidad de este método (ecocardiografia-
Doppler) aportarfa datos suficientes para obtener el diag-
néstico, planear el tratamiento y su seguimiento.

Resultados

De un total de 12 pacientes recolectados, la edad promedio
fue de 39.8 aflos (19-64), 10 del sexo femenino (83 3%)y 2
del sexo masculmo (16.7%).

En las historias clinicas no se encontraron datos de raza
pero si de procedencia de los pacientes; 5 (41.6%) proce-
dente de Cundinamarca, 1 (8.3%) de Bolivar, 1 (8.3%) del
Tolima, 1 (8.3%) de Boyacd, 1 (8.3%) de Santander, 1
(8.3%) de Arauca y por dltimo un paciente remitido de otro
pais (Honduras). :

Los sintomas presentados por los pacientes fueron: Dis-
nea en todos (100%), ortopnea en 10 pacientes (83.3%) dis-
nea paroxistica nocturna en 8 pacientes (66.6%), tos en 4
(33.3%) y sincope en 2 (16.6%) (Tabla 1).
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Tabla 1

SINTOMAS CLINICOS EN PACIENTES CON DIAGNOSTICO
DE FIBROSIS ENDOMIOCARDICA

Sintomas Nimero de pacientes %
Disnea 12 100
Ortopnea 10 83.3
DPN 8 66.6
Tos 4 333
Sincope 2 16.6

DPN: Disnea paroxistica nocturna

Al examen fisico los hallazgos fueron, edema de miem-
bros inferiores en 11 pacientes (91.6%). soplo sistolico tri-
cuspideo en 10 (83.3%), estertores bibasales en 9 (75%) in-
gurgitacion yugular en 9 (75%), ascitis en 7 (58.3%) hepa-
tomegalia en 7 (58.3%) galope por S3 en 7 (58.3%), soplo
sistolico mitral en 6 pacientes (50%) y finalmente cianosis
en | paciente (8.3%) (Tabla 2).

Tabla 2

SIGNOS CLINICOS PACIENTES CON FIBROSIS ENDOMIOCARDICA
Signos clinicos Niimera de pacientes %
Edema de miembros inf. 1 91.6
Soplo sist. tricuspideo 10 83.3
Estertores bibasales 9 75
Ingurgitacién yugular 8 75
Ascilis 7 58.3
Hepatomegalia 7 58.3
Galope por 83 7 58.3
Soplo sistélico mitral 6 50
Cianosis 1 83

La clase funcional segiin la Asociacién Americana del
Corazon de New York fue: clase funcional II: 4 pacientes
(33.3%). clase funcional III: 6 pacientes (50%), y clase fun-
cional IV: 2 pacientes (16.7%) (Tabla 3).

Tabla 3
CLASE FUNCIONAL DE PACIENTES CON FIBROSIS ENDOMIOCARDICA
Clase funcional Nimero de pacientes %
1 0 0
1l 4 333
1 6 50
1V 2 16.7

En el estudio ecocardiogrifico bidimensional realizado
en todos los pacientes se encontrd compromiso de sélo el
ventriculo derecho en 6 pacientes (50%), compromiso de
ambos ventriculos en 6 pacientes (50%) y en ningtin pacien-
te se documenté compromiso individual del ventriculo iz-
quierdo (Tabla 4).

En todos los pacientes se identificé el patrén anormal de
movimiento de paredes (PAMP) del ventriculo izquierdo
y derecho. En el primero el ventriculo izquierdo muestra hi-
perrefrigencia del dpex, en ocasiones trombo, deformacion
(dpex “recogido™), aquinesia del dpex que contrasta con el
movimiento de los segmentos basales, que es vigoroso; en

MELGAREJO Y COLS. 25
FIBROSIS ENDOMIOCARDICA: (ES SUFICIENTE.

el ventriculo derecho este aspecto es mds dramdtico con un
apex deformado, recogido, aquinético que disminuye el ta-
maiio del ventriculo, lo que contrasta con los segmentos ba-
sales que se contraen vigorosamente; en didstole se “abom-
ban”, dando la impresion de que se trata de un Ebstein, ya
que la auricula derecha en la mayoria de los pacientes estd
dilatada (Figuras 1, 2, 3).

Tabla 4

HALLAZGOS ECOCARDIOGRAFICOS DE PACIENTES
CON FIBROSIS ENDOMIOCARDICA

Hallazgos ecocardiograficos Numero de pacientes %
PAMP 12 100
Engrosamiento endoc. 12 100
Obliteracién apical 12 100
Crecimiento auricular 12 100
Patrdn restrictivo 12 100
HTP 9 75
Trombo apical 3 25
CIA 2 16.6
Prolapso mitral 1 8.3
Compromiso pericirdico 0 0
Engrosamiento septal 1 3.3

PAMP: Patrén anormal de movilidad de paredes. HTP: Hipertensién pulmonar, CIA:
Comunicacion interauricular

La mayoria de los pacientes con FEM derecha tenian
diagnostico de Ebstein.

El estudio Doppler pulsado en venas pulmonares y en
vdlvula mitral en ritmo sinusal mostré un patrén restrictivo
con poca variacioén con los movimientos respiratorios even-
to que ayuda en el diagndstico diferencial con la pericardi-
tis constrictiva (Figuras 4, 5, 6, 7).

En ningtin paciente se documenté compromiso pericardi-
co (Tabla 4).

Figura 1. Paciente con FEM de predominio ventriculo izquierdo en pro-
yeccion apical cuatro cdmaras, se observa claramente el patrén anormal de

motilidad de paredes (PAMP), caracterizado por movimiento vigoroso de
los segmentos no comprometidos por la FEM. Se observa abombamiento
de los segmentos basales en didstole. VI= Ventriculo izquierdo. VD= Ven-
triculo derecho. Al= Auricula izquierda. AD= Auricula derecha.
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Figuras 2 y 3. Paciente con fibrosis endomiocérdica de predominio dere-
cho que muestra un patrén anormal de movilidad de paredes. Ver flechas.
Ademads se observa severa dilatacion de la auricula derecha con un ven-
tricule derecho disminuido de tamafio que puede confundirse con una ano-
malia de Ebstein. AD=Auricula derecha. VD=Ventriculo derecho.

La fraccion de eyeccidn calculada por este método para
el ventriculo izquierdo tue del 46.4% (30-60%) y para el
ventriculo derecho fue de 21.1% (10%-35%).

En todos los pacientes se observé obliteracién apical, en-
grosamiento endocérdico y algin grado de crecimiento au-
ricular.

El compromiso valvular por ecocardiograma Doppler co-
lor evidencio:

En 6 pacientes (50%) afeccién simultdnea de ambas val-
vulas auriculo-ventriculares del tipo de la insuficiencia, 4
pacientes (33%) evidenciaron insuficiencia tricuspidea sola,
en 2 pacientes (16.6%) no se documento lesion valvular, y
la valvula mitral no se afecté de manera individual en nin-
glin paciente. En pacientes con regurgitacion tricuspidea en
dos de ellos fue grado I, en tres grado II, en dos grado Il y
en tres pacientes grado 1V. En pacientes con insuficiencia
mitral esta fue de grado I en tres, de grado II en dos y final-
mente grado IIT en 1 paciente.
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Figuras 4 y 5. Patrén de curvas correspondiente a paciente con fibrosis
endomiocirdica de predominio del ventriculo izquierdo. La primera co-
rresponde a las curvas de flujo de las venas pulmonares donde se eviden-
cia pérdida del componente sistélico y predominio del componente dias-
tolico. La segunda corresponde a las curvas de flujo de la vilvula mitral
con un componente E mayor que el componente A. S= Sistole. D= Dids
tole. AR= Onda a reversa. E= Onda E. A= Onda A.

En tres pacientes se encontré trombo apical, en 2 pacien-
tes fue en el ventriculo derecho y en 1 fue en el ventriculo
izquierdo.

En dos pacientes la FEM se asocié a comunicacién inter-
auricular del tipo ostium sedundum (Figuras 8, 9), en un pa-
ciente se evidencio prolapso valvular mitral y engrosamien-
to del septum interventricular. Nueve pacientes (75%) cur-
saron con algtn grado de hipertensién pulmonar,

A todos los pacientes se les realizé ventriculografia y
biopsia endomiocdrdica. Los hallazgos fueron: ausencia de
camara de llenado ventricular por obliteracién apical en to-
dos los pacientes, algin grado de crecimiento auricular en
doce pacientes y el compromiso valvular mitral y/o tricus-
pideo acorde con lo encontrado por ecocardiografia.

Los resultados de la biopsia endomiocdrdica fueron: ha-
llazgos compatibles y definitivos de [ibrosis endomiocérdi-
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Figuras 6 y 7. La primera corresponde a nivel de vélvula mitral donde se
evidencia una onda E prominente mayor que la onda A. La segunda co-
rresponde a un diagrama ilustrativo donde se aprecia la variacién del flu-
jo en venas pulmonares y vélvula mitral, en pacientes con pericarditis
constrictiva para diferenciarlo de cardiomiopatia restrictiva. Esto ayudado
con ecocardiograma transesofdgico. (JACC 1993; 22: 1940).

ca en 7 pacientes (58.3%), fibrosis inespecifica en 4 pacien-
tes y en | paciente miocarditis linfocitaria.

Los hallazgos electrocardiogrificos y trastornos del ritmo
fueron: bloqueo completo de rama derecha del haz de His 4
pacientes (33.3%), blogueo completo de rama izquierda del
haz de His en 1 paciente, otros datos fueron: signos de cre-
cimiento biventricular en tres pacientes (25%), crecimiento
ventricular izquierdo en 1 paciente (8.3%), entre los mads
importantes.

En cuatro pacientes (33.3%) se documentaron arritmias
supraventriculares. En tres pacientes (25%) fibrilacién au-
ricular y en 1 paciente taquicardia supraventricular paroxis-
tica. En uno de los pacientes que se presentd fibrilacion
auricular también se documentd de manera intermitente epi-
sodios de flutter auricular y taquicardia auricular.

Tres pacientes (25%) presentaron arritmias ventriculares
individualizadas asi:
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Figuras 8 y 9. Corresponde a una paciente con fibrosis endomiocdrdica,
que tenfa asociada una comunicacion interauricular tipo ostium secundum
que se demuestra muy claramente con contraste con SSN. Las imédgenes
son de un estudio con ecocardiograma transesofdgico con transductor om-
niplano 5 MHZ y 6.2 MHZ.

Extrasistoles ventriculares frecuentes, 2 pacientes
(16.6%), 1 paciente (8.3%) taquicardia ventricular mono-
mérfica no sostenida originada en el ventriculo derecho.

Los procedimientos quirtirgicos realizados individual-
mente en los tres pacientes fueron:

En un paciente cambio valvular tricuspideo mds endocar-
dioectomia del ventriculo derecho; presenté como complica-
cién postoperatoria blogueo auriculoventricular completo
que amerité marcapaso definitivo, actualmente asintométi-

Co.

En otro paciente que tenia compromiso biventricular se
realizé endocardiectomia de ambos ventriculos mas cambio
de la vilvula tricdspide, este paciente fallecié al cuarto dia
postquirtrgico por shock cardiogénico y falla multisistémi-
ca. Al tercer paciente se le realiz endocardioectomia del
ventriculo derecho mds plastia de la vilvula tricispide, cie-
rre de la CIA, con una lenta pero adecuada evolucion en el
postoperatorio, actualmente clase funcional I, II. En una
evaluacién ecocardiogrifica posterior se evidencio adecua-
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da correccion de la comunicacién interauricular y mejoria
del patron anormal de movilidad en paredes (PAMP) (Figu-
ras 10, 11).

Figuras 10 y 11. Corresponde a un postoperatorio tardio de una correccién
de comunicacién interauricular y endocardioectomia. Aun persiste ven-
triculo derecho dilatado en sus segmentos basales, sin embargo, el patron
anormal de movimiento de las paredes ha disminuido, ver flechas. AD=
Auricula derecha. VD= Ventriculo derecho.

Discusion

La fibrosis endomiocirdica (FEM) es una enfermedad de
etiologia desconocida caracterizada por fibrosis progresiva
y obliteracion de las cavidades ventriculares izquierdas o
derechas o ambas, a menudo asociado a incompetencia val-
vular auriculo ventricular y con un comportamiento fisiol6-
gico de tipo restrictivo (1-3).

Los pocos reportes de casos en Colombia como los de los
doctores Bahamon y cols. (9, 10), Correa y cols. (8), Sar-
miento PJ; Ospina Ch (11), Meza y cols. (12) y Rios A (13),
nos hace pensar que es una entidad rara en nuestro pais o
subdiagnosticada. Hay dudas que si la endocarditis de
Loeffler y la FEM tropical son diferentes enfermedades o la
misma enfermedad en diferentes estadios del desarrollo (1-
6, 14).

RCC Vol. 6 No. |
Octubre 1997

La FEM se ha relacionado con niveles socioeconémicos
bajos y a diferencia de lo reportado en Africa donde no hay
predileccion por sexo, en los estudios realizados en Brasil
predomina en el sexo femenino (14-16).

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

Ademis la edad media de nuestros casos fue de 39.8 afios
(19-64), relacionada con la descrita en la literatura.

La caracteristica principal de esta patologia es el engro-
samiento fibroso del endocardio que puede afectar ambos
ventriculos en un 50%-55%, comprometer sélo el ventricu-
lo izquierdo en un 30%-40%, o sélo el ventriculo derecho en
un 10% de los casos (1, 2, 4, 17, 19): otros estudios colocan
al ventriculo derecho comprometido con mayor frecuencia
que el izquierdo (20-22, 24).

En nuestra revision, los 12 pacientes tenian compromiso
del ventriculo derecho (VD), 6 (50%) compromiso biven-
tricular y ninguno compromiso aislado del ventriculo iz-
quierdo.

Cuando el VD estd afectado hay engrosamiento fibroso
de la via de entrada y la punta, con compromiso de miscu-
los papilares y cuerdas tendinosas principalmente las rela-
cionadas con las valvas septal y posterior de la tricispide, la
auricula se encuentra dilatada pudiendo existir trombos en
su interior (1-4, 22, 24). El ventriculo izquierdo (VI) se en-
cuentra comprometido con caracteristicas similares afectan-
do principalmente la valva posterior de la mitral. La valva
anterior mitral y la porcion de salida del VI no estédn afecta-
das.

Se puede comprometer el anillo valvular auriculo ven-
tricular y contribuir a la insuficiencia (22-24). Nosotros des-
cribimos en todos nuestros pacientes engrosamiento endo-
cardico, obliteracién apical por tejido fibroso, crecimiento
auricular y en tres casos la presencia de trombos apicales.
La vilvula tricispide presentd insuficiencia en 10 casos
(83.3%), compromiso simultdneo de ambas valvulas auricu-
loventriculares en seis casos (50%). En dos pacientes no hu-
bo compromiso valvular.

Las manifestaciones clinicas dependerin del sitio y la se-
veridad del compromiso ventricular. En los pacientes con
afeccién del VD y compromiso valvular tricuspideo la pre-
sentacion clinica es de disfuncién ventricular derecha (1-4,
22-24). Los pacientes con compromiso del VI presentan dis-
nea, tos, ocasionalmente hemoptisis, soplo de insuficiencia
mitral y signos de hipertensién pulmonar y de gasto cardia-
co disminuido (4, 22-24).

En nuestra revision la signologia y sintomatologia predo-
minante fue la del compromiso del VD el cual se afectd en
todos los pacientes evidenciando en la mayoria marcada dis-
funcién del mismo. Generalmente cuando el compromiso
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sélo es del VD no se acompaila de hipertensiéon pulmonar
(HP); nosotros documentamos 9 pacientes (75%), con algin
grado de HP, esto puede explicarse, porque en 6 de éstos se
encontraba compromiso conjunto del VI y en otro una co-

. “ g, . . \
municacién interauricular, en los dos restantes no se encon-

tré una clara explicacién.

Los eventos embélicos pueden suceder en esta patologia,
hasta en un 15%, al igual que la presencia de derrame peri-
cardico (3, 4, 23, 24). Un hecho que no se observé en la pre-
sente serie. Un paciente presenté cianosis asociada a CIA, la
cual desapareci6 después de la correccién quirdrgica.

En pacientes con FEM se pueden presentar alteraciones
del ritmo cardiaco ya sean del tipo supraventricular o ven-
triculares. En nuestro trabajo la de mayor frecuencia fue la
fibrilacién auricular, seguido por las extrasistoles ventricu-
lares frecuentes (24, 28).

La ecocardiografia-Doppler realizada en todos nuestros
pacientes evidencid un patrén restrictivo de la fisiclogia. Se
caracteriza por una anormal distensibilidad ventricular, con
rapido flujo de entrada e interrupcién brusca del flujo en las
primeras etapas de la diastole.

La disminucién protodiastélica de la presién ventricular
izquierda, es seguida de un aumento, lo cual genera el clasi-
co patrén “depresién y meseta” o signo de la “raiz cuadra-
da”. La gran utilidad del Doppler pulsado en forma rdpida y
facil nos provee de toda esta informacién hemodindmica y
especialmente “diastolégica”. Muestra un tiempo de relaja-
cién isovolumétrica (TRIV) breve, onda E alta y corto tiem-
po de desaceleracién.

La velocidad auricular también est4 inhibida por la capa-
cidad limitada del ventriculo para llenarse durante la sistole
auricular, en consecuencia hay una alta relacién E/A (29-
32). Ademas el Doppler pulsado a nivel de venas pulmona-
res evidencia un mayor flujo anterégrado diastélico que sis-
télico, y con poca variacién con el ciclo respiratorio (Figu-
ras 4, 5, 6).

Otras caracteristicas importantes que se observan en este
grupo de pacientes y que no fue documentada por nosotros
es el flujo de las venas hepdticas y de vena cava supericr
donde se evidencia incremento del flujo reverso durante la
inspiracién.

En cierto grupo de pacientes en los que el diagndstico es
dificil por dificultades técnicas del estudio, la ecocardiogra-
fia transesofdgica es de gran utilidad para el andlisis del flu-
jo de las venas pulmonares y las variaciones con la respira-
cién, ademds que ayuda para el diagndstico diferencial con
la pericarditis constrictiva (29-32, 39).

En la ecocardiografia bidimensional se advierte fuerte re-
fraccién del endocardio en la punta y el infundibulo. De ma-
nera tipica la punta trombética del ventriculo conserva su
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movimiento sistélico hacia adentro, contrario al movimien-
to disquinético apical que se advierte después del infarto
agudo del miocardio, o en sujetos con forma crénica de car-
diopatia chagdsica; esto se observa en ambos ventriculos,
pero es mds claro en el derecho donde se aprecia lo descri-
to por nosotros y que llamamos patrén anormal de motilidad
de las paredes (PAM) que consiste en que el dpex infiltrado

.permanece aquinético mientras que los segmentos basales

se contraen vigorosamente y en didstole se “abomba” como
se puede ver claramente en las figuras 1, 2, 3.

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

La angiografia aporta informacién valiosa como son obli-
teracién del dpex del ventriculo derecho, izquierdo o ambos,
los trazados de presién con tipico patrdn restrictivo, aumen-
to de las presiones diastdlicas finales del ventriculo derecho
¢ 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 endomiocérdica se realizé en todos nuestros
pacientes siendo concluyente en 7 casos. Autores la colocan
como de mucha utilidad para el diagnéstico (1), mientras
que otros grupos de trabajo no la recomiendan rutinariamen-
te por el peligro de desplazar trombos apicales con emboli-
zacién resultante, ademds se puede pasar por alto un proce-
so patolégico, particularmente si se realiza en el ventriculo
derecho, en un paciente con enfermedad aislada del ven-
triculo izquierdo (1, 33, 34), ademds que se necesita de la
experiencia del pat6logo.

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

El tratamiento quirtrgico de la FEM introducido por Du-
bots y cols. en 1971 consiste en decorticacién del endocar-
dio con o sin remplazos valvulares (17, 19-24) Metras y
cols. y Oliveira y cols., han descrito otras posibilidades qui-
riirgicas consistentes en remover el tejido fibroso de los
ventriculos y preservar las vélvulas mitral y tricdspide. Lue-
go de una completa remocién del tejido fibroso la insufi-
ciencia valvular residual es tratada con anuloplastia mitral,
tricuspidea o ambas (24, 25, 35).

La mortalidad quirtirgica es del 15% al 29%, en diferen-
tes series, y la sobrevida esté 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 cirugia sobre el tratamiento médi-
co para pacientes en clase funcional Il a IV. A pesar de que
la etiologfa de la FEM es desconocida, la recurrencia de la
enfermedad no ha sido reportada luego del tratamiento qui-
rirgico (22, 23).
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La importancia de identificar tempranamente esta enfer-
medad radica en que al hacer el analisis de supervivencia es-
te nos indica que a 2 afios de hacer el diagnéstico el 50% de
los pacientes han muerto a pesar de tratamiento médico in-
tensivo (22-24).

Conclusiones

1. Consideramos que la ecocardiografia-Doppler identifica
elementos morfolégicos y hemodindmicos, como el Patrén
Anormal de Movimiento de Paredes (PAMP), anormalida-
des en el flujo de valvulas AV y venas pulmonares que son
suficientes para establecer el diagndstico de fibrosis endo-
miocérdica. No seria necesario realizar procedimientos in-
vasivos y aun la biopsia endomlocardlca no es siempre de
necesaria realizacion.

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

3. Las manifestaciones clinicas dependen del grado de
compromiso y del ventriculo predominantemente afectado.

4. Cuando la FEM compromete el ventriculo derecho en
forma predominante un diagnéstico frecuente es confundlr-
lo con anomalia de Ebstein.

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

6. La fibrosis endomiocérdica es una patologia que debe
ser tenida en cuenta en el diagnéstico diferencial de las car-
diomiopatias restrictivas para realizar un diagndstico tem-
prano ya que su prondstico puede variar si es intervenida
oportunamente.
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