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Resumen

Objetivo: La fibrosis endomiocdrdica (FE) es una cardiomiopatia restrictiva infrecuente. En América Latina son escasos los
reportes. En el presente trabajo se realiza una descripcion de una serie de pacientes diagnosticados de FE en Colombia.
Método: Realizamos una busqueda en los registros de imdgenes de resonancia magnética (RM) cardiaca realizadas en
nuestra institucion entre 2016 y 2019 en busca de pacientes con diagndstico de FE. Se describieron sus caracteristicas
sociodemogrdficas, clinicas y de imagen. Resultados: Nueve pacientes fueron diagnosticados de FE (el 66.7% mujeres),
con una edad promedio de 69 afios. Los pacientes presentaron un promedio de 2.6 afios de evolucion. El principal sintoma
referido fue disnea, seguido de sincope, dolor tordcico y palpitaciones. En ninguno de ellos se sospeché FE como diagnds-
tico inicial. En cuanto a los hallazgos ecocardiogréficos, se identificoé compromiso predominante del ventriculo izquierdo,
seguido de compromiso biventricular. Todos los pacientes presentaron patrén de llenado restrictivo con dilatacion auricular
izquierda severa. En el andlisis retrospectivo se cumplieron los criterios de Mocumbi para el diagndstico de FE en el 100%
de los pacientes con gravedad moderada (77.8%). Las imagenes de RM mostraron funcion sistdlica biventricular y volumenes
preservados. Se observo depdsito focal de gadolinio subendocdrdico a nivel apical y se confirmd la presencia de trombo en
el 66% de los casos. Conclusion: La FE es una cardiomiopatia restrictiva infrecuente circunscrita a paises tropicales. La
mayoria de los pacientes en nuestra serie presentaron compromiso aislado del ventriculo izquierdo, seguido de compromiso
biventricular, con funcion ventricular usualmente preservada.
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Abstract

Objective: Endomyocardial fibrosis (EF) is an unusual restrictive cardiomyopathy. In Latin America there are few reports.
Here, we made a description of patients diagnosed with EF in Colombia. Method: We conducted a search in the records of
cardiac magnetic resonance imaging (MRI) performed in our institution between 2016-2019 looking for patients with a diag-
nosis of EF; sociodemographic, clinical and imaging characteristics were described. Results: Nine patients were diagnosed
with EF (66.7% female), with an average age of 69 years. Patients presented an average evolution of 2.6 years. The main
reported symptom was dyspnea, followed by syncope, chest pain, and palpitations. None of them was initially suspected for
EF. Regarding echocardiographic findings, predominant left ventricular involvement was identified, followed by bi-ventricular
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involvement. All the patients presented a restrictive filling pattern with severe left atrial dilation. In a retrospective analysis,
Mocumbi criteria for diagnosis of EF were met in 100% of the patients, majority with moderate severity (77.8%). Cardiac MRI
showed biventricular systolic function and volumes preserved. Focal subendocardial late gadolinium enhancement was ob-
served on the apex and apical thrombus was confirmed in 66% of the patients. Conclusion: FE is an uncommon restrictive
cardiomyopathy limited to tropical countries. Most of patients in our series presented isolated involvement of left ventricle,
followed by bi-ventricular involvement, with ventricular function usually preserved.

Key words: Restrictive cardiomyopathy. Congestive heart failure. Endomyocardial fibrosis.

Introduccion

La fibrosis endomiocardica (FE) es una miocardio-
patia restrictiva infrecuente considerada una enferme-
dad tropical asociada a paises de «bajos ingresos».
Al realizar una busqueda en Medline con la palabra
clave “endomyocardial fibrosis” se despliega una limi-
tada fuente de informacién entre los afios 1946 y
2020, con un promedio de 46 articulos por afo. En
1948, Davis describié el primer caso en Uganda', y
en la actualidad se estiman 10-12 millones de perso-
nas afectadas en todo el mundo?®. La edad de presen-
tacion tiene un comportamiento bimodal, con un pri-
mer pico a los 10 afios y un segundo pico a los 30
anos®. Los paises con mayor prevalencia de la enfer-
medad se ubican en la linea ecuatorial, y Nigeria es
el pais mas afectado.

En América Latina son escasos los reportes® y la
evidencia existente proviene de Brasil y Colombia; en
este Ultimo pais hay tres reportes de caso*® con ca-
racteristicas similares a las descritas en pacientes del
continente africano.

El objetivo del presente trabajo es describir una serie
de casos diagnosticados de FE en un centro de refe-
rencia cardiovascular en Bogota, Colombia, sefialando
sus caracteristicas sociodemograficas, clinicas y de
diagndstico por imagen cardiovascular multimodal.

Método

Realizamos una busqueda en los registros de ima-
genes de resonancia magnética (RM) cardiaca lleva-
das a cabo en nuestra institucion entre 2016 y 2019 en
busca de pacientes con diagndstico de FE. Los pacien-
tes debian contar ademéas con estudios de ecocardio-
grafia realizados en la misma institucion.

Los estudios de ecocardiografia fueron realizados
con equipos Phillips iE33 (Koninklijke Philips n.v.), Phi-
llips EPIQ7 (Koninklijke Philips n.v.) y GE VividE9
(General Electric Company). Las imagenes de RM car-
diaca se obtuvieron con un equipo Phillips Ingenia 1.5
T (Koninklijke Philips n.v.).

Se describieron las caracteristicas sociodemografi-
cas, clinicas y de imagen.

Resultados

Nueve pacientes fueron identificados con diagnosti-
co de FE. Las caracteristicas generales se describen
en la tabla 1. El 66.7% fueron mujeres y la edad pro-
medio fue de 69 afios. El tiempo promedio entre el
diagndstico y la fecha de corte de recoleccién de datos
fue de 2.6 afos, sin registro de mortalidad en este
periodo. El principal sintoma referido fue disnea, se-
guido de sincope, dolor toracico y palpitaciones. En
los pacientes con sincope (5, 55,6%), la etiologia fue
clasificada de la siguiente manera: de origen cardiaco
en dos por presencia de taquicardia ventricular no
sostenida y disfuncion sinusal diagnosticados por ha-
llazgos en Holter de ritmo de 24 horas asociados a
sintomas; neuromediado o vasovagal en dos pacientes
con prueba de mesa basculante positiva con respues-
ta mixta; y ortostatico en un paciente con posible dis-
funcién autondmica por diabetes y altas dosis de
antihipertensivos.

En todos los pacientes se conté con al menos un
trazo electrocardiogréfico de 12 derivaciones. Seis de
los nueve pacientes se encontraban en ritmo sinusal y
los tres restantes en ritmo de fibrilacién auricular con
respuesta ventricular controlada. De los seis pacientes
en ritmo sinusal, todos presentaron algun trastorno de
la conduccidn intraventricular, cinco de ellos caracteri-
zados como trastorno inespecifico y uno como bloqueo
completo de rama izquierda. Todos los pacientes
presentaron trastornos difusos de la repolarizacion re-
lacionados con los trastornos de conduccidn descritos
previamente.

En ninguno de ellos se sospechd FE como diagnds-
tico clinico inicial. La sospecha diagndstica se suscito
después del estudio ecocardiogréfico, sin realizar un
diagndstico definitivo en ninguno de los casos por este
método.

El ecocardiograma identificé compromiso predomi-
nante del ventriculo izquierdo, seguido por compromiso
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Tabla 1. Caracteristicas generales de la poblacion

Sexo femenino 6 (66.7)
Edad (afios) 69+8
Sintomas
Dolor toracico 3 (33.3)
Disnea 6 (66.7)
Palpitaciones 3(33.3)
Sincope 5 (55.6)
Edema de extremidades 1(11.1)
Diagnéstico inicial
ICC 3(33.3)
CMH 2(22.2)
Cardiopatia isquémica 2(22.2)
Trombo apical 1(11.1)
Dolor toracico a estudio 1(11.1)
Hallazgos ecocardiogréficos
Compromiso biventricular 2(22.2)
Compromiso ventriculo izquierdo 7(77.8)
Compromiso ventriculo derecho 0(0)
FEVI (%) 45 + 11
LVEDV (ml) 58 + 15
Volumen Al indexado (ml/m?) 60 + 23
Patron restrictivo en diastole 9 (100)
Criterios diagnosticos de Mocumbi
Si 9 (100)
Leve 1(11.1)
Moderado 7 (77.8)
Grave 1(11.1)
Hallazgos RM cardiaca
FEVI (%) 60 +4
FEVD (%) 55 + 8.0
LVEDV indexado (ml/m?) 59 + 25
RVEDV indexado (ml/m?) 82 + 47
Trombo apical (confirmado con RM cardiaca)
Si 6 (66.6)

Al: auricula izquierda; CMH: cardiomiopatia hipertréfica; FEVD: fraccion de
eyeccion del ventriculo derecho; FEVI: fraccion de eyeccion del ventriculo
izquierdo; ICC: insuficiencia cardiaca congestiva; LVEDV: volumen de fin de
diastole del ventriculo izquierdo; RVEDV: volumen de fin de diastole del
ventriculo derecho; RM: resonancia magnética.

biventricular, con disfuncidn sistdlica ventricular izquier-
da leve. Todos los pacientes presentaron patrén de
llenado restrictivo con dilatacion auricular izquierda gra-
ve. Los principales diagndsticos fueron cardiomiopatia
hipertréfica o trombo apical (0 ambos). Al realizar el
analisis retrospectivo, el 100% de los pacientes cum-
plieron los criterios de Mocumbi (Tabla 2) para diag-
nostico de FE, siendo de grado moderado en el 77.8%.

De los parametros evaluados por los criterios diag-
nosticos ecocardiograficos, los mas frecuentes fueron,

en su orden: placas endomiocardicas > 2 mm de gro-
sor (9/9), obliteracion del apex ventricular derecho o
izquierdo (9/9, predominantemente el apex ventricular
izquierdo, en ocho pacientes), patron de flujo restricti-
vo a través de las valvulas mitral o tricuspide (9/9),
dilatacién auricular con ventriculos de tamafio normal
(4/9), engrosamiento difuso de la valva anterior mitral
(2/9) y disfuncion de las véalvulas auriculoventriculares
debido a adhesidén del aparato valvular a la pared ven-
tricular (1/9, con presencia de insuficiencia mitral
moderada).

En todos los pacientes se realizd caracterizaciéon con
RM cardiaca, y la funcidn sistdlica biventricular y los
volumenes fueron normales. En la secuencia de realce
tardio, el compromiso fue exclusivo del subendocardio
en los segmentos apicales; en dos de los pacientes
hubo extension a los segmentos medios del ventriculo
izquierdo. Se identificd trombo apical en el 66% de los
pacientes.

Los pacientes descritos continuaron seguimiento cli-
nico por cardiologia. Al momento del egreso hospitala-
rio, el 88,8% recibia un betabloqueador, el 77,7% un
inhibidor de la enzima convertidora de angiotensina
(IECA) o un antagonista de los receptores de angioten-
sina Il (ARA-I), el 22,2% furosemida y solo el 10%
espironolactona o hidroclorotiazida.

Después de revisar los datos sociodemogréficos, cli-
nicos y de imagen, no fue posible establecer alguna
relacion causal para la enfermedad.

Discusion

La fibrosis endomiocérdica es una condicion inusual
particularmente limitada a paises denominados «del
Trépico» o de bajos recursos?, frecuentemente sub-
diagnosticada y con pobre informacién descrita, lo que
dificulta su identificacion y tratamiento.

Esta condicién no tiene una edad de presentacion
claramente establecida. Se menciona que los sintomas
suelen ser tardios en el curso de la enfermedad. Algu-
nos autores sefialan edades tempranas, con un pico
en la infancia y un segundo pico en la edad adulta’.
Sin embargo, en nuestro estudio las edades oscilaron
entre la quinta y la séptima décadas de la vida.

Se especula que la FE puede tener tres fases: una
de inflamacién aguda, usualmente asintomatica y rara
vez detectada, en la que es probable identificar
eosinofilia®; otra indeterminada o de transicion; y final-
mente una fase cronica en la que se hacen evidentes
los signos y sintomas de falla cardiaca. Este
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Tabla 2. Criterios diagnésticos ecocardiograficos FE — Criterios de Mocumbi

Criterios mayores
Placas endomiocardicas > 2 mm de grosor

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

Obliteracion del apex ventricular derecho o izquierdo

Retraccion del apex ventricular derecho

2
3
4
Trombo o contraste espontaneo en ausencia de disfuncion ventricular grave 4
4
4

Disfuncion de las valvulas auriculoventriculares debido a adhesion del aparato valvular a la pared ventricular 1-

Criterios menores

Parches endomiocéardicos delgados que afecten una pared ventricular
Patrén de flujo restrictivo a través de las valvulas mitral o tricspide

Apertura diastdlica 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

Diagnéstico definitivo con 2 criterios mayores o 1 criterio mayor y 2 criterios menores.
Score < 8: leve, Moderado 8 — 15y Severo > 15.
AV: Auriculoventricular.

T I NI NCREN

*El movimiento M del tabique interventricular se refiere a un patron de movimiento observado en la ecocardiografia en modo M, que se cree se debe a la
obliteracién o restriccion del apice ventricular izquierdo combinado con regurgitacion mitral.

+ Clasificar segan la severidad de la insuficiencia.
Adaptado de Mocumbi, et al. 2008°.

TISO4 MI12

Figura 1. Hallazgos de FE en Ecocardiograma transtoracico.
A: Proyeccion apical 4 caAmaras con obliteracion del dpex
dilatacion biauricular severa. B: Doppler pulsado de la
valvula mitral con onda E de 1.2 m/s, desaceleracion <
160 msg vy relacion E/A > 2. C: Doppler tisular septal
del anillo mitral, onda e de 0.4 m/s. D: Doppler tisular
lateral del anillo mitral, onda e’ 0.4 m/s. Los hallazgos
son concordante con disfuncion diastdlica restrictiva. AD:
auricula derecha; Al: auricula izquierda; VD: ventriculo
derecho; VI: ventriculo izquierdo.

comportamiento no ha podido ser confirmado en estu-
dios clinicos?.

La enfermedad se caracteriza por un patron tipica-
mente restrictivo (Fig. 1) secundario a un proceso de

Figura 2. Ecocardiograma transtoracico. Proyeccion
apical de cuatro camaras con zoom para ventriculos, con
obliteracion apical y una imagen en el apex sugestiva de
trombo apical (flecha). VD: ventriculo derecho; VI:
ventriculo izquierdo.

fibrosis que afecta la superficie subendocardica, de
localizacion tipicamente apical (Fig. 2). Esta condicion
estuvo presente en todos nuestros pacientes.

Los estudios previos han descrito que el compromiso
es biventricular en la mitad de los casos (50%), seguido
del compromiso exclusivo del ventriculo izquierdo
(40%) y del compromiso exclusivo del ventriculo dere-
cho (10%). En los pacientes con afeccién del ventriculo
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Cuatro Camaras

Dos Cémaras

Tres Cimaras

Figura 3. Resonancia nuclear magnética cardiaca, secuencias de realce tardio. Se aprecian zonas de depésito focal
de gadolinio de distribucion subendocardica (flechas) que representan el compromiso por fibrosis endomiocardica.
Inmediatamente antes de las zonas de realce se aprecia una imagen ovoide hipointensa que corresponde con trombo
apical. AD: auricula derecha; Al: auricula izquierda; TSVI: tracto de salida del ventriculo izquierdo; VD: ventriculo

derecho; VI: ventriculo izquierdo.

Figura 4. Resonancia nuclear magnética cardiaca de
cuatro cdmaras. Secuencia PSIR TFE, se aprecia imagen
hipointensa (flecha correspondiente a trombo apical. AD:
auricula derecha; Al: auricula izquierda; VD: ventriculo
derecho; VI: ventriculo izquierdo.

izquierdo, la fibrosis puede extenderse a los segmen-
tos medios y la valva posterior de la valvula mitral,
respetando la valva anterior y el tracto de salida del
ventriculo izquierdo''. En los pacientes aqui descritos,
el compromiso ventricular izquierdo aislado fue el prin-
cipal patrén de presentacion, y solo hubo dos casos de
compromiso biventricular y ninguno con afeccién ex-
clusiva del ventriculo derecho.

Los pacientes con compromiso del ventriculo dere-
cho presentan caracteristicamente distension yugular,

hepatomegalia, ascitis y edema de los miembros infe-
riores'’. En algunos pacientes se ha identificado ascitis
grave sin otros signos de falla cardiaca derecha, plan-
teando la posibilidad de compromiso por fibrosis e in-
flamacion del peritoneo?. No identificamos ascitis en
nuestros pacientes.

Las teorias en cuanto a la etiologia son diversas. En
nuestra descripcion no fue posible establecer relacion
causal alguna. Algunos agentes infecciosos, especial-
mente parasitarios como esquistosomas, filarias y
plasmodios, se han relacionado con el desarrollo de
la enfermedad, favoreciendo la presencia de eosinofi-
lia y una posible reaccion inflamatoria desmedida en
el endocardio. También factores dietarios, como el
consumo de cassava (Manihot esculenta crantz), tu-
bérculo que contiene linamarina y que en el tracto
gastrointestinal libera cianuro de hidrégeno, se han
propuesto como otra posible etiologia al alterar la bio-
logia del cardiomiocito. Los modelos animales han
demostrado vacuolizacion intracelular y fibrosis inters-
ticial del tejido miocardico con el consumo de cas-
sava®. Por ltimo, se plantea una posible susceptibili-
dad genética, no muy bien sustentada hasta el
momento.

El diagnostico de la enfermedad es frecuentemente
pasado por alto dado que se confunde con otras con-
diciones como la cardiomiopatia hipertrofica, la sarcoi-
dosis cardiaca, la amiloidosis y trombos apicales'?. En
nuestra serie, los diagndsticos iniciales fueron, en su
orden: insuficiencia cardiaca congestiva, cardiomiopa-
tia hipertrofica, cardiopatia isquémica y trombo apical.

El ecocardiograma transtoracico es una herramien-
ta de gran utilidad ante la sospecha de la



J.F. Vasquez-Rodriguez, et al.: Cardiomiopatia restrictiva en paises en via de desarrollo

enfermedad. En el afo 2008 se realizd un estudio
para evaluar la prevalencia de la enfermedad en una
poblacion rural de Mozambique empleando ecocar-
diografia transtoracica como método diagndstico; de
este derivan los criterios para el diagndstico ecocar-
diogréfico de FE, también denominados criterios de
Mocumbi (Tabla 2)8. El 100% de la poblacion anali-
zada en nuestro trabajo cumplio los criterios diagnds-
ticos, siendo los hallazgos mas frecuentes la presen-
cia de placas endomiocardicas que pueden obliterar
el &pex ventricular, asociado a patron restrictivo y
compromiso de las valvulas auriculoventriculares con
algun grado de disfuncion de estas. Los criterios diag-
nosticos permiten ademas estadificar la gravedad de
la enfermedad, la cual fue moderada en la mayoria
de los casos presentados.

La RM cardiaca es otra técnica de imagen de gran
utilidad en el diagndstico de FE, pues permite identificar
las &reas de fibrosis de distribucion subendocéardica
(Fig. 3) y reclasificar el tamafio y la funcién de las ca-
maras ventriculares, como sucedi6 en la presente se-
rie, asi como la identificacion de trombos apicales, que
se han descrito hasta en un 40% de la poblacién'®. En
nuestra serie se identificaron en el 66% de los pacien-
tes (Figs. 3y 4).

En cuanto al tratamiento y el pronéstico de la FE,
algunas series reportan una sobrevida no mayor de
2 afios en estadios avanzados de la enfermedad'.
Esta fue mayor en los pacientes de nuestra serie, que
han logrado mas de 2 afios de evolucion desde el
momento del diagndstico, aun sin registro de
mortalidad.

El tratamiento se basa en los lineamientos del cuida-
do convencional de la falla cardiaca crénica. Para los
pacientes aqui descritos, el uso de betabloqueadores,
IECA o ARA-II fue superior al 75%. La terapia definitiva
es el trasplante cardiaco.

Conclusion

La FE es un tipo de cardiopatia restrictiva infrecuen-
te, diagnosticada en paises denominados «del Trdpi-
co», con compromiso biventricular o ventricular izquier-
do exclusivo, prondstico variable y etiologia pobremente
establecida. El tratamiento se basa en el bloqueo neu-
rohumoral, y el trasplante de corazén es la terapia
definitiva.
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