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Cinco pacientes de sexo femenino con edades ex- 
tremas de 27 y 56 años (media: 39,8 años) tenían 
una endomiocardiofibrosis (EMF) con comproba- 
ción anatómica. De eUos se estudiaron J pacientes 
con ecocardiograma (ECO) modo M y dos con 
ECO bidimensional (2D). De los tres pacientes, dos 

tenían diámetro diastólico ventricular izquierdo 

normal y sólo en uno se encontraba aumentado, 
mientras que la fracción de acortamiento (FAc%) 
resultó normal 0 aumentada en los tres pacientes. 
Uno presentó un septum con movilidad Hen alme- 
na", mientras que otro presentó el signo de la 
"raíz cuadrada" en su pared posterior. La aurícula 
izquierda (AI) estaba dilatada en los tres pacientes. 

El diámetro diastólico ventricular derecho se en- 
contraba dilatado como resultado de una hiperten- 
sión pulmonar en un caso y se visualizó derrame 
pericárdico junto con un prolapso valvular mitral 
en el otro. En el ECO 2D se documentó agranda- 
miento biauricular con obliteración del ventrículo 
derecho (VD) por material ecogénico refringente 

en su tercio medio y ápex; en el otro, dicha oblite- 
ración se localizaba en la punta del ventrículo 
izquierdo (VI) con inclusión de los músculos pa- 
pilares. También se comprobó conservación del 
movimiento sistólico centrípeto del ápex invadido 

y contracción hiperdinámica de las paredes no 
comprometidas. Debido a la determinación de es- 
tos cambios endocavitarios es posible establecer el 
diagnóstico diferencial con la pericarditis cons- 

trictiva, productora también de res tricció n. Se 

concluye que en la EMF: 1) el ECO modo My 2M 
son métodos útiles para el diagnóstico; 2) el ECO 

modo M puede demostrar la patente restrictiva me- 
diante el signo de la "rah cuadrada", la dilata- 
ción de la AI, la normalizaciórt del movimiento 
septal "en almena" en las formas izquierdas puras, 
hecho no descripto hasta la fecha; 3) el ECO 2D 

certifica el diagnóstico al comprobar obliteración 
ventricular por material ecogénico hiperrefringente 
sugestivo de fibrotrombosis y allocalizar la exten- 
sión de este último permite la correlación con los 
tipos anatomopatológicos de Shaper; 4) por inter- 
medio de esta última técnica se visualiza la conser- 
vación de la motilidad centrípeta apexiana por ma- 
terial fibrot,ombótico, a diferencia de la motilidad 
disquinética de los trombos secundarios a fibrosis 
isquémica 0 chagásica; 5) el ECO 2D demuestra 
la combinación de ventrículos de tamaño normal 
con aurículas dilatadas; 6) este método permite 
determinar el compromiso de los músculos papi- 
lares en el magma fibrótico cauSante de la insufi- 
ciencia mitral; 7) el ECO modo Myel 2D avalan 
el diagnóstico diferencial con la pericarditis cons- 
trictiva. 

La EMF es una endomiocardiopatía descripta ini- 
cialmente por Davies,11-14 en Uganda, aunque ac- 
tualmente se Ie reconoce una distribución mundial. 
Se caracteriza por presentar una fibrosis endocár- 
dica que invade el tercio interno del miocardio, 
trombos endocárdicos superpuestos que obliteran 
la cavidad de uno 0 ambos ventrículos con parti- 
cipación valvular (en especial mitral) y una 0 am- 
bas a urí culas dila tadas. 8, 13, 21 

Debido a 10 criptogenético de su desarrollo se 

han generado distintas teorías etiológicas: infec- 
ciosa, I, 19 alimentaria, 18,20 hiperserotoninémica,6, 7 

hipersensibilidad a hierbas y medicinas tribales,9 
genética,4,25 tóxica,24 reumática 23,30 e inmuno- 
alérgica. 31,32 Esta última es la que ha generado 
mayor número de adeptos. Según la misma, el 
eosinófilo se degranularía al producrise su unión 
con una inmunoglobulina G (producida por un es- 

tímulo alérgico) y liberaría una proteína catiónica 
eosinofílica, responsable del daño endomiocárdico 
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característico.33, 34, 38 Sobre esta base, se piensa 

actualmente que la EMF representaría el estadio 
final fibrótico de una agresión por eosinófilos, pre- 
cedida por una miocarditis eosinofílica y seguida 

de la enfermedad fibroplástica de Löffler. 24 

El cuadro clínico-hemodinámico es el de una 
miocardiopatía restrictiva-obliterativa, con insufi- 
ciencia cardíaca- derecha, izquierda, 0 global, según 
la distribución cavitaria de la enfermedad, acompa- 
ñada de insuficiencia tricuspídea 0 mitral, por 
inclusión de los músculos papilares en el magma 
fibrótico.83 

. 

El diagnóstico de la EMF fue patrimonio casi 

exclusivo de la hemodinámica y la anatomía pato- 
lógica hasta la aparición de la ECO modo My 2D. 
Estas técnicas han abierto un nuevo panorama para 
el correcto diagnóstico de las miocardiopatías en 
general y de las restrictivas en particular. Entre las 

últimas, la enfermedad de Davies es una de las cau- 
santes de restricción mejor objetivadas mediante 
el ultrasonido. Dados los escasos datos que se po- 
seen sobre este tema en nuestro medio, nos ha 
parecido de utilidad relatar los resultados obteni- 
dos por nuestro grupo y efectuar su comparación 

con los haliazgos dcocumentados en la literatura 
mundial. 

MATERIAL Y METODO 
En e1 Hospital de Clínicas de Buenos Aires se es- 

tudiaron desde 1970 11 pacientes con diversas for- 
mas de miocardiopatías restrictivas. En 5 de elios, 
de sexo femenino, con edades extremas de 27 y 
56 años (media: 39,8 años), se efectuó el diagnós- 

tlco de EMF. En estos 5 pacientes se obtuvo la 
comprobación anatómica (por necropsia en tres y 

por biopsia en dos). Se realizó ECO modo M en 
tres de los cinco pacientes y en dos de ellos ECO 
2M. De estos tres pacientes, los casos 1 y 2 eran 
portadores de formas biventriculares y el caso 3 10 

era de una forma izquierda pura, siendo dichas 

localizaciones confirmadas por estudio hemodiná- 
mico y/o anatomía patológica. 

Los ECO modo M fueron realizados con la téc- 
nica corrientemente usada en nuestro laborato- 
ric,lO,35 para 10 cual se empleó un equipo Ekoline 
20 A (SK Laboratories). Los estudios fueron reali- 
zados con un transductor de 2,5 megaHertz, efec- 
tuándose varios registros alas ve10cidades conven- 
cionales (25 y 50 mm/seg). Las mediciones se 

realizaron de acuerdo con las recomendaciones del 
Comité de Ecocardiorafía de la Sociedad Argen- 
tina de Cardiología 1 

y del grupo de tareas de 
la OMS. 

Los ECO 2D fueron obtenidos con un equipo 
EKO Sector I (SK Instruments) y sus imágenes 

fueron registradas en un equipo de videotape 

Sanyo VTC 100, desde donde con la técnica de la 
denominada "imagen congelada" fueron fotogra- 
fiados con máquina tipo Polaroid NR. 

Se emp1eó el término movilidad septal "en al- 
mena",16 para e1 desplazamiento exagerado del 

septum con engrosamiento sistólico importante 
y rectificación dìastó1ica en dip-plateau, con 10 

que quedaba configurado el aspecto de 1as a1me- 

nas de 10s castillos de la Edad Media. Se reconoció 

como patente de restricción miocárdica cuando, 
durante la etapa de relajación miocárdica, tanto 
e1 endocardio como el epicardio presentaban una 
morfologÍa semejante a la curva tÍpica de dip- 

plateau de la presión intraventricular, conform an- 
do 1a imagen en "raÍz cuadrada". 

RESULTADOS 
De los tres pacientes a los que se les realizó ECO 

modo M sólo en uno (caso 3) se comprobó un 
diámetro diastó1ico ventricular izquierdo aumenta- 
do, mientras que la F Ac oi. resultó normal en dos 

cas os y e1evada en el paciente que presentaba un 
diámetro diastólico ventricular izquierdo au- 
mentado. 

E1 espesor del septum y de la pared posterior 

fue normal en todos los pacientes. En el caso 3 

se visualizó un septum hiperquinético con sign os 

de restricción, configurando la imagen de movili- 
dad septal "en almena" (Fig. 1). En otro paciente 

(caso 2) se detectó la presencia del signo de la 

"raÍz cuadrada" en la pared posterior (Fig. 2). 

La AI estaba dilatada en todos los pacientes. 

El diámetro diastólico ventricular derecho se 

eRcontraba aumentado en un paciente (caso 1) 

cuyo ecograma de la válvula pulmonar presentaba 
signos compatibles con hipertensión. 

Se visualizó un derrame pericárdico leve en un 
paciente (caso 2) en el que también se registró 

un pro1apso de 1a vá1vu1a mitral. 
El ECO 2D documentó en el caso 2 un agranda- 

mien to biauricular y obliteración del VD por ma- 
terial ecogénico muy refringente en su tercio me- 
dio y ápex (Fig. 3). En el caso 3, dicha obliteración 
se 10ca1izaba en 1a punta del VI con inclusión de 

10s músculos papilares (Fig. 4); además, existía en 
él un agrandamiento biauricular semejante al del 

caso 2 (Fig. 5). Estos hallazgos indujeron al diag- 
nóstico de restricción y de probable EMF. 

Finalmente, se comprobó preservación del mo- 
vimiento sistólico centrÍpeto ocupàdo pcr el mate- 
rial ecogénico fibrotrombótico, asÍ como la con- 
tracción hiperdìnámica de 1as paredes no com pro- 
metidas en la proyección dinámica de los estudios. 
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Fig. 1. Ecocardiograma en modo M del caso 3. Nivel I, don de se 
observa el raro hallazgo, no descripto en la literatUra disponible, de 
un septUm con el típico movimiento "en almena" en una endomio- 
cardiofibrosis izquierda pura, V A, ventrículo derecho; S, septUm; 
VI, ventrículo izquierdo; PP, pared posterior del ventrículo izquier- 
do; ECG, electrocardiografía. 

OISCUSION 
El ECO modo M, y sobre todo el 20, resultan los 

métodos incruentos más útiles para la confirmación 
diagnóstica de esta entidad y relegan al cateterismo 
cardíaco a un pIano puramente prequirúrgico. Asi- 
mismo, el ECO modo M permite determinar las 

consecuencias funcionales sobre el miocardio y la 
válvula mitral. 

En la EMF los ventrículos comprometidos por 
la obliteración fibrótica se visualizan par 10 general 
reducidos 0 normales, mientras que las aurículas se 

observan dilatadas. Este hecho resultó aseverado 

por dos pacientes de esta serie, pero en el caso 3 

el diámetro diastólico ventricular izquierdo estaba 

aumentado. Esta aparente paradoja podría ser 
explicada por el hecho de que el modo M explora 
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Fig. 2, Ecocardiograma en modo M del caso 2. En el nivell se visua- 
liza una rectificación de la pared posterior así como una alter~ión 
de la motilidad septal compatible con el signo de la "raíz cuadntda". 
También, se detecta un derrame periçárdico sistodiastólico cataloga- 
do como de leve a moderado, VD, ventrículo derecho; VI, ven- 
trículo izquierdo; S, septUm; PP, pared posterior del ventrículo 
izuierdo; ECG, electrocardiograma; 0, derrame pericárdico. 

un sector lineal del corazón y que en el caso refe- 
rido el haz ultrasónico podría haber examinado 
una zona no comprometida del VI, que trataría de 

compensar la obstrucción dilatándose. 
La F Ac"lo resultó normal 0 aumentada en los 

tres pacientes de esta serie, hallazgo coincidente 
con el de otras publicaciones, 5, ~3. 26 ya que la 
EMF, al ser una miocardiopatía restrictiva, tiene 
fundamentalmente alterada la función diastólica 
y no la sistólica. 

El caso 3, con una forma izquierda pura, pres en- 
tó un septum "en almena". Al respecto, Oienot y 
colaboradores 16 describieron los hallazgos de los 
ECO modo M en 23 casos con EMF derecha y 
bilateral; encontraron una movilidad septal "en 
almena" en todos los casos con formas derechas 



43 REVISTA ARGENTINA DE CARDIOLOGIA, ENERo-FEBRERO 1987, VOL. 55, NO 1 

I VI 
/ 

// T\ r\ . \AD)(~) \. 

Fig. 3: Ecocardiograma bidimensional del caso 2. Piano de cuarro 
cámaras desde ápex; se comprueba obliteración de Ia punta del 

ventrículo derecho (VD) (sombreado) por fibrosis y/o rrombosis 
que sugiere el diagnóstico de endomiocardiofibrosis configurando 
un tipo 1 de Shaper del lado derecho. AD, aurícula derecha; VI, 
ventrículo izquierdo; AI, aurícula izquierda. 

y en 11 de los 12 pacientes con forma biventricu- 
lar. Hasta la fecha no existen comunicaciones en 
la literatura disponible de septum con este tipo 
de movilidad en formas izquierdas puras, por 10 

que 10 comprobado en esta serie representa un 
hallazgo original. Esta imagen ecocardicgráfica re- 
sultaría de la relativa integridad del septum con 
dilatación de la cámara residual del ventrículo 
afectado. 

A diferencia de 10 comprobado en otros estu- 
dios,5,26 en ninguno de los tres pacientes se regis- 
tró engrosamiento septal 0 de la pared posterior. 37 

El signo de la "raíz cuadrada" 10, 16 fue visuali- 
zado en la pared posterior del VI del caso 2, de- 
mostrando el componente restrictivo de la miocar- 
diopatía. 
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Fig. 4. Ecocardiograma bidimensional del caso 3. Piano longitudinal 
paraesternal. EI ápex está obliterado por material ecogénico denso 
(sombreado) que incluye Ios músculos papilares. vi, ventrículo iz- 
quierdo; ai, aurícula izquierda; ao, aorta. 

De las formas blventriculares de esta serie no se 

demostró con ECO modo M dilatación del VD en 
el caso 1, en el que existía mayor compromiso del 
lado izquierdo que del derecho y marcada hiper- 
tensión pulmonar. En contraste, Hernández-Pie- 
retti 22 comprobó una disminución del tamaño de 

la cavidad ventricular derecha y un eco grueso 
y continuo a 10 largo del endocardio septal dere- 
cho. Por otra parte, Oienot y su grupo 

16 demos- 
traron dilatación del VO en el 100 % de los cas os 

con compromiso tricuspídeo.' Este compromiso 
consistía en un engrosamiento de los trazos valva- 

res, característica no constante en los pacientes de 

esta serie. 
En un solo paciente (caso 3) se comprobó por 

ECO modo M obliteración del VI por debajo de la 

,T~ 
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B 

válvula mitral. Varios autores 26 señalaron que este 
signo es de alta especificidad pero de baja sensi- 
bilidad. 

Otros hallazgos que merecen comentario son e1 

derrame pericárdico y e1 prolapso valvular mitral. 
EI primero puede existir en la EMF 3, 5, 14, 15, 27 

pero 
es generalmente leve, como en e1 caso 2 de esta 
serie. El prolapso de válvula mitral, si bien se ob- 
serva en la EMF, como lesión única es poco fre- 
cuente. Shaper y colaboradores 29 10 diagnostica- 
ron en un solo paciente, cuya necropsia demostró 
que no era EMF, sino una miocarditis de origen 

desconocido, con infiltración linfocÍtica. 
El ECO 20 mostró patentes ecocardiográficas 

altamente sugestivas de EMF. 
2 En dos pacientes 

se registró obliteración de uno de los ventrículos. 
El hallazgo de un ápex ocupado por material eco- 
génico muy refringente sugestivo de fibrosis y/o 
trombosis, resulta el signo más característico de 
este método en la EMF. 2,3,27 Por el contrario, e1 

modo M, al no tener representación especial, no 
sue1e permitir la comprobación de esta imagen. 
Oebe puntualizarse que, a pesar de este material 
fibrotrombótico refringente, e1 ápex conserva su 
motilidad sistólica centrípeta; esto representa una 
notoria diferencia con la motilidad disquinética 

que suele verse en la obliteración apical por trom- 
bos de origen isquémico 0 chagásico.3 El material 

Fig. 5. Ecocardiograma bidimensional 
del caso 3. Piano de cuatro cámaras en 
sístole (A) y en diástole (B). Se corro- 
bora obliteración de la punta del ven- 
trículo izquierdo (vi) por material eco- 
génico denso (sombreado) conservando 
el movimiento centrípeto del ápex. 
ai, aurícula izquierda; vd, ventrículo 
derecho; ad, aurícula derecha. 

ecogénico de la EMF se comporta como reflector 
especular cercano al reborde endocárdico 17 y su- 
giere calcificación intramiocárdica.3 En los dos 
pacientes en los que existía tal imagen, la calcifi- 
cación en parches no fue comprobada en la anato- 
mía patológica. 

Acquatella y colaboradores 2, 3 
consignaron 

como hallazgo típico de fa EMF el compromiso 
de los músculos papilares y sobre todo e1 de las 

válvulas auriculoventriculares y músculo papilar 

posterior, que resultan inmersos en e1 magma 
fibrótico, y ocasionan la insuficiencia mitral pro- 
pia de esta entidad. En e1 caso 3 estos cambios 

fueron comprobados en e1 pIano longitudinal 
(Fig. 5). 

Asimismo, la FAc% aumentada puede deberse 
a la motilidad incrementada de las paredes ven- 
triculares no comprometidas, exalerada por la 
insuficiencia mitral acompañante, ,17 tal como 
fue comprobado en la proyección dinámica de 
ambos estudios. 

Shaper y su grup029 realizaron una clasificación 
anatomopatológica de la EMF en cinco tipos se- 
gún la distribución del proceso fibrótico, tanto 
para las formas izquierda como para la derecha. 
En el tipo 1 la fibrosis invade solamente el ápex; 
en el tipo 2 dicho proceso se extiende d.esde el 
ápex a la válvula; en e1 tipo 3 sólo la región valvular 
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es afectada; en el tipo 4 se yen comprometidos el 
ápex y la válvula, pero no el miocardio subyacente 
entre ambos, y en el tipo 5 existen parches de 

fibrosis no ubicados en el ápex 0 válvulas. Los dos 

primeros tipos son los más comunes. En la presen- 
te casuística, los cas os 1 y 3 corresponden al tipo 
2 por su compromiso izquierdo; el caso 2 resulta 
portador de un tipo 2 del lado derecho y de un 
tipo 3 del lado izquierdo (siempre que se acepte 
que el prolapso obedece al compromiso fibrótico 
producido por la EMF y no a una enfermedad con- 
comitante independiente). 

Por último, debe señalarse que tanto el ECO 
modo M como el 20 sirven para el diagnóstico di- 
ferencial entre la EMF y la pericarditis constricti- 

va, entidad con la cual suele confundirse por ser 

am bas productoras de restricción. Esto surge de 
los cambios endocavitarios que la segunda no 
presenta. 

Oe 10 expuesto puede extraerse a manera de con- 
clusiones los siguientes conceptos: 

1. El ECO modo M y 20 son métodos muy 
útiles para el diagnóstico incruento de la EMF, por 
permitir determinar las consecuencias funcionales 
sobre el miocardio y la válvula mitral, asÍ como 
comprobar la patente restrictiva del signo de la 
"raÍz cuadrada", la dilatación de la AI, la habitual 
normalidad del tamaño del VI y de la F Ac %. 

2. El modo M permite la visualización del movi- 
miento septal "en almena"; en este trabajo resultó 
un hallazgo original su presencia en una EMF 
izquierda pur a, ya que dicho signo sólo fue com- 
probado en las formas derechas puras y biven- 
triculares. 

3. El ECO 20, además de confirmar los hallaz- 
gos del modo M, certifican el diagnóstico de EMF 
al comprobar la obliteración ventricular (derecha 0 

izquierda) por material ecogénico hiperrefringente 

sugestivo de fibrotrombosis; asimismo, allocalizar 
el nivel de dlCho material permite establecer la 
correlación con los tipes anatomopatológicos de 
Shaper y su grupo. 

4. El ECO 20 permite visualizar la conservación 
de la motilidad centrípeta apexiana cuando existe 
material ecogénico fibrotrombótico, con 10 que se 

excluye la motilidad disquinética de una trombosis 
isquémica 0 chagásica. 

5. El ECO 20 demuestra, además, la combina- 
ción de ventrículos normales y aurículas dilatadas, 
con contracción h~per,dinámica de las paredes no 
comprometidas a nivel de los primeros. 

6. Este método comprueba también la inclu- 
sión de los músculos papilares, sobre todo del pos- 
terior y su correspondiente valva auriculoventricu- 

lar, en el magma fibroso, causa de la insuficiencia 
mitral característica de la EMF. 

7. El ECO modo M y 20 aportan datos funda- 
mentales para el diagnóstico diferencial de la EMF 
con la pericarditis constrictiva. 

SUMMARY 
We observed five women with endomyocardial 
fibrosis (EMF) whose ages ranged from 27 to 56 
years (mean: 39.8 years). From this initial cohort, 
3 were studied with M-Mode echocardiography 
(ECHO) and two with two-dimensional (2D) 
ECHO. The left ventricular end-diastolic diameter 
(L VEDD) was normal in 2 and increased in only 

one patient. The fractional shortening (FS) was 
normal in the whole group. We observed the 
septum with a "merlon of a battlement" mouve- 
ment in one patient while in another, the pos- 
terior wall had a "root square" sign mouvement. 
The left atrial dimension was enlarged in all the 
patient. The right end-diastolic diameter (REDD) 
was increased as a result of pulmonary hyperten- 
sion in case 1, while in case 2, a pericardial effusion 
and a mitral valve prolapse were detected. The 
findings of 2D HCHO were: enlargement of both 
atria together with obliteration of the right ven- 
tricular apex and its half third in one patient and 
in another, an obliteration of the left apex includ- 
ing its papillary muscles; the left apical systolic 
inward motion was preserved in spite of this apical 
obliteration differing from the dyskinetic mouve- 
ment seen in ischemic or chagasic apical thromb- 
osis. Likewise, it was observed that most of the 
noninvolved ventricular walls were hyperdinamic. 

Finally, this method provides significant evidence 
for the differential diagnosis between EMF and 
constrictive pericarditis. It is concluded that: 
1) M-mode and 2D ECHO are two useful methods 
for the correct diagnosis of EMF; 2) the M-mode 
ECHO demonstrates the restrictive pattern of the 
"root square" sign together with a "merlon of a 

battlement" septal mouvement (never described 

up to date in a left form of the disease), as well as 
the enlargement of the left atrium generally as- 
sociated to a normal-sized left ventricle and a 

normal FS; 3) the 2D ECHO assures the diagnosis 

of EMF by demonstrating the obliteration of one 
or both ventricles by echogenic material suggestive 
of fibrosis or thrombosis; as this method determi- 
nes 

. 

the extension of this material it allows its 

correlation with Shaper's pathological classifica- 

tion; 4) the 2D ECHO establishes. the preserved 
left apical inward motion which significantly 
differs from the dyskinetic motion of thrombotic 
apical obliteration of ischemic or chagasic origin; 
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5) this method demonstrates the presence of 
enlarged atria with normal-sized ventricles together 
with hyperdinamic noninvolved ventricular walls; 
6) the 2D ECHO determines the engagement of 
the papillary muscles by fibrotic material that 
causes mitral regurgitation; 7) both M-mode and 
2D ECHO establish the differential diagnosis with 
constrictive pericarditis owing to the endocavitary 
changes seen in the former. 
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