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Summary: Geographic origin of endomyocardial fibrosis treated in Maputo Central Hospital (Mozambique)
between 1987 and 1999.

Endomyocardial Fibrosis (EMF) is a restrictive myocardiopathy of unknown aetiology, which is specific to tropical areas.
In order to document the geographical distribution of this disease in Southern Mozambique, we reviewed the medi
cal records of patients treated at Maputo Central Hospital between 1987 and 1999. Analysis was restricted to cases
originating from the 3 provinces of Southern Mozambique. Cumulative incidences were computed for the period of
1987-1999, by age group, sex and residencial district at disease onset. The geographical distribution of the disease in
the 34 districts (administrative subdivisions) of the study area was mapped.

Between 1987 and 1999, 118 cases of EMF originating from Maputo, Gaza and Inhambane provinces were diagno
sed at Maputo Central Hospital. Seventy seven patients (65%) were living in Inhambane Province at the time of disease
onset. Cumulative incidence for this province was 6.9/100,000 over the study period of 1987-1999. Comparatively,
cumulative incidences were respectively 1.7/100,000 for Maputo and 1.0/100,000 for Gaza Province (C? = 64.3,
p < 10%). All the patients were native from 22 out of the 34 districts of these 3 provinces. Affected districts were all
located in the coastal area and higher cumulative incidence was computed for Inharrime district (18.3/100,000).

This study confirmed that endomyocardial fibrosis is endemic in some areas of South Mozambique, but did not allow
to measure the true magnitude of the disease which is probably grossly underestimated. The geographical distribu -
tion of EMF in South Mozambique reinforce the environmental hypothesis of aetiologic disease.

Resumo : Origem geografica dos casos de fibrose endomiocardia tratados no Hospital Central de Maputo entre 1987 e 1999.

A fibrose endomiocardia (FEM) é uma miocardiopatia restritiva, especifica das regides tropicais, cuja etiologia perma

nece desconhecida. Como objectivo de descrever as caracteristicas da FEM no sul de Mogambique, analisamos os pro -
cessos clinicos dos doentes tratados no Hospital Central de Maputo entre 1987 e 1999. O estudo foi efectuado em
pacientes provenientes das 3 provincias do sul de Mogcambique. As incidéncias cumuladas foram calculadas para o
periodo de 1987-1999, por grupo de idade, sexo e distrito de residéncia no principio da doenca. A distribui¢do geo

gréfica da doenca nos 34 distritos da zona incluida no estudo, foi cartografada.

Entre 1987 e 1999, 118 casos de FEM originarios das provincias de Maputo, Gaza e Inhambane foram diagnosticados
no Hospital Central de Maputo. Sessenta e sete (77%) moravam na provincia de Inhambane no inicio da doenca, ou seja
uma incidéncia cumulada para esta provincia de 6,9/100000. Em comparagéo, as incidéncias cumuladas eram respecti

vamente de 1,7/100000 para a provincia de Maputo e 1,0/200000 para a provincia de Gaza. A distribuicdo geogréfica
das incidéncias cumuladas da FEM por distrito sugere que a zona costeira, fértil, € mais atingida que a zona arida do inter

ior e que a doenca se distribui (18,3 casos por 100000 habitantes) a partir de um foco no distrito de Inharrime.

Este estudo confirmou a endemicidade da fibrose endomiocardica no sul de Mogambique. A distribuicdo geogréafica
dos casos consolida as hipdteses ambientais da origem da doenca.

Résumé :

La fibrose endomyocardique (FEM) est une myocardiopathie restrictive, spécifique des régions tropicales, dont I'étio
logie demeure inconnue. Dans le but de décrire les caractéristiques de la FEM dans le sud du Mozambique, nous avons
analysé les dossiers des malades traités & I’'HOpital central de Maputo entre 1987 et 1999. L’étude a porté sur les
patients originaires des 3 provinces du sud du Mozambique. Les incidences cumulées ont été calculées pour la période
1987-1999, par groupe d’age, sexe et district de résidence au début de la maladie. La distribution géographique de
la maladie dans les 34 districts de la zone de I’étude a été cartographiée.

Entre 1987 et 1999, 118 cas de FEM originaires des provinces de Maputo, Gaza et Inhambane ont été diagnostiqués
a I’'Hopital central de Maputo. Soixante-dix-sept patients (65 %o) résidaient dans la province d’Inhambane au début de
la maladie, soit une incidence cumulée pour cette province de 6,9/100000. En comparaison, les incidences cumulées
étaient respectivement de 1,7/100000 pour la province de Maputo et 1,0/100000 pour la province de Gaza. La dis -
tribution géographique des incidences cumulées de la FEM par district suggere que la zone cbtiére fertile était plus
touchée que la zone aride centrale et montre que la maladie se distribuait en foyer autour du district d’Inharrime (18,3
cas pour 100000 habitants).

Cette étude a confirmé I’endémicité de la fibrose endomyocardique dans le sud du Mozambique. La distribution géo

graphique des cas conforte les hypothéses environnementales sur I'origine de la maladie.
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Justification

a fibrose endomyocardique (ou FEM) est une myocar-

diopathie restrictive qui se caractérise par un épaississe -
ment fibrotique de I’endocarde prédominant au niveau de
I’apex et de la chambre d’admission de I’'un ou des deux ven-
tricules. Le diagnostic de la maladie est affirmé par I’écho-
cardiographie (16). L’atteinte des valves et de I'appareil
sous-valvulaire est fréquente. Cliniquement, la diminution
de la fonction diastolique entraine une insuffisance cardiaque
progressive suivie d’un collapsus et, habituellement, apres
quelques années, du déces. Sur le plan biologique, la FEM se
caractérise par une hyperéosinophilie qui est souvent impor-
tante au stade précoce de la maladie (10). Une fois la fibrose
installée, le seul traitement est la chirurgie, indiquée dans cer-
taines localisations prédominantes du ventricule gauche. Dans
la forme la plus commune avec prédominance de I'atteinte
du ventricule droit, le pronostic est mauvais quel que soit le
traitement, médical ou chirurgical, qui est entrepris (9).
La FEM a été décrite pour la premiére fois en Ouganda par
Davies en 1948 (5). 1l s’agit d’une maladie spécifique des
zones tropicales, qui a été aussi retrouvée au Brésil, en Inde,
au Nigeria, en Cote d’lvoire et au Mozambique (3). La
majorité des malades sont des enfants ou des adolescents
et la FEM semble toucher en priorité les groupes les plus
pauvres de la population (3).
L'étiologie de la FEM demeure inconnue. Pour certains, il
s’agit de la derniére phase d’une maladie éosinophilique du
cceur, soit primitive (13), soit secondaire a des infections para-
sitaires (1, 12). Plusieurs observations suggerent aussi une
association entre la maladie et la consommation de manioc
(14, 15). D’autres hypotheses orientent vers des facteurs tels
que les carences vitaminiques, I’exces de calcium ou de phos-
phates, seuls ou en association (4). Enfin, le réle de certaines
expositions géochimiques ou de facteurs génétiques a été aussi
suspecté (6, 11, 17).
Au Mozambique, la FEM a été identifiée pour la premiére
fois en 1976 (2). Actuellement, la maladie représente la
deuxiéme cause d’admission pour pathologie cardiaque chez
les enfants a I’Hopital central de Maputo et la premiére cause
de myocardiopathie chez les enfants de moins de 16 ans.
Au titre d’une premiére approche de la distribution géogra-
phique de la FEM dans le sud du Mozambique et dans le but
de générer des hypotheses quant a I’étiologie de la maladie,
nous avons réalisé une revue des dossiers des malades traités
a Maputo entre 1987 et 1999.

Méthodes

"étude s’est déroulée a I'Hopital central de Maputo, le seul

hépital du Mozambique possédant une expertise en car-
diologie, a partir des dossiers des malades atteints de FEM.
Un cas de FEM était défini comme un patient nouvellement
admis dans cet hdpital entre 1987 et 1999, avec des signes de
dysfonction cardiaque, et chez lequel I’échocardiographie 2D
avait montré une hyperéchogénicité de I’'apex s’étendant jus-
guaux muscles papillaires du ventricule droit et/ou gauche, avec
une rétraction et/ou une oblitération de I'apex. Ce tableau
était habituellement associé, au Doppler, a des signes hémo-
dynamiques au niveau de la tricuspide ou de la mitrale, avec
fuite valvulaire, dilatation des oreillettes et petits ventricules.
Les dossiers de tous les patients répondant a la définition ci-
dessus ont été analysés pour ce qui concerne leurs caractéris-
tiques individuelles (&ge et sexe) ainsi que leur lieu de résidence
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au moment du diagnostic. L’étude a été restreinte aux patients
originaires de trois provinces du sud du pays (Maputo, Inham-
bane et Gaza), soit une population de 4,3 millions d’habitants
en 1997, correspondant & la zone de recrutement de I’hépital
(carte). Les incidences cumulées pour la période 1987-1999,
risques ratio (RR) et intervalle de confiance a 95 % (IC 95 %)
ont été utilisés pour comparer I'importance de la maladie
entre les différentes zones géographiques. Les incidences
cumulées ont été calculées en rapportant les données hospi-
talieres aux dénominateurs de populations fournis par I'Ins-
titut national mozambicain des statistiques (1997 census,
Instituto Nacional de Estatistica 1999). La distribution géo-
graphique de la maladie dans les 34 districts (subdivisions
administratives) des 3 provinces de la zone étudiée a été car-
tographiée avec le logiciel Epi-Map.

Résultats

Entre 1987 et 1999, 142 cas de FEM ont été diagnostiqués
a I’'Hopital central de Maputo. Parmi eux, 118 (83 %)
résidaient dans les provinces de Maputo, Inhambane et Gaza
au moment du diagnostic et ont été inclus dans notre étude.
Le ratio des sexes (H/F) chez les malades était égal a 0,93.
L’age médian au moment du diagnostic était de 20 ans
(extrémes 5-76) pour les femmes et de 15 ans (extrémes 3-60)
pour les hommes.

Soixante-dix-sept des 118 patients (65 %) résidaient dans la
province d’Inhambane (population 1,2 million) au début de
leur maladie. L’ incidence cumulée pour cette province était de
6,5 cas pour 100000 habitants pour I’ensemble de la période
1987-1999. En comparaison, les incidences cumulées étaient
respectivement de 1,7/100000 et 1,0/100000 pour les pro-
vinces de Maputo (population 1,9 million) et de Gaza (popu-
lation 1,2 million) (¢? = 64,3, p < 10%) (tableau). Parmi les 34

Tableau.

Cas et incidences cumulés de FEM dans les districts concernés (N =22),
provinces de Inhambane, Gaza et Maputo, Mozambique, 1987-1999.

Cases and cumulative incidences of EMF in indicated districts (N=22),
Inhabane, Gaza and Maputo provinces, Mozambique, 1987-1999.

province cas incidence cumulée
district avec FEM (nb) (cas/100000)
Inhambane
Inharrime 14 18,3
Jangamo 11 13,6
Inhambane city 6 11,4
Panda 5 10,7
Zavala 8 6,3
Homoine 7 7,5
Morrumbene 5 45
Vilanculos 5 4,4
Massinga 8 43
Funhaluro 1 33
Maxixe 3 3,2
inconnu 4 -
total 77 6,4
Maputo
Marracuene 2 4,8
Boane 2 35
Matutuine 1 2,8
Maputo/Matola 24 1,7
Manhica 1 0,8
total 30 1,7
Gaza
Bilene-Macia 3 2,2
Chibuto 3 18
Mandjacaza 3 18
Guija 1 17
Chokwe 1 0,6
total 11 1,0
total 118 3,0

Aucun cas n’était originaire des districts suivants : Govuro, Inhassoro, Mabote
(Province d’lnhambane),Xai-Xai city, Chicualacuala,Chigubo, Mabalane,
Massangena,Massingir, Xai-Xai (Province de Gaza),Magude, Moamba,Namaacha
(Province de Maputo)
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Carte.

Incidences cumulées (pour 100000) de la FEM par district,provinces de Maputo, Gaza et Inhambane, Mozambique, 1987-1999.
Cumulative incidences (for 100000) of EMF by district, Maputo, Gaza and Inhambane provinces.
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districts composant les trois provinces de I'étude, 22 étaient
a I’origine de I’ensemble des cas vus & I’hdpital. Les districts
concernés étaient tous situés dans la zone cotiere et les taux
d’attaque les plus élevés ont été calculés pour Inharrime
(18,3/100000), Jangamo (13,6/100000) et Inhambane City
(11,4/100,000) (carte).

Discussion

Cette étude confirme que la fibrose endomyocardique est
endémique dans le sud du Mozambique, sans permettre
toutefois de mesurer I'ampleur de ce probléme de santé. Les
malades traités a I’hOpital de Maputo ne représentent pro-
bablement qu’une petite proportion des cas de FEM surve-
nus dans les trois provinces de I’étude. En effet, la faible
couverture des soins de santé primaire, le codt et I'insuffisance
de disponibilité du transport dans les régions rurales du
Mozambique, mais aussi la situation de guerre civile qui pré-
valait dans ce pays jusqu’au début des années 1990, ont consi-
dérablement limité I’acces des malades a I’h6pital de Maputo.
D’autres éléments d’incertitude doivent étre pris en compte,
en particulier la stabilité des dénominateurs au cours de la
période considérée et, s’agissant d’une maladie chronique, le
risque de confusion entre cas incidents et cas prévalents. Mal-
gré ces limites inhérentes au contexte de I’étude, nous pensons
que les chiffres d’incidence que nous présentons, s’ils sous-
estiment sans doute fortement I'importance absolue de la
FEM dans le sud du Mozambique, nous permettent cependant
de comparer entre elles les différentes entités géographiques
constitutives de cette région pour ce qui est de la fréquence rela-
tive de la maladie

Dans le sud du Mozambique, la FEM se distribue le long de
la cote et la plupart des districts de I'intérieur du pays semblent
indemnes de cas (Carte). Ce schéma suit la division de la
région en deux entités écologiques distinctes. Les districts de
I'intérieur sont arides et semi-montagneux tandis que la zone
cotiere est une plaine fertile ou sont cultivés le malis, le riz et
le manioc (8). Outre la concentration des cas le long de la
cOte, notre étude a montré une étonnante distribution en
foyer, centré autour du district de Inharrime (carte). Ce schéma
ne peut pas étre expliqué par un biais de recrutement, méme
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si le principal axe de communication du pays passe le long de
la cbte, puisque Inharrime et les districts environnants sont
situés a environ 600 km de I’Hopital central de Maputo.
Dans toute la région cotiere du sud du Mozambique, les para-
sitoses intestinales sont ubiquitaires, la shistosomose est pré-
sente et les microfilaires sont rares. Les données fiables sur
I'incidence par district de ces parasitoses potentiellement éosi-
nophilogeénes ne sont malheureusement pas disponibles. 1l ne
nous a donc pas été possible de corréler les incidences de FEM
avec cet indicateur.

Le district d’Inharrime est similaire aux autres districts cOtiers
en termes de population et d’environnement. Cependant, c’est
le plus important centre de production de manioc dans le
Mozambique sud et plusieurs variétés y sont produites, y
compris la variété amére (7). A Inharrime et dans les envi-
rons, plus gu’ailleurs, le manioc est I’aliment de base de la
population. Pour les groupes les plus pauvres, il représente sou-
vent la seule source d’éléments nutritifs.

Les liens entre la consommation de manioc et la FEM ont été
analysés par des modeles animaux et des études environne-
mentales. SANDHYAMANI en Inde (14), et SEzi en Ouganda (15)
ont réussi a reproduire les Iésions cardiaques de la FEM chez
des singes nourris exclusivement avec du manioc. DAvIES a
émis I’hypothése du réle du manioc dans la FEM par un excés
de vitamine D d( au procédé traditionnel de séchage au soleil
(4). En Inde, la présence dans le sol des régions affectées par la
FEM de certains composés géochimiques (cérium, monazite),
qui pourraient se concentrer dans les tubercules de manioc, a
été évoquée comme cause possible de la maladie (6).

La distribution géographique de la FEM dans le sud du
Mozambique apporte des arguments en faveurs d’une étiologie
environnementale de la maladie, sans pour autant exclure I’hy-
pothése éosinophilique qui joue un rdle central dans les
conceptions pathogéniques actuelles. Le lien entre la mala-
die et laconsommation de manioc, qui est indirectement sug-
gérée par notre étude, doit maintenant faire I’objet d’une
exploration épidémiologique et environnementale plus pous-
sée. En effet, seule I'identification de facteurs de risque acces-
sibles & la prévention permettrait de réduire la morbidité et la
mortalité de la FEM.
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