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Miocardiopatia espongiforme en una mujer anciana.

Descripcion ecocardiografica

Jesus Canale,* Jorge Cortés Lawrenz,* Francisco German Moreno Valenzuela*

Resumen

La miocardiopatia espongiforme, también cono-
cida como ausencia aislada de compactacion del
ventriculo izquierdo, es una anomalia congénita
recientemente descrita y que resulta de la inte-
rrupcioén en la morfogénesis embrionaria del mio-
cardio ventricular izquierdo el cual permanece
engrosado por grandes trabéculas y sinusoides
y que suele expresarse clinicamente con mani-
festaciones de insuficiencia cardiaca, arritmias
y eventos embdlicos. Esta enfermedad suele
detectarse en la infancia o en la adolescencia,
menos frecuentemente en la vida adulta y muy
excepcionalmente en la senectud. Presentamos
aqui el caso de una mujer de 75 afios de edad
que corresponde a uno de los casos de miocar-
diopatia espongiforme de mayor edad entre los
qgue se han publicado; sus manifestaciones cli-
nicas y ecocardiograficas son tipicas de esta va-
riedad de miocaridopatia. El caso se comenta a
la luz de los hechos mas relevantes que existen
en la escasa literatura publicada sobre esta in-
teresante enfermedad.

Summary

SPONGY CARDIOMYOPATHY IN AN ELDERLY WOMAN.
ECHOCARDIOGRAPHIC DESCRIPTION

Isolated left ventricular noncompaction, also
known as spongy myocardium or spongy cardio-
myopathy, is a recently described congenital di-
sease caused by an arrest in the left ventricular
myocardial embriogenesis that makes the ven-
tricular wall to persist thickened with multiple tra-
becular formations and deep sinusoidal reces-
ses. Itis clinically characterized by heart failure,
cardiac arrhythmia and systemic embolic events.
Most of the affected subjects are detected du-
ring childhood or adolescence, others in the adult
life but very few elderly patients have been re-
ported in the worldwide medical literature. We
here report the case of a 75-year-old woman that
is one of the oldest patients ever reported, who-
se clinical picture and echocardiographic findings
are typical of this modality of cardiomyopathy. We
do comments on this case in regard to the most
relevant facts that appear in the limited medical
literature about this interesting disease.

(Arch Cardiol Mex 2005; 75: 184-187)
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Introduccion
amiocardiopatiaespongiforme (ME), tam-
bién designada como ausencia aislada de
compactacion del ventriculo izquierdo y
gue estaincluida dentro de las “ miocardiopatias
no clasificadas’ por laOrganizacion Mundial de

la Salud* es una enfermedad poco frecuente que
resulta de lainterrupcion en el proceso de desa
rrollo embrionario del endomiocardio, detal ma-
nera que éste no se comprime para compactarse
y la pared ventricular permanece entonces en-
grosada por una red de trabéculas y sinusoides
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Miocardiopatia espongiforme

querecuerdan el aspecto de unaesponja.2Suelen
afectarse con més frecuencialas regiones apical
y media del ventriculo izquierdo. Las manifes-
taciones clinicas mas frecuentes de esta anoma-
lia son los sintomas de la insuficiencia cardiaca
asi como trastornos del ritmo cardiaco y eventos
embdlicos a partir de la formacién de trombos
en lacavidad ventricular.®* LaME puede expre-
sarse clinicamente ya sea desde €l periodo neo-
natal,* mas adelante en lainfancia o bien cursar
asintomatica por un nuamero variable de afos
hasta ocasionar sintomas en la vida adulta.®

Caso clinico

Es el caso de una mujer de 75 afios de edad que
sufria disnea de esfuerzos progresiva durante
ocho meses hastaavanzar a estadio |1l delacla-
sificacion funcional de la Asociacion del Cora-
zon de Nueva Y ork. En el examen fisico destacd
ritmo cardiaco regular con frecuencia de 64x”,
soplo sistélico precordia apical con intensidad
2/4 eirradiado suavemente alaregion subaxilar
izquierda, no habia estertores pulmonares ni plé-
tora yugular o hepatica, tampoco edema perifé-
ricoy la presion arterial era de 120/78 mm Hg.
El electrocardiograma mostré blogueo comple-
to delaramaizquierdadel haz de His. Fue refe-
rida para un estudio ecocardiogréfico en €l que
se encontré dilatacion del ventriculo izquierdo
cuyo diametro diastélico a nivel de una regién
no hipertrabeculada erade 8.4 cmyy el sistélico
de7.2cm, dilatacion auricular izquierdacon dig
metro anteroposterior de 5.2 cm, engrosamiento
con aspecto de multiplestrabéculasy recesos si-
nusoidal es profundos en la pared ventricular iz-
quierdaapical y enlasporcionesmedialesy dis-
talesdelascaraslateral y posteroinferior conuna
demarcacién clara de dos capas. una externa de
0.7 cm de grosor y otrainterna de hasta2.22 cm
de grosor (Figs. 1 A, By C). Lamovilidad ven-
tricular izquierda estaba globalmente reducida
pero mas notablemente en las regiones hipertra-
beculadas y el tabique ventricular mostraba una
excursion tenuemente invertida. La fraccion de
expulsién del ventriculo izquierdo fue de 0.35
por el método biplanar apical de 2y 4 cAmaras.
En el andlisis con Doppler color en modo M se
advirtié flujo diastélico no turbulento dentro de
|os espacios de lared esponjosade la pared pos-
terior del ventriculoizquierdo (Fig. 1 D). Laana-
tomia de las vélvulas era normal y se encontré
un chorro deregurgitacion mitral moderadamente
cuantiosay un escaso chorro deregurgitacion tri-
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cuspidea con velocidad de 3 m/s. No se vieron
trombos intracavitarios. No se encontré ninguna
otra anomalia congénita del corazon.

Discusion

La primera descripcion publicada de esta mio-
cardiopatia fue en Alemania en 19847y, aunque
la mayoria de los casos hasta ahora publicados
serefieren anifiosy jévenes, hay algunos infor-
mes de adultos aunque muy pocos casos de an-
cianos. En unarevisién de 37,555 ecocardiogra-
mas efectuados alos largo de diez afios, Ritter y
colaboradores encontraron solamente 17 casosde
adultos con ME.2El caso que aqui presentamos
es el primer caso de un adulto con ME que se
haya publicado en la literatura impresa de len-
gua hispana seguin la base de datos de MEDLI-
NEy es, ademas, uno delos casos de mayor edad
hasta ahora publicados en la literatura mundial .
Takashima , en Japon, publicé recientemente el
caso de un hombre de 83 afios de edad;® Oechs-
lin en una serie de 34 adultos con ME informa
que € mayor tenia 71 afios de edad® y Sakuma
publicé hace unos meses el caso de una mujer
asiética de 65 afos de edad.®

El diagndstico de ME suel e efectuarse mediante
el ecocardiograma al identificarse los siguientes
hallazgos:*® miocardio ventricular izquierdo muy
engrosado preferentemente en sus segmentos api-
cal, medial y lateral, enlos que se distinguen dos
capas. unaexternao epicardicaque esdelgaday
compacta, y laotrainterna o endocérdica que es
gruesa, no compactay compuesta por trabéculas
grandesy formaciones sinusoidales. Larelacion
entre el grosor de lacapainternay el delaexter-
na, a final de la sistole, es igual 0 mayor a 2.
Mediante Doppler color se advierte quelosrece-
sossinusoidales delacapainternao endocérdica
del miocardio no compactado reciben sangre di-
rectamente delacavidad ventricular. El caso que
aqui se presenta cumple con estos criterios eco-
cardiograficos todavez que las porciones engro-
sadasy trabeculadas corresponden alos segmen-
tos apicales y mediales del ventriculo izquierdo
enlosque se advierten dos capas, delascuaesla
interna tiene un grosor que es méas de dos veces
€l grosor de lacapaexternaa final de lasistole,
y €l estudio con Doppler color detectd flujo dias-
télico en lared de sinusoides de la pared ventri-
cular. Ademas, habia hipocinesia no uniforme-
mente simétrica del ventriculo izquierdo con
abati miento importante de su fraccion de expul-
sién; la peculiar movilidad del septum ventricu-
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lar se explica, ademés, por el bloqueo delarama
izquierda del haz de His.

El mecanismo etiopatogénico delafaltade com-
pactacion del miocardio del ventriculo izquier-
do durante lamorfogénesis embrionariano se co-
noce con precision pero algunos estudios de
analisis genético han identificado mutaciones en
el gen G4.5 de laregion cromosdmica Xg28.1
Se ha propuesto, tras los resultados de un estu-
dio de los familiares de 25 adultos con ME, que
podria tratarse de un trastorno autosémico do-
minante.? Koh y colaboradores describen tres
hermanos con ME, por cierto asintomaticos,® y
Kitao publica el caso de una primigestacon ME
cuyo neonato fallece por insuficiencia cardiaca
con €l diagnostico también de ME.

Nos parece oportuno sugerir que cuando en un es-
tudio ecocardiografico seidentifiquen formaciones
sinusoidales profundas y grandes trabéculas en €
ventriculo izquierdo se complete entonces unare-

J Canale y cols.

vision topografica para definir en qué regiones se
ubican éstas y dedicar especial atencion alas ca
racteristicas delas porciones af ectadas para buscar
su configuracion en capasy medir larelacion entre
susgrosores. S loscriteriosmorfol égicos son com-
patibles con falta de compactacion del miocardio
ventricular izquierdo sera conveniente considerar
unarevision clinicay ecocardiogréficaalosfami-
liares, aun s son asintométicos.

Puede advertirse que, al tratarse laME de una
enfermedad recientemente descrita, y con el
avance tecnol6gico que ha privilegiado a los
instrumentos para diagnéstico por imagenes
(ecocardiografos, tomdgraf os computadoriza-
dos de rayos X y resonadores magnéticos) v,
ademas, una vez ya establecidos los criterios
morfol bgicos para su diagndstico, la frecuen-
cia en la deteccion de esta variedad de mio-
cardiopatia aumentara de manera notable en
el futuro préximo.

Figs. 1 A, B, Cy D. Ecocardiograma que muestra en “A” la proyeccion apical de las cuatro camaras en telediastole
y en “B” la misma proyeccion en telesistole. En “C” se presenta la proyeccion del eje corto a nivel medial en sistole.
Obsérvense las formaciones trabeculares y sinusoidales (x) que se localizan preferentemente en las regiones apical
y medial del ventriculo izquierdo en las que se distinguen dos capas que forman la pared ventricular: una externa o
epicéardica (barrillas amarillas) y la otra interna o endocérdica (barrillas rojas). En “D” se muestra el trazado en modo
My Doppler color del ventriculo izquierdo en el que se observa en color rojo-naranja el flujo de llenado y en color azul
se identifica flujo en la red sinusoidal de la pared posterior (flecha). AD: auricula derecha, Al: auricula izquierda,
PPVI: pared posterior del ventriculo izquierdo, VD: ventriculo derecho, VI: ventriculo izquierdo.
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