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Caso clinico

Cardiologia

Miocardio no compacto en
paciente masculino de 20 anos de edad
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Tania Leticia Diestel-Bautista,t Ismmael Herndandez-Santamaria,'' Horacio Pérez Salgado

RESUMEN

Se presenta el caso de paciente masculino de la segunda década de la vida, sin antecedentes patolégicos de
importancia con ventriculo izquierdo no compacto, el cual se manifesté clinicamente con sintoma de disnea
progresiva. El diagnostico inicial fue realizado por medio de ecocardiografia transtoracica.
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ABSTRACT

We reported the case of a 20 years old male patient without pathological antecedents, whit a left ventricular no
compaction. It manifested clinically by cardiac symptoms of progressive dysnea. He was diagnosed initially by

transthoracic echocardiography.
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INTRODUCCION

La hipertrabeculacion del ventriculo izquierdo fue reco-
nocida por primera vez en 1932, y fue asociado con enfer-
medad cardiaca congénita con obstruccién del tracto de
salida del ventriculo derecho e izquierdo, malformaciones
cianogenas complejas y anomalias coronarias 1, pero ofi-
cialmente fue descrita con el término cardiomiopatia no
compactada aislada por Chiny cols., en 1990, en una des-
cripcion de ocho casos.?

El ventriculo izquierdo no compacto es una cardiomio-
patia caracterizada por una delgada y compacta l[amina
epicardica y una lamina endocardica extremadamente gruesa
con trabeculaciones prominentes y recesos profundos que
comunican con la cavidad del ventriculo izquierdo, pero
no con la circulacion coronaria . El ventriculo izquierdo
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generalmente muestra disfuncién sistolica, con o sin dila-
tacion?# y usualmente es el tnico sitio de afectacion, pero
puede ser biventricular en menos de 50% de los casos.> La
prevalencia en adultos en diferentes series varia entre 0.05-
0.25%.°

CASO CLiNICO

Paciente masculino de 20 afnos de edad, sin anteceden-
tes heredofamiliares o crénico degenerativos de importan-
cia, el cual inici6é su padecimiento cuatro meses previos a
su ingreso con presencia de sintomas gastrointestinales ines-
pecificos: ndusea, hiporexia y sensacion de llenado pos-
prandial inmediato, a lo que posteriormente se agregd ede-
ma ascendente y disnea progresiva hasta la ortopnea, motivo
por el cual acudié a valoracion.

El examen fisico de ingreso mostr6 datos de insuficien-
cia cardiaca congestiva en clase funcional lll de la clasifi-
cacion de la New York Heart Asociation, su radiografia de
térax evidencio cardiomegalia global grado IV y datos de
hipertension venocapilar pulmonar, a nivel electrocardio-
grafico con datos de taquicardia sinusal, los laboratorios
(biometria hematica, enzimas cardiacas, pruebas de fun-
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cién renal y hepética) sin alteraciones, Ginicamente con ele-
vacion significativa de péptido natriurético cerebral (BNP).

Se inicié manejo con diurético de asa, digital, inhibidor
de la enzima convertidora de angiotensina y antagonista de
mineralocorticoides con respuesta favorable.

Durante su hospitalizacion se realizé ecocardiograma
transtoracico como parte del protocolo diagndstico y de
acuerdo con resultados, se decidio realizar un estudio com-
plementario de la patologia reportada.

El ecocardiograma transtoracico reporté: ventriculo iz-
quierdo dilatado, con didmetro diastélico 71 mm, diame-

Figura 1. Ecocardiografia en modo bidimensional, vista apical
de cuatro camaras, donde se observan trabeculaciones promi-
nentes y recesos profundos, de predominio apical en el VI,
ademés de dilatacion.

+ SOCIEDAD

tro sistélico 70 mm, con presencia de trabéculas promi-
nentes y recesos profundos de predominio apical y lateral
de la pared ventricular, que comunican con la cavidad ven-
tricular izquierda (Figuras 1-3), relacion entre la capa no
compactada y compactada al final de la sistole de 2.6
(Figura 2) e hipocinesia en dreas no compactadas con fun-
cion sistélica severamente deprimida por FEVI de 18%.
Se decidi6 realizar, ademas, estudio de Resonancia
Magnética Nuclear (RMN), la cual reporté ventriculo iz-
quierdo dilatado, con indice de volumen telediastélico de
236 mL/m? e indice de volumen telesistolico de 205 mL/m?,

Figura 3. Ecocardiografia Doppler color en eje apical de dos
camaras evidenciando la comunicacion entre los recesos in-
tertrabeculares y la cavidad del ventriculo izquierdo.

Figura 2. Ecocardiografia en modo bidimensional en eje corto
paraesternal a nivel apical, donde observamos las dos capas
(zona compactada y no compactada) con predominio infero-
lateral.

Figura 4. Estudio de RMN. Imagen de doble capa (miocardio
no compacto y compacto) con un indice de Jenni de 4.2y 6.1,
positivo para MNC.

69




« SOCIEDAD

MEDICO

Rev Hosp Jua Mex 2015; 82(1): 68-72

FEVIde 13.3%. La contractilidad global y segmentaria se
aprecia con hipocinesia generalizada con imagen de doble
capa (miocardio no compacto y compacto) con un indice
deJennide 4.2y 6.1, positivo para miocardio no compac-
to (MNC) (Figura 4). VD dilatado con indice de volumen
telediastdlico 202 mm/m?y volumen telesistélico de 190
mm/m? con hipocinesia generalizada, fraccion de eyeccion
de VD de 6%.

El estudio de viabilidad miocardica con técnicade T1,
Gradiente Eco, inversién-recuperacion posterior a la admi-
nistracion de gadolinio, sin presencia de fibrosis a nivel
miocardico.

PATOGENESIS Y EMBRIOLOGIA

Durante el desarrollo embrioldgico del miocardio exis-
te una malla de fibras de musculo cardiaco vagamente
entretejidas y separadas por recesos profundos que
comunican la pared del miocardio con la cavidad ven-
tricular. Aproximadamente entre la 5ta y 8va semana
esta malla (parecida a una esponga de fibras) y los espa-
cios intertrabeculares se comprimen, del epicardio
hacia el endocardio y de la base al apex del corazén;
la circulacion coronaria se desarrolla a la par durante
este proceso, y los recesos trabeculares se reducen a
capilares.®”

El proceso normal de trabeculacién parece implicar la
secrecion de factores de crecimiento de neuregulina 'y
factores de angiogénesis como el factor de crecimiento
endotelial y la angipoyetina-1.°

El proceso anormal de compactacion atin no es entendido
completamente, pero la sobrecarga de presion o la isque-
mia miocardica se han sugerido como probables factores
causales. El resultado de la no compactacion es la persistencia
de recesos intertrabeculares profundos que comunican
la circulacién coronariay la cavidad ventricular.”

MANIFESTACIONES CLINICAS

Las manifestaciones clinicas son muy variables, desde
el rango de diagnéstico incidental en pacientes asintomati-
cos hasta manifestaciones severas, las mas comunes son
falla cardiaca, arritmias ventriculares, cardioembolismo y
muerte stbita.>"°

La falla cardiaca es la manifestacion mas comun y es
causada por una disfuncion sistélica global severa del
ventriculo izquierdo.*>®'"'2 Uno de los mecanismos a los
cuales se le atribuye dicha disfuncién es la isquemia
subendocardica que resulta de la contraccion isométrica
del endocardio y miocardio con recesos intertrabeculares
profundos.? Lo anterior ocurre en presencia de arterias
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epicardicas normales; esto documentado por estudios de
RMN.™

Otros mecanismos potenciales son: disfuncion microcir-
culatoria, reserva coronaria disminuida, disincronia entre los
segmentos compactados y no compactados y fibrosis. 913

Los hallazgos electrocardiograficos son poco especifi-
cos, y van desde la normalidad, cambios en laonda Ty
segmento ST, hasta fibrilacién auricular y taquiarritmias
ventriculares, lo cual es una causa importante de muerte
stibita en estos pacientes.®1014

El tromboembolismo ocurre en 6-45% de los casos. La
formacion de trombo en el ventriculo izquierdo es causada
por la estasis sanguinea secundaria a la disfuncién global
del Vl'y por los recesos intertrabeculares, asi como la pre-
sencia de fibrilacion auricular.'

El uso rutinario de anticoagulacion profilactica a largo
plazo no esta claro; los factores a favor del uso de esta
terapia incluyen la disfuncién sistélica severa del Vly la
presencia de contraste espontaneo en el ecocardiograma.’®'?

DIAGNOSTICO

Se han utilizado varias técnicas de imagen para el diag-
néstico de MNC, como la ecocardiografia transtoracica bi-
dimensional, la ventriculografia, la ecocardiografia bidi-
mensional con contraste, latomografia computarizada y
la RMN.®

La ecocardiografia es la modalidad diagndstica mas
importante debido tanto a su amplia disponibilidad,
como a su naturaleza no invasiva, ademas de una exce-
lente evaluacién hemodinamica de las consecuencias fi-
siopatolégicas.®

Existen tres criterios ecocardiogréficos, los cuales requieren
de la ausencia de cualquier anomalia cardiaca o coronaria.

Los criterios mas utilizados son los de Jenni y cols. (Cua-
dro 1). La mejor manera de diagnosticar esta patologia usan-
do ecocardiografia es probablemente el uso de la combina-
cion de los criterios propuestos por Jenni y Stollberg. '

Otras caracteristicas ecocardiogréficas: el ventriculo iz-
quierdo esta usualmente dilatado con disfuncidn sistélica
global; la cual frecuentemente es severa.

La onda de pulso Doppler de flujo trasmitral revela he-
modinamica restrictiva en 21.9-35.5% de los casos.

La hipertensién arterial pulmonar y anormalidades del
corazon derecho se han documentado en casos de MNC.

El uso de medio de contraste por ecocardiografia es usa-
do cuando existe una mala ventana o en el diagnostico
diferencial de anormalidades apicales como tumores, car-
diomiopatia hipertréfica apical y trombos.

El uso rutinario de ecocardiografia por contraste para
aumentar la capacidad diagnostica de la ecocardiografia
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Cuadro 1. Criterios ecocardiograficos para el diagndstico de miocardio no compacto.

Chin y cols.?

e Numerosas trabeculaciones prominantes y recesos intertrabeculares profundos.
e Foco en la profundidad de los recesos medidos al final de la diastole.
e La relacion de la distancia desde la superficie epicardica a través de los recesos trabeculares y la distancia desde la

superficie epicardica al pico de la trabeculacién < 0.5.

Stollbérger y cols.'

e Al menos cuatro trabéculas prominentes visualizadas durante la diastole, localizadas apicalmente a los musculos
papilares y visible en una imagen plana, asociada con recesos trabeculares profundos, los cuales son perfundidos

desde la cavidad ventricular.
e Presencia de una estructura bilaminar.

Jenniy cols.?

e Numerosas trabeculaciones prominentes y recesos intertrabeculares profundos.
e Foco en la presencia de una estructura bilaminada en eje corto al final de la sistole; relacion entre la lamina gruesa

no compactada y la delgada lamina compactada > 2.0.

e Espacios intertrabeculares llenados por el flujo directo de la cavidad ventricular, visualizado con Doppler color.
e Localizacion predominante de la patologia: medio lateral, media inferior y dpex.

bidimensional en la identificacién de la arquitectura del
miocardio bilaminado en el llenado diastélico de los
espacios intertrabeculares no ha sido sistematicamente
estudiado.

La ecocardiografia tridimensional puede aumentar la
visualizacién de las trabéculas, los recesos intertrabecula-
res y resaltar la zona compactada.

El Speckle traking también ha sido aplicado en la eva-
luacion de los pacientes con MNC, demostrando que los
movimientos mecanicos de torsion, radial y longitudinal
estan disminuidos, en comparacién con los individuos
normales.*'013

En la evaluacion ecocardiogréfica se deben tener en cuen-
tatodas las condiciones que pueden causar hipertrabecula-
cion simulando un fenotipo de MNC. Trabeculaciones pro-
minentes pueden ser encontradas en condiciones de
sobrecarga volumen-presién, pero usualmente es un proce-
so mas generalizado y no presenta una estructura de dos
l[aminas ni flujo distélico intertrabecular. El fenotipo de
MNC ha sido documentado en cardiomiopatia hipertrofi-
ca, distrofia mioténica, cardiomiopatia periparto y mio-
carditis transitoria."

La RMN ha comenzado a utilizarse mas frecuentemente
en el diagndstico de MNC. Esta técnica tiene una mayor
resolucién espacial, es menos operador-dependiente, y el
mayor contraste entre la sangre y el miocardio proporciona
una mejor delineacion de las trabeculaciones anormales.
El criterio mas aceptado utiliza el cociente diastélico

mayor de 2.3 entre las capas no compactada y compacta-
da. Aporta una sensibilidad diagnéstica de 86% con una
especificidad de 99%.

La RMN puede demostrar diferencias en la intensidad
de senal en el miocardio no compacto, lo cual ayuda a
identificar un sustrato potencial para arritmias letales. La
presencia de realce tardio y extenso con gadolinio es un
factor independiente que se relaciona con disfuncion ven-
tricular izquierda; lo que va directamente relacionado al
pronéstico de los pacientes.” '3

TRATAMIENTO

La terapia debe ir dirigida a las complicaciones que pre-
sente cada paciente; siendo las mas frecuentes: falla car-
diaca, arritmias y eventos embdlicos. Los pacientes con
falla cardiaca pueden ser tratados con las guias de manejo
convencionales. La falla cardiaca refractaria a tratamiento
debe ser considerado el trasplante cardiaco.

La terapia de resincronizacion cardiaca ha mostrado re-
modelacién inversa del MNC.

El desfibrilador implantable ha sido utilizado en la pre-
vencién primaria y secundaria de arritmias letales, ya que
estos pacientes tienen alta probabilidad de muerte stbita
(clase llb AHA/ACC para prevencion primaria).

La prevencion de las complicaciones embélicas tam-
bién es importante, sin embargo, atin no se ha descrito su
uso rutinario de manera clara, pero es una entidad que
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debe tenerse en cuenta por la gran comorbilidad que
presenta y, por lo tanto, debe individualizarse cada caso
para la profilaxis cardioembélica valorandose riesgo
beneficio.” 1012

CONCLUSIONES

El diagnéstico de MNC ha aumentado en los
Gltimos anos, debido a la implementacion de nuevas
modalidades de imagen, y a una mayor disponibilidad
de las mismas.

Es necesario conocer la patologia, asi como todos los
fenotipos de los diagnésticos diferenciales para poder lle-
var a cabo una adecuada identificacion de esta enferme-
dad, ya que en la identificacién de un individuo puede
realizarse la valoracién de los familiares directos y asi rea-
lizar una intervencion y vigilancia para disminuir compli-
caciones.

La ecocardiografia es el estandar de oro para el diagnés-
tico de esta cardiomiopatia, y se han descrito ya diversos
estudios de los que han surgido diferentes criterios diag-
noésticos con lo que se obtiene una adecuada sensibilidad y
especificidad del estudio. Sin embargo, creemos que la
RMN es un estudio complementario que nos puede apor-
tar mayor informacion con respecto al pronéstico del pa-
ciente, asi como orientar hacia una mejor terapéutica y
siempre que se tenga disponible debe realizarse.
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