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ResumEN

Una paciente femenina de 54 afos de edad, mestiza, con antecedentes personales de insuficiencia
cardiaca con fraccion de eyeccion reducida, en tratamiento médico 6ptimo, con colocacion de
cardiodesfibrilador autoimplantable como prevencion secundaria, ingresé por deterioro clinico car-
dioldgico en contexto de insuficiencia cardiaca descompensada, en estadio D, segun la Asociacion
Cardiologica Estadounidense y el Colegio Cardioldgico Estadounidense. Presentaba clase funcional
IV, segun la Asociacion Cardioldgica de Nueva York. Fue tratada con inotrépicos y diuréticos, segun
la Interagency Registry for Mechanically Assisted Circulatory Support nivel 3. Mediante estudios
complementarios de imagen se arribé al diagndstico de miocardiopatia no compactada y se inicid
tratamiento basado en evidencia, sin criterio de trasplante cardiaco por riesgo prohibitivo. A los tres
meses del diagndstico la paciente fallecio.

PALABRAS CLAVE. Informes de casos, miocardiopatia, trabéculas.

ABSTRACT

A 54-year-old female patient, of mixed race, with a personal history of heart failure with reduced
gjection fraction, on optimal medical treatment, with placement of a self-implantable cardioverter-
defibrillator as secondary prevention, was admitted due to clinical cardiological deterioration in
the context of decompensated heart failure, stage D, according to the American Heart Association
and the American Heart College, and functional class 1V, according to the New York Heart Association.
She was managed with inotropes and diuretics, as recommended by the Interagency Registry
for Mechanically Assisted Circulatory Support level 3. A diagnosis of non-compaction cardiomyopathy
was established through complementary imaging studies. Evidence-based treatment was started,
without criteria for heart transplantation due to prohibitive risk. Three months after diagnosis the
patient died.

KEy woRps. Case reports, cardiomyopathy, trabeculae.
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Introduccion

La miocardiopatia no compactada del ventriculo izquierdo,
miocardiopatia espongiforme o hipertrabeculacion del ventricu-
lo izquierdo representa una anomalia infrecuente de la morfo-
logia miocardica asociada a una etiologia morfogenética, ca-
racterizada por la estructuracion del miocardio en dos capas
diferenciadas: a) una capa endocérdica gruesa de aspecto
espongiforme, con una trabeculacion prominente y recesos
profundos que se comunican con la cavidad intraventricular, y
por otro lado, b) capa epicardica de aspecto denso, compacta
y uniforme que suele ser mas delgada y externa que la anterior.
Aunqgue habitualmente afecta el ventriculo izquierdo (VI), puede
afectar ambos ventriculos e incluso el ventriculo derecho (VD)
de forma exclusiva; esto Ultimo es poco habitual (1,2).

La epidemiologia en realidad es poco conocida por la falta
de estudios; sin embargo, por reportes de ecocardiograma
se estima una frecuencia de entre el 0,014% vy el 4%, con
una media de edad de 40 anos en la poblacion adulta y de
7 afnos en nifios. En estudios sobre la poblacion infantil con
miocardiopatias primarias, la miocardiopatia no compactada
corresponde al 9,2% de los casos, y es la tercera causa mas
prevalente. Sin embargo, con el gran avance en las técnicas
de imagen, esta patologia se esta diagnosticando cada vez
mas, incluso en pacientes asintomaticos, y hasta puede exis-
tir sobrediagndstico. Se presenta con mayor frecuencia en
varones Yy la region del apex y la pared inferolateral suelen ser
las mas habitualmente afectadas (1,3).

El curso clinico es variable pero potencialmente mortal, pre-
dispone a ocasionar insuficiencia cardiaca por disfuncion en la
contractibilidad, arritmias de origen ventricular y complicaciones

tromboembdlicas. Su clasificacion es altamente controvertida,
debido a que la Asociacion Cardiolégica Estadounidense (AHA,
su sigla en inglés) la considera una miocardiopatia primaria de
origen genético, mientras que la Organizacion Mundial de la Sa-
lud (OMS) y la Sociedad Europea de Cardiologia (ESC, su sigla
en inglés) la definen como una miocardiopatia inclasificada, y
consideran que la misma puede ser un espectro fenotipico de
otra miocardiopatia o sindrome genético (3,4).

La presencia de trabeculaciones cardiacas es un fendmeno fi-
siolégico en el desarrollo embriolégico cardiaco. A partir de la
cuarta semana de desarrollo gestacional, hay presencia de las
mismas en la superficie de la masa miocérdica futura, luego de
la octava semana ocurre un proceso de remodelado de las tra-
béculas y de compactacion del miocardio, cuando ya existe el
aporte coronario. Este proceso de compactacion se inicia des-
de el epicardio al endocardio, desde la base cardiaca al apice
y desde el septo interventricular en direccion a la pared lateral.
La ausencia de este proceso aun es desconocido, pero se ha
logrado demostrar la mutacion de alrededor de 16 genes que
podrian estar involucrados en la patogenia, codificando protei-
nas sarcoméricas del citoesqueleto, mitocondriales, citoplas-
maticas o de la membrana nuclear como la tafacina, B DTNA,
LDBS3, lamina A/C, SCN5A, MYH7 o MYBPC36 (2,5).

La presencia de trabeculaciones prominentes puede ser heredi-
taria, pero también aparecen de novo o adquiridas en situacio-
nes fisioldgicas o patoldgicas, bien de forma totalmente aislada
0 acompanando a otras miocardiopatias, anomalias congéni-
tas, sindromes genéticos complejos, trastornos metabdlicos, y
especiamente asociada a trastornos neuromusculares, como
distrofia de Becker, miopatia metabdlica, distrofia miotdnica tipo
1, enfermedad de Pompe, neuropatia dptica de Leber, ataxia
de Friedrich y enfermedad de Charcot-Marie-Tooth (4,5).

Figura 1. Electrocardiograma.
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Figura 2. Radiografia de torax.

Caso clinico

Una muijer de 54 anos de edad, mestiza, con antecedentes
personales de insuficiencia cardiaca con fraccion de eyec-
cion reducida, en tratamiento médico, con colocacion de
cardiodesfibrilador autoimplantable como prevencion se-
cundaria, ingreso a la guardia por dificultad respiratoria en
reposo compatible con insuficiencia cardiaca aguda. En los
signos vitales se evidenciaba taquicardia, taquipnea, de-
saturacion, hipotension; en el examen fisico se evidencia-
ba ingurgitacion yugular de 8 cm por encima del angulo de
Louis, latido apexiano desplazado por fuera de la linea me-
dioclavicular izquierda; en la auscultacion se detecto tercer
ruido cardiaco y soplo holosistélico en barra, localizado en
el borde paraesternal izquierdo, con una intensidad de 4/6

e irradiacion a todos los focos de auscultacion. Ademas,
habia edema en las extremidades inferiores ++++/4. En el
electrocardiograma se observd desviacion del eje a la iz-
quierda, dextrorrotacion, alteraciones en la despolarizacion
y repolarizacion ventricular, con extrasistoles ventriculares
(Fig. 1). En los valores de laboratorio se evidenciaba ele-
vacion de biomarcadores cardiacos, anemia leve por en-
fermedad croénica y elevacion de azoados compatible con
enfermedad renal en estadio 2.

Se realizd un ecocardiograma Doppler color transtoracico
en donde se evidenciaba miocardiopatia no compactada,
ventriculo izquierdo dilatado excéntrico con disfuncion sis-
tolica severa, hipoquinesia global, insuficiencia mitral severa
(funcional) y dilatacion biauricular (Fig. 3).

La paciente presenta insuficiencia cardiaca en estadio D
segun la AHA y el Colegio Cardioldgico Estadounidense,
en clase funcional IV segun la Asociacion Cardioldgica de
Nueva York. Es tratada con inotropicos y diuréticos; se cal-
culé un INTERMACS (Interagency Registry for Mechanically
Assisted Circulatory Support) nivel 3 que progresd a nivel
2 y 1 en poco tiempo. Se considerd que no es candidata
a trasplante cardiaco por hipertension pulmonar restrictiva
(7,6 unidades Wood); ademas, por la persistencia de sinto-
mas clinicos cardiacos, se considera que la paciente debe
recibir cuidados paliativos. A los tres meses del diagndéstico
la paciente fallecio.

Discusion

La miocardiopatia no compactada del VI, miocardiopatia
espongiforme o hipertrabeculacion del ventriculo izquier-
do representa una anomalia infrecuente de la morfologia
miocardica asociada a una etiologia morfogenética. Se
caracteriza por la estructuracion del miocardio en dos
capas diferenciadas: a) una capa endocardica gruesa de
aspecto espongiforme, con una trabeculacién prominen-
te, y recesos profundos que se comunican con la cavidad

Figura 3. Ecocardiograma
Doppler color transtoracico.

ECOCARDIOGR
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intraventricular, y por otro lado, b) una capa epicardica de
aspecto denso, compacta y uniforme que suele ser mas
delgada y se ubica mas externamente que la anterior.
Aunque habitualmente afecta el VI, puede afectar ambos
ventriculos e incluso al VD de forma exclusiva; esto ultimo
es infrecuente (1-3).

La epidemiologia en realidad es poco conocida por la
falta de estudios internacionales y locales. Sin embargo,
por reportes de ecocardiograma se estima una frecuen-
cia de entre el 0,014% vy el 4% a nivel internacional; la
media de edad es de 40 afos en la poblacién adulta y
de 7 anos en ninos (4). En estudios sobre la poblacion
infantil con miocardiopatias primarias, la miocardiopatia
no compactada del VI representa el 9,2% de los casos, y
es la tercera causa mas prevalente. Sin embargo, con el
gran avance en las técnicas de imagen, esta patologia se
esta diagnosticando cada vez mas, incluso en pacientes
asintomaticos, y hasta puede existir sobrediagndstico
(3,5). Se presenta con mayor frecuencia en varones y
las regiones apicales y la pared inferolateral suelen ser
afectadas con mayor frecuencia (6).

El curso clinico es variable pero potencialmente mortal,
predispone a ocasionar insuficiencia cardiaca por disfun-
cion en la contractibilidad, arritmias de origen ventricular

Figura 4. Resonancia magnética cardiaca. Se
evidencia una capa gruesa endocérdica esponjosa de
mayor espesor (flecha blanca) que la capa epicardica
compacta (flecha roja), una relacion de 2,6 y de 40%
del total de la masa ventricular (tabla 1).

y complicaciones tromboembdlicas. Su clasificacion es
altamente controvertida, debido a que la AHA la con-
sidera una miocardiopatia primaria de origen genético,
mientras que la OMS y la ESC la definen como una mio-
cardiopatia inclasificada, y consideran que la misma
puede ser un espectro fenotipico de otra miocardiopatia
o sindrome genético (3,7).

Para el diagnostico, se utiliza la ecocardiografia y cardio-
rresonancia magnética, con criterios establecidos (tabla 1)
(8-12).

El diagnostico diferencial debe realizarse fundamental-
mente con la presencia de trabeculacion prominente en
un miocardio compacto, miocardiopatia hipertréfica, mio-
cardiopatia de origen hipertensivo, miocardiopatia dilata-
da, miocardiopatias infiltrativas, miocarditis y pericarditis,
sindrome hipereosinofilico, fibroelastosis endocardica,
anomalias en las cuerdas tendinosas, trombo apical, he-
matoma o absceso intramiocardico y tumores cardiacos
(5,13,14).

La mayoria de los pacientes inicialmente presentan signos y
sintomas clasicos de insuficiencia cardiaca. Como parte del
proceso diagnodstico, se utiliza la ecocardiografia y cardiorre-
sonancia magnética, con criterios ya establecidos. El trata-
miento se basa en el tratamiento integral de la insuficiencia
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TABLA 1. CRITERIOS DIAGNOSTICOS DE LA MIOCARDIOPATIA NO COMPACTADA

Criterios Imagen Caracteristicas Adquisicion de las

imagenes

Chin (California) Ecocardiograma - Relacion X/Y menor o igual a 0,5 (siendo X la distancia entre la superficie epicéardica Eje corto paraesternal
y la parte mas profunda del receso intertrabecular e Y la distancia entre la superficie en telediastole
epicardica y el pico de la trabeculacion).

Jenni (Zurich) Ecocardiograma - Presencia de miocardio engrosado con una organizacion en dos capas: una capa Eje corto paraesternal
epicardica fina y compactada (C), y otra capa gruesa, no compactada (N), con malla en telesistole
trabecular y recesos endomiocardicos profundos, con relacion N/C >2

- Localizacién predominantemente mediolateral, medioinferior y apical.

- Evidencia de Doppler color de recesos intertrabeculares profundos que se rellenan
de sangre desde la cavidad ventricular izquierda.

- Ausencia de anomalias cardiacas coexistentes.

Sollberger (Viena) Ecocardiograma - Presencia de mas de tres trabeculaciones que protuyen desde la pared ventricular Eje apical cuatro
izquierda, localizadas apicalmente a los musculos papilares y visibles en un Unico corte camaras
ecocardiografico. Trabeculaciones con la misma ecogenicidad que el miocardico y con en telediastole.
movimiento sincrénico con respecto a la contraccion ventricular.

- Perfusion de los espacios intertrabeculares desde la cavidad ventricular izquierda.

- Relacion N/C >2
Petersen Cardiorresonancia - Relacion entre la capa no compactada y la compactada >2,3 Teledidstole
Jaquier Cardiorresonancia - La masa trabeculada del ventriculo izquierdo supone >20% de la masa ventricular. Teledidstole

Fuente: Guia y clasificacion de las miocardiopatias (8-12). Elaboracion: los autores.

cardiaca, de sus complicaciones, sobre la base de las guias
de practica clinica. No hay un tratamiento curativo para la
misma: en la enfermedad avanzada el trasplante cardiaco es
la Unica opcion (6,15).

El prondstico es altamente variable, dado que los estudios
iniciales arrojaban cifras de mortalidad de hasta el 35% de
los pacientes cuando sus sintomas iniciales son insuficien-
cia cardiaca y algunas complicaciones anadidas, mientras
que estudios mas recientes reportan el 2-15% de mortali-
dad en los pacientes asintomaticos (16).

Los principales factores prondsticos son edad, clase fun-
cional, tamano auricular, extension y compromiso miocar-
dicos por realce tardio en la cardiorresonancia, presencia
y disfuncién ventricular, arritmias ventriculares sostenidas
y episodios tromboembdlicos. Al contrario de lo que se
pensaba inicialmente, no parece haberse demostrado que
la relacion NC/C y el numero de segmentos afectados, su-
mado a la profundidad de las trabéculas y recesos, tengan
implicacion pronéstica (2,16).

Conclusiones

La insuficiencia cardiaca es una importante causa de mor-
bilidad y mortalidad en todo el mundo (epidemia). Como
parte del proceso diagndstico es necesario solicitar eco-
cardiograma, que permite determinar la presencia de pa-
tologias raras, como la no compactacion del ventriculo
izquierdo, lo que causa mal prondstico. En la actualidad

el tratamiento médico optimo de la insuficiencia cardiaca 'y
sus complicaciones sigue siendo fundamental para estabi-
lizar la funciéon cardiovascular y mejorar la calidad de vida
del paciente. A pesar de no haber una terapia curativa, el
trasplante cardiaco es la Unica opcion en la enfermedad
avanzada; por lo tanto, el diagndstico temprano vy el inicio
oportuno del tratamiento podrian detener el progreso de
las complicaciones cardiovasculares.

Aspectos bioéticos

El presente trabajo se realizd bajo el consentimiento in-
formado de la paciente, respetando los principios éticos
basicos.

Contribucion de los autores

BC, DM y SP recogieron la informacion y redactaron el
manuscrito. FP y OM redactaron el manuscrito y realizaron
el andlisis critico del articulo.

Todos los autores leyeron y aprobaron la version final del
manusctrito. [
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