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La no compactacién del miocardio esta caracterizada por
excesiva trabeculacién y recesos de los ventriculos (usualmente
el ventriculo izquierdo), debido a la interrupcién del proceso
de compactacién de las fibras miocardicas durante la fase
embriogénica. Esta anormalidad cursa frecuentemente con
insuficiencia cardiaca, fenémenos tromboembélicos y
arritmias cardiacas, presentando un mal pronéstico. En este
articulo describimos un caso de un rapaz de 26 anos con
insuficiencia cardiaca refractaria debido a no compactacién
aislada del miocardio ventricular izquierdo, que necesité
transplante cardiaco.

Introduccion

La no compactacién del miocardio ventricular (NCMV)
caracterizase por excesiva trabeculacién y recesos de
los ventriculos (usualmente o ventriculo izquierdo),
debido a la interrupcién del proceso de compactacién
de las fibras miocardicas durante la fase embriogénica'2.
Esta anormalidad estructural cursa frecuentemente con
insuficiencia cardiaca, fenémenos tromboembélicos y
arritmias cardiacas, presentando mal pronéstico®. En algunos
casos los pacientes evolucionan para insuficiencia cardiaca
refractaria, necesitando de transplante cardiaco.

Ella se describié inicialmente asociada a otras anomalias
congénitas del corazén* y también asociada a desérdenes
neuromusculares®. En la década de 1990, se describieron los
primeros casos de su forma aislada®. A pesar de categorizarse
como una cardiomiopatia no clasificada por la Organizacién
Mundial de Salud, en virtud de sus caracteristicas Gnicas,
algunos autores la describen como una cardiomiopatia
distinta®”.

Caso Clinico

Paciente de 26 afos de edad, con historia de cardiomiopatia
dilatada desde hace 8 afos. En los dos (Gltimos meses present6
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empeoramiento de los sintomas, cuando cambié de médico
asistente, ocasién en que se llevé a cabo la sospecha
diagnéstica de NCMV afectando el ventriculo izquierdo,
basada en parametros ecocardiograficos. En esta ocasién, en
enero de 2007, se interné con cuadro de dolor y distensién
abdominal, diarrea y fatiga. Inicialmente ingresé en la clinica
médica, para investigacién de cuadro digestivo. Se medicé
con diurético y vasodilatadores sin mejora. Se le remiti6 al
equipo de cardiologfa 48h tras el ingreso. Apartadas las causas
digestivas para los sintomas, se diagnostic6 como insuficiencia
cardiaca descompensada, con sefales de bajo gasto cardiaco
sintomas, y los sintomas digestivos atribuidos a la isquemia
esplacnica. En este momento, se hallaba levemente disneico,
normocoloreado, con presién arterial de T00x50mmHg y
frecuencia cardiaca de 110 Ipm, estertores pulmonares en
bases y saturando al 92% en aire ambiente y al 99% con
mascara de oxigeno. La ausculta cardiaca revelaba presencia
de tercero y cuarto ruidos y soplo sistélico en foco mitral con
intensidad de ++++/6+.

El electrocardiograma revelaba ritmo sinusal y sobrecarga
de camaras izquierdas. Los exdmenes laboratoriales
evidenciaban hemoglobina 13 g/dL, leucocitos 6600 (3
bastones), urea 34 g/dL, creatinina 1,4 g/dL, sodio sérico
137 mEq/L, potasio sérico 5,1 mEg/L y tiempo de actividad
de protrombina del 62%. Las pruebas de funcién hepdtica y
pancredtica eran normales. La radiografia de térax mostraba
gran aumento de area cardiaca, con poca congestién
pulmonar (Figura 1). Se le someti6 a la realizacién de
ecocardiograma bidimensional que revelé gran aumento de
ventriculo izquierdo (V1), con diametro diastélico final de 8,2
cm y fraccion de eyeccion del 20%. Ademads de ello, habia
criterios ecocardiograficos para el diagnéstico de NCMV
afectando VI, con extensa trabeculacién en esta caimara
(Figura 2). Los criterios utilizados para el diagnéstico de no
compactacién fueron los clasicos descritos en la literatura®®,
a saber: a) numerosas y prominentes trabeculaciones y
recesos intertrabeculares profundos en la pared ventricular;
b) comunicacién de los recesos intertrabeculares con la
cavidad ventricular, a través de la demostracion de flujo
en estos recesos; y C) relaciéon miocardio no compactado/
miocardio compactado >2, medido en telesistole. Todos
estos criterios estaban presentes en nuestro paciente. El
ventriculo derecho estaba preservado.

El paciente se sometié a la evaluacion no invasiva de
parametros hemodindmicos a través de la bioimpedancia
eléctrica, que revelé un indice cardiaco reducido (1,4 L/
min/m?) y resistencia arterial periférica aumentada (3.542
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Figura 1 - Radiografia de térax en PA y perfil mostrando gran aumento del area cardiaca.

vorrdmgrelianal

Fig. 2 - Ecocardiograma en corte paraesternal longitudinal, donde se evidencia presencia de trabeculaciones (flechas blancas) y muescas en el ventriculo izquierdo
(2A), con gran dilatacion de esta camara (2B); VI = ventriculo izquierdo; Al = atrio izquierdo.

dinas.seg.cm®/m?) y contenido de fluido toracico normal
(Figura 3A). Se suspendi6 el diurético en este momento
y se inicié el tratamiento con levosimendana en la dosis
inicial de 0,05 u/Kg/min, aumentada en hasta 1 u/Kg/min.
Tras 24h de infusion de la droga, hubo mejora del cuadro
clinico. Los parametros hemodindmicos mostraban mejora
del indice cardiaco, subiendo para 3 L/min/m? y de la
resistencia arterial periférica, que baj6 para 2.211 dinas.seg.
cm*/m? (Figura 3B). El paciente se sometié en este momento
a la realizacién de resonancia magnética del corazén, que
confirmé el diagnéstico de miocardio no compactado del
VL. Los criterios usados para el diagnéstico por la resonancia
fueron los mismos empleados por la ecocardiografia. El
Holter evidencié 353 extrasistoles ventriculares aisladas y
polimérficas, 18 acopladas y 13 episodios de taquicardia
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ventricular no sostenida. El paciente se sometié a implante
de cardiodesfibrilador implantable, por el elevado riesgo de
muerte stbita. Fue dado de alta hospitalaria, y colocado en
una lista de transplante cardiaco.

Tras tres dias de alta, se le hospitaliz6 nuevamente con
el mismo cuadro, deteriorando rapidamente, necesitando
de inotrépicos. Nueva evaluacion por bioimpedancia
transtoracica revelaba retorno del indice cardiaco para 1,4
L/min/m?2. No hubo posibilidad de alta hospitalaria y durante
este periodo, el paciente se hizo dependiente de aminas
vasoactivas, alternando infusiones de levosimendana y de
dobutamina. Finalmente, tras un mes, el paciente se someti6
a transplante cardiaco. El corazén explantado del paciente
presentaba extensa trabeculacion del VI, confirmando el
diagnéstico de no compactaciéon, como mostrado en la
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Figura 3 - Mediciones hemodinamicas obtenidas por bioimpedancia transtorécica antes (3A) y tras (3B) la utilizacién de levosimendana. Observar la mejora en el
indice cardiaco de 1,4 para 3,0 L/min/m? y la baja en la resistencia arterial periférica indexada de 3.542 para 2.211 dinas.seg.cn/m?, 24h después de la administracion

de la droga (rectangulo rojo).

Figura 4. Actualmente se encuentra bien, en clase funcional
I de la NYHA, con 21 meses de seguimiento. Como hay
un caracter familiar en esta enfermedad, se llevé a cabo
una investigacion de los miembros de la familia mediante
resonancia magnética, encontrdndose la enfermedad
en la madre y en un hermano mads joven, en ambos
asintomaticos.

Discusion

Presentamos un caso de NCMV en paciente joven, con
IC refractaria. En nuestro medio, hay relatos previos de la
enfermedad, sin embargo la presentacion en estos casos fue
bajo la forma de arritmias ventriculares y no de 1C%°. Este caso
es peculiar por describir un caso de IC refractaria, que por
haber sido sometido a transplante cardiaco, nos permiti6 la
observacién directa de los hallazgos tipicos de la enfermedad
en el corazén explantado.

La NCMV es una entidad relativamente rara, que afecta
principalmente al sexo masculino, representando del 56%
al 82% de los casos en las cuatro mayores series'. La serie
inicial de la descripcion de la forma aislada de la poblacion
estaba conformada principalmente de jévenes (edad entre
11 meses y 22 afios)®, pero posteriormente la poblacion
se describi6 también en adultos, incluyendo a ancianos'.
Su prevalencia en pacientes referidos a la ecocardiografia,
para investigacién de IC, se estim6 en el 0,014%°. La
prevalencia en la enfermedad general, sin embargo, no esta
establecida y puede ser mayor que el estimado, debido al

Figura 4 - Corazén explantado revelando ventriculo izquierdo con extensa
trabeculacién y comunicacion de los recesos intertrabeculares con la cavidad
ventricular, hallazgos tipicos de la no compactacion del miocardio.

no reconocimiento de la poblacién. En un estudio reciente,
Kohli et al."” al examinar a 200 pacientes referidos a la
investigacion de IC, utilizando los criterios ecocardiograficos
actuales, encontraron que casi un cuarto de los individuos
obedecia a los criterios para el diagnéstico de miocardio no
compactado’® .

Se puede encontrar la NCMV en individuos asintomaticos o
ella puede presentarse como IC, fenémenos tromboembélicos
o arritmias cardiacas. La IC puede manifestarse desde
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disfuncion sistélica asintomatica de VI hasta casos de IC
severa, como en nuestro paciente. En una de las mayores
series de NCMV aislada, dos tercios de los pacientes
presentaban IC sintomatica’. En la serie de Chin et al.®, el
63% de los pacientes presentaban fraccién de eyeccién de
VI reducida. Hipoperfusion subendocardica a alteraciones de
la microcirculacion pueden estar implicadas en la génesis de
la disfuncion sistdlica y arritmogénesis®. También se puede
encontrar la disfuncién diastélica y resulta de la relajacion
anormal o de la restriccion al llenado en virtud de las
numerosas trabeculaciones'.

Arritmias cardiacas son hallazgos frecuentes, destacandose
taquiarritmias ventriculares, encontradas en cerca del 47%
de los casos, vy fibrilacion atrial, descripta en més del 25%
de los pacientes'?. La muerte sibita fue responsable de
cerca de mitad de los 6bitos en las mayores series de NCMV
aislada'**.

El diagnéstico de la NCMV se puede efectuar por la
ecocardiograffa en la mayoria de las veces, de haber criterios
predefinidos*®. En los casos dudosos, la resonancia magnética
cardiaca es la herramienta de extrema importancia. Pese a
que, en las formas tipicas, sea el diagnéstico relativamente
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facil, en las formas mds sutiles se debe llevar a cabo el
diagnoéstico diferencial con otras enfermedades, entre ellas
cardiomiopatia hipertréfica apical, cardiomiopatia dilatada,
displasia arritmogénica de ventriculo derecho, fibroelastosis
endocardica, hipertrabeculacién miocardica normal y trombos
apicales de VI.

Es importante relatar que la enfermedad presenta un
caracter genético. Se describieron mutaciones de la cadena
pesada de la miosina, actina y troponina T en portadores de
NCMV™2, De esta forma, como evidenciamos en nuestro caso,
familiares del paciente pueden presentar formas asintomaticas
de la enfermedad y se deben rastrear.

En conclusion, presentamos un caso de NCMV en un joven
que evolucioné con insuficiencia cardiaca refractaria, y se
someti6 a transplante cardiaco, con buena evolucion hasta
el momento, con 21 meses de seguimiento.
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