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RESUMEN

Introduccién

La miocardiopatia no compactada es una entidad rara. Su historia natural incluye insufi-
ciencia cardiaca, eventos tromboembdlicos, arritmias y muerte stbita (MS). En ausencia de
datos de estudios aleatorizados o registros, las Guias ACC/AHA/HRS 2008 recomiendan el
cardiodesfibrilador automatico implantable (CDAI) en todos los pacientes con miocardiopatia
no compactada para reducir el riesgo de muerte stbita.

Objetivo
Describir la evolucién de pacientes con miocardiopatia no compactada de acuerdo con crite-
rios seleccionados de estratificacién de riesgo de muerte stbita para decidir el implante de
un CDAIL

Material y métodos

Se analizaron 80 pacientes. El diagnéstico se establecié mediante criterios ecocardiograficos
y de resonancia magnética nuclear cardiaca.

Los criterios para el implante de un CDAI como prevencién secundaria incluyeron muerte
sabita y taquicardia ventricular sostenida (TVS); como prevencién primaria comprendieron
fraccion de eyeccion del ventriculo izquierdo (FEVI) < 30% o = 2 factores de riesgo (antece-
dentes familiares de muerte stbita [AFMS], sincope y TV no sostenida).

Resultados

Grupo CDAI (n = 26) para prevencion secundaria (n = 3): 3 pacientes sufrieron muerte sabita
(2 TVS). Grupo CDAI para prevencién primaria (n = 23): 10 pacientes tuvieron FEVI < 30%,
1 FEVI < 30% + AFMS, 1 FEVI < 30% + sincope, 5 FEVI < 30% + TV no sostenida, 3 TV
no sostenida + sincope, 2 TV no sostenida + AFMS y 1 TVS en estudio electrofisioldgico.
El seguimiento fue de una mediana de 16,61 meses. Dos pacientes fueron sometidos a un
trasplante cardiaco, 3 recibieron choques apropiados y 4 pacientes, choques inapropiados.
Grupo sin CDAI (n = 54): 4 pacientes tuvieron sincope y 4 TV no sostenida.

El seguimiento fue de una mediana de 12,15 meses. Dos pacientes fallecieron por insuficiencia
cardiaca y 3 fueron sometidos a un trasplante cardiaco.

Conclusiones

El 32,5% de los pacientes con miocardiopatia no compactada recibieron un CDAI, el 88,5%
por prevencién primaria; el 11,5% recibieron choques apropiados.

No hubo muerte sibita en pacientes sin CDAI; la muerte sobrevino por progresién de la
insuficiencia cardiaca.

Este registro sugiere que los pacientes con miocardiopatia no compactada podrian estratificarse
para seleccionar a aquellos que tienen mayor riesgo de muerte sibita y podrian beneficiarse
con el implante de un CDAI.
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INTRODUCCION

Comunicada inicialmente en 1932 por Bellet y colabo-
radores como “hipertrabeculaciéon del VI”, asociada con
defectos cardiacos congénitos (1) y posteriormente en
1984 por Engberding y Bender como “persistencia ais-
lada de sinusoides miocardicos”, (2) la miocardiopatia
no compactada del ventriculo izquierdo fue descripta
oficialmente por Chin y colaboradores en 1990 al
comprenderse mejor la anomalia en la morfogénesis
del miocardio. (3)

Es una patologia poco frecuente, clasificada como
una miocardiopatia genética primaria por la American
Heart Association (4) y como una miocardiopatia no
clasificable por el Grupo de Trabajo sobre Enfermeda-
des del Miocardio y Pericardio de la Sociedad Europea
de Cardiologia. (5)

Se caracteriza por presentar un miocardio ensan-
chado con dos capas que consisten en una de miocardio
compacto y una de miocardio no compacto, con trabécu-
las prominentes y recesos intertrabeculares profundos,
continuidad entre la cavidad del ventriculo izquierdo
y los recesos intertrabeculares, los que reciben sangre
desde la cavidad, y disminucién de la reserva de flujo
coronario en la mayoria de los segmentos que muestran
un movimiento anormal de su pared.

La hipétesis de no compactacién se basa en que
la compactacién del miocardio hipertrabeculado del
embrién es detenida o enlentecida por un defecto ge-
nético primario que ocurre entre la quinta y la octava
semanas del desarrollo embrionario. (6)

En ese momento, el “miocardio esponjoso”, hiper-
trabeculado, comienza a compactarse en paralelo al
desarrollo de la vasculatura coronaria: de base a punta
y de epicardio a endocardio.

La gravedad del fenotipo dependera del momento
en que se detiene o enlentece el curso natural de la
maduraciéon del miocardio. Sélo en el 25-50% de los
pacientes se encuentran trastornos genéticos.

La heterogeneidad genética es evidente por las nu-
merosas mutaciones identificadas, que en su patogenia
involucran a proteinas sarcoméricas, mitocondriales, del
citoesqueleto y de la linea Z. Sin embargo, muchos casos
aislados estan relacionados con mutaciones de novo. (7)

Su historia natural, ain no resuelta, incluye dis-
funcién sistélica del VI e insuficiencia cardiaca (IC),
eventos tromboembdlicos, arritmias y muerte stubita.

Debido a la ausencia de datos de estudios alea-
torizados o registros, las guias ACC/AHA/HRS 2008
recomiendan el implante de un cardiodesfibrilador au-
tomatico implantable (CDAI) en todos los pacientes con
miocardiopatia no compactada para reducir el riesgo de
muerte subita (clase IIb, nivel de evidencia C). (8)

Sin embargo, todavia no se dispone de la evidencia
suficiente para la deteccién de pacientes con mayor
riesgo de muerte sdibita que puedan beneficiarse mas
con el implante de un CDAL

Los registros son ttiles para determinar el impacto
de los estudios clinicos y las recomendaciones de las

guias en la practica médica cotidiana, ya que las con-
clusiones que se pueden sacar de ellos pueden mejorar
las estrategias de prevencién y tratamiento.

COMPAS (COMparacién de estrategias de Preven-
cion de Arritmias Sostenidas) es un registro prospectivo
de pacientes con CDAI implantados para prevencion
primaria y secundaria de muerte stabita que se lleva a
cabo en nuestro Hospital Universitario.

Este estudio se desarrollé con el objetivo de
describir, a partir de los resultados obtenidos de un
registro prospectivo, la evolucién de pacientes con
miocardiopatia no compactada en los que se estratifico
el riesgo de muerte stibita para decidir el implante
de un CDAIL

MATERIAL Y METODOS

Entre enero de 1997 y enero de 2010 se analizaron 80 pacien-
tes consecutivos con miocardiopatia no compactada. Edad: 41
+ 17 anos (51 hombres). Seguimiento: mediana 13,35 meses
(percentil 25-75 entre 5,85-25,09), rango de 0,8 a 151 meses.
El seguimiento en el grupo sin CDAI comenz6 en el momento
del diagnéstico, en tanto que en el grupo con CDAI se inicié
el dia del implante del dispositivo.

Durante el seguimiento, los eventos finales (muerte,
choque apropiado y choque inapropiado) se evaluaron por
controles ambulatorios y consultas telefonicas periédicas
cada 4 meses.

No se perdieron pacientes durante el seguimiento.

Treinta y cuatro pacientes se encontraban en clase funcio-
nal II-IV (NYHA), 17 pacientes con fraccion de eyeccién del VI
(FEVI) < 30%, 3 habian sufrido muerte stbita, 2 taquicardia
ventricular sostenida (TVS), 15 TV no sostenida, 10 sincope
y 3 pacientes stroke.

El diagnéstico se establecié en base a criterios aceptados
para eco-Doppler cardiaco y resonancia magnética nuclear
(RMN). Los hallazgos por tomografia axial computarizada
(TAC) multicorte se homologaron a los de la RMN (Figura 1).

Criterios ecocardiogrdficos: Chin y colaboradores pro-
pusieron la presencia de una relaciéon X/Y < 0,5, donde X es
la distancia desde la superficie del epicardio hasta la pro-
fundidad del receso trabecular e Y es la distancia desde la
superficie del epicardio hasta el pico de la trabécula (a nivel
del 4pex del VI, en el fin de la didstole, en vistas paraesternal
o cuatro camaras). (3)

Los criterios de Jenni y colaboradores incluyen pared
del VI notoriamente engrosada por la presencia de una capa
compacta, delgada, epicardica y una capa engrosada con
trabéculas prominentes, numerosas, y recesos profundos,
con un radio maximo de miocardio no compacto/compacto >
2:1, medido en fin de sistole en eje corto; las trabeculaciones
deben localizarse en los segmentos medioventriculares o
apicales del VI con evidencia de flujo dentro de los recesos
intertrabeculares por Doppler color; ausencia de cardiopatia
estructural coexistente. (9)

Los criterios de Stollberger y colaboradores comprenden
maés de 3 trabeculaciones protruyendo desde la pared del VI,
apicales a los muasculos papilares, que deben moverse sincréni-
camente con el miocardio y deben tener su misma ecogenicidad;
evidencia de flujo, proveniente de la cavidad del VI, dentro de
los recesos intertrabeculares por Doppler color. (10)

Recientemente, Stollberger y Finsterer propusieron un
conjunto de criterios diagnésticos complementarios para de-
finir la presencia de miocardiopatia no compactada (11):
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Fig. 1. Diagnostico. Eco Doppler Cardiaco, Resonanancia Magnética Nuclear Cardiaca y Tomografia Axial Computada Multicorte. Ay B.
Eco-Doppler cardiaco. A. eje corto. B. Cuatro cdmaras focalizado: Trabeculaciones y recesos intertrabeculares con una relacién miocardio
No-Compacto/Compacto > 2. C. RMN-cardiaca con corte T1: multiples trabeculaciones y relacion No-Compacto/Compacto > 2.5. D. TAC
multicorte: Trabeculaciones prominentes, multiples y relacion No-Compacto/Compacto > 2.5.

— Diagnéstico definitivo: si se cumplen los criterios de Sto-
llberger y Jenni.

— Diagnéstico probable: si s6lo se cumple con un grupo de
criterios.

— Diagnéstico posible: casos con menos de 4 trabeculaciones
o relacion miocardio no compacto/compacto < 2.
Criterios por RMN cardiaca: el criterio que mas lo distin-

gue es una relacién miocardio no compacto/compacto > 2,3

en didstole y eje largo o > 2,5 en eje corto y cuatro camaras.

(12-14)

Los criterios diagnésticos por TAC multicorte fueron
homologados a los de RMN.

En un principio, el diagnédstico lo efectuamos sélo con los
criterios ecocardiograficos, utilizados a medida que se fueron
comunicando. (3, 9, 11)

En los dltimos afios combinamos los criterios ecocardio-
gréaficos con los de la RMN y la TAC multicorte.

El presente estudio evalué mortalidad total y muerte
subita. En el caso de los pacientes con CDAI también se
evalué choque apropiado debido a TV/FV, arritmias que
potencialmente pueden producir MS.

Analisis estadistico

Los datos de variables continuas con distribucién normal se
informan mediante un valor medio y su desviacion estandar.
La comparacién entre ambos grupos se realizé mediante la
prueba de la t a dos colas.

Tanto las variables con datos dicotémicos como las va-
riables ordinales se ordenaron en tablas de contingencia 'y
la significacién estadistica se establecié mediante prueba
de independencia a través del calculo de chi cuadrado.

Cuando al menos el valor de una frecuencia esperada
fue menor de 5 se aplicé la correccién de Yates en el calculo
del chi cuadrado.
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En el caso de la variable seguimiento que no presenta
distribucién normal se informan la mediana y el rango
intercuartil (percentiles 25-75) y los valores maximo y
minimo. La comparacién de ambas medianas se realizé me-
diante la prueba de medianas para dos muestras, ubicando
en una tabla de contingencia la cantidad de individuos por
encima y por debajo de una mediana global en cada grupo
examinado.

En todos los casos se consideré estadisticamente signifi-
cativo un valor de p menor de 0,05.

RESULTADOS

De los 80 pacientes con miocardiopatia no compactada,
26 (32,5%) recibieron un CDAI.

Enla Tabla 1 se muestran las caracteristicas basales
de los pacientes sin CDAI (n = 54) y con CDAI (n = 26).
Comparando ambos grupos, no se hallé una diferencia
significativa en cuanto a edad, sexo y clase funcional
(NYHA). Hubo una mayor y significativa incidencia
de muerte subita, sincope, TVS, TV no sostenida y
menor FEVI en los pacientes con CDAI, como era de
esperar debido a que se seleccion6 una poblaciéon de
mayor riesgo en lugar de realizar el implante de un
CDALI en todos los pacientes como indican las guias del
ACC/AHA/HRS 2008. (8)

Los criterios de estratificacion de riesgo que se uti-
lizaron para la indicacién y el implante de un CDAI se
detallan en la Tabla 2. Para prevencién secundaria (PS)
se considero el antecedente de muerte sabita y/o TVS,
mientras que para prevencién primaria (PP) se tuvo
en cuenta la presencia de FEVI < 30% o > 2 factores
de riesgo de muerte subita.

En la Tabla 3 se muestra la evolucion de los pa-
cientes con implante y sin implante de CDAI segtn los
criterios de estratificacion seleccionados.

En el grupo sin CDAI, 2 pacientes fallecieron por
progresion de su insuficiencia cardiaca y 3 pacientes

Tabla 1. Datos comparativos de los pacientes con CDAI y sin
CDAI

Caracteristicas Grupo sin CDAI Grupo con CDAI p

basales (n = 54) (n =54)

Edad media, afios 42,2 38,3 ns
Sexo masculino, n (%) 36 (66,6) 17 (65,3) ns
Clase IV NYHA, n (%) 12(22,2) 8(30,7) ns
MS previa, n (%) - 3(11,5 < 0,01
Sincope, n (%) 4(7,4) 6 (23) < 0,04
TVS previa, n (%) - 2(7,7) < 0,04
TVUNS, n (%) 4(7,4) 11(42,3) < 0,001
FEVI, % 42 +12 31+10 < 0,0001
Seguimiento 12,15 16,61 ns

(mediana), meses

MS: Muerte subita. TVS: Taquicardia ventricular sostenida. TVNS: Taquicardia
ventricular no sostenida. FEVI: Fraccion de eyeccion del ventriculo izquierdo.
ns: No significativo.

Tabla 2. Criterios de estratificacion de riesgo para la indicacion
de un CDAI

Grupo CDAI (n = 26)

Prevencion secundaria
(n=3)

Prevencion primaria
(n=23)

MS previa, n (%) 3 (11,5)
TVS previa, n (%) 2 (7,7)

FEVI < 30%, n (%) 03
FEVI < 30% + HFMS, n (%) 1(
FEVI < 30% + sincope, n (%) 1 (3,

8,4)
3,8)
8)
FEVI < 30% + TVNS, n (%) 5(19,2)

TVNS + sincope, n (%) 3(11,5)
TVNS + HFEMS, n (%) ( ,7)
TVNS con TVS inducida, n (%) 1 (3,8)

MS: Muerte subita. TVS: Taquicardia ventricular sostenida. TVNS: Taquicardia
ventricular no sostenida. FEVI: Fraccion de eyeccion del ventriculo izquierdo.
HFMS: Historia familiar de muerte subita.

Tabla 3. Evolucién de los pacientes con CDAI y sin CDAI

Grupo sin CDAI Grupo con CDAI
(n =54) (n =26)

Seguimiento

28 + 22 meses

Seguimiento
21 + 16 meses

Muerte (IC avanzada), n (%) 2(3,7) -
Trasplante cardiaco 3(5,5%) 2(7,6)
(IC avanzada), n (%)

Choques apropiados 3(11,5)
(TV/FV), n (%)

Choques inapropiados 4(15,4)
(taquicardia sinusal),

UDE (> 20 joules), n (%) 4(15,4)

CDAI: Cardiodesfibrilador automatico implantable. IC: Insuficiencia cardiaca.
TV/FV: Taquicardia ventricular/Fibrilacion ventricular. UDE: Umbral de
desfibrilacién elevado.

fueron sometidos a un trasplante cardiaco. No hubo
muerte stbita.

En el grupo con CDAI no se registraron muertes,
2 pacientes recibieron trasplante cardiaco, 3 tuvieron
choques apropiados (2 choques en 2 pacientes con TV/FV
previay 1 choque en 1 paciente con FEVI < 30%) y 4 pa-
cientes choques inapropiados por taquicardia sinusal.

El 15,4% de los pacientes tuvieron umbrales de
desfibrilacion elevados (UD > 20 joules en 2 choques
consecutivos).

DISCUSION

La miocardiopatia no compactada es una enfermedad
del miocardio provocada aparentemente por una alte-
racién en la morfogénesis endomiocardica durante el
desarrollo embrionario.

Su pronoéstico esta determinado por el grado de
disfuncién ventricular izquierda, la gravedad de las
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arritmias emergentes y por la ocurrencia de eventos
tromboembodlicos.

La mayoria de los casos publicados pertenecen a
series pequenas integradas por pacientes con diferen-
te grado de compromiso del VI, lo que hace dificil su
comparacion.

Las comunicaciones iniciales sugerian que la mio-
cardiopatia no compactada, tanto en adultos como en
ninos, tenfa un prondstico adverso. Sin embargo, se
trataba de grupos de pacientes con cardiopatia avan-
zada y muy sintomatica.

Con el avance del conocimiento y su deteccién mas
precoz mediante las distintas técnicas de imagenes
(ecocardiografia, RMN cardiaca, TAC multicorte) se
observo que la enfermedad presenta un espectro amplio
de evolucion clinica que incluye desde la ausencia de
sintomas a un compromiso avanzado del VI con un por-
centaje elevado de muerte por insuficiencia cardiaca,
tromboembolia y arritmias ventriculares.

Por el momento, para los casos leves y asintomati-
cos, el seguimiento estrecho parece lo mas apropiado.

Para los pacientes que desarrollan insuficiencia
cardiaca leve a moderada, el tratamiento médico parece
suficiente.

Cuando se agrega fibrilacién auricular y mayor dis-
funcién del VI, la anticoagulacion parece obligatoria.

Oechslin Sengupta Murphy Lofiego Stollberger Galizio (Fundacion

Cuando la insuficiencia cardiaca es muy avanzada,
la terapia de resincronizacion cardiaca y el trasplante
cardiaco parecen ser las Gnicas alternativas viables.

Para los pacientes recuperados de un paro cardiaco o
con TV recurrente o mal tolerada, el CDAI, en caracter
de prevencién secundaria, esta aceptado.

En la Tabla 4 puede observarse la evolucién de los
pacientes con miocardiopatia no compactada en los
principales trabajos publicados en adultos y nifos;
(15-22) junto a ellos hemos agregado los resultados de
nuestro registro.

Los hallazgos tan dispares en relacién con su evolu-
cion natural, potencial arritmogénico y con el riesgo de
sufrir muerte stbita hacen que parezca inapropiado, por
el momento, sugerir qué pacientes pueden beneficiarse
con un CDAI en caracter de prevencion primaria.

Si bien en este sentido las Guias ACC/AHA/HRS
2008 recomiendan el implante de un CDAI en todos
los pacientes con miocardiopatia no compactada para
reducir el riesgo de muerte stbita, es importante el
desarrollo de estudios aleatorizados y registros clinicos
que puedan guiarnos en la estratificacion de riesgo para
seleccionar a los pacientes que se beneficiarian con un
CDAI en lugar de efectuar el implante en todos ellos.

En esta poblacion en estudio, sélo el 32,5% de los
pacientes con miocardiopatia no compactada recibieron

Tabla 4. Evolucion de los pa-
cientes con miocardiopatia no
compactada. Publicaciones.

()] Favaloro)
86 80
52 41
76 64
>8 >2
70 42,5
3,75
22 2,5
1 6,25
2,5

(A)
Adultos

(15) (16) 17) (18)
n 34 32 45 65
Edad media, afios 40 49 37 47
Sexo masculino, (%) 74 53 62 37
Seguimiento, afios > 11 > 15
Insuficiencia cardiaca, (%) 68 62,5 62 61
Eventos embolicos, (%) 21 4
Muerte, (%) 35
Trasplante cardiaco, (%) 12
TVS, (%) 41 20
()
Pediatricos Chin (3) Ichida (20)
n 8 27
Edad media, afios 7 5
Sexo masculino, % 63 56
Seguimiento, afos > 15 > 17
Insuficiencia cardfaca, % 63 30
Eventos embdlicos, % 38 0
Muerte, % 38 7
Trasplante cardiaco, % 0 4
TVS, % 38 0

TVS: Taquicardia ventricular sostenida.

Alenhan (21) Waid (22)

9 22

9 3,9

89 40

>5 > 16

55 54
0 0

22 14
9

15
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el implante de un CDAI, de acuerdo con criterios selec-
cionados previa estratificacion de mayor riesgo de MS.

En el 88,5% de ellos el implante del CDAI se realiz6
en caracter de prevencion primaria debido a FEVI baja
0 > 2 factores de riesgo de muerte subita.

No hubo muerte stbita en el grupo sin CDAI. Los pa-
cientes fallecieron por insuficiencia cardiaca progresiva.

En el grupo con CDAI, la incidencia de choques
apropiados e inapropiados fue similar a la que se co-
munica para pacientes con miocardiopatia isquémica
o dilatada.

La seleccion de pacientes en caracter de prevencion
secundaria o primaria con FEVI baja y > 2 factores de
riesgo parece ser Util para la estratificacion de riesgo
de muerte subita y la eleccion de pacientes que se
beneficiarian més con el implante de un CDAI, debido
a la observacién de ausencia de muerte subita en el
grupo sin CDAI y ala presencia de choques apropiados
(TV/FV) en el grupo CDAL

Se necesitan mas registros y/o estudios para poder
comprender mejor esta miocardiopatia y obtener pre-
dictores de riesgo para una indicaciéon adecuada de los
dispositivos.

SUMMARY

Non-Compaction Cardiomyopathy. Risk Stratification
of Sudden Death for Automatic Cardioverter
Defibrillator Implantation

Background

Non-compaction cardiomyopathy is a rare disease. The
natural history of this condition includes heart failure,
thromboembolic events, arrhythmias and sudden death (SD).
In the absence of information from randomized studies or
registries, the 2008 ACC/AHA/HRS guidelines recommen-
ded cardioverter defibrillator implantation in all patients
with non-compaction cardiomyopathy to reduce the risk of
sudden death.

Objective

To describe the outcomes of patients with non-compaction
cardiomyopathy according to the selection criteria used for
risk stratification of sudden death for automatic implantable
cardioverter defibrillator therapy.

Material and Methods

A total of 80 patients were analyzed. The diagnosis was made
using criteria from echocardiography and cardiac magnetic
resonance imaging.

The criteria used for implantation of an ICD were sudden
death and sustained ventricular tachycardia (SVT) for se-
condary prevention, and left ventricular ejection fraction
(LVEF) <30% or =2 risk factors (family history of sudden
death [FHSD], syncope and non-sustained VT).

Results

Group ICD (n=26) for secondary prevention (n=3): 3 patients
presented sudden death (2 SVT). Group ICD for primary pre-
vention (n=23): 10 patients had LVEF <30%, 1 LVEF <30%
+ FHSD, 1 LVEF <30% + syncope, 5 LVEF <30% + non-
sustained VT, 3 non-sustained VT + syncope, 2 non-sustained
+ FMSD and 1 VT in the electrophysiologic study.

Median follow-up was 16.61 months. Two patients underwent

heart transplantation, 3 received appropriate ICD shocks,
while ICD shocks were inappropriate in 4 patients.

Group without ICD (n=54): 4 patients presented syncope
and 4 non-sustained VT.

Median follow-up was 12.15 months. T'wo patients died due to
heart failure and 3 underwent cardiac transplantation.

Conclusions

ICD was implanted in 32.5% of patients with non-compaction
cardiomyopathy, 88.5% for primary prevention; appropriate
shocks were received in 11.5% of patients.

None of the patients who did not receive an ICD presented
sudden death; these patients died due to heart failure pro-
gression.

This registry suggests that patients with non-compaction
cardiomyopathy might be stratified to select those at a hig-
her risk of sudden death who might beneficiate from ICD
therapy.

Key words > Cardiomyopathies - Cardiac Ventricles - Risk -
Cardiac Sudden Death - Prognosis
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