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Resumen

Introduccién: la miocardiopatia no compactada (MCNC)
es una miocardiopatia no clasificada por la Organizacién
Mundial de la Salud. Se describe como una enfermedad
congénita muy rara, donde se observan trabeculaciones
endomiocdrdicas que aumentan en nimero y prominencia.
Esta miocardiopatia conlleva un alto riesgo de arritmias
malignas, fenémeno tromboembélico y disfuncién ventri-
cular izquierda.

Objetivo: reportar el caso de una mujer de 34 afios, diag-
nosticada previamente con obesidad mérbida, que acudi6
a consulta externa para una evaluacién cardiovascular
prequirtrgica. El electrocardiograma mostré el ventriculo
izquierdo (VI) ligeramente dilatado y llamativa trabecu-
lacién del mismo.

Resultados: se confirma el diagnéstico de MCNC a través
de una imagen de resonancia magnética. Se autoriza su
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Abstract

Introduction: Left ventricular non-compaction cardiom-
yopathy (LVNC) is a cardiomyopathy not classified by the
World Health Organization. It is described as a very rare
congenital disease where endomyocardial trabeculations
that increase in number and prominence are observed.
This cardiomyopathy carries a high risk of malignant
arrhythmias, thromboembolic events and left ventricular
dysfunction.

Objective: To report the case of a 34-year-old woman,
previously diagnosed with morbid obesity, who came to the
outpatient clinic for a preoperative cardiovascular evalua-
tion. The electrocardiogram showed a slightly dilated left
ventricle (LV) and striking trabeculation.

Results: The diagnosis of LVNC was confirmed by magnetic
resonance imaging. Surgery was authorized and lifestyle
changes and change of medication for heart failure risks
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cirugfa y se recomiendan cambios en su estilo de vida y
cambio de medicacién para riesgos de fallo cardfaco. En
el ultimo ecocardiograma, los didmetros del VI muestran
mejoria con respecto al primero.

Conclusiones: la presencia de trabeculaciones en el VI
debe considerarse un dato clinico de sospecha de MCNC.
Se deben realizar mds investigaciones sobre las causas de
esta miocardiopatia no clasificada para desarrollar mejores
formas terapéuticas, sin embargo, ha sido probada la eficacia
de los bloqueadores de los receptores de la angiotensina II
en el manejo farmacoterapéutico de esta condicién.

Palabras clave: miocardiopatia no compactada; congénito;
trabeculaciones; ventriculo izquierdo; falla cardiaca.

Introduccién

La miocardiopatia no compactada (MCNC), también
conocida como miocardiopatia espongiforme (ME),
es una enfermedad congénita poco frecuente, que
resulta de la interrupcién en el proceso de desarrollo
embrionario del endomiocardio. La prevalencia de la
MCNC en adultos es variable, no obstante, mucha
literatura concuerda en un estimado de 0,014 %'; por
esta razén, se considera poco frecuente, sin embargo,
la MCNC tiene una prevalencia mayor de la que se
pensaba antes.” Estd incluida dentro de las “miocar-
diopatias no clasificadas” por la Organizacién
Mundial de la Salud®, que suelen afectar al ventri-
culo izquierdo en la mayoria de los casos. Las mani-
festaciones clinicas mds frecuentes de esta anomalia
son los sintomas de la insuficiencia cardiaca, asi
como trastornos del ritmo cardfaco y eventos embé-
licos a partir de la formacién de trombos en la
cavidad ventricular.* La MCNC puede expresarse
clinicamente, ya sea desde el periodo neonatal, mds
adelante en la infancia, o bien cursar asintom3d-
tica por un niimero variable de afios hasta ocasionar
sintomas en la vida adulta.” El diagnéstico se esta-
blece con base en los criterios de Jenni, mediante el

were recommended. On the last echocardiogram, LV
diameters show improvement from the first.

Conclusions: The presence of trabeculations in the LV
should be considered as clinical data of suspected LVNC.
Further investigations on the causes of this unclassified
cardiomyopathy should be performed to develop better
therapeutic ways, however, the efficacy of angiotensin II
receptor blockers in the pharmacotherapeutic management
of this condition has been proven.

Keywords: Noncompaction cardiomyopathy; congenital;
trabeculations; left ventricle; heart failure.

uso de la ecocardiografia transtoricica (ETT), o una
imagen de resonancia cardiaca (IRM cardiaca’.

Presentacién de caso

Una paciente de 34 anos fue referida de cirugia a
consulta de cardiologfa externa en Medicina Cardio-
vascular Asociada para evaluacién prequirtirgica de
una cirugfa baridtrica. No mostraba ninguna sinto-
matologfa ni antecedentes cardiovasculares cuando
acudié a la consulta; y su historia clinica no arroj6
datos relevantes. Sin embargo, sus antecedentes
familiares revelaron historia de arritmias, muerte
subita, hipertensién, dislipidemia y diabetes. En el
interrogatorio dirigido, la paciente especificé que
sentia fatiga con esfuerzos moderados (al subir esca-
leras) y que no llevaba ninguna rutina de ejercicio
ni dieta. Su exploracién fisica mostré signos vitales
normales; ruidos cardiacos regulares, no hubo S3 ni
S4 audibles, ni soplos, galopes y frotes. La ausculta-
cién pulmonar fue normal; en conclusidn, el examen
fisico sin hallazgos relevantes. El electrocardiograma
reporta ritmo sinusal regular a 60 Ipm, eje eléctrico
en cuadrante normal, y sin trastornos de la conduc-
cién ni de la repolarizacién ventricular. Como
parte de la evaluacién preoperatoria, se requirié un
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ecocardiograma transtordcico y pruebas de labo-
ratorio de rutina. En la préxima visita se revisan
los resultados de laboratorio y todos estaban en
pardmetros normales, sin embargo, el ecocardio-
grama reporto:

1. Ventriculo izquierdo (VI) ligeramente dilatado
(56 mm al final de la didstole y 39 mm al final

de la sistole).

2. Endocardio de porcién apical, especialmente de
su pared lateral, luce no compactado (trabecu-

lado).

3. Funcién sistdlica ligeramente disminuida. Tiene
una fraccién de eyeccién ventricular izquierda

(FEVI) de 50 %.
4. Disfuncién diastdlica grado 1.

5. Ventriculo derecho mide 31 mm.

A causa de estos hallazgos, se inicia tratamiento
con ramipril 2.5 mg via oral cada 24 horas. Ante
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Figura 1. Imagen de resonancia magnética cardiaca en la vista de dos cdmaras del corazén.

la presencia de trabeculaciones se sospecha de
miocardiopatia no compactada (miocardiopatia
espongiforme) y se solicita una imagen de resonancia
magnética (IRM), para definir mejor la morfologia
descrita en el ecocardiograma y complementar sus
hallazgos, la cual reporté:

1. Cavidad ventricular izquierda dilatada, 6.46 x
5.9 cm en sus didmetros anteroposterior y septo
lateral, respectivamente.

2. Hipertrabeculacién de la pared lateral del VI, de
14.8 mm en el drea no compactada, con relacién
a miocardio compactado de 4.47 mm, con una
relacién de 3:1.

3. Hipertrabeculacién apical de 18 mm en el drea
no compactada y de 4.99 mm en el 4rea compac-
tada para una relacién de 3:1.

4. Tamano de VI adecuado.
5. FEVI de 49 %.

a. IRM cardiaca para confirmar diagnéstico de ME. La imagen muestra la falta de compactacién de la pared lateral

del ventriculo izquierdo con trabeculacién prominente (flechas).

b. Enazul, miocardio compactado, en rojo, miocardio no compactado. Se observa la gran diferencia a favor de miocardio

no compactado.

Fuente: record de la paciente en MCA.
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Estos hallazgos confirman diagnéstico de miocar-
diopatia no compactada (miocardiopatia espongi-
forme).

Seautoriza la realizacién de la cirugfa baridtrica, reco-
mendando cambios en su estilo de vida: una dieta
hipocalérica (por endocrinologia) y ejercicios super-
visados. Queda pendiente cita de seguimiento con
resultados de un nuevo ecocardiograma. Por razones
no médicas, entre ellas, la pandemia (COVID-19),
la paciente pierde la consulta de seguimiento, que
reanuda aproximadamente un afio después. No
obstante, se comunica por via telefénica en busca de
una licencia para no laborar durante dicha pandemia
y se le solicita reanudar su seguimiento. En este
seguimiento acude con segundo ecocardiograma, el
cual reporté:

1. Endocardio de la porcién apical del VI luce no
compactado.

2. Funcidén sistélica minimamente disminuida

(FEVIde 50 %). La funcidn diastélica es normal.

3. VI presenta dimensiones en el limite mdximo
de lo normal.

4. Ventriculo derecho 32 mm.

5. VI 52 mm en didstole y 32 mm en sistole.

Los didmetros del VI muestran mejoria con respecto
al primer ecocardiograma. En esta consulta la
paciente reporté sensacién de palpitaciones rapidas
sin sintomas asociados en una sola ocasién durante
el mes previo. Se sustituye tratamiento con Rami-
pril por la combinacién de sacubitril y valsartdn
(VYMADA), 50 mg cada 12 horas via oral, debido
a que este tltimo tiene mayores beneficios en lo que
concierne al tratamiento de la progresion de falla
cardfaca. Se cita a consulta de seguimiento 15 dias
después para valorar tolerancia al cambio y titular la
dosis. En esta visita, fue necesario reiniciar el plan

debido a que la paciente estaba tomando la medi-
cacién solo una vez al dfa. En la actualidad, queda
pendiente darle seguimiento a la paciente y conti-
nuar optimizando el manejo del fallo cardiaco.

Discusién y conclusiones

Anatémicamente, la MCNC se caracteriza por
trabeculaciones profundas en la pared ventricular;
recesos definidos se comunican con la cavidad ventri-
cular principal. La presentacién clinica depende de
la extensién de los segmentos cardiacos no compac-
tados. Los pacientes con esta condicién pueden ser
asintomdticos durante un largo periodo de tiempo
hasta experimentar insuficiencia cardiaca, arritmias
fatales y/o complicaciones por eventos tromboembé-
licos. El ecocardiograma es el método habitual para
diagnosticarla. Los criterios de diagndstico son tipi-
camente los propuestos por Jenni y asociados que
incluyen 1) una pared del VI marcadamente gruesade
dos capas, una capa epicdrdica delgada y normal-
mente compactada y una capa endocdrdica marca-
damente gruesa con numerosas trabeculaciones
prominentes y recesos profundos; 2) ninguna anor-
malidad cardiaca coexistente; 3) flujo sanguineo
entre los recesos intertrabeculares, identificado con
el uso de flujo Doppler color; y 4) una proporcién
mdxima de miocardio no compactado a miocardio
compactado de >2:1 en el final de la sistole. Aunque
el ecocardiograma puede ser suficiente para diagnos-
ticar la MCNC, y como el lector puede observar, es
el tnico estudio de imagen requerido en los criterios
de Jenni, la IRM permite un andlisis mds detallado
de las cavidades del miocardio y si se tiene disponi-
bilidad de realizar, es recomendada’. En el caso de
esta paciente, los hallazgos tanto del ecocardiograma
y resonancia magnética cumplieron estos criterios,
siendo el mds relevante la proporcién de miocardio
no compactado a miocardio compactado de >2:1, el
cual fue 3:1.
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RESAGNAN

Figura 2. Imagen de resonancia magnética cardiaca en la vista de cuatro cdmaras.

a. Ejemplo de un miocardio completamente compactado.

b. Miocardio de la paciente. Muestra una leve dilatacién del ventriculo izquierdo y una red trabecular prominente

en la pared del ventriculo izquierdo.

Fuente: (a) CardiosdudeFerrol (2016), (b) récord de la paciente.

El tratamiento de la MCNC estd dirigido a prevenir
la aparicién y progreso de la insuficiencia cardiaca,
razén por la que se inicié el tratamiento con rami-
pril, aunque, posteriormente, se hizo el cambio a
Valsartdn + Sacubitril (VYMADA), por mayores
beneficios de este en el tratamiento de la progresién
de falla cardfaca, segtin el estudio Paradigma HF. La
aplicacién de otras medidas terapéuticas dependerd
del progreso, tolerancia y condiciones subyacentes del
paciente. Ademds, son recomendados los betablo-
queadores, tanto como antiarritmicos, como contra
la progresién de la falla cardiaca; los anticoagulantes
para evitar el riesgo de tromboembolias; marcapasos
desfibrilador como prevencién de muerte sdbita por
arritmias y en casos mds avanzados se puede reco-

mendar terapia de resincronizacion cardiaca, y de ser
posible, considerar el trasplante cardiaco’.

Diagnosticar a tiempo la miocardiopatfa no compac-
tada, cuando todavia no hay manifestaciones de
complicaciones secundarias a la misma, sin duda
permite que, aunque atin no se hayandesarrollado
terapias especificas para la misma, se pueda iniciar la
aplicacién de medidas terapéuticas dirigidas a prevenir
la aparicién o, como en el caso que se presentd,
enlentecer la progresién de insuficiencia cardiaca.
Pensar en esta condicién y hacer un diagndstico
oportuno permite ademds prevenir y tratar las
complicaciones que reducen la sobrevida de estos
pacientes, impactando con ello positivamente la
evolucién de esta condicién.
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Consentimiento

Se obtuvo el consentimiento informado del paciente
para el uso educativo de los datos mencionados y
no se ha revelado ninguna informacién personal
del paciente. Documento oficial en la seccién de
anexos.
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