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Resumen

Reporte de caso de una enfermedad poco frecuente, la cual se presentd con datos clinicos de insuficiencia cardiaca, siendo
sumamente infradiagnosticada por su sintomatologia poco especifica. El caso fue detectado con ecocardiograma y
corroborado mediante resonancia magnética cardiaca utilizando los nuevos criterios diagndsticos publicados en el 2011.
El presente reporte sefiala la utilidad de estos nuevos criterios diagndsticos sobre el uso de ecocardiograma.
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Abstract

Case report of a rare disease, which presented with clinical data of heart failure, being highly underdiagnosed due to its
non-specific symptomatology. The case was detected with an echocardiogram and corroborated by cardiac magnetic
resonance imaging using the new diagnostic criteria published in 2011. The present report represents the usefulness of
these new diagnostic criteria on the use of echocardiography.
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PRESENTACION DEL CASO

Mujer de 29 afos, originaria y residente de la
Ciudad de Meéxico (México) con los siguientes
antecedentes de importancia: niega enfermedades
cardiacas heredofamiliares, tabaquismo positivo,
sindrome anémico por hipermenorrea e infeccion de
vias respiratorias altas en el ltimo mes.

Acudi6 por astenia, adinamia, disnea de grandes
esfuerzos que progres6 a medianos esfuerzos y
sensacion de taquicardia de una semana de
evolucion.

Figura 1. Ecocardiograma donde se observan
trabeculaciones,  sin  cumplir  criterios  previos
ecocardiograficos de miocardiopatia no compactada.

Posteriormente  presentd  ortopnea,  disnea
paroxistica nocturna, edema en extremidades
inferiores hasta anasarca y dos episodios de
sincope. El ecocardiograma a su ingreso reporto
miocardiopatia dilatada con disfuncién sistélica
severa, sistolica moderada, con una probabilidad
para hipertension arterial pulmonar leve e
insuficiencia mitral severa (Figura 1). Resonancia
magnética nuclear con miocardiopatia dilatada,
disfunciéon ventricular, FEVI 12.1%, mdltiples
trabeculaciones en ventriculo izquierdo en su pared
lateral y parcialmente medial (Figura 2),
confirmando caso de miocardiopatia no
compactada.

DISCUSION

El caso clinico concuerda con la epidemiologia y
falla cardiaca como manifestacion principal de su
diagndstico reportada en la literatura mundial,
cumpliendo criterios de la American Heart
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Figura 2. Resonancia magnética cardiaca observando
trabeculaciones y cumpliendo criterios propuestos en el
2011 por Cheng H, Zhao para miocardiopatia no
compactada.

Association (AHA): insuficiencia cardiaca menor
de dos semanas con compromiso hemodinamico,
para iniciar protocolo diagnostico. Por motivos de
tiempo y de costo inicialmente se realiz6 un
ecocardiograma sin cumplir criterios de Jenni para
miocardiopatia no compactada. Sin embargo, dada
la alta sospecha clinica y con los nuevos criterios
diagnosticos con RMN cardiaca publicados en el
2011 se confirmé el diagndstico.

Consideramos que el uso de ecocardiograma como
método diagndstico sobreestima la sensibilidad y
especificidad al ser un método operador
dependiente. Mientras que con la resonancia

57


http://casus.ucss.edu.pe/index.php/casus

Gutiérrez-Govea A, et al. Miocardiopatia no compactada. Reporte de caso y revision bibliogréfica

magnética se tiene una mayor rentabilidad
diagnoéstica, permitiendo un diagnostico vy
tratamiento  oportuno, logrando realizar una
bldsqueda intencionada de mutaciones genéticas en
familiares que pudieran no detectarse al omitir el
diagnostico. La paciente se incluyd a la lista de
espera para trasplante cardiaco, se coloco
desfibrilador automatico implantable (DAI), inici6
anticoagulacion y optimizé manejo de falla cardiaca
evitando progresién o alguna complicacion de esta
patologia.

El primer caso de miocardiopatia no compactada
fue descrito en 1932 durante una autopsia realizada
a un recién nacido, desde entonces pocos casos se
diagnosticaron  hasta la  introduccion  del
ecocardiograma como método diagndstico de esta
patologia en 1984. La AHA la clasific6 como
miocardiopatia no compactada en la categoria de
cardiomiopatias genéticas en el 2006 (1, 2). Se
defini6 como una alteracion en la pared del
miocardio con prominentes trabéculas y hendiduras
profundas intratrabeculares, resultando en un
miocardio no compactado. La patogénesis es poco
clara, sin embargo, se sospecha que es debido a un
secuestro intrauterino (2).

Se reporta una prevalencia entre el 0.014 al 1.3%,
con un predominio en hombres 56-82% y personas
de raza negra (3), un 12-50% tienen antecedentes
familiares, recientemente se han identificado
maltiples mutaciones genéticas LDB3, DTNA,
TAZ, LMNA, MYH7, -considerandose una
enfermedad autosémica dominante, ligada al
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cromosoma X (4, 5).

Dentro de las principales manifestaciones clinicas
al momento de su diagndstico se encuentran; disnea
(60%), insuficiencia cardiaca (25-100%), sensacién
de taquicardia (18%), dolor precordial (9%),
arritmias (10%), eventos tromboembdlicos (4%) y
sincope (5%) (2).

Dentro de los métodos diagnésticos contamos con
multiples criterios diagndsticos ecocardiogréaficos,
los mas comentados son los de Jenni: pared
ventricular gruesa, dos capas, una epicardica
compactada fina y una endocérdica espesa con
prominentes y multiples trabeculaciones, profundas
hendiduras con un cociente maximo del no
compactado al miocardio compactado >2:1 en
sistole final en la vista paraesternal del eje corto. En
el Doppler se evidencia flujo dentro de las
cavidades intertrabeculares profundas y una malla
trabecular profunda en el apice o los segmentos
ventriculares del ventriculo izquierdo de la pared
inferior y lateral (4,6).

Los actuales criterios por resonancia magnética son;
una masa trabeculada del ventriculo izquierdo
>20% otorgando una sensibilidad y especificidad
del 94%, una dimension fractal como medida
cuantitativa y al final de sistole un cociente
compactado >2, en algunos reportes de China han
documentado una sensibilidad del 96.4% vy
especificidad del 97.4% (7,8).
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