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INTRODUCCION

RESUMEN

El miocardio no compacto es una miocardiopatia genética primaria ocasionada por la detencién
de la embriogénesis normal del endocardio y el miocardio. Esta anomalia se asocia frecuen-
temente con arritmias, insuficiencia cardiaca y eventos embdlicos.

El presente estudio se llevé a cabo con el objetivo de describir la modalidad de presentacién
clinica y las caracteristicas electrocardiograficas y ecocardiograficas en portadores de esta
miocardiopatia.

Se analizaron 22 pacientes con diagndstico de miocardio no compacto detectados en el labora-
torio de ecocardiografia entre julio de 2004 y abril de 2009. Toda la poblacién en estudio fue
analizada mediante electrocardiograma y eco-Doppler cardiaco transtoracico y en 12 casos se
registré Holter de 24 horas. Se determinaron el peso, la altura y el indice de masa corporal,
que se compararon contra 66 pacientes distribuidos en tres grupos de 22 pacientes cada uno:
1) grupo control de personas sin cardiopatias, 2) portadores de miocardiopatia hipertroéfica y
3) pacientes con miocardiopatia dilatada idiopatica.

En la poblacién estudiada con miocardio no compacto predominé el sexo femenino y se observé
menor peso e indice de masa corporal en relacién con los grupos comparados y el sintoma
preponderante fue la disnea. El electrocardiograma mostré ritmo sinusal con trastornos de
conduccién y arritmia ventricular repetitiva. El eco transtoracico mostr6 diferentes grados
de disfuncién ventricular izquierda sistdlica y diastdlica con dreas de miocardio no compacto
predominantes en los territorios medial y apical de los segmentos inferior, posterior y lateral,
en algunos casos complicados con trombos intraventriculares y ocasionalmente asociados con
fistulas coronarias.
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Ecocardiografia - Cardiomiopatias - indice de masa corporal

BRI Bloqueo de rama izquierda IMC indice de masa corporal
CDI Cardiodesfibrilador implantable MCD Miocardiopatia dilatada
ECG Electrocardiograma MCH Miocardiopatia hipertréfica
ETT Ecocardiograma transtoracico MNC Miocardio no compacto
FEy Fraccion de eyeccion MsS Muerte subita

IC Insuficiencia cardiaca TxC Trasplante cardiaco

rales. (1, 2) Esta anomalia se asocia frecuentemente
con arritmias, insuficiencia cardiaca (IC) y eventos

El miocardio no compacto (MNC) es una miocardiopa-
tia genética primaria ocasionada por la detencion de la
embriogénesis normal del endocardio y el miocardio.
En el musculo cardiaco se expresa por el desarrollo de
hipertrabeculaciones y recesos profundos intramu-

embolicos.

El objetivo del presente estudio fue describir la
modalidad de presentacidn clinica, las caracteristicas
electrocardiograficas y ecocardiograficas en pacientes
portadores de MNC.
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MATERIAL Y METODOS

Se analizaron en forma consecutiva todos los pacientes con
diagnéstico de MNC realizado en el laboratorio de ecocar-
diografia entre julio de 2004 y abril de 2009. La poblacién en
estudio se conformé con 22 pacientes a los cuales se les rea-
liz6 eco-Doppler cardiaco transtoracico (ETT) con ecégrafos
Sonos 5500 (Philips Medical Systems, Bothell, Washington)
y Vivid 7 (GE Medical Systems). En todos se efectu6 un elec-
trocardiograma (ECG) y en 12 de ellos se realiz6 ademés un
registro Holter de 24 horas.

Se diagnosticé MNC cuando en el ETT se hallé:

Marcado engrosamiento endocardico constituido por
trabeculaciones prominentes con recesos intramurales pro-
fundos sobre una delgada capa epicardica adyacente y una
relacién de grosor endocardio/epicardio mayor o igual a 2:1
medido en sistole.

Flujo dentro de los recesos descriptos detectado mediante
Doppler color.

Ausencia de valvulopatias, malformaciones congénitas u
otras anomalias cardiacas que lo justifiquen.

Se analizaron el peso, la altura y el indice de masa cor-
poral (IMC), que se compararon contra tres grupos de 22
pacientes cada uno con igual distribucién por sexo y edad:
1) grupo control constituido por personas sin cardiopatias
(GC), 2) portadores de miocardiopatia hipertréfica (MCH)
y 3) pacientes con diagnéstico de miocardiopatia dilatada
(MCD) idiopatica.

Analisis estadistico
Los datos cuantitativos con distribucién normal se expresaron
como medias * desviacion estandar y aquellos con distribu-
cién no gausiana, como mediana (intervalo intercuartil).
La comparacién de las variables cuantitativas intergrupo
se realiz6 con la prueba de comparacién de varianza.
Se consideraron estadisticamente significativos los valores
de p < 0,05.

RESULTADOS

Desde julio de 2004 hasta abril de 2009 se estudiaron
22 pacientes con MNC. La poblacién total estudiada
tuvo una edad promedio de 40,59 = 17 afos y el 63,6%
(14/22) eran mujeres.

Las caracteristicas de los pacientes con MNC se
detallan en la Tabla 1.

Tuvieron sintomas el 81,8% de los pacientes (18/22);
el intervalo promedio entre su inicio y el diagnéstico
fue de 48,16 = 72 meses, con una mediana de 24 (225-
48) meses.

De los 18 pacientes con sintomas el motivo de con-
sulta fue disnea en el 83,3% (15/18), arritmia ventricu-
lar en el 27,7% (5/18), sincope en el 16,7% (3/18) y angor
enel 11,1% (2/18). La disnea mostrd clase funcional I-II
en el 53,3% (8/15) y III-IV en el 46,7% (7/15).

Presentaron accidente cerebrovascular embdlico
el 9,1% de los pacientes (2/22). Desarrollaron eventos
mayores el 13,6% de los pacientes (3/22): un varén de 58
anos sufri6 muerte stibita (MS), una mujer de 18 anos
requirié el implante de un cardiodesfibrilador (CDI)
por sincope secundario a taquicardia ventricular y otra
mujer de 26 anos fue sometida a trasplante cardiaco
(TxC) por IC refractaria.

El ECG mostré ritmo sinusal en el 100% (22/22),
bloqueo auriculoventricular de primer grado en el 4,5%

Tabla 1. Caracteristicas de los pacientes con miocardio no compacto
(n=22)

Clinicas

Edad, afios 40,59 + 17
14/22 (63,6)
18/22 (81,8)

15/18 (83,3)

Muijeres, n (%)
Sintomas, n (%)

Disnea, n (%)

Sincope, n (%) 3/18(16,7)
Angor, n (%) 2/18 (11,1)
Arritmia ventricular, n (%) 5/18 (27,7)
ACV embdlico, n (%) 2/22 (9,1)
Eventos mayores, n (%) 3/22 (13,6)
MS, n (%) 1/22 (4,5)
CDI, n (%) 1/22 (4,5)
TxC, n (%) 1/22 (4,5)
Tiempo inicio sintomas - diagndéstico, meses 24 (2,25-48)

Electrocardiograficas

Ritmo sinusal, n (%) 22/22 (100)

Bloqueo de rama izquierda, n (%) 5/22 (22,7)
Bloqueo A-V de 1.er grado 1/22 (4,5)
Bloqueo de rama derecha, n (%) 1/22 (4,5)
Holter 24 horas (12/22)

Duplas ventriculares, n (%) 8/12 (66,6)
TVNS, n (%) 6/12 (50)
Ecocardiograficas

DDVI, mm 60,7 =12
DSVI, mm 48,3 + 15
FAC, % 22,2 £ 11
FEy, % 35+ 16
Espesor SIV, mm 10,3+ 1,9
Espesor PP, mm 8+1,3
Diametro Al, mm 36+7
Area Al, cm? 20,1+5
Patrén de llenado diastoélico

Normal, n (%) 6/22 (27,3)
Relajacion prolongada, n (%) 2/22 (9,1)
Seudonormal, n (%) 3/22 (13,6)
Restrictivo, n (%) 11/22 (50)

ACV: Accidente cerebrovascular. MS: Muerte subita. CDI: Cardiodesfibrila-
dor implantable. TxC: Trasplante cardiaco. A-V: Auriculoventricular. TVNS:
Taquicardia ventricular no sostenida. DDVI: Didmetro diastolico del ventriculo
izquierdo. DSVI: Didametro sistélico del ventriculo izquierdo. FAc: Fraccion de
acortamiento. FEy: Fraccion de eyeccion. SIV: Septum interventricular. PP: Pared
posterior. Al: Auricula izquierda.

(1/22), bloqueo de rama izquierda (BRI) en el 22,7%
(5/22) y bloqueo de rama derecha en el 4,5% (1/22).
El registro Holter identific6 extrasistolia ventricular
apareada en el 66,6% (8/12) y taquicardia ventricular
no sostenida en el 50% (6/12).
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El eco-Doppler cardiaco transtoracico (ETT) mostré
dilatacién ventricular izquierda (didmetro diastdlico
60,68 = 12 mm), el area auricular izquierda fue de 20
+ 5 cm? y la fraccién de eyeccion (FEy) estimada por
el método de Simpson biplanar se hall6 deteriorada
en el 86,4% (19/22) de los casos (FEy < 50%) con un
valor promedio de 35 + 16%. Tuvieron deterioro leve
el 32% de los pacientes (6/19) (FEy 49-40%), moderado
el 10% (2/19) (FEy 39-30%) y grave el 58% (11/19) (FEy
< 29%). El patrén de llenado diastélico fue normal en el
27,3% (6/22) de los pacientes y se encontraba alterado
en el 72,7% de los casos: prolongado en el 9,1% (2/22),
seudonormal en el 13,6% (3/22) y restrictivo en el 50%
(11/22) (véase Tabla 1).

Las areas de MNC se ubicaron predominantemente
en los segmentos inferomedial en el 50% (11/22), poste-
romedial en el 81,8% (18/22), lateromedial en el 63,6%
(14/22), lateroapical en el 77,2% (17/22) e inferoapical
en el 81,8% (18/22). No se identific6 compromiso de los
segmentos basales (Figura 1).

Las caracteristicas morfométricas se detallan en
la Tabla 2. E1 grupo MNC presenté un peso de 60,91
+ 12 kg, la altura fue de 1,61 + 0,10 m y el IMC, de
23,4 + 3,2. Los grupos con igual distribucién por sexo
y edad mostraron: 1) GC: peso de 73,90 = 13 kg, altu-
ra de 1,63 = 0,09 m e IMC de 27,63 + 4,54; 2) MCH:
peso de 73,55 + 16 kg, altura de 1,65 + 0,14 m e IMC
de 26,88 = 4,46 y 3) MCD idiopatica: peso de 75,18 =
25,89 kg, altura de 1,64 = 0,09 m e IMC de 27,81 +
8,41. En todos los casos el analisis estadistico mostré
que los pacientes del grupo MNC tenian menor peso e
IMC (véase Tabla 2).

Se hallé desarrollo de trombo intraventricular iz-
quierdo en el 9,1% de los casos (2/22), ubicados en los
segmentos lateral medial y apical.

DISCUSION

E1 MNC se caracteriza por la presencia de trabecula-
ciones y recesos profundos comunicados con la cavidad
ventricular izquierda, lo que ocasiona el aspecto de
“esponja marina”. Si bien las primeras descripcio-
nes fueron publicadas por Engberding en 1984, no
fue sino hasta 2006 que esta entidad se reconocié e
incluy6 como una miocardiopatia primaria de origen
genético. (3, 4)

En la poblaciéon infantil se ha descripto la presencia
de cambios fisicos, como el dismorfismo facial expre-
sado por la presencia de estrabismo ocular, implante
auricular bajo, frente prominente y micrognatia. (5)
En nuestra serie de MNC en poblacion adulta se des-
taca el hallazgo de menor peso e IMC tanto respecto
de la poblacién general como de portadores de MCH o
MCD idiopatica, caracteristica esta no mencionada en
estudios previos (Figura 2).

Diferentes autores estudiando poblaciones con IC
destacan la relacion entre el hallazgo del menor IMC y
la mayor tasa de morbimortalidad aun en los distintos
subgrupos de pacientes, sin que se evidencie relacién

con el mayor o menor deterioro de la funcién ventricu-
lar, el tiempo de evolucion o las comorbilidades.

En pacientes con IC en seguimiento ambulatorio se
ha observado que el IMC se asocié en forma inversa
con la mortalidad independientemente de la etiologia.
Se presenté una relacién continua con la mortalidad,
que fue mayor con niveles méas bajos de IMC y menor
con niveles mas elevados. Se destaca que esta relaciéon
se mantuvo aun luego de considerar las diferencias en
las caracteristicas clinicas, el tiempo de evolucién, la
gravedad de la IC y las comorbilidades asociadas con
diferentes niveles de IMC. (6, 7)

En el caso particular del MNC cobra valor el con-
cepto de enfermedad genética y los cambios fisicos
descriptos previamente en nifos, por lo que podria
esperarse que el menor peso hallado sea la expresion

Fig. 1. Distribucion porcentual del miocardio no compacto acorde con
la division del ventriculo izquierdo en 16 segmentos. SPB: Septum pos-
terobasal. SAB: Septum anterobasal. AB: Anterobasal. LB: Laterobasal.
PB: Posterobasal. IB: Inferobasal. SPM: Septum posteromedial. SAM:
Septum anteromedial. AM: Anteromedial. LM: Lateromedial. PM:
Posteromedial. IM: Inferomedial. SA: Septoapical. AA: Anteroapical.
LA: Lateroapical. IA: Inferoapical.

Fig. 2. Mujer de 26 anos portadora de miocardio no compacto, con
peso de 35 kg, altura de 1,35 m e IMC de 19.
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Ta,blla 2. Caracteristicas morfo- MNC
metricas
(n=22)
40,59
Edad, anos
Sexo, f/m 14/8
60,91+ 12
Peso, kg
1,61+ 0,10
Altura, m
23,4 +3,.2
IMC

en adultos de estos cambios. Teniendo en cuenta que
la poblacién portadora de MNC presenta disfuncion
sistélica, sera de interés el analisis del IMC como mar-
cador independiente de mal prondstico en este grupo
de pacientes.

Presentacion clinica

Diferentes autores han descripto el hallazgo de MNC
desde la infancia hasta en pacientes de 94 afos, los
que pueden permanecer asintomaticos por largo
tiempo o presentar expresion clinica precoz. (8-12)
Sibien en la MNC se describe el predominio del sexo
masculino, en algunos estudios esta incidencia es
variable. En la publicacion de Lilje y colaboradores
esta balanceada (masculino 52% / femenino 48%)
y en el trabajo de Galizio y colaboradores se citan
publicaciones sobre pacientes adultos y pediatricos
donde el 63% y el 60%, respectivamente, son de sexo
femenino. (12, 13)

En las personas asintométicas se puede llegar al
hallazgo en ocasién de realizar un ecocardiograma
por otra sospecha diagnéstica o al efectuar el control
en familiares de un paciente con el diagnéstico confir-
mado de MNC.

Cuando el paciente tiene expresion clinica, los
sintomas se relacionan fundamentalmente con el desa-
rrollo de la falla ventricular, la presencia de arritmias
o la aparicién de complicaciones tromboembdlicas. En
la poblacién estudiada, los sintomas, en orden de fre-
cuencia, fueron: disnea (83,3%), arritmia ventricular
(27,7%), sincope (16,7%), angor (11,1%) y accidente
cerebrovascular (9,1%). El intervalo promedio entre
el inicio de los sintomas y la confirmacién diagndstica
para este grupo fue de 24 meses, destacandose dos
pacientes, padre e hija, con disnea y arritmias de 22
y 17 anos de evolucion, respectivamente, previo al
diagnodstico de MNC.

(cle [\ (] MCD
(n=22) (n=22) (n=22)
41,27 42,05 46,05
ns ns ns
14/8 14/8 14/8
73,90 + 13 73,55+ 16 75,18 + 25,89
p =0,0071 p = 0,0056 p =0,024
1,63 +0,09 1,65+0,14 1,64 + 0,09
p=0,28 p=0,26 p=0,33
27,63 +4,54 26,88 + 4,46 27,81 8,41
p = 0,008 p = 0,0046 p = 0,0072

MNC: Miocardio no compacto. GC: Grupo control. MCH: Miocardiopatia hipertréfica. MCD: Miocardiopatia dilatada.
f/m: Femenino/masculino. IMC: indice de masa corporal. ns: No significativo.

Electrocardiograma

Las alteraciones electrocardiograficas son frecuentes en los
pacientes con MNC; se han descripto trastornos de conduc-
cion como el BRI en el 20-40% o el bloqueo A-V completo
y arritmias auriculares repetitivas como taquicardia pa-
roxistica supraventricular o fibrilacion auricular en el 4% al
26%. Las arritmias ventriculares presentan una incidencia
variable del 6% al 60%, hallandose taquicardia ventricular
en el 4% al 30% de los pacientes con MNC. (14-21)

El BRI es un trastorno de conduccién que se en-
cuentra en aproximadamente el 25% de los pacientes
portadores de falla cardiaca y se asocia con cambios en
la funcion sistolica y diastolica del ventriculo izquierdo.
La presencia de un BRI origina cambios en la motilidad
septal, prolongacién de los periodos preeyectivo y de
relajacion, acortamiento del tiempo de llenado ventri-
cular izquierdo y, finalmente, deterioro del volumen
sistdlico. (22-24) Algunos autores describen que la
aparicion de un BRI en el seguimiento de pacientes con
falla ventricular moderada a grave predice el deterioro
de la clase funcional y la necesidad de TxC. (25)

En este estudio de pacientes con MNC se hall6 BRI en
el 22,7% (5/22); estos cinco pacientes presentaban deterioro
de la FEy y no se identific6 BRI en los pacientes con FEy
conservada. La incidencia de BRI en nuestros pacientes con
MNC y deterioro de la FEy fue del 26% (5/19), semejante
a la publicada; sin embargo, cuando buscamos BRI en los
tres pacientes que desarrollaron eventos mayores (MS, CDI
y TxC), ninguno de ellos lo presentaba. En estos pacientes
con MNC el BRI se asoci6 con la presencia de falla cardiaca
pero no predijo la aparicién de eventos mortales.

Ecocardiograma

El ETT permite evaluar el compromiso de la funcién
sist6lica y diastélica ventricular izquierda, asi como la
presencia de trombosis cavitaria.
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En nuestro estudio el 13,6% de la poblacién pre-
sentaba su funcién sistélica conservada (FEy = 50%).
En contraste, el 86,4% mostraba falla ventricular
expresada por la FEy < 50%, que fue leve en el 32%
de los pacientes (49-40%), moderada en el 10% (39-
30%) y grave en el 58% (< 29%). El patrén de llenado
diastdlico fue normal en el 27,3% de los pacientes y
se encontraba alterado en el 72,7%: prolongado en el
9,1%, seudonormal en el 13,6% y restrictivo en el 50%.

En esta serie, los segmentos no compactados fue-
ron mas frecuentes en las regiones medial y apical de
los territorios inferior, posterior y lateral. No se hallé
compromiso de los segmentos basales y esto encuentra
una explicacién al analizar el desarrollo embriol6gico
del corazon. En el primer mes de gestacion el miocardio
esta conformado por una red laxa de fibras muscula-
res de apariencia esponjosa con aspecto trabeculado
alternando con recesos profundos comunicados con la
cavidad ventricular. Entre la quinta y la octava semana
de desarrollo intrauterino comienza una compactacién
gradual desde el epicardio hacia el endocardio y desde
la base hacia el apex, transformandose dichos recesos
en vasos capilares. (26, 27) La interrupcién del pro-
ceso descripto explicaria la ausencia de segmentos no
compactados en los territorios basales y el ocasional
hallazgo de fistulas coronarias (Figura 3).

CONCLUSIONES

En la poblacién estudiada con MNC tuvo predominan-
cia el sexo femenino, se observé menor peso e IMC que
en la poblacion general y el sintoma preponderante fue
la disnea. E1 ECG mostr6 ritmo sinusal con trastornos
de conduccion y arritmia ventricular repetitiva. E1 ETT
detecté diferentes grados de disfuncién ventricular
izquierda sistolica y diastélica con areas de miocardio
no compacto predominantes en los territorios medial
y apical de los segmentos inferior, posterior y lateral,
en algunos casos complicados con trombos intraven-
triculares y ocasionalmente asociados con fistulas
coronarias.

ABSTRACT

Clinical Presentation and Echocardiographic Characteristics
of Patients with Left Ventricular Noncompaction

Left ventricular noncompaction is a primary genetic cardiom-
yopathy caused by arrest of normal embryogenesis of the
endocardium and myocardium. This anomaly is frequently
associated with arrhythmias, heart failure and thromboem-
bolic events.

The goal of the present study was to describe the clinical
presentation and the electrocardiographic and echocardio-
graphic characteristics of patients with this cardiomyopathy.

Twenty-two patients with left ventricular noncompaction
detected by echocardiography between July 2004 and April
2009 were analyzed. Electrocardiogram and transthoracic
Doppler echocardiography was performed to all the patients,
and 12 patients underwent 24-hour Holter monitoring.
Weight, height and body mass index were calculated and
compared with 66 patients distributed in three groups of

Fig. 3. Ecocardiograma transtoracico. A. Vista del eje corto paraes-
ternal izquierdo. En el segmento posteromedial se observa area de
miocardio no compacto donde el Doppler color detecta la presencia
de flujo desde el territorio de la arteria coronaria circunfleja hacia la
cavidad ventricular izquierda. B. Colocando la muestra de Doppler
pulsado a ese nivel se constata el llenado diastdlico caracteristico del
flujo coronario que confirma la presencia de una fistula.

22 patients each: 1) control group without heart disease,
2) hypertrophic cardiomyopathy; and 3) idiopathic dilated
cardiomyopathy.

In the population with left ventricular noncompaction, fe-
male gender prevailed, lower weight and body mass index was
observed and dyspnea was the most common symptom. The
electrocardiogram showed sinus rhythm, conduction distur-
bances and repetitive ventricular arrhythmia. Transthoracic
echocardiography showed different degrees of systolic and
diastolic left ventricular dysfunction with areas of noncom-
paction in the mid and apical inferior, posterior and lateral
segments; intraventricular thrombi were occasionally seen
and sometimes associated with coronary artery fistulas.

Key words > Echocardiography - Cardiomyopathies - Body Mass Index
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