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RESUMEN

La miocardiopatia no compactada del ventriculo izquierdo
0o no compactacion del ventriculo izquierdo es una
miocardiopatia congénita que representa el 0.01-0.17%
de las miocardiopatias. Se manifiesta clinicamente con
la triada clasica de insuficiencia cardiaca, arritmias y
eventos tromboembolicos. Su prondstico es malo, con alta
morbilidad y mortalidad, y el manejo médico va dirigido a
las manifestaciones clinicas. El trasplante cardiaco es una
opcion terapéutica para los casos con insuficiencia cardiaca
avanzada. Presentamos un paciente masculino de 19 afios
con miocardiopatia no compactada del ventriculo izquierdo
e insuficiencia cardiaca avanzada, a quien se le realizo
trasplante cardiaco.
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ABSTRACT

Left ventricular non-compaction or noncompaction of the
left ventricular myocardium is a congenital cardiomyopathy
that represents 0.01-0.17% of cardiomyopathies. It manifests
clinically with the classical triad of heart failure, arrhythmias
and thromboembolic events. Its prognosis is poor, with
high morbidity and mortality, and medical management is
directed to clinical manifestations. Cardiac transplantation is
a therapeutic option for cases with advanced heart failure.
We present a 19-year-old male patient with left ventricular
non-compaction and advanced heart failure, who underwent
heart transplantation.

Keywords: noncompaction of the left ventricular myocardium,
heart failure, heart transplantation

INTRODUCCION

La miocardiopatia no compactada (MCNC), también
conocida como no compactacion del ventriculo izquierdo,

representa una detencion en el proceso normal de
compactacion miocardica, fase final de la morfogénesis
del miocardio, dando como resultado la persistencia de
muchas trabeculaciones ventriculares prominentes y recesos
intertrabeculares profundos'®. Ocurre en 0.01-0.17% de los
adultos! 2, y se manifiesta clinicamente como falla cardiaca,
arritmias y eventos tromboembdlicos!®.

Multiples autores han elaborado criterios diagnosticos para
MCNC por ecocardiografia, una herramienta indispensable,
pero con limitaciones, para su diagnostico’. De ellos,
los criterios mas aceptados son los de Jenni et al’, que
consisten en lo siguiente: 1. Una estructura de dos capas:
una compactada (C) epicardica y una no compactada (NC)
endocardica, 2. Evidencia por Doppler color de perfusion
de los recesos intertrabeculares, proporcionada por flujo
sanguineo intraventricular, 3. Ausencia de anormalidades
cardiacas estructurales coexistentes y 4. Una relacion entre
las capas NC/C >2 en telesistole. Dichos autores demostraron
que los segmentos no compactados estaban frecuentemente
en los segmentos de la pared mediolateral y el apex’. Sin
embargo, estos hallazgos también se pueden encontrar en
hasta un 8% de sujetos normales’.

La resonancia magnética cardiaca (RMC) ofrece mejor
resolucion espacial que la ecocardiografia’. Los criterios de
MCNC por RMC de acuerdo a Grothoff et al incluyen: 1.
Masa miocardica no compactada del ventriculo izquierdo
(VI)>25%, 2. indice de masa miocérdica total no compactada
del VI >15 g/m?, 3. Relacion de miocardio no compactado/
compactado >3:1 en al menos 1 segmento, excluyendo el
segmento apical, y 4. Trabeculacion en los segmentos 4 a
6 en relacion >2:1 (NC/C)" 7. Por otro lado, Petersen et al
propusieron una relacion NC/C >2.3 como punto de corte
para MCNC con una sensibilidad de 86% y una especificidad
de 99%/.

Se ha descrito el trasplante cardiaco como una opcion de
tratamiento en los pacientes con MCNC con insuficiencia
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cardiaca avanzada a pesar del tratamiento médico 6ptimo>*
89 Al-Kindi et al identificaron que 113 (0.25%) de 45298
pacientes de la base de datos “United Network for Organ
Sharing” (UNOS) para trasplante cardiaco entre 2000 y
2013 presentaban MCNC como diagndstico primario'®. En
América Latina destaca el primer caso descrito en México,
realizado en 2014, La escasa incidencia de esta enfermedad
hace que los casos manejados con trasplante cardiaco sean
ain mas raros.

PRESENTACION DEL CASO

Paciente masculino de 19 afos, con historia de un mes de
evolucion, caracterizada por disnea progresiva de moderados
a minimos esfuerzos, ortopnea, disnea paroxistica nocturna y
tos seca de predominio nocturno.

Antecedentes de drogas de abuso: negados.
Otras patologias: negadas.
Antecedentes heredofamiliares: negados.

Laboratorios: hemograma, pruebas de funcidon renal y
electrolitos sin alteraciones. Elevacion de los niveles de BNP.
Elevacion de los niveles de bilirrubina total, a expensas de la
bilirrubina directa.

Radiografia de torax: cardiomegalia grado 4 y datos de
congestion pulmonar.

Electrocardiograma: ritmo sinusal, con dilatacion de

cavidades izquierdas.

Ecocardiograma: funcionsistdlicaseveramente comprometida
con fraccion de eyeccion del ventriculo izquierdo (FEVI):
26%, insuficiencia mitral severa, insuficiencia tricuspidea
severa e hipertension pulmonar severa. (Ver figura 1)

Figura 1: Ecocardiograma

RMC: miocardio no compactado extenso que incluye el apice,
las regiones mediales del septum y la pared posteromedial, con
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recesos intertrabeculares profundos; relacion de miocardio
compactado/no compactado: 3.9; FEVI: 20%. (Ver figura 2)

Figura 2
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RMC. Vistas de eje paraesternal largo (A), 4 camaras (B)
y eje corto del ventriculo izquierdo (C). Trabeculaciones a
nivel septal y posteromedial (*)

Se inicid manejo médico, basado en las guias, de insuficiencia
cardiaca con FEVI reducida, con mejoria parcial de los
sintomas. +

El 21 de febrero de 2018 se le realiza trasplante cardiaco
ortotopico, con tiempo de traslado desde el explante de
40 minutos, tiempo de pinzado adrtico de 2 horas con 51
minutos y tiempo de circulacion extracorpérea de 2 horas. Su
evolucion postoperatoria fue favorable, egresando de terapia
intensiva a los 6 dias.

El examen patologico (Ver figura 3) revelo: ) .
Examen patolégico. Se observan trabeculaciones (T) en los

* Corazon con masa: 417.5 gramos cortes del tercio inferior (A) y el apex (B) del VI

¢ Cardiomegalia. o ) o
En 16 meses de seguimiento clinico y luego de 13 biopsias
endomiocardicas realizadas hasta el momento, no se
Hipertrabeculacion de la superficie endocardica con  objetivan datos de rechazo celular agudo ni de rechazo
recesos intertrabeculares profundos en el ventriculo  mediado por anticuerpos. Actualmente su tratamiento
izquierdo (penetraciéon mayor del 50% verificada en  inmunosupresor consiste en tacrolimus, 3 mg via oral dos
cortes histologicos). La relaciéon de miocardio NC/C es  veces al dia y micofenolato de mofetilo, 750 mg via oral
variable, entre 1.6 (tercio inferior) y 2.4 (dpex) dos veces al dia. La FEVI del corazon trasplantado es de
60% tanto por ecocardiografia como por ventriculografia,

y la coronariografia no revela lesiones. Actualmente con
Ausencia de enfermedad coronaria, enfermedad valvular,  eyolucién clinica satisfactoria, en clase funcional NYHA L.

procesos infiltrativos o malformaciones congénitas.

Hipertrofia no obstructiva del ventriculo izquierdo.

Fibrosis endocardica marcada.

e Los hallazgos son compatibles con miocardiopatia no ~ DISCUSION

compactada. . .
Nuestro caso es el tercer paciente con trasplante cardiaco

Figura 3 realizado en la Republica de Panam4, y el primero en el
contexto de MCNC. Los criterios de MCNC por RMN
se correlacionan con los descritos por Grothoff: 7, y se
demostraron en el examen patoldgico. El género (masculino)
y la edad (19 aflos) son compatibles con los hallazgos del

+ registro UNOS, en el cual la edad promedio fue de 16.9 afios,
con predominio masculino'.

Los casos publicados por Tigen’, Stamou'®y Zetina-Tun"!

han mostrado buena evolucion al cabo de 2.5 y 2 afios y
+ + 15 meses, respectivamente. Nuestro caso no ha presentado

complicaciones en los primeros 16 meses de seguimiento.

Setratadeuncasointeresante, de una patologia cuya frecuencia
como causa de miocardiopatia dilatada es extremadamente
rara y cuyo manejo con trasplante cardiaco es atin mas raro.
En conclusion, la MCNC es una miocardiopatia con muy
baja prevalencia, cuyo manejo, ademas del tratamiento
médico optimo, incluye el trasplante cardiaco en pacientes
con insuficiencia cardiaca avanzada.
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