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RESUMEN

Existen multiples causas de insuficiencia cardiaca, algunas mas comunes que otras. En algunas de estas
patologias causales de insuficiencia cardiaca, el diagndstico se suele pasar por alto si no se cuenta con
herramientas auxiliares de imagen como la ecocardiografia y la resonancia magnética cardiaca, tal como
lo es la miocardiopatia no compactada. Este es un trastorno ocasionado por la detenciéon en la
compactacion de miocardio durante el periodo embrionario, y puede estar asociado a otras cardiopatias
congénitas. En este caso presentamos una asociacion poco frecuente: la de miocardiopatia no compactada
con anomalfa de Ebstein.
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ABSTRACT

There are multiple causes of heart failure, some more common than others. In some of these pathologies
causing heart failure, the diagnosis is usually overlooked if auxiliary imaging tools such as
echocardiography and cardiac magnetic resonance are not available, such as left ventricular
non-compaction. This is a disorder caused by arrest in the compaction of myocardium during the
embryonic period, and may be associated with other congenital heart diseases. In this case we present an
uncommon association: left ventricular non-compaction with Ebstein's anomaly.

Keywords: Ebstein’s anomaly, non-compaction of the ventricular myocardium, echocardiography,
magnetic resonance imaging.
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INTRODUCCION

La anomalia de Ebstein (AE) es una malformacion de la
valvula tricispide, con desplazamiento apical de las valvas
septales y posteriores del anillo auriculoventricular, que
da como resultado una reduccién en el tamafo del
ventriculo derecho. No hay cordones para suspender las
valvas, por lo que surgen de la cavidad del ventriculo y se
unen a su pared. Esta anomalia resulta en displasia del
ventriculo derecho, con dilatacién y discinesia del
ventriculo  derecho atrializado'. Se  diagnostica
ecocardiograficamente como un desplazamiento apical de
la valva septal de la valvula trictispide de 8 mm/m2 o mas,
combinado con un aspecto alargado de la valva anterior*
Se manifiesta clinicamente como falla cardiaca derecha,
taquiarritmias supraventriculares (25% presentan vias
accesorias, que por lo general son multiples y derechas) y
embolia paraddjica (50% presentan comunicacion
interauricular o foramen oval permeable asociadas)" 2
Representa el 1% de todas las cardiopatias congénitas'.

La miocardiopatia no compactada (MCNC) representa
una detencién en el proceso normal de compactacion
miocardica, la fase final de la morfogénesis miocardica,
dando como resultado la persistencia de muchas
trabeculaciones ventriculares prominentes y recesos
intertrabeculares profundos'. Ocurre en 0.01-0.17% de
los adultos” > ', y se manifiesta clinicamente como falla
cardiaca, arritmias y eventos tromboembélicos®** "%,

Multiples autores han elaborado criterios diagndsticos
para MCNC por ecocardiografia, una herramienta
indispensable, pero con limitaciones, para su
diagnéstico* >”# 111 De ellos, los criterios mas aceptados
son los de Jenni et al> ', que consisten en lo siguiente: *.
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 *. Una relacién entre las capas
NC/C 22. 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’.
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La resonancia magnética cardiaca (RMC) ofrece mejor
resolucion espacial que la ecocardiografia’. Los criterios
de MCNC por RMC de acuerdo a Grothoft 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 / m2, °. Relacién 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 relacién > 2: 1
(NC/C)1, * Por otro lado, Petersen et al propusieron una
relacién NC/C >2.3 como punto de corte para MCNC con
una sensibilidad de 86% y una especificidad de 99%*.

La asociacion de anomalia de Ebstein con MCNC
existe"™ 7%, pero es rara’. La prevalencia de MCNC en
pacientes con AE es de 15-18%3; diversas mutaciones
genéticas estan involucradas en dicha asociacién, de las
cuales una de las mejor estudiadas es la mutacion en el
gen MYH712. Otras mutaciones incluyen las de los genes
NKX2.5, TBX5 y CSX".

Presentamos el caso de un paciente con anomalia de
Ebstein asociada a MCNC. Este caso es importante por
dos motivos. Primero, la MCNC es una causa rara de
insuficiencia cardiaca (IC), pero no se debe pasar por alto,
y segundo, se debe considerar la MCNC en pacientes con
anomalia de Ebstein que ademds de la IC derecha
esperada, presenten IC izquierda.

PRESENTACION DEL CASO

Paciente masculino de 34 afios, quien ingresa el 19-11-16
con historia de 2 meses de evolucion caracterizada por
disnea progresiva de moderados a minimos esfuerzos,
ortopnea, disnea paroxistica nocturna y edema de
miembros inferiores.
Antecedentes  personales Accidente
isquémico transitorio en 2015

patolégicos:

Antecedentes personales no patoldgicos: Tabaquismo (16
paquetes-afio desde los 18 afos)

Antecedentes heredofamiliares: negados
Examen fisico con P/A: 120/90, Fc: 84/min, Fr: 16/min
Alerta, consciente, orientado. Sin ingurgitacién yugular.
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Ruidos cardiacos ritmicos; soplo holosistolico mitral
I1/VI irradiado a axila; ruidos respiratorios con crépitos
en ambas bases. Abdomen blando, depresible, no
doloroso, sin visceromegalias; RHA +. Edema 2+ en
miembros inferiores.

Laboratorios: hemograma, pruebas de funcion renal y
troponina T dentro de limites normales. Serologia por
HIV'y por Chagas: negativas.

Radiografia de térax: Cardiomegalia grado 4 a

expensas de dilatacion del VI y de dilatacion de ambas
auriculas. (Ver figura 1)

Figura 1. Radiografia de térax

Electrocardiograma: Bloqueo AV de primer grado (PR: 0.24 s).
Dilatacion del VI 'y de ambas auriculas. Eje: 0° (Ver figura 2)

Figura 2. Electrocardiograma
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Ecocardiograma: Fraccion de eyeccion: 26%.
Implantacion baja del velo septal de la vélvula
tricuspide a 2.6 por debajo del plano mitral (Ver figura
3A, *). Ventriculo izquierdo severamente dilatado, con
grosor conservado. Area de no compactacién
trabeculada con espacio entre las trabéculas de 1.8 cm
en la region lateral media y apical con incursién del
flujo color entre las trabéculas (Ver figura 3B, 7).
Hipocinesia generalizada. PSVD: 51 mmHg.

Figura 3 Ecocardiograma transtoracico. A: vista
apical de 4 camaras. B: vista paraesternal en eje
corto
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Cateterismo cardiaco: arterias coronarias epicardicas sin lesiones angiograficamente
significativas (Ver figuras 4A y 4B). Ventriculografia con VI dilatado y trabeculado
(Ver figura 4C, ) y VD de dimensiones reducidas (Ver figura 4D, §)

-q;.-

Figura 4 Cateterismo cardiaco. Ay B: coronariografia.
C: ventriculografia izquierda. D: ventriculografia derecha

RMC: No se evidencian zonas de edema o fibrosis en el miocardio. Anomalia de Ebstein asociada a ventriculo izquierdo
no compactado. La ausencia de refuerzo tardio descarta fibrosis por Chagas, miocarditis, etc.
Fraccion de eyeccion: 18%. (Ver figura 5)

Figura 5. RMC. A: vista de 2 camaras; se observa la trabeculacion del VI en regién apical e inferoposterior (**).
B: vista de 4 camaras; se observa la baja implantacion del velo septal de la valvula tricuspide (1)
y la trabeculacion del VI a nivel inferolateral (1F).
C: vista en eje corto; se observa la trabeculacion del VI a nivel inferolateral (§§)
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EPICRISIS: Presentd una evolucién clinica satisfactoria
con la instauracién de tratamiento médico éptimo para
falla cardiaca, por lo que se le da egreso con seguimiento
ambulatorio por Cardiologia y Clinica de Falla
Cardiaca, y se le inicia anticoagulacién.

DISCUSION

De forma similar a lo descrito en la literatura, nuestro
paciente present6 2 de las 3 manifestaciones clasicas de
la MCNC: insuficiencia cardiaca y eventos embdlicos, lo
cual, aunado a los hallazgos en la ecocardiogratia y en la
RMC, apoyan el diagndstico de MCNC, ademas de
permitir el diagndstico asociado de anomalia de Ebstein.
A pesar de las multiples mutaciones genéticas
implicadas en la asociacién entre dichas patologias, no
se han podido realizar en nuestro caso debido a pérdida
en el seguimiento.

Como mencionamos anteriormente, se inicid tratamiento
médico de la insuficiencia cardiaca y anticoagulacion,
siendo referido a la Clinica de Falla Cardiaca y a la Clinica
de Anticoagulacion. Nuevamente, su seguimiento no ha
sido el ptimo debido a pérdida en el mismo. Cabe resaltar
que el cateterismo cardiaco, sobretodo la coronariografia,
se realizd con la intencion de descartar arteriopatia
coronaria, en virtud de su antecedente de tabaquismo.
Dicha patologia fue descartada.

En conclusion, la MCNC es una causa rara, pero no
despreciable, de insuficiencia cardiaca, que puede estar
asociada a otras anomalias cardiacas, entre ellas la
anomania de Ebstein, si bien dicha asociacion no es
comun. En el contexto de anomalia de Ebstein, se debe
sospechar afectacion de la funcién ventricular izquierda
(como en la MCNC), si ademds de la insuficiencia
cardiaca derecha observada en aquélla, se afaden datos
de insuficiencia cardiaca izquierda.
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