Nota clinica

Miocardiopatia no compactada:
una causa poco frecuente de taquicardia ventricular
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Presentamos el caso de un paciente, diagnos-
ticado previamente de miocardiopatia hipertrofi-
ca, que ingreso6 en nuestra Unidad Coronaria por
un cuadro de taquicardia ventricular sostenida.

Como parte del protocolo de estudio de la ta-
quicardia ventricular se le realizé una coronario-
grafia que mostré arterias epicardicas angiogra-
ficamente normales. En la ventriculografia se
aprecioé un patron de micardiopatia dilatada con
llamativa trabeculacién del ventriculo izquierdo,
sugiriendo el diagnéstico de miocardiopatia no
compactada (MNC). Los hallazgos de la ecocar-
diografia transtoracica, en la que se apreci6é un
ventriculo izquierdo dilatado e hipertréfico con
una funcidn sistélica muy deprimida, y un mio-
cardio ventricular con una gruesa capa interna
endocardica no compactada, con una malla de
multiples trabeculaciones y recesos intramiocar-
dicos en comunicaciéon con la cavidad ventricu-
lar, confirmaron este diagnéstico.

La MNC sigue siendo una patologia poco cono-
cida, y probablemente por ello infradiagnosticada.
Hay que considerarla en el diagnéstico diferencial
de pacientes afectos de miocardiopatia hipertré-
fica o dilatada.
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NON-COMPACTED CARDIOMYOPATHY:
AN UNCOMMON CAUSE OF VENTRICULAR
TACHYCARDIA

We present the case of a patient who was pre-
viously diagnosed of hypertrophic cardiomyopa-
thy. The patient was admitted to our coronary
unit due to a sustained ventricular tachycardia
picture. A coronariography was performed as
part of the ventricular tachycardia study proto-
col. It showed angiographically normal epicardic
arteries. In the ventriculography, there was a
pattern of dilated cardiomyopathy with prominent
left ventricular trabeculation, which suggested
the diagnosis of nhon-compacted cardiomyopathy
(NCC). The findings of the transthoracic echocar-
diography, that showed a dilated and hyper-
trophic left ventricle, with very depressed sys-
tolic function, and ventricular myocardium with a
thick internal non-compacted endocardium, with
a meshwork of multiple trabeculations and in-
tracardic recesses in communication with the
ventricular cavity, confirmed this diagnosis.

There continues to be little knowledge on NCC
and thus it is probably underdiagnosed. It must
be considered in the differential diagnosis of pa-
tients diagnosed of hypertrophic or dilated car-
diomyopathy.

KEY WORDS: spongy cardiomyopathy, non-compacted car-
diomyopathy, non-compated ventricular myocardium, ventricular
tachycardia.

CASO CLINICO

Se trata de un hombre de 54 afios que presentaba
como antecedentes personales asma bronquial ex-
trinseco y estaba diagnosticado desde hacia 4 afios
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Figura 1. Ventriculografia izquierda (proyeccion oblicua ante-
rior derecha) que muestra en didstole una camara dilatada con
un llamativo aspecto esponjoso del miocardio ventricular.

por eco-transtoracico (ETT) de miocardiopatia hi-
pertréfica no obstructiva, con insuficiencia mitral
leve-moderada. Realizaba vida activa encontrdndose
en grado funcional L.

Acudié a Urgencias por presentar un cuadro de
dolor precordial tras realizar un esfuerzo con apari-
cion posterior de palpitaciones. En un primer elec-
trocardiograma (ECG) se apreci6 una taquicardia re-
gular con QRS ancho a 210 Ipm, que no respondié
al tratamiento con adenosina ni a maniobras vagales.
Se procedié a realizar una cardioversién eléctrica
con 100 J que derivé en fibrilacién ventricular (FV)
revertida con dos choques de 360 J. Se inici6 trata-
miento con amiodarona intravenosa, pero fue preci-
so suspenderla poco después por la aparicion de dis-
funcién sinusal, con ritmo de la unién a 40 latidos/
minuto. Se le administr6 de forma empirica sulfato
de magnesio y el paciente ingres6 en la Unidad
Coronaria.

En la exploracién fisica destacaba una presion ar-
terial sistémica de 130/70 mmHg. Se auscultaba un
soplo sistélico, en dpex y borde esternal izquierdo, y
no presentaba signos de congestiéon pulmonar. En el
ECG se apreciaba disfuncién sinusal, QRS ancho
con morfologia de bloqueo completo de rama iz-
quierda e intervalo QT normal. En la analitica a las
30 horas de evolucién de los sintomas destacaba una
CPK total de 2.657 U/l y una troponina I de 2,21
ng/ml. Los iones séricos fueron normales.

En el ecocardiograma realizado al ingreso con un
equipo portatil se aprecié un ventriculo izquierdo
(VD) muy dilatado y globalmente hipoquinético, con
el miocardio muy hipertréfico, con trabeculaciones.

Como parte del protocolo de estudio de las taqui-
cardias ventriculares (TV), con sospecha clinica de
miocardiopatia dilatada, se le realizé un estudio he-
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Figura 2. Ecocardiograma transtordcico bidimensional en pro-
yeccion apical de 4-cdmaras, que muestra numerosas trabecula-
ciones prominentes y recesos intertrabeculares (miocardio no
compactado) localizados en el dpex y pared lateral de un ventricu-
lo izquierdo remodelado con morfologia esferoidal. La relacion
entre la capa interna de miocardio no compactado y la capa ex-
terna de miocardio compactado es mayor de 2 en telesistole.

modindmico. La ventriculografia izquierda mostré
un ventriculo con fraccién de eyecciéon (FE) del
20%, con defectos generalizados de la contractilidad
y con una imagen de importante trabeculacién que
sugiri6 el diagnéstico de miocardiopatia no compac-
tada (MNC) o miocardiopatia espongiforme (ME)
(fig. 1). No se detecto insuficiencia mitral angiogra-
ficamente significativa. En el cateterismo derecho las
presiones fueron: auricula derecha (AD) 10 mmHg,
ventriculo derecho (VD) 70/4 mmHg, arteria pul-
monar (AP) 70/15 mmHg, enclavamiento capilar
pulmonar (PECP) 15 mmHg. Indice cardiaco 2 li-
tros/minuto/m?; presion telediastélica VI (PTDVI)
30 mmHg; gradiente mitral invertido (PTDVI > PECP).
La coronariografia mostré unas arterias epicardicas
angiograficamente normales.

Con la sospecha diagnéstica de MNC al paciente
se le realizé una segunda ecocardiografia por perso-
nal especializado. La ecocardiografia-2D confirmé
la presencia de marcada trabeculacién del VI, locali-
zada en dpex y segmentos medios de la pared lateral
e inferior, con una relacion telesistdlica de 2,5 entre
la gruesa capa interna de miocardio no compactado
(NC) y la fina capa externa de miocardio compacta-
do (NC/C > 2) (fig. 2). Con doppler color se visua-
liz6 el flujo de sangre en comunicacién entre los
profundos recesos intertrabeculares y la cavidad
ventricular. El flujo diastélico mitral mostré un
patrén restrictivo. El VI tenia morfologia esferoidal
y media en teledidstole 70 mm, la auricula izquierda
47 mm y el VD 30 mm. Un flujo de regurgitacién
mitral fue valorado como insuficiencia mitral mode-
rada, y la presencia de insuficiencia tricuspidea per-
mitié calcular un gradiente AD-VD de 55 mmHg,
estimandose una presiéon de AP de 65 mmHg. No
se detectaron anomalfas valvulares estructurales. No se
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consider6 necesario realizar una ecocardiografia con con-
traste dada la buena calidad de las imédgenes de la
bidimensional'.

Con estos hallazgos ecocardiograficos se realizd
el diagndstico de MNC segtin los criterios de Jenni,
por ausencia de compactacion del miocardio ventri-
cular izquierdo sin otras anomalias cardiacas asocia-
das*’. Aunque hubiera sido interesante una cardio-
rresonancia, no se pudo realizar por no disponer de
esta técnica en nuestro hospital**.

DISCUSION

La MNC o miocardiopatia espongiforme es una
enfermedad congénita, genéticamente heterogénea,
incluida entre las miocardiopatias «no clasificadas»
por la Organizacién Mundial de la Salud. Aunque es
relativamente infrecuente, su diagnéstico se estd in-
crementando en los udltimos afios coincidiendo con
un mejor conocimiento de esta entidad. En nifios es
la tercera causa de miocardiopatia®.

Se cree que es el resultado de una detencién in-
trauterina del proceso normal de compactacién del
miocardio, en ausencia de otras anomalias cardiacas.
Durante este proceso, la red de fibras miocardicas se
condensa desde el epicardio al endocardio y de la
base al dpex. Los profundos recesos intertrabecula-
res que comunican con el endocardio ventricular son
convertidos en capilares®.

El primer caso fue descrito en 1984 como persis-
tencia de sinusoides en el VI'. En 1990 Chin publicé
la primera serie de 8 nifios con MNC® y en 1997 se
publicé la primera serie en adultos, con 17 casos de
MNC entre 37.555 estudios de ETT (prevalencia del
0,014%)°. Hasta el momento la serie mds larga in-
cluye 34 pacientes adultos'.

Han sido descritas formas esporddicas y familia-
res de MNC. Desde el punto de vista genético, en la
mayoria de los casos de presentacién neonatal existe
relacién con una mutacién del gen G 4,5 codificado
por taffazina (TAZ), localizado en el cromosoma
Xq28. Este gen estd implicado también en el sindro-
me de Barth y miopatias, y se asocia con frecuencia
a dismorfia facial y al sindrome de Wolff-Parkin-
son-White (WPW)!'. También se han visto asociado
a mutaciones otros genes: o-dystrobrevin (DTNA),
Cypher/ZASP y lamin A/C, y a delecién de 1q43-
g4312. La MNC en adultos es una entidad genética-
mente distinta, transmitida probablemente de forma
autosémica dominante y sin manifestaciones extra-
cardiacas. Se ha relacionado con el locus 11p15"-.
Recientemente se ha descrito una gran variabilidad
fenotipica entre los casos de MNC de una misma fa-
milia y con un curso clinico relativamente benigno,
incluso con ausencia de sintomas'.

A pesar de su presentacion desde el nacimiento,
sus manifestaciones suelen ser tardias y dependen
de la progresion de la disfuncién sistélica del VI que
se ha relacionado con una alteracién de la microcir-
culacién coronaria”. En todos los casos hay afecta-
cién del VI. El VD estd afectado en el 50% de los
casos®"’. Suele haber también una disfuncién ventri-

cular diastdlica. La triada clinica tipica es similar en
nifios y adultos e incluye sintomas de insuficiencia
cardiaca, arritmias y fenémenos embdlicos?, pudien-
do presentarse como muerte subita. La anomalia
electrocardiografica mas frecuente en adultos es el
bloqueo completo de rama. La principal diferencia
con la poblacién pedidtrica es la ausencia de dismor-
fia facial y de sindrome de WPW™.

La ecocardiografia es actualmente la principal
prueba diagndstica. Para realizar el diagndstico es
preciso que se cumplan los 4 criterios ecocardiogri-
ficos de Jenni:

1. Ausencia de otras anomalias cardiacas.

2. Miocardio ventricular con una estructura de
dos capas: una gruesa capa interna endocardica no
compactada (NC), con una malla de multiples trabe-
culaciones y recesos intramiocdrdicos, y otra fina
externa, epicardica, compactada (C), con una rela-
cién de espesor telesistélico mayor a dos (NC/C > 2).

3. La localizacién predominante de los segmentos
no compactados en el dpex y la zona media ventri-
cular de la pared lateral e inferior.

4. Evidencia con ecocardiografia-doppler color
de flujo de sangre a través de los profundos recesos
intertrabeculares (sin comunicacion con la circula-
cién coronaria)*.

La resonancia magnética cardiaca (RMC) estd de-
mostrando un valor potencial para el diagndstico
(atn no trasladable a la préctica clinica en la ma-
yoria de los casos), sobre todo en los pacientes en
los que no se consiguen imédgenes ecocardiograficas
de calidad*’. En estos casos también puede ser ttil la
realizacién de una ecocardiografia con contraste''s".
Otras pruebas que pueden servir de ayuda en el
diagndstico son la ventriculografia y la tomografia
axial computarizada (TAC)’.

El diagnéstico diferencial se debe realizar con la
miocardiopatia hipertréfica, la miocardiopatia dila-
tada y con la hipertrabeculacién del VI asociada a
otras malformaciones cardiacas'#'*'!5, Dada la exis-
tencia de asociacién familiar se debe realizar una
ecocardiografia a los familiares de primer grado.
También hay que considerar el estudio genético. El
tratamiento es similar al de la insuficiencia cardiaca,
haciendo especial hincapié en la necesidad de anti-
coagulacién y en las medidas antiarritmicas; se re-
comienda la implantacién precoz de desfibriladores.
En los pacientes sintomdticos hay que considerar su
inclusién en lista de trasplantes®".

Aunque el prondstico de los pacientes con MNC
varfa, en general es malo. Un 60% de los pacientes
descritos en largas series fallecieron o se sometieron
a trasplante cardfaco a los 6 afios del diagnéstico’.
Datos clinicos relacionados con una evolucién des-
favorable son: un mayor didmetro telediastdlico VI,
la clase funcional III-1V, la fibrilacion auricular cré-
nica y el bloqueo completo de rama. Recientemente,
por los datos derivados del diagnéstico ecocar-
diografico en familiares, se ha sugerido que el
prondstico puede ser mas benigno'. La evolucién
clinica de nuestro paciente fue favorable, tratdndose
con inhibidores de la enzima de conversion de la an-
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giotensina (ECA), carvedilol y anticoagulacién. Se
mantuvo estable hemodindmicamente y en ritmo si-
nusal y se le colocé un desfibrilador automatico im-
plantable. En los 6 meses siguientes a su implanta-
cién el paciente sufrié una desfibrilacién. Un afio
después del diagndstico de MNC el paciente se en-
contraba en grado funcional II, pero no habia reanu-
dado su actividad laboral. Se aconsejo el estudio
familiar, y en sus dos hijos, de 12 y 14 afios, la eco-
cardiografia descarté enfermedad cardiaca estructu-
ral. Un hermano gemelo no accedié a ser estudiado
y otro hermano, con antecedente de accidente cere-
brovascular isquémico, ain no habfa sido estudiado.
El padre fallecié joven de muerte stbita.

La miocardiopatia no compactada es una entidad a
tener en cuenta en el diagnéstico diferencial de aque-
llos pacientes que ingresan en una Unidad de
Cuidados Intensivos por insuficiencia cardiaca y/o ta-
quiarritmias. Algunos, como en nuestro caso, pueden
haber sido diagnosticados previamente de miocardio-
patia hipertréfica o de miocardiopatia dilatada'"".

Probablemente esta entidad, facilmente diagnosti-
cable por ecocardiografia, sigue siendo infradiag-
nosticada por ser atin poco conocida. Hay que consi-
derarla siempre en el diagndstico diferencial de la
miocardiopatia hipertréfica o dilatada.

Declaracion de conflicto de intereses

Los autores han declarado no tener ningtin
conflicto de intereses.

BIBLIOGRAFIA

1. Gianfagna P, Badano LP, Faganello G, Tosoratti E, Fioretti
PM. Additive value of contrast echocardiography for the diagno-
sis of noncompaction of the left ventricular myocardium. Eur J
Echocardiogr. 2006;7:67-70.

2. Jenni R, Oechslin E, Schneider J, Attenhofer Jost C,
Kaufmann PA. Echocardiographic and pathoanatomical characte-
ristics of isolated ventricular noncompaction: a step towards clas-
sifications as a distinct cardiomyopathy. Heart. 2001;86:666-71.

3. Jenni R, Oechslin E, Van der Loo B. Isolated ventricular
noncompaction of the myocardium in adults. Heart. 2007;93:11-5
(Published online first 2 may 2006; doi: 10.1136/hrt.2005.08227).

4. Petersen SE, Selvanayagam JB, Wiesmann F, Robson MD,
Francis JM, Anderson RH, et al. Left ventricular noncompaction:

264  Med Intensiva. 2007;31(5):261-4

Insights from cardiovascular magnetic resonance imaging. J Am
Coll Cardiol. 2005;46:101-5.

5. Jassal DS, Nomura CH, Neilan TG, Holmrang G, Fatima U,
Januzzi J, et al. Delayed enhancement cardiac MR imaging in
noncompaction of left ventricular myocardium. J Cardiovasc
Magn Reson. 2006;8:489-91.

6. Nugent AW, Daubeney PE, Chondros P, Carlin JB, Cheung
M, Wilkinson LC, et al. The epidemiology of childhood cardio-
myopathy in Australia. N Engl J Med. 2003;348:1639-46.

7. Engberding R, Bender F. Identification of a rare congenital
anomaly of myocardium by two-dimensional echocardiography:
persistence of isolated myocardial sinusoids. Am J Cardiol.
1984;53:1733-4.

8. Chin TK, Perloff JK, Williams RG, Jue K, Mohrmann R.
Isolated noncompaction of left ventricular myocardium. A study
of eight cases. Circulation. 1990;82:507-13.

9. Ritter M, Oechslin E, Siitsch G, Attenhofer C, Schneider J,
Jenni R. Isolated noncompaction of the myocardium in adults.
Mayo Clin Proc. 1997;72:26-31.

10. Oechslin EN, Attenhofer Jost CH, Rojas JR, Kaufmann
PA, Jenni R. Long term follw-up of 34 adults with isolated left
ventricular noncompaction: a distinct cardiomyopathy with poor
prognosis. J Am Coll Cardiol. 2000;36:493-500.

11. Bleyl SB, Mumford BR, Brown-Harrison MC, Pagotto
LT, Carey JC, Pysher TJ, et al. Xq28-linked noncompaction of
diagnosis and pathologic analysis of affected individuals. Am J
Med Genet. 1997;72:257-65.

12. Kanemoto N, Horigome H, Nakayama J, Ichida F, Xing Y,
Bounadonna AL, et al. Interstitial 1q43-q43 deletion with left
ventricular noncompaction myocardium. Eur J Med Genet. 2006;
49:247-53.

13. Sasse-Klaassen S, Probst S, Gerull B, Oechslin E, Nurn-
berg P, Henser A, et al. Novel gene locus for autosomal dominant
left ventricular noncompaction maps of chromosome 11q15. Cir-
culation. 2004;109:2720-3.

14. Johnson MT, Zhang S, Gilkeson R, Ameduri R, Siwik E,
Patel CR, et al. Intrafamilial variability of noncompaction of the
ventricular myocardium. Am Heart J. 2006;151:1012.e7-14.

15. Jenni R, Wyss CA, Oechslin EN, Kaufman PA. Isolated
ventricular noncompaction is associated with coronary microcir-
culatory dysfunction. J Am Coll Cardiol. 2002;39:450-4.

16. Baker GH, Pereira NL, Hlavacek AM, Chessa K, Shirdi G.
Transthoracic real-time three-dimensional echocardiography in
the diagnosis and description of noncompaction of ventricular
myocardium. Echocardiography. 2006;23:490-4.

17. Sengupta PP, Mohan JC, Mehta V, Jain V, Arora R,
Pandian NG, et al. Comparison of echocardiographic features of
noncompaction of the left ventricle in adults versus idiopathic di-
lated cardiomyopathy in adults. Am J Cardiol. 2004;94:389-91.

18. Stollberger C, Finsterer J. Cardiologic and neurologic fin-
dings in left ventricular hypertrabeculation/non compaction rela-
ted to wall thickness, size and systolic function. Eur J Heart Fai-
lure. 2005;7:95-7.

19. Val-Bernal JF, Nistal JF, Martino M, Garijo MF. Isolated
non-compaction of the left ventricular myocardium in an adult
treated with heart transplantation. Pathol Int. 2006;56:35-9.



