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RESUMEN

La miocardiopatia no compactada (MVNC) es una entidad primaria de origen genético, caracterizada por anomalias en
la morfologia de la pared ventricular, provocada aparentemente por una alteracién en la morfogénesis endomiocardica
durante el desarrollo embrionario, evidenciandose la presencia y persistencia de trabeculaciones acompanadas de
recesos intertrabeculares que son perfundidos desde la cavidad ventricular, estos espacios lacunares intertrabeculares
no tienen conexién con el arbol coronario. Su prondstico esta determinado por el grado de disfuncién ventricular iz-
quierda, la gravedad de las arritmias emergentes y por la ocurrencia de eventos tromboembdlicos, sintomas estos que
caracterizan la clinica de esta entidad. Los criterios diagndsticos validados incluyen los aportes del ecocardiograma, la
resonancia magnética y se suma actualmente la tomografia axial computarizada. Existen entidades cardiacas que aun-
que comparten algunas caracteristicas morfolégicas de la estructura miocérdica, no cumplen con todos los criterios
diagnésticos de la misma.

Palabras clave: Miocardiopatia por ventriculo no compactado, disfuncién ventricular izquierda, arritmias, eventos
tromboembdlicos, criterios diagndsticos.

ABSTRAC

The non-compaction cardiomyopathy (MVNC) is a primary genetic entity characterized by abnormalities in the morphol-
ogy of the ventricular wall, apparently caused by a disturbance in endomyocardial morphogenesis during embryonic
development, demonstrating the presence and persistence of trabeculations accompanied by recesses intertrabecular
that are perfused from the ventricular cavity, these spaces lacunar intertrabecular have no connection to the coronary
tree. His prognosis is determined by the degree of left ventricular dysfunction, severity of arrhythmias and emerging
occurrence of thromboembolic events, such symptoms that characterize this clinical entity. Validated diagnostic criteria
include the contributions of echocardiogram, magnetic resonance and currently totals computed tomography. There are
heart entities but share some morphological characteristics of myocardial structure, do not meet all the diagnostic crite-
ria for it.

Keywords: Not compact ventricular cardiomyopathy, left ventricular dysfunction, arrhythmias, thromboembolic events,
diagnostic criteria

Correspondencia: Dra. Ana Margarita Jerez Castro. Departamento de Docencia e investigaciones. Instituto de Cardiologia y Cirugia Cardiovascular.
La Habana. Cuba, email: amargarita@icccv.sld.cu



mailto:amargarita@icccv.sld.cu

Revista Cubana de
Cardiologia y Cirugia Cardiovascular

Organo Oficial de la Sociedad Cubana de Cardiologia

Volumen 21, No 3 (2015).
ISSN: 1561-2937
Publicada por ECIMED

Introduccion
R ecientemente se propuso una nueva clasifi-
cacion de las miocardiopatias Illamada
MOGE(s), en la cual, las cardiopatias pueden
clasificarse basadas en su caracteristica morfolo-
gica (M), 6rgano involucrado (O), patron genético
(G), etiologia (E) y estatus funcional (s). Sin em-
bargo la MVNC posee una serie de caracteristicas
desafiantes que limita el uso de esta clasificacion.
Esta entidad puede representar el espectro mor-
folégico de varias miocardiopatias, hay una gran
heterogeneidad en términos de capacidad fun-
cional y cambios morfolégicos, y finalmente exis-
te incertidumbre en los factores etiolégicos preci-
sos responsables del desarrollo de la misma." La
Miocardiopatia no compactactada del ventriculo
izquierdo (MVNC) insistimos, es una extrana cau-
sa de miocardiopatia, causada por un defecto de
la compactacion miocardica durante el desarrollo
embrionario cardiaco que origina la presencia de
hipertrabeculacién asi como profundos recesos

intertrabeculares a nivel del endocardio.?

Sin embargo existen controversia en la fisiopato-
logia de esta entidad, la teoria congénita ya men-
cionada, propone la disrupcién de la compacta-
cién miocérdica a través de mecanismos desco-
nocidos, y en otro orden la teoria adquirida se
soporta a través de estudios que demuestran
incremento de la compactacion de ecocardio-
gramas seriados. Cabria pensar que si el MVNC
es adquirido, los mecanismos gatillantes podrian
deberse a disfunciéon microcirculatoria, desorden
metabdlico o miocarditis. También se reconocen
que pacientes con enfermedades asociadas a
incremento crénico de la pre o poscarga del Vi
poseen alta prevalencia de trabeculaciones y

pudieran cumplir criterios para MVNC."

Acerca del diagnéstico
Las manifestaciones clinicas son muy variables y

se relacionan desde el rango de diagnostico inci-
dental en pacientes asintomaticos hasta manifes-
taciones severas, como la aparicién de insufi-
ciencia cardiaca, episodios embdlicos o arritmias

ventriculares, y muerte subita. **

La insuficiencia cardiaca.

La falla cardiaca es la manifestacién mas comun
y es causada por una disfuncién sistélica global

severa del ventriculo izquierdo. °°

Uno de los mecanismos a los cuales se le atribu-
ye dicha disfuncién es la isquemia subendocardi-
ca que resulta de la contraccién isométrica del
endocardio y miocardio con recesos intertrabecu-
lares profundos. Lo anterior ocurre en presencia
de arterias epicardicas normales; esto documen-
tado por estudios de Resonancia magnética
(RMN). ’

Otros mecanismos potenciales son: disfuncién
microcirculatoria, reserva coronaria disminuida,
disincronia entre los segmentos compactados y

no compactados y fibrosis. *

Hasta el momento no hay pruebas de que el gra-
do de disfuncién sistdlica esté directamente rela-

cionado a la extension de las trabeculaciones.

La contractilidad miocardica puede estar influen-
ciada por otros factores, tales como:

El funcionamiento de la maquinaria sarcomérica
Las funciones de las membranas

El metabolismo energético.

Por su parte la fisiopatologia de la disfunciéon

diastdlica esta dada por la restriccién al llenado
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ventricular. Una teoria es que la MVNC produce
compromiso microcirculatorio con la consecuente
isquemia y ésta causa, a su vez, fibrosis y remo-

delaciéon miocardica. &

Las arritmias.

Las alteraciones del Electrocardiograma (EKG)
tienen implicaciones en el prondstico de estos
enfermos, un EKG normal esta directamente rela-
cionado con baja mortalidad. Obviamente la pre-
sencia de arritmias ventriculares malignas aso-
ciadas a una deprimida fraccién de eyeccion se

relacionan con un peor pronéstico.

Los hallazgos electrocardiograficos son poco
especificos, y van desde la normalidad, cambios
en la onda T y segmento ST, trastornos en la
repolarizacion, el Sindrome Wolff-Parkinson-White
y la taquicardia por reentrada intranodal, los que
han sido reportados entre la poblacién pediatrica,
ademas de la fibrilacion auricular y las taquiarrit-
mias ventriculares, las que son causa importante

de muerte stbita en estos pacientes. °

De los principales mecanismos arritmogénicos
(reentrada, actividad gatillada y automatismo
anormal) la macrorrentrada miocardica se consi-

dera la causante de las arritmias ventriculares.™

Otro de los mecanismos implicados en la fisiopa-
tologia de las arritmias es la evidente disfuncion
en la microcirculaciéon, asi como la fibroelastosis

que afecta al miocardio. "'~ 2

Ademéas de la isquemia, la que incrementa la
mortalidad. Y recientemente se ha reconocido
que ciertas mutaciones genéticas tienen una pre-
disposicion individual a provocar disfuncién car-
diaca y arritmias, como resultado de las altera-
ciones en la estructura del cuerpo sarcomérico y

en los canales iénicos. "

En este orden el rol del cromosoma Xg28 en al-
gunas formas clinicas de la MVNC identificado en
familias portadoras de la misma, asi como el gen
G4.5 de tafazzin, estédn asociados con la combi-
nacion de Cardiomiopatias y arritmias, como en
el Sindrome de Barth, Miopatia Microtubular y el

Sindrome de Emery Dreifuss. '

No existen técnicas Utiles para estratificacion de
riesgo. En nuestra experiencia profesional y como
protocolo de actuacién en nuestra consulta espe-
cializada esta la realizacidon de marcadores eléc-
tricos no invasivos y sus resultados nos han
orientado en cuanto a conducta definitiva ante la
documentacion de arritmias o alto riesgo de pre-

sentarse.

Fig.1.Cambios en la onda T y segmento ST.

Fig.3. Taquicardia por reentrada intranodal
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Fig. 4. Fibrilacion auricular. Hospital de Clinicas da
Universidad de Federal de Uberléandia, Hospital Madre

Cor, Medphoton Medicina Nuclear.

Fenémenos tromboembdlicos

El tromboembolismo ocurre entre el 21-45% de
los casos. La formacion de trombo en el ventricu-
lo izquierdo es causada por la estasis sanguinea
secundaria a la disfunciéon global del VI, en un
ventriculo extensamente trabeculado y con los
recesos intertrabeculares, o por la aparicion de

fibrilacién auricular. '

Incluyen accidentes cerebrovasculares, ataques
isquémicos transitorios, tromboembolismo pul-

monar e infarto mesentérico. ®

El uso rutinario de anticoagulacién profilactica a
largo plazo no estéa claro; los factores a favor del
uso de esta terapia incluyen la disfuncion sistolica
severa del VI fraccién de eyeccion< 40%, frac-
cién de acortamiento< 25%, la presencia de con-
traste espontaneo en el ecocardiograma, o pre-

sencia de trombos en el VI. '

Criterios diagndsticos y examenes comple-
mentarios.

Con el avance del conocimiento y su deteccion
mas precoz mediante las distintas técnicas de
imagenes (ecocardiografia, RMN cardiaca, TAC
multicorte) se observé que la enfermedad presen-

ta un espectro amplio de evolucién clinica que

incluye desde la ausencia de sintomas a la triada

sintomatica ya referida.
Criterios ecocardiograficos

Cinco grupos de investigadores de prestigio in-
ternacional describieron y validaron los criterios
diagnéstico tanto ecocardiograficos, como por

resonancia magnética.

Jenni y colaboradores: incluyendo pared del
ventriculo izquierdo notoriamente engrosada por
la presencia de una capa compacta, delgada,
epicardica y una capa engrosada con trabéculas
prominentes, numerosas, y recesos profundos,
con un radio maximo de miocardio no compac-
to/compacto > 2:1, medido en fin de sistole en

eje corto.

Fig. 6. Caso clinico de nuestra consulta especializada
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Definition of Increased LV
Trabecutation
> 3 trabeculations measuring >3mm in
diameters

Diagnostic criteria for LVNC
(A) Jenni Criteria

aa
1) 24ayered structure with a compacted
epicardial (C) and non-compacied
andocardial layer (NC)
2) NC/C ratio > 2 at end-systole
3) Colour Doppler evidence of
Intertrabecular Recesses suppled by
Intraventricular blood
4) Absence of co-ewsting cardiac
structural abnormalities

Increased LV
Trabeculation
Int
recesses

Epicardium

Endocardium

(B) Chin

Ly
1) 2ayered siructure with an
epicardial compacted and
endocardial non-compacted layer
2) X/Y ratio s 0.5 at end-diastole

Jennl Crlterla Colour Ffowbopplw Chin Criteria

8% Pragnant Women n
the Third Trmester Fulftled
Bath Chin and Jenni Critesta
Far LVNC

Systole NCIC »2

Dfiastole XY <0 8

Figuras 7 -8. Circulation August 5, 2014

Chin y colaboradores propusieron la presencia

de una relacién X/Y < 0,5, donde:

X: es la distancia desde la superficie del epicardio

hasta la profundidad del receso trabecular.

Y: es la distancia desde la superficie del epicardio

hasta el pico de la trabécula.

(A nivel del apex del VI, en el fin de la diastole, en

vistas para esternal o cuatro camaras)

Stoliberger y Colaboradores

a) Mas de tres trabéculas que sobresalgan de la
pared ventricular izquierda, apicales a los muscu-
los papilares, visibles en un plano ecocardiografi-

CO.

b) Espacios Intertrabeculares prefundidos desde
la cavidad ventricular, segun se visualiza en dop-

pler color.

Hipdtesis respecto a la distribucion de la trabécu-

las segun sexo:

a) Probablemente que haya diferencias de sexo
respecto a la cantidad y distribucién de recepto-

res hormonales en los miocardiocitos.

b) Hay diferencias en las propiedades hemodi-
namicas y fisiolégicas del corazén entre varones
y mujeres: el corazén femenino tiene que resistir
enormes cambios fisiolégicos durante el embara-
70 17-18

c) Quiza haya diferencias en el corazén entre
varones y mujeres respecto a los mecanismos de
adaptacion a la sobrecarga de volumen y a una

contractilidad disminuida.

d) Las consecuencias moleculares de las muta-
ciones podrian ser diferentes entre los  varones

y las mujeres. °

Criterios diagndsticos por Resonancia magné-
tica cardiaca (RMC).

v' Petersen y colaboradores establecieron
el primer criterio diagnostico de la (RMC),
MNC/MC > 2,3. %
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v

v

Dist:

Jacquier y colaboradores incorporaron
el segundo criterio diagnéstico de la
(RMC). El %MNC > 20%. '

Al comparar este criterio diagndstico con
el de Petersen y colaboradores se obtu-
vo una sensibilidad y una especificidad

del 78,5% y el 72,2%, respectivamente.

La determinacion de la (MVNC) tiene la
limitacion de que incluye el volumen san-
guineo localizado en los recesos intertra-

beculares.

Tam DDist:

v 1360118 W
I;S?g Ecocardiografia :mar'ia AMPARO P EREZ PRA:F

Figura. 9. Pacientes, femenina de nuestra consulta
especializada.

: 360118

. 1 ] Y
Martia AMPARO 5-EREZ pma;p 12934
1

Ml =0.83 Tis< 0.4

rdioaratia

Figura. 10. Pacientes, masculino de nuestra consulta
especializada.

Estrategia diagnostica.

e Diagnéstico definitivo: si se cumplen los
criterios de Stdllberger y Jenni.

e Diagnéstico probable: si sélo se cumple
con un grupo de criterios.

e Diagnéstico posible: casos con menos de
4 trabeculaciones o relacién miocardio no
compacto/compacto<2. %

Recientemente el Colegio Americano de Cardio-
logia emitié las siguientes consideraciones res-
pecto a los criterios definitivos para establecer el
diagnéstico y refiere:

1) Cumplir cuantitativamente en vista eje
corto los criterios diagndsticos ecocar-
diogréaficos de Jenni y los criterios diag-
ndsticos por resonancia magnética de

Jacquier.
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2) La presencia de alguno de los siguientes facto-
res: diagndstico en algin otro miembro de la
familia de la MVNC; movimiento regional anormal
de la pared; complicaciones relativas a la MVNC
(arritmia, insuficiencia cardiaca, o tromboembo-
lismo); y la existencia de portadores de una mu-
tacién genética patoldgica en varios miembros de
la familia con MVNC. Ademas la identificacion de
nuevas mutaciones validadas a través de nove-
dosas técnicas diagnosticas las que podran con-
tribuir al diagnéstico de la entidad, con una pers-
pectiva preventiva en pos de las nuevas genera-
ciones. %

Ademas resumen en la Tabla 1, los criterios
diagnésticos, empleando diferentes técnicas de
imagen disponibles, e incorporan dos nuevos
criterios, uno de ellos por técnica de resonancia
magnética a partir de un sofisticado método ma-
tematico, el otro empleando hoy la técnica de la

tomografia axial computarizada.

Figuras 11- 12. Revista argentina de cardiologia / vol.
79 n? 3 / mayo-junio 2011

Diagnéstico diferencial

Una entidad como esta, novel, con criterios aun
polémicos para establecer protocolos diagnésti-
cos definitivos; a nuestro juicio por el hecho de
no existir estudios multicéntricos o grandes series
de pacientes para pautarlos, genera controver-
sias para confirmarla categéricamente y se hace
necesario repasar conceptos basicos de la fisio-
logia anatémica cardiaca, asi como los elementos
que pueden resultar comunes a otras enferme-
dades cardiacas sin que cumplan con los crite-
rios que establecen la especificidad y sensibilidad
de la MVNC.

Un concepto importante a entender es el de hi-
pertrabeculacion.

Normalmente existen trabeculaciones en ambos
ventriculos que predomina en la zona apical y
que son mas pronunciadas en el endocardio del
ventriculo derecho (VD), que de hecho se maneja
con presiones distintas por lo que algunos auto-
res han considerado que el VD puede tener nor-
malmente algun grado de no compactacion. 2°

El término “sinusoides intramiocardicos persis-
tentes” ha entrado en desuso porque se conside-
ra que éste describe una patologia aparte que
consiste en la persistencia de las trabeculacio-
nes, igual que en la MVNC, pero en la que tam-
bién se demuestra comunicacién de estos “sinu-
soides” con el sistema de arterias coronarias
epicardicas y que ademas tiene como factor etio-
l6gico la presencia de una obstruccién del tracto
de salida del ventriculo izquierdo. *°
Trabeculaciones hipertréficas y bandas abe-
rrantes: La presencia de bandas aberrantes en
corazones normales no es un hallazgo infrecuen-
te (0,5 al 50%) °'. Los dos tercios basales del
septum interventricular se mantienen general-

mente sin afectacion. Las porciones comprometi-
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das son generalmente la pared libre y la pared
inferior en los segmentos medios y apicales,
manteniéndose esto también en el caso de
MVNC.

Como se reiteré en varias oportunidades, la no
compactacion no se encuentra presente en las
porciones basales. La presencia de més de tres
trabeculaciones: hipertrabeculacién, puede estar

presente en un vasto nimero de patologias car-

diacas como desordenes neuromusculares vy
enfermedades valvulares. ***%, Estas observacio-
nes son inespecificas y pueden incluso constituir
una variante de la normalidad.
Adicionalmente deben ser considerados antes de
establecer el diagndstico de la MVNC:

e Abscesos miocérdicos

e Hematoma miocardico

e La forma apical de la cardiomiopatia hipertrdfica.

Tabla 1. Propuesta diagnostica de la Miocardiopatia por Ventriculo no compactado

Meléndez-
Criterio Chin 4 Jenny y col (s Stollberger et al. 5y Petersen et al. (0 Jacquier et al. (2 Captur et al. 7 Ramirez et al.
@8)

el i Ecocardiografia Ecocardiografia Ecocardiografia Resonancia Magnética Resonancia Magnética Resonancia Magnética Tomograf_la el
imagen computarizada
Fase del . ”
ciclocar-  Fin de diastole Fin de sistole SFI,'SQSZ AEsmey Diéastole Fin de diéstole Fin de diéstole Fin de diastole
diaco
Criterio Excesivas y Radio maximo de  Ma&s de tres trabéculas Radio maximo de Masa Trabecular: total Maxima dimension ~ Maximo engro-

prominentes engrosamiento prominentes en un engrosamiento entre  Masa del Ventriculo fraccional apical samiento radial

trabeculaciones entre miocardio plano ecocardiografi- miocardio compactado izquierdo — masa de la pared en los

con profundos compactadoy no  co al final de la diasto- y no compactado. miocardio compactado 16 segmentos

recesos inter- compactado. Espa- le en movimiento (Apex excluido). (incluyendo los (Excluyendo el

trabeculares, con cios intertrabecula- sincrdnico con el musculos papilares). apex)

progresiva res rellenos con miocardio compacta-

reduccion del  flujo sanguineo do, con dos espacios

epicardio por las directo de cavidad miocardicos visibles

Trabeculaciones ventricular, en al final de la sistole.

acortando la ausencia de anoma-

distancia del lias cardiacas.

radio de la pared

engrosada para

incrementarse

progresivamente

la pared engro-

sada desde la

valvula mitral

hasta el apex
et Eje, o4 Eje corto Eje corto Eje largo Eje corto Eje corto Eje corto

céamaras

VC/VNC Trabeculado mas Dimension Eraccional VNC/VC >2.2 en
radioy - VNC/C >2 - VNC/C >2.3 >20% del total Ven- >1.30 Mas de 2 seg-
otros triculo izquierdo ' mentos
Sensibilidad - - - 86% 94% 100% 100%
Eggec'f'c" 99% 94% 100% 95%

Journal of the American college of Cardiology VOL. 64, NO. 19, 2014.

Como conclusién acerca de la diferenciacién de
esta entidad, se puede asumir que algunos criterios
diagnésticos de MVNC pueden estar presentes en
otras enfermedades, pero la combinacién de todos
ellos es de alta especificidad. En pacientes sin evi-

dencia de enfermedades neuromusculares, la pre-

sencia de hipertrabeculacién no es un criterio sufi-
cientemente sensible. La posibilidad de encontrar la
totalidad de los criterios para MVNC en otra patolo-

gia es < 5%.
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Resumen de la revision Il
v'Las manifestaciones clinicas de la enfermedad van

desde el hallazgo incidental en pacientes asinto-

maticos, hasta las expresiones clinicas de insufi-

ciencia cardiaca aguda, eventos tromboembdli-

cos, arritmias y secundarias a estas, muerte subi-

ta.

v'Los criterios diagnésticos se consideran altamente

especificos cuando la sumatoria de los mismos

resultan positivos.

Algunos rasgos morfoldgicos de esta entidad pue-

den coexistir en otras enfermedades cardiovascula-

res, sin embargo solo en menos de un 5%, se han

documentado la totalidad de los mismos.
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