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Ventricular Cardiomyopathy not compact. About his association with other extracardiac
entities, alter-native therapeutic and prognostic factors.
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Resumen

La hipertrabeculacion/no-compactacion del ventriculo izquierdo (LVHT) esta asociada, en la mayoria de los casos, con una enferme-
dad del musculo cardiaco o esquelético hereditaria o con anomalias cromosémicas. En dependencia del estudio, mas de dos tercios
de los pacientes con LVHT también presentan una enfermedad neuromuscular (NMD). Las NMD asociadas con LVHT con mayor
frecuencia son el syndrome de Barth, las enfermedades mitocondriales, zaspopatia, y las distrofias mioténicas. Las NMD que solo
estan presentes con la LVHT ocasionalmente son la distrobrevinopatia, laminopatias, distrofinopatias, deficiencia de miodelinato de
aminasa, miositis corporal de inclusién hereditaria, y la neuropatia CMT1A. Una relacion causal entre las NMD y la LVHT es probable,
aunque la relacién exacta y la asociacion patomecéanica permanecen esquivas. La relacion patogénica cercana esta apoyada por el
hecho que el fenémeno de LVHT adquirida ocurre predominantemente en las NMD. Una remisién consecuente de los pacientes con
LVHT al neurdlogo, la remisiéon consecuente de los pacientes con NMD al cardidlogo, e investigaciones familiares pueden ay udar a
clarificar asuntos no resueltos alin concernientes a la patogénesis, el cursoy el prondstico de la LVHT.

Palabras clave: ICCCV (Instituto de Cardiologia y Cirugia Cardiovascular), HC (Historia Clinica), HCD (Historia Clinica Digital),
ICCCVMed (Historia Clinica Digital del ICCCV)

ABSTRAC

La hipertrabeculacion/no-compactacion del ventriculo izquierdo (LVHT) esta asociada, en la mayoria de los casos, con una enferme-
dad del musculo cardiaco o esquelético hereditaria o con anomalias cromosémicas. En dependencia del estudio, mas de dos tercios
de los pacientes con LVHT también presentan una enfermedad neuromuscular (NMD). Las NMD asociadas con LVHT con mayor
frecuencia son el syndrome de Barth, las enfermedades mitocondriales, zaspopatia, y las distrofias mioténicas. Las NMD que solo
estan presentes con la LVHT ocasionalmente son la distrobrevinopatia, laminopatias, distrofinopatias, deficiencia de miodelinato de
aminasa, miositis corporal de inclusién hereditaria, y la neuropatia CMT1A. Una relacién causal entre las NMD y la LVHT es probable,
aunque la relacion exacta y la asociacién patomecanica permanecen esquivas. La relacién patogénica cercana estd apoyada por el
hecho que el fenémeno de LVHT adquirida ocurre predominantemente en las NMD. Una remision consecuente de los pacientes con
LVHT al neurdlogo, la remision consecuente de los pacientes con NMD al cardiélogo, e investigaciones familiares pueden ayudar a
clarificar asuntos no resueltos alin concernientes a la patogénesis, el cursoy el pronéstico de la LVHT.
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Introduccioén

E n la mayoria de los casos, la hipertrabecul a-
cién del ventriculo izquierdo (LVHT), conocida
también como no-compactacién, esta asociada con
otras enfermedades cardiacas o extra cardiacas
[1,2].

Las anomalias extra cardiacas mas frecuentes en
pacientes con LVHT son los desérdenes neuromus-
culares [3].

Ya que la LVHT esta asociada con las enfermeda-
des neuromusculares en el 82% de los casos, si se
busca sistematicamente, la LVHT sugiere frecuen-
temente el compromiso cardiaco en los desérdenes
neuromusculares [13]. Debido al trasfondo genético
heterogéneo de la LVHT.

En su articulo sobre, Des6rdenes Neuromusculares
en la Hipertrabeculacién/ No-compactacion Izquier-
da, Krankenanstalt Rudolfstiffungde la Universidad
de Palermo, ltalia, hacia una remembranza histérica
de los primeros reportes de estas asociaciones
Miocardiopatia por ventriculo no compactado
(MVNC) y entidades sistémicas, asi:

Breve referencia histérica al respecto.

» La primera Enfermedad neuromuscular (ENM)
descrita en asociacidon con una Miocardiopatia
por ventriculo no compactado (MVNC) fue una
distrofia muscular de Becker (BMD) debida a
una supresion de los exones 45-48 del gen de
la distrofina, reportada en 1996 por Stéllberger y
Finsterer [2].

» La MVNC asociada con el sindrome de Barth
fue descrita por primera vez por Bleyl et al. en
1997 [8].

» La primera descripcion del desorden mitocon-
drial (MID) en asociacion con la MVNC fue su-
ministrada por Finsterer y Stéllberger en 1998
[9].

» Las mutaciones en el gen de alfa-distrobrevina
asociadas con la MVNC fueron reportadas por
primera vez por Ichida et al. en 2001 [10].

» La MVNC fue hallada por primera vez en la dis-
trofia mioténica tipo 1 (MD1) en el 2001 por
Finsterer et al. [11].

» Algunas mutaciones del gen ZASP junto MVNC
fueron comunicadas por Vatta et al. en 2003 por
primera vez [12].

» Las mutaciones en el gen que codifica la lamina
A/C fueron reportadas inicialmente en pacientes
con MVNC por Hermida-Prieto et al. en 2004
[13].

» En un paciente con distrofia muscular de Du-
chenne (MD) se decribié por primera vez la
MVNC por Finsterer et al. en 2006 [14].

» En una neuropatia hereditaria la LVHT en un
paciente con deficiencia de miodenilato-
deaminasa fue inicialmente publicada por Fins-
terer et al. en 2006 [15].

» En una neuropatia hereditaria Corrado et al.
reportaron MVNC por primera vez en 2006 [16].

» MVNC unida a distrofia miotdnica tipo 2 fue
publicada por primera vez por Wahbi et al. en
2008 [17].

» En 2009 la MVNC se encontr6 también en un
paciente con miositis corporal de inclusién
hereditaria (IBM) por Finsterer et al. [18].

Alternativas terapéuticas

COMPAS (COMparacion de estrategias de Preven-
cion de Arritmias Sostenidas) es un registro pros-
pectivo de pacientes con CDAI implantado para
prevencion primaria y secundaria de muerte sUbita
que se lleva a cabo en nuestro Hospital Universita-
rio.

Este estudio se desarrollé con el objetivo de descri-
bir, a partir de los resultados obtenidos de un regis-
tro prospectivo, la evolucién de pacientes con mio-
cardiopatia no compactada en los que se estratificd
el riesgo de muerte subita para decidir el implante
de un CDAL.

Factores prondsticos

Hasta el momento, en lo que respecta a variables
clinicas, la clase funcional del paciente es un de-
terminante muy importante del pronéstico. Las va-
riables ecocardiograficas hasta el momento son, el
aumento del diametro de fin de diastole del ventri-
culo izquierdo, el grado de deterioro de la funcion
sistélica, y la dilataciéon auricular. La presencia de
fibrilacién auricular y taquicardia ventricular, han
demostrado también, tener implicancias en la evo-
lucién de estos pacientes.2, 4
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En los ultimos anos se ha publicado en poblacién
pediatrica, que la disminucion de la velocidad de
excursion del anillo mitral lateral durante el llenado
temprano, pareceria constituir un predictor de hos-
pitalizacién, muerte y trasplante al ano.5

La resonancia magnética nuclear es un arma fun-
damental para el diagnéstico en muchos pacientes
en los que el ecocardiograma es insuficiente. En
cuanto al valor prondstico, el hallazgo de realce
tardio a nivel sub endocardico parece ser tener un
papel muy relevante. 6

Conclusiones

La verdadera prevalencia de esta patologia en la
poblacion general impresionaria ser mayor que
0,14% que se presume hasta el momento.

Los datos actuales llevan a pensar que esta pato-
logia estd presente desde el nacimiento pero que
tanto la disfuncion ventricular como el inicio de los
sintomas, se desarrollan con el correr de los anos.

El entendimiento de la historia natural serd mejor
dilucidado por la deteccién de casos asintomaticos
durante los procedimientos de screening realizados
a familiares y a la poblacién en general. Los pocos
estudios prospectivos en la actualidad dan la idea
de que existe una larga fase preclinica con una his-
toria natural mucho mas benigna en los pacientes
asintomaticos.

A pesar de que el prondstico del miocardio no
compacto parece ser peor que el de la poblacién
general, impresionaria ser similar al de la miocar-
diopatia dilatada. Esto sugiere que es el desarrollo
de esta Ultima, mas que la no compactacion misma
la que le atribuiria el riesgo de mortalidad.

Finalmente continda la pregunta, ées la No Com-
pactacién del ventriculo izquierdo una miocardiopat-
ia diferente, o una expresién fenotipica dentro del
espectro de las otras miocardiopatias? Quizas en
algunos anos encontremos la resp uesta.
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