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RESUMEN

El ventriculo izquierdo no compacto es una miocardiopatia
congeénita caracterizada por una distintiva apariencia esponjosa del
miocardio debido a un incremento en la trabeculacion y profundos
recesos intertrabeculares que comunican con la cavidad ventricular
izquierda. (19)

Insuficiencia cardiaca, arritmias y eventos embalicos son las mas
comunes manifestaciones de miocardiopatia no compacta del
ventriculo izquierdo(4)

Luego del primer caso de miocardiopatia no compacta aislada del
ventriculo izquierdo reportada por Engberding y Bender 26 afios

atrds mucho fue publicado

En el afio 2006 esta entidad fue clasificada por la American Heart
Association (AHA) como miocardiopatia primaria de origen
genético.(19)

Es propdsito de este trabajo el lograr una descripcion actualizada
de esta nueva enfermedad de infrecuente presentacién debido a su
baja prevalenciay a la dificultad para diagnosticarla (autor)
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EPIDEMIOLOGIA

La verdadera prevalencia de la miocardiopatia no compactada del
ventriculo izquierdo ( MNCVI ) no esta totalmente aclarada en la

actualidad variando considerablemente segun la muestra estudiada

Estudios con seguimiento de 4.5 afios con casos diagnosticados
usando criterios ecocardiograficos han encontrado una prevalencia
variable entre 0.05% a 0.24%. (19).

Esta prevalencia baja a 0.02% en estudios que excluyen a
pacientes con cardiopatias congénitas y menores de 16 afos (26)

De la misma manera es extremadamente variable la edad de

presentacion. Desde el extremo de dos casos diagnosticados
intradtero hasta un paciente que tenia 94 afios de edad en la
presentacion del cuadro.(19)

Si bien no se objetivo una predileccion especifica por sexo
pareceria afectar ligeramente mas a individuos de sexo masculino.
Se podria decir que parte de los hallazgos hablan de una mayor
frecuencia en varones y una mayor extension de la enfermedad en
mujeres pudiendo plantearse diferentes hipétesis para explicar este
hecho:

a. Que existan formas con herencia ligada al X



b. Que haya mas muertes en mujeres en fases precoces de la
enfermedad y que los varones desarrollen mas formas
adquiridas

c. Que haya mas remisiones en las mujeres

d. Que haya un sesgo de seleccion con mayor indicacion de eco
cardiografia en mujeres con insuficiencia cardiaca

e. Que los criterios diagnosticos utilizados no son adecuados o
gue no lo sean para ambos sexos. (33)

Otro factor a tener en cuenta es que el ventriculo izquierdo no
compacto es muchas veces no diagnosticado o bien mal
diagnosticado e incluido como miocardiopatia hipertrofica o
dilatada. Mas aun, casos de familiares de pacientes con
miocardiopatia no compacta del ventriculo izquierdo pueden ser de
diagndstico dificil debidos a ventanas ultrasénicas suboptimas.(19)

GENETICA

Elucidar las bases genéticas del fenotipo de expresion de la mio
cardiopatia no compacta del ventriculo izquierdo es dificultoso

debido a que se han descripto formas familiares y esporadicas

Pareceria que las presentaciones pediatricas pueden tener una
base genética distinta de la de los adultos.

Los genes asociados encontrados son taffazin , b dystrobrevin,
cypher/ZASP ,lamin a/c, SCN5A, MYH7 y MYBPC3.

Se han identificado como causa de la enfermedad mutaciones en
genes relacionados con la funcién mitocondrial, como G4.5, que

codifica la proteina tafazzina, genes relacionados con el



citoesqueleto, como el de la alfadistrobrevina o el de la distrofina,
genes que codifican proteinas de la linea Z del sarcomero, como
LDB3, que codifica la proteina Cypher / ZASP, genes de proteinas
de la membrana interna nuclear (LMNA, gque codifica la lamina A/C)
e incluso genes que codifican proteinas sarcomeéricas como la
alfaactina cardiaca y la cadena pesada de la betamiosina
5,6,8,9,13-17.

Esta heterogeneidad genética explica la variabilidad en los patrones
de herencia, la morfologia y las alteraciones asociadas a la
miocardiopatia no compactada.

El gen G4.5 se encuentra en el cromosoma X, por lo que la
enfermedad en estos casos presenta herencia ligada al sexo. Las
mutaciones en este gen se han asociado con diversos fenotipos,
como el sindrome de Barth (neutropenia recurrente de inicio
neonatal, retraso del crecimiento, miocardiopatia dilatada o
miocardiopatia no compactada) y miocardiopatia dilatada aislada.
Mutaciones en el gen de la distrofina (También ligado al
cromosoma X) son causa de distrofias musculares (Duchenne y
Becker) y pueden producir miocardiopatia dilatada con miopatia
esquelética subclinica, al igual que las mutaciones en la
distrobrevina.(33)

Stollberger et al sefialan que la miocardiopatia no compactada se
asocia con una elevada frecuencia de trastornos neuromusculares,
gue segun ellos llegarian a presentarse en hasta un 80% de los
casos.

Otros autores no observan una frecuencia tan elevada de
alteraciones neuromusculares asociadas, pero es indudable que es

importante tener en cuenta esta posibilidad.(33)



La realizacién sistematica de ecocardiogramas en pacientes con
trastor- nos neuromusculares en un centro que cuente con
neurélogos interesa- dos en la evaluacion cardiolégica de estos
pacientes, llevara a identificar una mayor proporcion de individuos
con miocardiopatia no compactada y alteraciones neuromusculares.
Es indudable que los trastornos neuromusculares frecuentemente
formaran parte de la presentacion clinica de las miocardiopatias no
compactadas secundarias a mutaciones en genes como G4.5,
distrofina o lamina A/C, que estan relacionados con este tipo de
trastornos, mientras que seran infrecuentes cuando la falta de
compactaciéon sea secundaria a mutaciones en otros genes como el
de la actina cardiaca.(33)

Existe solapamiento de fenotipos de miocardiopatias mediadas
genéticamente.

Al igual que otras miocardiopatias primarias (hipertrofica, dilatada,
restrictiva y displasia arritmogénica de ventriculo derecho), la
miocardiopatia no compactada es frecuentemente una enfermedad
de presentacion familiar 5,6,8,13.

Es posible identificar familiares afectados en mas de un 50% de los
casos.

La naturaleza familiar de la enfermedad pasa inadvertida en una
gran parte de los casos si no se realiza un estudio sistematico de

los familiares.

Al igual que ocurre con las demas miocardiopatias, los casos indice
incluyen las formas mas severas de la enfermedad.

Las descripciones iniciales de la miocardiopatia no compactada
recogen casos de este tipo, con disfuncion sistélica severa e

insuficiencia cardiaca avanzada, con una alta tasa de



complicaciones y mal prondstico. Cuando se realiza el estudio
sistematico de sus familiares, se identifica a sujetos en fases
precoces de la enfermedad y/o con formas mas leves,
asintomaticos y con mejor pronéstico (al menos a medio plazo)
5,6.(33)

A pesar de esto, no se encuentran recomendados de manera
rutinaria los test genéticos a no ser para screening de familiares de
primer grado de individuos con firme sospecha de diagndstico de
miocardiopatia no compacta del VI (19)

La miocardiopatia no compacta del ventriculo izquierdo puede
ocurrir con miocardiopatia dilatada o hipertrofica

Parece claro que una considerable heterogeneidad genética esta
involucrada en esta entidad

EMBRIOLOGIA, HISTOLOGIA'YY ANATOMIA PATOLOGICA

Al igual que ocurrié en la miocardiopatia hipertrofica, la
miocardiopatia no compactada ha recibido multiples
denominaciones que reflejan diferentes concepciones de la entidad.
El término actualmente mas aceptado en inglés es: «falta de
compactacion del ventriculo izquierdo» (left ventricular non-
compaction) o «falta de compactacion aislada del ventriculo
izquierdo » (isolated left ventricular non-compaction).

Esta nomenclatura refleja el concepto de que la enfermedad se
deberia a una interrupcion del proceso embrionario de
compactacion del miocardio, que se produce entre la quintay la
octava semana de gestacion.



Este proceso se caracteriza por la progresiva desaparicion de
espacios intertrabeculares de aspecto sinusoidal del miocardio
embrionario, que se transforman en capilares dentro de la
circulacion coronaria. Se desarrolla desde epicardio a endocardio,
desde la base al apex y el septo a la pared lateral, lo que explicaria
las localizaciones mas frecuentes del miocardio no compactado.

Las descripciones iniciales de la ausencia de compactacion se
realizaron en pacientes con cardiopatias congénitas, como
cardiopatias ciandticas, obstrucciones de los tractos de salida de
ambos ventriculos y anomalias coronarias (20).

En la mayoria de esos casos, los sinusoides intertrabeculares,
ademas de comunicarse con la cavidad ventricular, permanecen
comunicados con la circulacion coronaria, y se ha propuesto la
hipotesis de que, en ciertos casos, el aumento de presion en el
ventriculo izquierdo embrionario a consecuencia de la cardiopatia
congénita bloquearia el proceso de compactacion3,4,8

Durante el desarrollo temprano del miocardio antes de la formacion
de las arterias coronarias el miocardio es una malla floja de
trabéculas (trabeculaciones?) y profundos recesos entre las
mismas . Entre la quinta y octava semana del desarrollo normal el
miocardio es compactado y las arterias coronarias epicardicas son
formadas. El miocardio del ventriculo izquierdo es mas compacto
gue el del derecho que a su vez es mas trabeculado aun hasta la
vida adulta.

Se cree que la MNCVI es debida a una detencion de esta normal
compactacién sin embargo Bleyl et al describieron 3 casos en los
cuales la eco cardiografia intraitero no mostro ausencia de
compactacion y que mas tarde fueron diagnosticados como MNCVI
(19).

En la MNCVI las trabeculaciones son excesivas en nimeroy la
capa de trabeculado endocardico es al menos dos veces mas
gruesa que la capa compactada. Las trabeculaciones usualmente
son haces musculares cubiertos por el mismo endocardio que
continua?? con la cavidad ventricular izquierda. Aquellas
trabeculaciones comunican con la cavidad ventricular izquierda pero
no con las arterias coronarias epicardicas ademas son mas



frecuentes cercanas al apex y gradualmente decrecen hacia los
musculos papilares que no estan bien formados.(19)

Las trabeculaciones son raras en los segmentos basales del
ventriculo izquierdo.

El examen histolégico muestra de la misma manera las multiples
trabeculaciones con profundos recesos intertrabeculares y la fina
capa de epicardio compacto separado por fina banda de tejido

fibroso.

PRESENTACION CLINICA

Pudiéndose presentar el cuadro en la infancia o a edades muy
avanzadas y con cierta prevalencia por sexo masculino; la
presentacion sintomatica de la miocardiopatia no compacta del
ventriculo izquierdo varia ampliamente ya que algunos pacientes
permanecen asintomaticos por muchos afos y otros desarrollan
sintomas a muy temprana edad en la infancia.(19)

En relacion al componente de hipertrabeculacién, se ha reportado
gue los ventriculos izquierdos afectados por esta situacion
generalmente demostraron un deterioro en la funcion sistdlica
llegando a resultar en casos de falla cardiaca (9). De esta manera
se trabajo y se trabaja en la relacién entre los grados de disfuncion
sistdlica y la cantidad de segmentos no compactos (9). Se puede
decir en este sentido que con los datos existentes no se prueba
necesariamente que los grados de disfuncion inotrépica sean
directamente y solamente relacionados con la extension de las




trabeculaciones. De hecho pueden responder a otras causas madre
tales como déficit de la perfusién subendocardica, disminucion del
flujo de reserva coronario, fibrosis trabecular y otras aberraciones a
nivel celular (9)

De hecho en un interesante trabajo de Fazio et al. (8) no reportaron
correlacion entre el numero de segmentos no compactos y la
reduccion en la fraccion de eyeccién cuando consideraron el
modelo de 16 segmentos en el ventriculo izquierdo en 238
pacientes con no compactacion aislada. Para este diagndstico se
utilizaron solo criterios ecocardiograficos. (8)

Los sintomas son principalmente debidos a disfuncién sistolica
ventricular izquierda, arritmias y complicaciones tromboembodlicas.
(19)

La disnea parece ser la presentacion mas comun mientras que
otros sintomas mayores incluyen dolor de pecho, palpitaciones,
sincope, accidente cerebrovascular (ACV) y otros sintomas de
embolismo pulmonar. La muerte subita no es una entidad tan rara
en esta patologia debido a arritmias ventriculares malignas.(19)

Existen pocos estudios que repondan a la pregunta de si difiere la
presentacion de la enfermedad en relacion a morfologia,
complicaciones y resultados entre los diferentes miembros de una
misma familia. ( biblio A)

Asociacion con otras enfermedades

Un grupo de investigadores reportaron asociacion con trastornos
neuromusculares y dimorfismo facial mientras que otros no
pudieron encontrar esta asociacion.(19..5,33,34,35 )???? Ver 11???



Se han realizado estudios enfocados en la prevalencia de
enfermedades neuromusculares y otras anormalidades cardiacas
coexistentes en pacientes con miocardiopatia no compactada del
VI. (biblio A)

Se encontrd que tanto como el 75 % de los pacientes con MNCVI
familiar presentan asociacion con enfermedades neuromusculares.
A pesar de esto la cuestion de que tan frecuente es en realidad esta
asociacion no ha sido claramente definida ya que la mayoria de los
estudios no estan direccionados a responder esto. ( biblio A)

Dentro de los desordenes neuromusculares asociados se
encuentran la distrofia miotonica, la Neuropatia optica hereditaria de
Leber, distrofia muscular de becker ( biblio A)

Entre las anormalidades cardiacas relacionadas a pacientes y
familiares de pacientes con MNCVI se encuentra la tetralogia de
Fallot y la hipertrofia o engrosamiento del miocardio en ausencia de
HTA, la miocardiopatia hipertrofica y la forma apical de
miocardiopatia hipertrofica. ( biblio A)

ELECTROCARDIOGRAMA

Diferentes anormalidades que incluyen cambios del ST- T, bloqueo
de rama izquierda, bloqueo AV completo, fibrilacién auricular,

extrasistoles ventriculares, taquicardia y fibrilacion ventricular.
El patrén de WPW es mas comun en chicos. (19)

En relacion a el aumento de duracion del QRS (>120 ms) y
prolongacion del QTc no fueron predictores de muerte, FA o stroke
en pacientes con miocardiopatia no compacta del VI.(26)



DIAGNOSTICO

Mas comunmente basados en los cambios morfologicos del
ventriculo izquierdo.

El eco cardiograma ha sido el test no invasivo rutinario inicial para
evaluacion de estos pacientes y es aun de eleccion. (19)

Cuando el transtoracico no es satisfactorio el ecocardiograma de
contraste, el transesofagico y el eco tridimensional en tiempo real
son ademas una herramienta util de diagnéstico. (19).2010

También se realiza diagndéstico por cateterismo con
ventriculografia.(20)

La resonancia magnética cardiaca ha sido validada en un pequefio
namero de pacientes Yy a veces puede ser complementaria o aun
superior que la ecocardiografia para establecer el diagndstico.
(19).2010

La resonancia magnética (RM), al igual que en otras
miocardiopatias, esta indicada en los casos de mala ventana
ecografica, cuando hay dudas en la ecografia , para valoracion del
apex y con la finalidad de descartar trombos intraventriculares
(20)2007 2008 ( La RM evalua mejor la extension de la no
compactacion y la presencia de trombos intramurales y
apicales(20) ) .2007 2008

Uno de los principales obstaculos para el diagndstico de esta
entidad es la confusion con otros tipos de hipertrofia (MCPH e
hipertensiva) y con la hipertrabeculacion observada en corazones
normales o asociada a otras enfermedades ( miocardiopatia
dilatada, displasia arritmogénica del ventriculo derecho)

La RM ademas de valorar grado y localizacion de la no
compactacion sirve para descartar hallazgos morfologicos y
funcionales caracteristicos de otras miocardiopatias y puede tener
un papel en la valoracion del prondstico aportando informaciéon
acerca de la fisiopatologia y el posible sustrato de los trastornos de
conduccion.(20).2007 2008



Asi se han realizado estudios de RM gque cuantificaron entre otras
variables la perfusion, el realce tardio y la funcién miocardica a
pacientes con MCPNCVI .Llegando al diagndstico por un ratio no
compactado / compactado > a 2.3 en telediastole en cualquiera de
los tres ejes ventriculares largos ( vale considerar que en el trabajo
ahora citado los autores no tuvieron en cuenta al segmento apical
para las mediciones puesto que la capa compactada suele ser mas
fina en esta area y puede condicionar cocientes elevados que
resten especificidad, de esta manera no se considero el ratio arriba
descripto en el segmento apical durante la seleccion de pacientes
de este estudio(20))2007 2008

En este estudio citado (20) se objetivé aumento de los volumenes
TD y TS y una disminucion de la fraccion de eyeccion (40 +-
24%).También se observaron diferencias estadisticamente
significativas en el valor medio del movimiento miocéardico con

hipokinesia en el grupo de pacientes con no compactacion (20)

El estudio histolégico del miocardio no compactado ha mostrado
lesiones isquémicas con moderados grados de fibrosis en el
endocardio y en las trabeculacionesl,3.

Se han objetivado defectos de perfusion transmurales con 201talio-
SPECTS5, vy 13N-amonio-PET19,23, asi como defectos de perfusion
subendocardica en RM24.

Esta disminucion de la perfusiéon y de la reserva de flujo coronario
miocardico en pacientes con arterias coronarias normales ha
sugerido un posible fallo de la microcirculacion 4 como mecanismo
etiolégico o como consecuencia del crecimiento desproporcionado
de la masa ventricular y/o compresion del lecho coronario intramural
por el miocardio hipertrofiado:s.

En reposo, la RM con estudio de perfusion permite identificar alte-
raciones de la microvascularizacion del miodardio (20)

En cuanto a la disminucion de la pendiente ascendente maxima
relativa del miocardio en los segmentos basal inferior , medial
inferoseptal y medial inferior (zonas no correlacionables con un
mayor grado de no compactacion ) Este parametro refleja un
enlentecimiento de la llegada del contraste al miocardio respecto a
la luz ventricular, indicando muy probablemente una lesion de las
ramas coronarias intramiocardicas con déficit en la
microvascularizacion 23.



Sin embargo, hay que tener en cuenta algunos sesgos de los
estudios de perfusion como la heterogeneidad del campo
magnético y numerosas trabéculas que no hacen fiable la
cuantificacion de la perfusion subendocardica (en esta serie no se
objetivo defectos en perfusion salvo en un pacte que se
correlaciono con patologia coronaria)

En nuestra serie de pacientes se objetivan hallazgos
caracteristicamente asociados a la miocardiopatia dilatada:
aumento de los volumenes TD y TSdel VI, disminucion de la
fraccion de eyeccion vy trastorno de la motilidad. El solapamiento de
hallazgos de ambas entidades se describe también en otros
estudios v se ha sugerido que la no compactacion

constituya un subtipo de miocardiopatia dilatada idiopatica 27(de
biblio 20).(20)

En conclusion, en las imagenes de RM funcionales el VI no
compactado presenta unas diferencias significativas respecto al
sano con aumento de los volimenes TD v TS, v disminucion de la
fraccion de eyeccidon y del movimiento miocardico. También se
observa, aunque sin poder eliminar completamente sesqos de
observacion, una disminucién de la pendiente ascendente maxima
relativa en los estudios de perfusion de primer paso.
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Fiaura 1 Imaaen de una secuencia de cine RM en eje larao donde
se observan las 2 capas del miocardio con la mayor ratio no

compactado /compactado registrado en la cara inferior.

La tomografia computada es util en un limitado nimero de casos.

Finalmente el diagnéstico de MNCVI puede ser hecho en corazones
explantados o por autopsias ( 26,27,71).

DIAGNOSTICO ECOCARDIOGRAFICO



Stollberger et al realizan el diagndostico de ausencia de
compactacion a partir de los criterios diagnoésticos ecocardiograficos
del grupo de Jenni 3(33):

a) mas de 3 trabéculas que sobresalen de la pared ventricular
izquierda apicales a los musculos papilares, visibles en un mismo
plano ecocardiografico, al final de la diastole(A )2011

b) espacios intertrabeculares perfundidos desde la cavidad
ventricular (segun Doppler color) al final de la diastole ( de biblio A
3)2011

c) relacién > 2 entre capa Sin compactar y capa compactada en el
segmento con mayor hipertrabeculacion en telesistole.

También especifican que hay que diferenciar las trabeculaciones de
falsos tendones y bandas aberrantes (estos ultimos van de pared
lateral a septo y/o tienen consistencia y aspecto diferentes que el
miocardio). (33)

Las trabeculaciones necesitan tener la misma ecogenicidad que el
miocardio y deben moverse sincronicamente con las contracciones
ventriculares (A 2011)

Tanto para la diferenciacion entre trabeculaciones con falsos
tendones y bandas aberrantes como para definir area de
compactacion ha sido de utilidad la angulacion del transductor el
uso de vistas atipicas en el ecocardiograma.(A)2011

Otros autores han utilizado unos criterios similares, pero utilizando
la medida de la zona compacta y la zona trabeculada en
telediastole, con una relacion > 2 entre grosor total (zona compacta
y ho compacta) y capa compactada 4 .(33)

En otros casos se ha utilizado para el diagndstico la combinacion de
ambos criteriosb,6. (33).

Otros trabajos realizados agregaron a estas caracteristicas
diagndsticas la ausencia de anormalidades de origen congénito
concomitantes. (26)

En relacién a la distribucién de los segmentos no compactados los
correspondientes al sector apical lateral fueron los mas
frecuentemente involucrados. Y dentro de la pared lateral mas
frecuente el apex que el segmento medio o basal.(26).



La fraccion de eyeccién del ventriculo izquierdo fue encontrada
reducida en un 77 % de los pacientes con una media global de
41%(26). En relacion a este dato cabe aclarar qgue no se encontro
una correlacion significativa entre el numero de segmentos
involucrados y la fey.(26) y que durante el sequimiento a 2.5 afios
de estos pacientes en un estudio de la Clinica Mayo no se
objetivaron muertes en pacientes con fey ventricular izquierda
conservada y menores de 70 afios(26)

Un ejemplo del uso selectivo del Ecocardiograma con contraste fue
el realizado por el departamento de Cardiologia de la Universidad
de Heidelberg en Alemania donde se recibié a un paciente con
antecedentes de by pass coronario 9 afios atras v que fue remitido
para evaluacion adicional. Como datos positivos en su historia
clinica se encontraban el hallazgo de un foramen oval permeable,
una ceguera del ojo izquierdo debido a infarto retiniano a pesar de
anticoagulacion y ECG con bloqueo completo de rama izquierda. En
la evaluacion ecocardiografica del ingreso se objetivd un
componente hipertréfico masivo de localizacion preferen- cial en los
segmentos anterolaterales e inferolaterales que incluia segmento
basal y musculos papilares (esto ultimo menos frecuente en la
MNCVI-autor- ) Dichos hallazgos simulaban una miocardiopatia
infiltrativa( amiloidosis). Se realiz6 evaluacion adicional para aclarar
el espesamiento asimétrico de la pared. Se utilizo contraste en el
corazon izquierdo (SonoVue®) y se confirmaron trabéculas con
profundos recesos intertrabeculares sobre pared antero e
inferolateral que comunicaban con cavidad ventricular. De esta
manera se desenmascard una miocardiopatia no compacta del
ventriculo izquierdo en el transcurso de la evaluacion de un
paciente coronario. Dicho paciente ademas presento reestenosis de
coronaria derechay se le realizé angioplastiay colocacion de stent
con drogas. Cabe destacar en un paciente tan complejo la
presencia de BCRI y fendbmenos embolicos que pudieron ser
también parte de la presentacion de la miocardiopatia no
compactada del VI.(3)

Se adjuntan las imagenes del ecocardiograma del paciente previo al
bolo con el agente de contraste (3)



A continuacion imagenes con el contraste en cavidades izquierdas.



Empleando resonancia magnética, se ha sefalado que el criterio
mas adecuado seria una relacion entre zona ho compacta y zona
compacta > 2,37. 7 (33)



Nuevas modalidades ecocardiograficas como el speckle tracking
pueden detectar tempranamente deterioro en la MNCVI (4) no se si
ponerlo cuando hable de nuevas tecnicas

TRATAMIENTO

Se completara los tratamientos de la insuficiencia cardiaca de las
embolias y las arritmias en el contexto de la MNCVI....

Resincronizacion

En recientes afios se publicaron pequefios estudios que mostraron
el beneficio de la terapia de resincronizacion cardiaca.(aa)

La Academia de Ciencias Medicas de China y el Colegio Médico de
Pekin publicaron recientemente el caso de un paciente al que se le
diagnostico Miocardiopatia no compactada del VI y que mejor6 tras
el tratamiento con resincronizacion. El paciente de 56 afos ,
masculino, que habia llegado con IC , NYHA IIl , dilatado con
VFDVI 79mm , VFSVI 69 mm , Fey del 24 % y un Ecg con BCRI
(QRS 198 ms) presento tras 12 meses de seguimiento mejoria a
CF | de NYHA, incremento de la FEY (47%), disminucién de
volumenes ventriculares (VFDVI58 mm Y VFSVI 44 mm) y el QRS
fue de 132 ms.( aa....bibliografia en letras)

Otras publicaciones son coincidentes revelando mejorias a 39
meses de seguimiento en CF y Fey ( de biblio aa 3 ), mayor
remodelado reverso a 6 meses de seguimiento (de biblio aa 2) y
hasta mejoria en algunos pacientes con qrs estrecho (de biblio aa ,
4)

DISCUSIONES/ CONCLUSIONES



Es de interés cada vez mayor el reconocimiento de la
miocardiopatia no compacta aislada del VI.

Enfocados entre otras cosas en la formacion incompleta del
endocardio con canales y trabéculas que podrian ser sustrato para
eventos tromboembolicos y esos mismos pacientes tener mayor
riesgo de desarrollo de arritmias ventriculares malignas y disfuncion
ventricular.(26)

Los criterios ecocardiograficos requieren proporcion 2:1 de
miocardio no compacto sobre compacto y factores operador
dependiente pueden afectar la interpretacion (26).

El prondstico de los pacientes varia mucho de estudio a estudio
.Mortalidad en el seguimiento con rangos de 2 a 47%, embolias
sistémicas en 4 al 29%, insuficiencia cardiaca 24-53 % de los
pacientes en seguimiento.(26) Taquicardia ventricular en el 20 a
47% sin embargo la mayoria Tv no sostenida. El prondstico en este
estudio fue mejor que en otros estudios con mortalidad en
seguimiento a 3 afios de 15% sin presencia de eventos embolicos o
stroke . Los dos pacientes que fallecieron en el seguimiento
tuvieron disfuncion ventricular y trastornos de la relajacion.
Encontraron TVNS en el25% (26)

Es conocido que pacientes con miocardiopatia no compactada
tienen disfuncién distdlica con alteraciones en la relajacion (26)lo g
favorece arritmias auriculares(26)

Este trabajo de la clinica mayo tiene valor reducido por poco
namero de pacientes y escaso seguimiento (2.5 afios)( 26)

CONCLUSIONES
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