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RESUMEN

Varénde 32 afios que consulta por dos mesesde palpitaciones episodicas en los tltimos dos meses. El examen fisico solo
reveldextrasistoles aisladas. El ecocardiograma mostréque el miocardio no era homogéneo en su contraste y definicion,
con diversas imagenes de trabeculacion y anfractuosidades o grietasen el miocardio de las paredes del ventriculo
izquierdo, engrosamiento del subendocardio a nivel del segmento no compacto: vy, el eco-Doppler a color mostrd la
penetracion sanguinea dentro de las anfractuosidades. Estos signos fueron compatibles con un miocardio no compacto o
espongiforme, porlo quese revisa la literatura a propésito de esteinusual caso.

Palabras claves. Miocardiopatia, no compacta, espongiforme, ecocarduiografia.

ABSTRACT

A 32 year-old male consulted because of episodic palpitations in
the past two months. The physical examination revealed only
isolated premature ventricular contractions. The
Echocardiogram showed that the myocardium was not
homogeneous in its contrast and sharpness withvarious images of
trabeculation and fissures in the myocardium walls of the left
ventricle, thickening of the subendocardial wall at the non-
compaction segment; and, color Doppler eco showed blood
penetration into the fissures. Thesesignswere compatible with a
non-compaction or spongiform cardiomyopathy, so a review the
of the literature withregard to thisunusual casewasdone.\.

Key words. Cardiomyopathy, non-compaction, spongyform,
echocardiography.

INTRODUCCION

La miocardiopatia no compacta o espongiforme es una
entidad clinica anatomopatoldgica que fue descrita

inicialmente en 1984, en Alemania,por Engberding,
quien reactualiz6 con amplitud las caracteristicas
nosograficas inherentes recientemente en 2010.
Habiendo sido considerada en un principio una rareza,
esta miocardiopatia ha sido documentadacon una
casuistica creciente en las ultimos lustros.2®

Se presenta un paciente que retine los requisitos exigidos
para el diagnostico clinico que reside fundamentalmente en
el examen ecocardiografico. Debido a los escasos reportes
en nuestro medio, creemos justificada la presentacion con
unabreve revision de la literatura correspondiente.

PRESENTACION DEL CASO

Paciente de 32 afios, mestizo, costefio, trabajador
de construccion civil, sin habitos toxico nocivos.
En los Gltimos dos meses previos, refirio episodios
transitorios de palpitaciones de aparicion brusca,
con duracidén aproximadade 5 a 10 minutos, de
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moderadaintensidad,en plena actividad ordinariay
gue no coincidiacon la actividadfisica. Ampliando
la anamnesis, refirioque desde hacia ocho afios atras
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presentaba palpitacionesesporadicamente y sincope
en una ocasion. Ademas, a veces tuvo la sensacion
de cansancio discretoa moderado, de breve duracion y
transitorio, y muy espaciado, sin relacion con el
ejercicio fisico, reconociendo que por razones laborales
en ocasiones habia efectuado levantamientos ponderales
considerables sin  experimentar molestias. Practica
fatbol de manera regular. Antecedentes patolégicos
personales y familiares sinimportancia.

Examen fisico

cardiovascular: pulsos radiales simétricos. Ruidos
cardiacos de intensidad disminuida discretamente,
no se detect6 soplos ni ruidos adicionales. El ritmo
era irregular por momentos debido a extrasistoles
ventriculares (4 por minuto aproximadamente).
Abdomen: Nohubovisceromegalia.

Examenes auxiliares

Electrocardiograma: Ritmo sinusal, discreta arritmia
sinusal. Extrasistoles ventriculares aislados e
interpolados. IntervaloPR O,16 seg. Complejo QRS:

Presion arterial 120/85 mmHg. Frecuenciacardiaca 0,095-0,10 seg. ElI segmento ST con morfologia de de 56

latidos/min. Buen estado general. Sin edemas.

ingurgitacion yugular. Pulmones:

Murmullo vesicular normal enambos campos. Aparato

convexidad superior discreta, seguido de onda T Cuello: Sin

negativade brazos simétricos(derivaciones V4-V6),
semejante a las de origen isquémico. (Figura 1)

Figura 1. ECG: obsérvese ondas T de aparente isquemia. Extrasistoles ventriculares aisladas.
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Radiografiade tdrax: Acentuacionmoderadade la
curvatura del arco inferior izquierdo de la silueta
cardiaca sugestivo de crecimiento por hipertrofia

concéntrica ventricular izquierda. (Figura 2)

Ecocardiografia bidimensional: Mediciones basicas:
Septum: diametro 15-13 mm. Pared posterior 11 mm.
Ventriculo izquierdo 61-47 mm. Ventriculo derecho 29
mm Auricula izquierda 24mm, derecha 19mm. Volumen
diastélico 187 ml, volumen sistélico 103 ml. Aorta
(raiz) 32 mm. Fraccion de eyeccion 49%. Velocidad E
(protodiastdlico) 71 cm/seg. E (tiempo desaceleracion)
'_ . 156cm/seg. Velocidad A (telediastdlico) 35cm/s.

Ventriculoizquierdo: aumento moderado del grosor
septal compatible con hipertrofia septal asimétrica
no obstructiva. Aumentomoderado de los diametros.
La funcion sistélicadisminuida en grado moderado.
Funcion diastdlica con alteracion moderaday con
relajaciontipo Il. La dinamica ventricular mostro:

—

Figura 2. Radiografia: crecimiento moderado concéntrico del
ventriculo izquierdo.

Figura 3. Eco 2-D: Insinuante el miocardio no compacto (A, B)
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Figura 4. Segmentoselecto de miocardio:muestraheterogeneidad
con trabéculas y anfractuosidades o grietas. (A,B).

Septumcon hipocinesia posteriory medial; acinesia
posterior apical. Pared anterior: hipocinesia medial y
apical. Pared inferior: hipocinesia medial y apical; pared
lateral: hipocinesia medial y apical. Valvulas normales.
Presion pulmonar sistolica calculada: 23 mmHg.

Se observé que el miocardiono era homogéneo en
su contraste y definicion, con diversas imagenes de
trabeculacion y anfractuosidades o grietas en el
miocardio de las paredes septal ventricular medio-
apicalesy en las regiones anterior, lateral e inferior
apicales. Engrosamiento del subendocardio a nivel del
segmento no compacto. EI dopplera color mostro la
penetracion sanguinea dentro de las anfractuosidades.
Estos signos son compatibles con un miocardio no
compacto o espongiforme. (Figuras 3-5)

— -

— . ——

Figura 5. Eco-Doppler a color: el liquido sanguineo ingresa
dentr

DISCUSION

Después de la primera version de Engberdingse
report6 casos aisladosque, posteriormente, graciasal
ecocardiograma, ha sido posible conocer una casuistica
in crescendo que no respeta fronteras ni razasporque se
ha publicado no solo en Europay América del Norte,
comoes usual,sinotambién en Japon, Indiay América
Latina.>™2 Considerada unaentidad de rara incidencia
inicialmenteen la clasificacion de miocardiopatias,
constituye enlaactualidad una entidad deorigen genético
admitida con la denominacionde miocardiopatia
hipertrofica primaria congénita no compacta o
espongiforme, por la caracteristica anatomopatoldgica
demostrada de la estructura del miocardio. Se atribuye a
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un defecto o detencion del desarrollo embrioldgico del
tejido miocardico que seriaconsecuencia de un proceso
genéticovinculado al gen G 4.5 en el cromosoma X
028, lo que aun no es definitivo y prosiguen estudios
paraprecisar las mutaciones genéticas inherentes.> 1017

El diagnostico clinico se realiza fundamentalmente
por la contribucion excepcional del ecocardiograma
que revela los signos espec ificos correspondientes a

las alteraciones patolégicas del miocardio
ventricular izquierdo y que residenen la presencia de
anfractuosidades y grietas. Posteriormente, mediante
la resonancia magnética se registrany complementan
con evidencia las alteraciones observadas de aspecto no
compacto o espongiforme,346:13.16

Chin, en 1990, establecio los criterios para el diagnéstico
béasico del miocardio no compacto, siendo requisitos los
signos ecocardiograficos de trabeculaciones (mas de
tres a cuatro), anfractuosidades intrinsecas y, ademas,
un mayor didmetro del subendocardio en sistole del
segmento atribuible no compacto, signos que no
deberian acompafiar simultineamente a otras anomalias
cardiacas congénitas.??

El cuadro clinico varia desde los pacientes
asintomaticos hasta los que presenten insuficiencia
cardiaca de grado variable, tromboembolismo sistémico y
a veces pulmonar debido a la proclividad a generarse
trombos dentro de las anfractuosidades del miocardio.
Asimismo, la posibilidad de arritmias, especialmente
ventriculares,a consecuenciade la heterogeneidad
miocardica que favorece el mecanismo de reentradas y
la consiguiente produccion de extrasistoles, taquicardia
ventricular y la amenaza de fibrilacion ventricular conla
inminencia de muerte sdbita. También se ha observado
arritmias supraventriculares y fibrilacién auricular. El
diagnostico mediante el ecocardiograma suele hacerse
simultaneo con la presencia 0 no de cualquiera de las
tres principales complicaciones clinicas caracteristicas.
La resonancia magnética es complementaria y de alta
especificidad diagnostica, que se realiza cuando haya
disponibilidad puesto quenoes indispensable.?1315

El paciente manifestd cansancio muy discreto, transitorio,
no progresivo y a veces en inactividad fisica relativa,
lo que podria sugerir un inicio de descompensacion
ventricular de grado subclinico al correlacionar con una
fraccion de eyeccion de 49%, que es menor al promedio
normal, y un comienzo de disfuncion diastélica a juzgar
por los resultadosdel ecocardiograma. Se reconocié

extrasistolia ventricularde discreta frecuencia.Debe
destacarseque el paciente refirié un breve episodio
inminente sincopal con palpitacionesprevias, unos
ocho afios atras, lo que podria sugerir la posibilidad
de un cuadro de arritmiaparoxistica y sospecharun
origen ventricular. Excepto las palpitaciones aisladas, la
capacidad fisicadel paciente fue adecuada.

El gradode hipertrofia ventricular moderada a discreta
puede reconocerse en la radiografia simple. EI ECG
revel6 en aparienciala posibilidadde isquemiadel
miocardio que no se relacionabaa sintomatologia
afin ademas de la juventud del paciente. De otro
lado, es conocida la observacion en la practica clinica
de alteraciones del ECG sin una explicacion causal
convincente en su momento, previoa la tecnologia de
imagenes moderna, y quehabrian pasado sindiagndstico
reconocido, lo que,afortunadamente, en laactualidad es
posiblerealizarpositivamente. En este caso, el primer
desafio consisti6 en lasondas T negativas de significado
primario quecondujo a investigar el miocardio mediante
el ecocardiograma, el que reveldlas caracteristicas del
miocardiono compacto, las cuales pueden generar
condiciones para comprometer la microcirculacion
coronaria. Se ha descrito también bloqueos de ramade

diversos grados y sindrome de WolfParkinson White.>
15,16

El ecocardiograma revel6 los signos de miocardio
espongiforme por las trabéculas mdltiples y las
anfractuosidades intrinsecasen las paredes septal y
parietal. Mediante el complemento Doppler a color
se mostré la penetracion del sangre en la textura de
los sinusoideso recesus intratrabeculares. EI grosor
del segmentosubendocéardico fue mayor a nivel del
miocardio no compacto.

El examen ecocardiografico es la demostraciony
consecuencia de las alteraciones anatomopatoldgicas,
como yahasidomencionado, queresiden porlo general
en el ventriculo izquierdoy adn hay controversia en
cuanto al compromiso del ventriculoderecho.?¢ La
resonanciamagnéticacomplementa el diagnéstico al
revelar las trabéculas con evidencia pero que en este
casonose realizo.

En opinion de Oechslin hay unaincidencia de 0,014a
0,26% de un total de ecocardiogramas en unapoblacion
adulta.® Unapauta sugerente podria serqueen presencia
de un electrocardiograma anormal cuya causa no
sea explicada adecuadamente debia investigarse
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preferencialmente el miocardioventricularmediante
el ecocardiograma. Es comprensible que en ausencia
del examen mencionado se desconozca la verdadera
incidenciaen la préctica clinica. En nifios se ha
estimado que del conjunto de cardiomiopatias hay una
incidencia de 9,2%. Andrew, en Inglaterra, considera
que es la terceraen frecuencia de las cardiomiopatias
infantiles.” Oechslin reportouna serie de 34 pacientes
en cuya evolucionobservdinsuficiencia cardiacaen
53%, taquicardia ventricular en 41% y tromboembolia
en 24%.5 Stéllberger report6 una incidenciade 82%
de transtornosneuromusculares en una serie de 49
pacientes con la miocardiopatia.’® También se ha
observado diformismo facial.? Y, Ritterobservé quede
17 pacientes, 14 fueron varones.®

En nuestro medio, Vargas y Falcén publicaron,en
2001, un caso de insuficienciacardiaca, en quien
el ecocardiogramabidimensional y la resonancia
magnética mostraron miocardio no compacto.

El diagnostico puede hacerse en la poblacion infantil y
relativamente joven adulta, debidoa que la entidades
propiciada por una prevalencia de naturaleza congeénita,
coexistiendo con pacientes asintomaticos con un
margen de manifestaciones clinicasmuy amplioen la
adultez. Sato ha reportado un pacientede 94 afios en
quien el motivodiagndstico de admisién fue isquemia
cerebral transitoria.®

La evolucion natural es desfavorable siendo el
pronostico a largo plazo reservado, 1o que dependerd,
como ya ha sido mencionado,de la presentacion
de algunos de los principales sindromes, esto es
insuficiencia cardiaca, tromboembolismo y arritmias; y,
de la respectiva severidad y la receptividad terapéutica.
Queda entendido que la ausencia de complicaciones
puede permitir que haya pacientes asintomaticos e
influir a largo plazo en un mejor pronostico. La
terapiamedicase adecuard a las caracteristicas de las
complicaciones sefialadas. Para las arritmias severas, y
que ademas hubieran presentado cuadros de taquicardia
ventricular y /o fibrilacion ventricular, se recomienda
la colocacion preventiva del defibrilador automético
permanente. En condiciones de severidad del cuadro
clinicoirreversible, con una evolucion refractaria a las
medidas terapéuticas, por lo general, con insuficiencia
cardiaca grado IV, se recomienda como ltimo recurso
programar el trasplante cardiaco.?23
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