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Miocardio ventricular no compacto es una miocardiopatia
congénita que es causada por el cese de compactacion en la
embriogénesis temprana del endocardio y el miocardio.

Ya que en el desarrollo embrionario inicial, el miocar-
dio es una red flexible de fibras entrelazadas separadas
por profundos huecos que enlazan el miocardio con la cavi-
dad ventricular izquierda. Gradual «compactacion» de esta
malla esponjosa de fibras y recesos intertrabeculares, o
«sinusoides», se produce entre las semanas 5.2 y 8.2 de la
vida embrionaria, que procede del epicardio a endocardio y
desde la base del corazdn al apex. Pertenece a las miocar-
diopatias no clasificables. Esta anormalidad, a menudo se
asocia con otros defectos cardiacos congénitos'—3.

El ventriculo izquierdo es principalmente afectado, pero
se han reportado casos con afeccion biventricular; el ven-
triculo derecho se ve afectado en menos de la mitad de los
Casos.
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El diagndstico correcto es a menudo retrasado debido a
la falta de conocimiento acerca de esta infrecuente enfer-
medad y su similitud con otras enfermedades del miocardio
y endocardio. Muchos casos de ventriculo izquierdo no com-
pacto se han confundido inicialmente con diagnosticos de
miocardiopatia hipertrofica, dilatada o miocardiopatia res-
trictiva (fibrosis endomiocardica).

Su presentacion clinica con insuficiencia cardiaca se ha
reportado entre el 30-73%, con frecuencia pasa desaper-
cibida y usualmente solo se detecta en centros médicos
con experiencia en el diagnéstico y tratamiento de
miocardiopatias®.

El diagnodstico por ecocardiograma se realiza por una
relacion en fin de sistole entre miocardio no compactado
y compactado > 2.

En resonancia magnética cardiaca el criterio mas acep-
tado utiliza el cociente mayor de 2.3 entre miocardio no
compacto/compacto, con una sensibilidad diagnostica del
86% y una especificidad del 99%°~7.

La terapia debe ir dirigida a las complicaciones que
presente cada paciente: insuficiencia cardiaca, arritmias y
eventos embdlicos. Los pacientes con fallo cardiaco pueden
ser tratados con las guias de manejo convencionales.
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Figura 1 Resonancia magnética cardiaca. Eje largo de
3 camaras que muestra la imagen de doble capa reflejando
miocardio no compacto/compacto.

En insuficiencia cardiaca refractaria a tratamiento debe
ser considerado el trasplante cardiaco. La terapia de resin-
cronizacion cardiaca ha mostrado remodelacion inversa del
MNC.

El desfibrilador implantable ha sido utilizado en la pre-
vencion primaria y secundaria de arritmias letales, ya que
estos pacientes tienen alta probabilidad de muerte sUbita
(clase Ilb AHA/ACC para prevencion primaria).

Varon de 65 afos, sin antecedentes cardiovasculares
contributorios, con 4 meses de edema ascendente de
extremidades inferiores, 2 meses de edema facial, disnea
de moderados a minimos esfuerzos, palpitaciones espo-
radicas y tos no productiva. Al examen fisico con presion
arterial de 170/90mmHg, frecuencia cardiaca 78lpm,
ingurgitacion yugular grado 1 y escasos crépitos en ambas

Figura 2

bases pulmonares. Ruidos cardiacos arritmicos por latidos
ectopicos con pausa compensatoria, primer ruido Unico,
tercer ruido intermitente. Soplo regurgitante protosistolico
grado /v en foco mitral.

Electrocardiograma en ritmo sinusal, con bloqueo com-
pleto de rama izquierda del haz de His. La serologia para
Chagas fue negativa.

Ecocardiograma compatible con ventriculo izquierdo no
compacto, con severa disfuncion sistélica e insuficiencia
mitral leve.

La resonancia magnética a través de las secuencias
eco de gradiente no observo alteracion de la contractili-
dad segmentaria, la hipocinesia reportada es generalizada,
con imagen de doble capa (fig. 1), con una relacion
miocardio no compacto/compacto de 2.4, medido en dias-
tole en pared anterior, en eje corto segmento basal,
medio y apical (fig. 2). Con positividad para miocardio no
compacto’’.

Ventriculo izquierdo dilatado, con indice de volumen
telediastélico de 283 ml/m? e indice de volumen telesistd-
lico de 235 ml/m?, FEVI del 17%.

Ventriculo derecho de morfologia normal con indice de
volumen telediastdlico de 102 ml/m? e indice de volumen
telesistélico de 50 ml/m?.

El estudio de viabilidad miocardica con técnicade T1, eco
de gradiente, inversion-recuperacion posterior a la admi-
nistracion de gadolinio, sin presencia de fibrosis a nivel
miocardico.

Paciente con evolucion clinica favorable, tratado con
enalapril, carvedilol, digoxina, espironolactona, furosemida
y aspirina.

Por su potencial arritmogénico, fue valorado por el servi-
cio de electrofisiologia y se indicé implante de desfibrilador
automatico como prevencion primaria de muerte sibita mas
resincronizacion cardiaca.

Se reporta un caso de miocardio no compacto con
afeccion del ventriculo izquierdo, de forma esporadica,
comenzando clinicamente con insuficiencia cardiaca, que no
se asocia a otras anomalias congénitas, cuya incidencia local
es del 18%, menor a la reportada en otros estudios®.

Resonancia magnética cardiaca. Diagndstico de miocardio no compacto por relacion miocardio no compacto/compacto
de 2.4 medido en eje corto a nivel basal (A), medio (B) y apical (C)
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