
Presentacion de casos

No compactacion aislada del miocardio
del ventriculo izquierdo

OSCAR LUPI'

RESUMEN

Se describen dos casos de no compactacion aislada del miocardio del ventriculo izquierdo
(NCAMVI) en hermanos. Ambos se presentaron asintomaticos en el momento del estudio, si
bien el caso indice presentaba alteraciones inespecificas evidentes con los examenes de rutina.
El ecocardiograma transtoracico (ETT) 2D resulto definitorio para el diagnostico, aunque se com-
pleto con un ecocardiograma transesofagico (ETE) en el primer caso investigado. Se advierte la
alta incidencia familiar de esta patologia y la importancia de su diagnostico precoz a fines de
evitar y/o tratar las complicaciones que conlleva. REV ARGENT CARDIOL 2002; 70: 134-136.

Palabrasclave NocompactaciSn-Trabeculacion-Familiar

PRESENTACION DEL CASO
Observamos los hallazgos en dos hermanos que

presentaron no compactacion aislada del miocardio
del ventriculo izquierdo (NCAMVI). El que deno-
minaremos caso 1 es un paciente de 19 anos, de sexo
masculino, que fue derivado a ecocardiografa por
presentar un soplo sistolico. El paciente estaba asin-
tomatico, aunque en el interrogatorio dirigido de-
mostro que en realidad estaba en la clase II de la
NYHA. En la auscultacion se detect6 It R desdobla-
do con aumento inspiratorio, III R audible en el
mesocardio, soplo sistolico en area mitral 2/6 sin
caracterfsticas de organicidad.

Se efectu6 un electrocardiograma, el cual mues-
tra ritmo sinusal y BIRD (Figura 1).

La radiograffa de t6rax mostro relacion cardioto-
racica aumentada con hilios congestivos (Figura 2).

El ECG ambulatorio de 24 horas informa ritmo
sinusal permanente con escasas extrasfstoles auri-
culares y ventriculares.

El ecocardiograma 2D evidencio hallazgos tfpi-
cos: multiples trabeculaciones con senos profundos
y miocardio engrosado en la region apical con as-
pecto esponjoso.

Las Figuras 3 y 4 corresponden a las vistas en ejes
largo y corto.

La presencia de una trabeculacion mayor que el
resto puede hacer pensar en una falsa cuerda, pero
la multiplicidad de ellas, junto al resto de las carac-
terfsticas anotadas la descartan, como tambien lo
hacen con cualquier otra malformacion o trastorno
hemodinamico del corazon. (1)

La incidencia familiar, como lo demuestra la pre-
sencia en el hermano, es otro elemento para tener en
cuenta para descartar el falso tendon.

Habfa en este caso hipocinesia severa del TIV me-
dio y apical y de los segutentos inferomedial y apical.

La funcion sistolica fue diffcil de evaluar por el
calculo del area/longitud debido a la presencia de
las trabeculaciones. La fraccion de acortamiento se
calculo en un 32%.

La funcion diastolica presento: relacion E/A > 1,
RIVD < 90 mseg, tiempo de desaceleracion < 130 mseg,
velocidad de propagaci6n del flujo (modo M color)
< 40 cm/seg, onda D > que S en el flujo de las venas
pulmonares, configurando un patron restrictivo.

En este punto es necesario recordar que el patron
de flujo de la vena pulmonar puede ser normal para
la edad del paciente y la disminucion de la veloci-
dad de propagaci6n del flujo en el modo M color
podrfa explicarse por la alteraci6n en la relajacion
debido a la hipocinesia septoapical.
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Un aporte interesante es una serie de 34 casos en
los cuales se pudo acceder a la funci6n diast6lica en
17 de ellos. En ningun caso fue normal. (2)

Se decide efectuar control del grupo familiar, el
cual, ademas del paciente en estudio, esta formado
por el padre, la madre y dos hermanos varones. El
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padre es un paciente de 49 anos, obeso, hipertenso
(estadio 2) y dislipemico. Su ecocardiograma mos-
tr6 una hipertrofia secundaria a HTA. La madre y
uno de los hermanos, el que le sigue en edad (17
anos), no padecen patologfa cardiovascular demos-
trable.

El hermano menor, de 13 anos (caso 2), present6
dificultad para un examen ecocardiografico 6ptimo,
por pectum excavum, pero finalmente se logr6 un
registro aceptable.

Las imagenes son similares a las del caso 1, aun-
que menos notorias, e indican distintos grados de
afectaci6n miocardica y diferente edad, asi como
diferente evoluci6n, de acuerdo con los datos exis-
tentes en la literatura consultada.
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Fig. 4

La funcion sistolica global era normal, sin alte-
raciones de la cinesia segmentaria y la funcion
diastolica tenfa patron normal.

COMENTARIO
La no compactacion aislada del miocardio del

ventrfculo izquierdo (NCAMVI) es, de acuerdo con
la Clasificacion de Miocardiopatfas de la WHO/
ISFC Task Force, (3) una miocardiopatfa no clasifi-
cada. A diferencia del sindrome de Barth (miocar-
diopatfa dilatada, dismorfismo facial, retardo del
crecimiento, neutropenia, aumento de la elimina-
cion urinaria de acidos organicos y relacionada con
anomalia del cromosoma xq28), la NCAMVI no
presenta otra anomalia asociada. (1, 4) Su causa es
una detencion en el desarrollo embriologico de las
fibras musculares del miocardio y es, por lo tanto,
una cardiopatia congenita. Su recurrencia familiar
es alta. (1, 2, 4, 5)

La NCAMVI tiene una incidencia del 0,05% en
adultos. (2) En nuestro Servicio de Ecocardiografia,
sobre 4.875 estudios de adultos desde mayo de 1995,
la prevalencia fue del 0,04%.

Se caracteriza por numerosas trabeculaciones pro-
minentes y profundos recesos intertrabeculares; el
miocardio adquiere una apariencia esponjosa y su
localizacion habitual es la region apical.

Presente desde el nacimiento, su descubrimiento
en la adolescencia se corresponde con los datos de
la literatura, aunque se comunican hallazgos en re-
cien nacidos y hasta los 71 anos.

Se presentan dos pacientes hermanos portadores
de NCAMVI, de una familia de 5 miembros. El caso
indice permitio la investigacion e ind.ividualizacion
de la patologfa presente en el otro. Ambos estaban
asintomaticos en el momento del examen, si bien sus
hallazgos clinicos variaron sustancialmente, tal vez
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debido a la diferencia de edad (19 y 13 anos) y/o la
cantidad de miocardio afectado.

El diagnostico de certeza se efectuo por eco-2D;
el Doppler permitio el acceso a la funcion diastolica,
que en el caso N° 1 es coincidente con los datos apor-
tados por estudios con mayor casuistica. (4, 5, 6)

Debido al alto fndice de complicaciones (insufi-
ciencia cardiaca congestiva, arritmias, embolias
sistemicas), (1, 2, 4, 5) su diagnostico precoz es de
gran valor.

En nuestro caso se decide administrar anticoagu-
lacion oral al paciente de 19 anos (N° 1) y adoptar
una conducta expectante con el N° 2, dadas la ma-
yor cantidad de miocardio involucrado y la presen-
cia de hipocinesia severa septal y apical.

SUMMARY

ISOLATED NON COMPACTION OF LEFT VEN-
TRICULAR MYOCARDIUM

We describe two cases of isolated non compaction
of left ventricular myocardium (INCLVM) in
brothers. During the studies, both patients were
asymptomatic, although the first patient presented
evident anomalies that could be observed through
routine exams. The eco-2D was essential to make
the diagnosis, but the ETE was very useful to com-
plete the study. Due to the high incidence of com-
plications, and its familiar recurrence, INCLVM
it is important its early diagnosis is important in
patients and in first degree relatives.
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