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campactada del ventrículo izquierdo

Róger A lanzas-Rodrígue.z '. Donato A. Salas-Segura 1

Resumen

La miocardiopatía c!'ipongiforrnc es una fonn<.J. infrccucnlc de miocardiopalía congénira,
re~mhado de la interrupción del desarrollo embrionario endomiociirdico normal. que produce la
no compactación del miocardio ventricular (miocardio no compactauo). El C'cocí.mliogrilllla
bidimensional yel doppler en color permiten el diagnóstico de la entidad. siendo sus principales
características las múltiples trabeculaciones y recesos que se comunil'an dircc{amellt~ con la
cavidad venlricular.

Existe una alta incidencia familiar de esw enfermedad. asociada con anormalidades del cro­
mosoma Xq28. Presentamos dos C¿¡SOS ilustrativos en dos hermanos jóvenc."i. de raZa negra.
diagnosticados mediante eco cardiografía doppler codificado en color. cn el Ilospital Regional
Dr. Tony Facio Castro de Lim6n.

Descriptores: Mioc.ardop"-llía espongifonne, miocardio no comp'ICl"-lUo. mioclnliopiJlía
dilatada.
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La miocardiopatía espongifonne (ME). también conocida como "miocardio no compacta­
do", es una enfermedad congénita poco frecuente. resull3do de una embriogéncsis
endomiocárdica alterada, que produce una de{ención del proceso normal de compactación del
Illiocardiou . An:.ílisis con estudios de medicina nuclear y postll1oncm han iúcntiricado anor­
malidades de la microc:irculación. las cuales estarían relacionadas con la presencia de lesiones
isquérnicas subendoteliales.

La pr~senla~ión clínica puede ser: insufi.ciencia <:ardiaca ilquierdi.\. fenómenos ~nlbólicos.

arritmias ventriculares y un alto porcentaje de casos de muerte súbita. Sus aspectos clínicos y
pronósticos son muy silllilarc~ a los de la miocardiopatía dilatadl.l idiopo.ítica'.

El diagnóslico de C."ili.1 entidad se hace por los hallazgos ecoc~lfdiogdficoslípicos. como son
los recesos y tr<.lbecull.ll:iones imramiocárdicas. Los criterios ecocardiográficos son: 1) ausencia
de otras lesiones cardí,leas eocxislcnres; 2) cngrosamienro de la pared miociírdica en Ja que se
observan promincntc~ trabeculaciones y recesos profundos que se perfunden desde la cavidad
ventricular, lo que se pone de manifiesto con el doppler en color; 3) engrosamiento general­
men{e localizado en el ápex y segmenros medio ventriculares laleral o inferior.

Deberá hacerse el diagnóstico diferencial con: a) trabeculacioncs prominentes normales
que suelen ser leves en rclación con las numeraseis de esli:l enlidad. b) miocardiopulía hipertró­
fica. caracterizada por ausencia de recesos intrarniocárdicos, e) cardiopatía dilatada. que puede
presentar lrabeculaciones de menor espesor), d) presencia de rromho apical del ventrículo
izquierdo.

El tratamiento no difiere e1el utilizado en la insuficiencia cardiaca. debiéndose hacer énfa­
sis en la necesidad de an¡jcoagulacióll y evaluacjón del riesgo potencial de arritmias letales. La
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Figura 2. Caso 1. Imagen 2D apical de cuatro camaras, que mues­
tra importante dilatación de cavidades izquierdas, con el
engrosamiento y trabeculaciones con los recesos intramiocárdicos
que son mas prominentes en región apicolateral del ventriculo
izquierdo.

A su egreso hospitalario quedó en control en la consul­
ta de Cardiología. observándose como secuela de sus even­
los embólicos, hemiparesia izquierda.

EJ electrocardiograma mostró datos de crecimiento
biauricular, biventricular y trasWrnos difusos de la repola­
ricación ventricular.

La tomografía cerebral demostró 6 áreas de infartos
cerebrales en territorios occipitales derechos y parietales
izquierdos. sugiriendo fenómenos embólicos con infartos
cerebrales. Se inició manejo con heparina intravenosa, pos­
teriormente: warfarina, digoxina y enalapril.

Como antecedente de importancia, 5 años antes, siendo
previamente sailO fue referido al servicio de emergencias
del Hospital Dr. Tony Facio Castro por un cuadro súbito de
ht;miplejia derecha. En el ecocardiograma realizado en esa
fecha se le encontró una aurícula izquierda levemente
dilatada, sin trombos en su interior, importante aumento de
los diámetros internos del ventrículo izquierdo, hipocinesia
difusa severa, hipertensión arterial pulmonar leve, regur­
gitación mitral y tricuspídea leves, no observándose
derrame pericárdico ni masas o trombos dentro del ven­
trículo izquierdo; se concluyó que se trataba de un caso de
miocardiopatía dilatada con severo deterioro de la función
sistólica del ventrículo izquierdo (cuadro 1).

investigación en familiares de primer grado permitirá iden­
tificar portadores asinwmáticos.

Paciente masculino de 30 años de edad, raza negra, que
se refirió a eco-doppler control con diagnóstico de rruocar­
diopatía dilatada.

Caso clínico 1:

Se presentan sendos casos de ME en 2 hermanos de
raza negra, sin otras anormalidades asociadas y cuyas pre­
sentaciones clínicas principales fueron en uno, un fenó­
meno embólico cerebral y en el otro, insuficiencia cardiaca
congestiva.

En el ecocardiograma de control (con un nuevo equipo
doppler codificado en color) llamó la atención en el eje

Cuadro 1
., .

CASO No 1 Medidas CASO No 2 Medidas

Al 47 mm (ni <40) Al < 40 mm

DDVI 84.1 mm (ni <55) DDVI 67.6 mm

DSVI 76.9 mm (ni <40) DSVI 60.0 mm

FE 15-20% (ni >55%) FE 24 %

Al = Atrio Izquierdo, DDVI = Diámetro Diastólico de
Ventrículo ~quierdo

DSVI = Diámetro Sistólico de Ventriculo Izquierdo, FE =
Fracción de Eyección

corto del ventrículo izquierdo, un conspicuo engrosmmen­
to de la pared lateral e inferior del ventrículo izquierdo, con
marcadas trabeculaciones y recesos que penetraban en la
pared, observándose cómo se llenaban de sangre desde la
cavidad ventricular (Figura 1). En el eje apical de 4 cámaras
se observó dilatación marcada del ventrículo izquierdo e
imagen de trabeculaciones y recesos en la pared miocárdi­
ca, que eran más prominentes en la región apicolateral
(Figura 2). Con base en lo anterior se estableció el diag­
nóstico de ME o miocardiopatía no compactada.

Caso clínico 2:

Masculino de 22 años, de raza negra, referido a la con­
sulta de Cardiología del Hospital Dr. Tony Facio de Limón.
con el diagnóstico de cardiopatía hipertensiva.
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Antecedentes heredo familiares: un hennano (caso
anterior) diagnosticado inicialmente con miocardiopatía
dilatada.

Historia de disnea progresiva de esfuerzos en la última
semana, llegando a la ortoponea. A la exploración física.
tenía campos pulmonares limpios, ruidos cardiacos rítmicos
con franco ritmo de galope ventricular. sin edemas ni
visceromegalias. La radiografía de tórax mostró cardiome­
galia global grado m, con hiJios reforzados. El electrocar­
diograma tenía un ritmo sinusal. con datos de crecimiento
de ventrículo izquierdo y trastorno difuso de la repolari­
zación ventricular. Se refirió a Emergencias a compensar y
posteriormente se inició manejo ambulatorio con digoxina
0.25 mg/día, enalapril 5 mg/día, espirinolactona 25 mg
Idía, ácido acetil-salicílico 100 mg/día, e hidroclorotiazida
25 mg/día.

El ecocardiograma doppler en color encontró: un atrio
izquierdo de tamaño normal. moderado aumento de los
diámetros internos del ventrículo izquierdo con hipocinesia
difusa y una fracción de eyecclón de un 20%. importante
aumento de la distancia E-Septum, con presencia de leve
ecocontraste espontáneo cerca del ápex del ventrículo
izquierdo, concluyéndose que se trataba de una miocar­
diopatía dilatada y agregándosele al manejo tratamiento
anticoagulante con warfarina. La serología por enfermedad
de Chagas fue negativa. Cuando se le diagnosticó a su her­
mano una miocardiopatía espongiforme (Caso N°l), se
revisó nuevamente el estudio del paciente encontró en
proyección apical de cuatro cámaras: dilatación impoltame.
con engrosamiento y trabeculaciones en la región apical y
lareral del ventrículo izquierdo, en el eje corto en el nivel de
los músculos papilares; se observó este engrosamiento en
las paredes laterales e inferiores con recesos que penetraban
en la pared miocárdica, concluyéndose también el diagnós­
tico de ME.

Actualmente el paciente cursa asintornático con
tratamiento médico y anticoagulación.

Discusión:

Dentro de las miocardiopatías. definidas como el con­
junto de enfermedades del miocardio que causan una mala
función de este, la foona espongiforme o de miocardio no
compactado es infrecuente y ha sido incluida en el grupo de
las miocardiopatías sin clasificar.

En el Hospital Regional Dr. Tony Facio Castro de
Limón. desde que se iniciaron los estudios con ecocardio­
grafía doppler a color, solo se han diagnosticado estos 2
casos en 992 procedimientos de ecocardiografía realizados
(0.20%); si se tomáran en cuenta todos los estudios previos
COIl ecocardiografía doppler. su incidencia disminuye aún
más, sicndo 2 casos en 2,525 estudios efectuados (0.079%).
En estudios ecocardiográficos mundialmente se ha reporta-

do una prevalencia. en estudios ecocardiográficos, de esta
enfermedad, del 0,05% '.

A pesar de ser poco frecuente, la miocardiopatía
espongifonne se está diagnosticando más, gracias al de­
sarrollo de la ecocardiografía bidimensional doppler a
color. que pone de manifiesto las imágenes características
de las trabeculaciones y los recesos intramiocárdicos que se
comunican directamente con la cavidad vemricular en
ausencia de otras anomalías j. De hecho, a los pacientes
aquí descritos ya se le había realizado un Eco-doppler pre­
vio. diagnosticándoseles miocardiopatía dilatada y llegán­
dose a la conclusión de ME cuando se le repitió el estudio
con el doppler codificado en color. casi 5 años después, a
uno de ellos, y correlacionando posterionnente los hallaz­
gos del Eco-bidimensional con esta patología, en el segun­
do paciente. Dichas imágenes ecocardiográficas coinciden
con el examen anatomopatológico de casos de publica­
ciones previas realizadas por Olros autores 6.

La afectación del vemrículo izquierdo es la más fre­
cuente, y se encuentra en las pocas series reportadas, com­
promiso del ventrículo derecho y septum interventricular en
menor proporción, yen un 40%. compromiso bi ventricular?
En nuestros casos la localización predominante fue en las
regiones laterales e ínferolaterales del ventrículo izquierdo.

Se han mencionado dos variedades de la enfermedad:
una aislada, que no se asocia a otra malformación cardiaca
ni extracardiaca, y otra con dismorfia facial y síndrome de
preexitación, con arritmias que pueden ser supraventricu­
lares, mediadas por la vía anómala, o bien arritmias ventri­
culares. cuyo mecanismo electrofisiológico no está aún
detenninado. Existe una base genética independientemente
de su forma de presentación, relacionada con la mutación
del gen G 4.5, en el cromosoma Xq 28. con una recurrencia
familiar alta 8. En esta casuística se traló de dos hermanos
masculinos, de raza negra. lo que nos llevará a investigar a
sus familiares en primer grado. con el fin de diagnosticar
posibles portadores asintomáticos de la enfermedad. En
relación con la mortalidad, se menciona que es de un 80% a
los 6 años.

Conclusión:

La ME o miocardio no compactado. a pesar de ser una
entidad poco frecuente. debe sospecharse en aquellos
pacientes que se han catalogado como portadores de mio­
cardiopatías dilatadas en un estudio ecocardiográfico pre­
vio. Por ello es importante conocer los criterios ecocardio­
gráficos aquí descritos. a fin de mejorar la aproximación
clínica y el tratamiento.

Se recomienda: l. El manejo de la insuficiencia cardia­
ca. 2. La anticoagulación inmediata, 3. El manejo de even­
tuales arritmias, 4. Considerar aquellos tributarios de
trasplante cardíacos o del implante de un cardiodestibri­
lador automático.
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Se pone de manifiesto una vez más, la importancia de
contar con estudios de ecocardiografía doppler en color,
con equipos de calidad y tecnología en los hospitales
regionales del país.

Abstraet

Noncompaction of the ventricular rnyocardium or
"spongy myocardium", is arare congenital cardiomyopathy
resulting from an arrest in normal endornyocardial embryo­
genesis. The characteristic echocardiographic findings of
this disease consist of multiple myocardial trabeculations
and deep intertrabecular recesses communicating with the
left ventricular cavity.

Familial occurrence has been observed linked to the
Xq29 chromosome. Two cases in young black brothers are
presented, hoth have the typical clinical and echocardio­
graphic features of the disease, the diagnosis was made at
the Tony Pacio Castro Regional Hospital of Limón.
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