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MIOCARDIOPATIAS

Miocardiopatia no compactada

Dres. David Serrano Lozano, Francisco Gonzalez Vilchez

Resumen
La miocardiopatia no compactada es un trastorno caracterizado por una morfologia anémala del miocardio, con una or-
ganizacion en dos capas diferenciadas: una capa fina epicardica compactada y bien desarrollada, y otra capa endocardica
gruesa de aspecto esponjoso, con trabéculas y recesos intertrabeculares prominentes. En algunos casos se asocia a dilata-
cion ventricular y disfuncion sistdlica, lo que conduce a insuficiencia cardiaca, arritmias cardiacas y complicaciones
tromboembdlicas. No esté totalmente claro si se trata de una miocardiopatia definida como tal o si es un rasgo fenotipico
compartido por muchas otras patologias subyacentes. Para su diagnéstico, la ecocardiografia representa la primera he-
rramienta a emplear, utilizando varios criterios definidos hasta la fecha, aunque con escasa correlacién entre ellos. La
cardio-resonancia magnética (Cardio-RM), con criterios diagndsticos bien establecidos, trata de superar las limitaciones
de la ecocardiografia. El tratamiento se basa en el manejo de las complicaciones segtn las guias de practica general. Se
han definido recomendaciones en cuanto al despistaje de la mismay el pronéstico es muy variable, si bien el conocimiento
que tenemos de la patologia hasta la fecha es atin muy limitado.
Palabras clave: MIOCARDIOPATIA

VENTRICULO NO COMPACTADO

GENETICA

CRITERIOS DIAGNOSTICOS

Non-compacted cardiomyopathy
Summary
Non-compaction cardiomyopathy is a disorder characterized by an anomalous morphology of the myocardium, with an
organization in two differentiated layers: a thin and well developed epicardial layer, and another thick endocardial layer
of spongy appearance, with prominent trabeculae and intertrabecular recesses. In some cases, it is associated with ven-
tricular dilatation and systolic dysfunction, which leads to heart failure, cardiac arrhythmias and thromboembolic com-
plications. It is not entirely clear whether it is a cardiomyopathy per se or it is really a phenotypic trait shared by many ot-
her underlying pathologies. For its diagnosis, echocardiography represents the first tool to be used, with several diagnos-
tic criteria defined to date, although they present little correlation. To help these limitations, cardiac magnetic resonan-
ceis also used, which has established criteria too. The treatment is based on the management of complications according
to general practice guidelines. Recommendations have been defined regarding the screening of the pathology and the
prognosis is very variable, even though the knowledge we have of the pathology to date is still very limited.
Key words: CARDIOMYOPATHY
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DIAGNOSTIC CRITERIA

Cardiomiopatia nao compactada

Resumo

A cardiomiopatia ndo compactada é um disttarbio caracterizado por morfologia andémala do miocardio, com organizagao
em duas camadas diferenciadas: camada fina epicardica bem desenvolvida e compacta, e outra camada endocardica es-
pessa de aspecto esponjoso, com trabéculas e recessos intertrabeculares proeminentes. Em alguns casos esta associada a
dilatacéo ventricular e disfuncéao sistélica, o que leva a insuficiéncia cardiaca, arritmias cardiacas e complicag¢oes trom-
boembdlicas. Nao esta completamente claro se é uma cardiomiopatia definida como tal ou se é um traco fenotipico com-
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partilhado por muitas outras patologias subjacentes. Para o seu diagnéstico, a ecocardiografia representa a primeira fe-

rramenta a ser utilizada, com varios critérios diagndsticos definidos até o momento, embora com pouca correlacdo entre

eles. Ressonancia Cardio-Magnética, com critérios diagndsticos bem estabelecidos, tenta superar as limitagoes da eco-

cardiografia. O tratamento baseia-se no manejo das complicagoes de acordo com as diretrizes da prética geral. Definimos

recomendacgoes quanto a triagem das mesmas e o prognéstico é muito variavel, embora o conhecimento que temos da pa-

tologia até o momento ainda seja muito limitado.

CARDIOMIOPATIA
MIOCARDIO NAO COMPACTADO
GENETICA

CRITERIOS DE DIAGNOSTICO

Palavras-chave:

Introduccion

La miocardiopatia no compactada (MCNC) repre-
senta una anomalia de la morfologia miocardica fre-
cuentemente asociada a una etiologia genética, ca-
racterizada por la estructuraciéon del miocardio en
dos capas diferenciadas: a) Una capa endocardica
gruesa de aspecto esponjoso, con una trabeculaciéon
prominente, entendiendo las trabéculas desde un
punto de vista ecocardiografico como estructuras
con ecogenicidad similar a la del miocardio y que se
mueven sincrénicamente con la contraccion del res-
to del ventriculo® y recesos profundos que comuni-
can con la cavidad ventricular pero no con la circu-
lacién coronaria, y b) Otra capa epicardica de aspec-
to denso y uniforme que suele ser mas delgada que
la primera®. Aunque habitualmente afecta al
ventriculo izquierdo (VI), puede afectar a ambos
ventriculos e incluso al ventriculo derecho (VD) de
forma exclusiva.

Tiene un curso clinico altamente variable pero
potencialmente mortal, ya que en algunos pacientes
ocasiona disfuncién sistélica e insuficiencia cardia-
ca, arritmias ventriculares y complicaciones trom-
boembdlicas. Su clasificacion es altamente contro-
vertida, dado que la American Heart Association
(AHA)® la considera una miocardiopatia primaria
de origen genético, mientras que la World Health
Organization (WHO)® y la European Society of
Cardiology (ESC)® la definen como una miocardio-
patia inclasificada. Incluso se duda de que se trate
de una miocardiopatia claramente definida y no
constituya realmente la manifestacién fenotipica
de otras enfermedades subyacentes96,

Epidemiologia

Realmente es desconocida, con datos muy variables
segin los estudios actualmente disponibles, dado
que a menudo estos son retrospectivos, con sesgos
de seleccion, diferentes criterios diagnésticos, etcé-
tera. Entre los pacientes derivados al laboratorio de
ecocardiografia se estima una frecuencia de entre el
0,014% y el 4%7, siendo la edad media en el mo-

mento del diagnéstico de 40 anos en poblacién adul-
tay de 7 anos en ninos. En estudios en poblacién in-
fantil con miocardiopatias primarias, corresponde
al 9,2% de los casos, siendo la tercera causa mas fre-
cuente luego de la miocardiopatia dilatada y la hi-
pertréfica®. En clinicas especificas de insuficiencia
cardiaca se estiman prevalencias del 3% de todos los
pacientes®. Con la mejora en las técnicas de ima-
gen, esta patologia se esta diagnosticando crecien-
temente, de tal forma que incluso pudiera existir un
problema de sobrediagnéstico. Algunos estudios
apuntan a un mayor predominio del cuadro en hom-
bres. Las regiones apicales y la pared inferolateral
media del VI suelen ser las mas afectadas10.

Fisiopatologia

La presencia de trabeculaciones cardiacas es un fe-
némeno totalmente fisiolégico en el desarrollo em-
briolégico del corazén. Hay presencia de las mismas
ya desde la cuarta semana de gestacion, lo que per-
mite aumentar la superficie sobre la que se va a de-
sarrollar la masa miocardica futura en ausencia to-
davia de un aporte coronario epicardico. A partir de
la octava semana ocurre un proceso de remodelado
de las trabéculas y de compactaciéon del miocardio,
cuando ya existe un aporte sanguineo coronario
propio. Este proceso de compactacion se inicia des-
de el epicardio al endocardio, desde la base del cora-
z6n al apex y desde el septo a la pared lateral. La de-
tencion de este fenémeno originaria la persistencia
de una capa de trabéculas prominentes separadas
por recesos profundos en comunicacioén con la cavi-
dad ventricular (lo que corresponderia a la capa no
compacta)11,12),

La presencia de trabeculaciones prominentes y no
compactacion puede ser hereditaria, pero también
puede aparecer de novo o incluso adquirirse con el
tiempo en situaciones fisioldgicas o patoldgicas, bien
de forma totalmente aislada o acompanando a otras
miocardiopatias, anomalias congénitas34 (enfer-
medad de Ebstein, obstruccién del tracto de salida del
VI, valvula aértica bictispide, cardiopatias cianédticas
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congénitas y anomalias coronarias), sindromes gené-
ticos complejos, trastornos metabdlicos, y especial-
mente asociada a trastornos neuromusculares (hasta
en un 21% de los casos)1¥, como distrofia de Becker,
miopatia metabdlica, distrofia mioténica tipo 1, enfer-
medad de Pompe, neuropatia 6ptica de Leber, ataxia
de Friedrich y enfermedad de Charcot-Marie-Tooth.
Por este motivo, se recomienda despistaje neurolégico
en caso de MCNC y viceversa.

Mutaciones en numerosos genes16 se han aso-
ciado al desarrollo del cuadro. Estos genes estan
principalmente involucrados en codificar protei-
nas sarcoméricas, del citoesqueleto, mitocondria-
les 0 de la membrana nuclear tales como la tafaci-
na, beta DTNA, LDB3, lamina A/C, SCN5A, MYH7
o0 MYBPC3®), Si bien la genética de la enfermedad
estd siendo ain estudiada, se ha comprobado que
muchos casos hereditarios se asocian a mutaciones
en los mismos genes que causan otros tipos de mio-
cardiopatias (genes que codifican proteinas sarco-
méricas relacionadas con la miocardiopatia hiper-
trofica, restrictiva y dilatada), superponiéndose a
su expresion fenotipica?. También se ha observa-
do que los miocitos de la capa no compacta no son
diferentes en absoluto de los de la capa compacta,
por lo que no parece una cuestion de células distin-
tas en cada capa, sino de senalizacién y desarrollo
de las mismas, tal como han demostrado estudios
sobre el papel de la neuregulina y las vias de senali-
zacién Notchl y ErbB2y4.

En algunas patologias, como ocurre en el sindro-
me de Barth®), se ha demostrado que mutaciones es-
pecificas en la tafacina pueden llevar directamente a
la hipertrabeculacion y no compactacion del miocar-
dio, lo que sugiere que en algunos casos la MCNC es
una miocardiopatia genética definida. Sin embargo,
faltan estudios que relacionen el genoma con la apari-
cion de MCNC y desentranen el posible papel de genes
moduladores, de la epigenética o de las interacciones
ambientales6),

Por otro lado, se ha visto un aumento de trabe-
culaciones y recesos en el VI que pueden constituir
un patron de remodelado cardiaco fisiolégico por un
aumento cronico de precarga, como sucede en atle-
tas de alto rendimiento, embarazadas, afroamerica-
nos o en la anemia drepanocitica. En estos casos, la
capa compacta del corazén también es prominen-
te(19), Esta adaptacion del miocardio puede regresar
si desaparece la sobrecarga mecénica sobre el mis-
mo. Por ello, también se especula con la posibilidad
de que exista un sustrato genético subyacente sobre
el que actuarian modificadores ambientales a la ho-
ra de desarrollar la patologia, de tal forma que el
cuadro podria surgir como algo adquirido con el
tiempo20),

Presentacidn clinica

La presentacién clinica es altamente variable, des-
de formas asintomaticas a otras muy limitantes e
incluso letales®V). Las tres principales complica-
ciones son: a) insuficiencia cardiaca (50% de los ca-
sos, con presencia de disfuncién sistélica hasta en
el 84% de los pacientes); b) arritmias (fibrilacién
auricular 25%; arritmias ventriculares 47%), y c¢)
complicaciones tromboembdlicas (0%-38% de los
casos, que incluyen ictus, accidente isquémico
transitorio, embolia pulmonar, isquemia mesenté-
rica, etcétera)@D,

Sintomas habituales son: disnea, edemas, palpi-
taciones, dolor toracico y sincope. Se ha descrito
muerte stbita hasta en 18% de los casos. En la po-
blacién infantil es tipico un curso oscilante con una
fase de recuperacion después del diagnéstico segui-
da de un deterioro posterior.

En el electrocardiograma (ECG), hasta en 90%
de los pacientes puede detectarse alguna alteracién
inespecifica, siendo los hallazgos mas frecuentes los
retrasos de la conducciéon ventricular, signos de
crecimiento de cavidades izquierdas, anomalias
de la repolarizacién (inversién de la onda T, cam-
biosen el ST), ondas Q, QRS fragmentado, desvia-
cion del eje eléctrico, QT prolongado y sindrome
de Wolff-Parkinson-White (0%-3% de los adultos y
9%-17% de los ninos)?.

Diagnéstico

Ecocardiografia

El ecocardiograma transtoracico (ETT) es la técni-
ca diagnéstica de primera eleccién parala MCNC®,
Se han propuesto fundamentalmente tres criterios
diagnésticos diferentes, a pesar de que no hay una
definicién universalmente aceptada (tabla 1):

a) Criterios de Chin (1990)@3: estructuracién del
miocardio en dos capas (una epicardica compac-
tada [C] y otra endocardica no compactada
[NC]) con un ratio X/Y <0,5, siendo X la distan-
cia entre la superficie epicardica y la parte mas
profunda del receso intertrabecular e Y la dis-
tancia entre la superficie epicardica y el pico de
la trabeculacién. Las imagenes deben adquirir-
se en paraesternal eje corto y en telediastole.
Tiene el inconveniente de que al tomar las ima-
genes en diastole, el grosor de la capa compacta
es menor, lo que le confiere una mayor sensibili-
dad pero menor especificidad que los criterios de
Jenni.

b) Criterios de Jenni o criterios suizos (2001)@24: 1.
Presencia de miocardio engrosado con una orga-
nizacién en dos capas consistente en una capa
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Tabla 1. Criterios diagndsticos de ecocardiograma transtoracico y cardio-resonancia magnética.

miocardio engrosado
con una organizaciéon en
dos capas: una capa
epicardica fina y
compactada (C) y otra
capa mucho més gruesa,
de localizacion
endocardica y no
compactada (N) o una
malla trabecular con
recesos endomiocardicos
profundos; con un ratio
entre las capas N/C >2.
Localizacién
predominantemente
mediolateral,
medioinferior y apical.
Evidencia en Doppler
color de recesos
intertrabeculares

(siendo X la distancia
entre la superficie
epicardica y la parte
maés profunda del receso
intertrabecular e Y la
distancia entre la
superficie epicardica y el
pico de la
trabeculacion).

tres trabeculaciones
protruyendo desde la
pared ventricular
izquierda, localizadas
apicalmente a los
miusculos papilares y
visibles en un Gnico
corte ecocardiogréafico.
Trabeculaciones con la
misma ecogenicidad que
el miocardio y con
movimiento sincrénico
con respecto a la
contraccion ventricular.
Perfusion de los
espacios
intertrabeculares desde
la cavidad ventricular
izquierda.

Ratio entre la capa no

compactada y la
compactada >2,3.

Chin Jenni Stollberger Petersen Jaquier
ETT ETT ETT Cardio-RM Cardio-RM
Ratio X/Y <0,5 Presencia de un Presencia de mas de Ratio entre la capa no La masa trabeculada del

ventriculo izquierdo
supone >20% de la
masa ventricular total.

Adquisicién de las
imagenes en eje
paraesternal corto en
telediastole.

profundos que se
rellenan de sangre
directamente desde la
cavidad ventricular
izquierda.

En ausencia de
anomalias cardiacas
coexistentes.

Adquisicién de las
imagenes en eje
paraesternal corto en
telesistole.

compactada y la
compactada >2 en
telediastole.

Adquisicion de las
imégenes en plano
apical cuatro camaras
en telediastole.

Adquisicion de las
medidas en telediastole.

Adquisicion de las
medidas en telediastole.

ETT: ecocardiograma transtoracico; Cardio-RM: cardio-resonancia magnética.

c)

epicardica finay C, y otra capa mucho mas grue-
sa de localizacién endocardica y NC o una malla
trabecular con recesos endomiocardicos profun-
dos, siendo el ratio entre las capas NC/C >2. Lo-
calizacion predominantemente mediolateral,
medioinferior y apical; 3. Evidencia en Doppler
color de recesos intertrabeculares profundos
que se rellenan de sangre directamente desde la
cavidad ventricular izquierda; 4. Ausencia de
anomalias cardiacas coexistentes. Los criterios
se aplican sobre imégenes en eje corto y en tele-
sistole. Al realizar las mediciones en sistole, el
grosor de la capa compacta se hace més promi-
nente, lo que origina mayor especificidad y me-
nor sensibilidad que los otros dos criterios.

Criterios de Stollberger o criterios de Viena
(2007)0: 1. Presencia de mas de tres trabecula-
ciones protruyendo desde la pared ventricular
izquierda; 2. Localizadas apicalmente a los
musculos papilares y visibles en un Gnico corte

ecocardiografico; 3. Trabeculaciones con la mis-
ma ecogenicidad que el miocardio y con movi-
miento sincrénico con respecto a la contracciéon
ventricular; 4. Perfusién de los espacios inter-
trabeculares desde la cavidad ventricular iz-
quierda; 5. Ratio entre la capa no compactada y
la compactada >2 en teledidstole y con adquisi-
cion de las imégenes en plano apical de cuatro
camaras.

En un estudio comparativo entre los diferentes
criterios en pacientes diagnosticados de MCNC,
cumplian con los criterios de Chin el 79% de los ca-
sos, con los de Jenni en el 64% y con los de Stéllber-
ger en 53%. Los pacientes en los que coincidian to-
dos los criterios suponian solo el 30% de la serie. Los
criterios de Chin serian los mas sensibles de todos
ellos, pero a cambio dan mayor cantidad de falsos
positivos25. Todo ello es fruto de que estos criterios
han sido desarrollados en estudios con poblaciones
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de pocos pacientes y con un grado de reproducibili-
dad pobre. De hecho, con los criterios actuales, has-
ta 23,6% de individuos sometidos a ET'T por disfun-
cion sistélica cumplia una de las definiciones eco-
cardiograficas de MCNC (exceso de sensibilidad y
por lo tanto tendencia al sobrediagnéstico). Incluso
el 8% de controles totalmente sanos también cum-
plia un criterio al menos®%. Ademas, cierto nivel de
trabeculacién es un constituyente normal de la ana-
tomia del VI, asi como en casos de miocardiopatia
hipertroéfica o hipertrofia asociada a enfermedad
valvular, hipertensiva o miocardiopatia dilatada.
Esto es especialmente cierto en afroamericanosy en
atletas de alto rendimiento. La incertidumbre au-
menta a causa de las diferencias en la definicién de
la trabeculacién anormal y en la adquisicion de pla-
nos ecocardiograficos, la mala ventana acustica, la
fase del ciclo cardiaco en la que se realizan las medi-
ciones, la subjetividad de alguno de los criterios, et-
cétera.

Tampoco existen recomendaciones especificas
en cuanto al VD, dadas su complejidad geométrica,
su estructura mas trabeculada que la del izquierdo
en condiciones normales y las limitaciones del ETT
para definirlo adecuadamente. El empleo de técni-
cas ecocardiograficas avanzadas puede ayudar a de-
finir mejor la patologia en casos dudosos o de mala
ventana, como ocurre con la ecocardiografia 3D, el
uso de contraste o la deformacion miocéardica por
speckle tracking?®. Esta tltima puede evidenciar
una rotacién anémala de los segmentos basales y
apicales en la misma direccién, cuando lo fisiolégico
es que la base tenga una contraccién rotacional en
sentido de las agujas del reloj y el apex antihorario.
Esta técnica también ha probado ser 1til para de-
mostrar un patréon de deformacién tipico, con un
strain rate longitudinal sist6lico mayor en los seg-
mentos basales que en el apex, lo que puede ayudar
a distinguirlo de la miocardiopatia dilatada®?.

Cardio-resonancia magnética

La cardio-RM proporciona una mejor resolucion es-
pacial que el ETT, lo que ayuda a distinguir la trabe-
culacién miocardicay a cuantificarla, asi como a ob-
tener una mejor visualizacion del 4dpex, la pared la-
teral y la funcién cardiaca. Adicionalmente, es la
técnica de eleccion para detectar fibrosis miocardi-
cay existencia de trombos intertrabeculares.

La cardio-RM deberia considerarse la técnica de
eleccion cuando la MCNC se sospecha por ETT o en
casos de mala ventana acustica, o de ET'T dudoso en
familiares en primer grado del probando®@. No esta
exenta, no obstante, de limitaciones como son el
mayor coste y duracién del procedimiento, su me-

nor disponibilidad y los artefactos vinculados a la
respiracion y al movimiento cardiaco.

Los principales criterios de MCNC por car-
dio-RM son:

a) Criterios de Petersen (2005)@®: ratio entre capa
NCy C > 2,3, tomando las medidas en teledias-
tole. Sin embargo, hay estudios que muestran
que hasta 43% de individuos sanos cumplen ese
limite en el gje largo (alta sensibilidad pero poca
especificidad).

b) Criterios de Jacquier (2010)©@9: cuando la masa
trabeculada del VI es > 20% de la masa ventri-
cular total, tomando las medidas en telediastole.
Estos criterios mas novedosos predicen MCNC
con una sensibilidad y especificidad >93%, con
una alta tasa de reproducibilidad interobserva-
dor, ademas de ayudar en la distincién del mio-
cardio altamente trabeculado propio de la
MCNC de individuos con una extension de tra-
beculacién normal. Sin embargo, tampoco esta
exenta de limitaciones, ya que estos criterios no
traducen severidad de la enfermedad, solo han
sido validados en sujetos caucésicos y en los
calculos se asumen como masa trabecular espa-
cios ocupados por sangre que no constituyen
masa ventricular real.

Otras técnicas diagndsticas

a) Tomografia computada cardiaca. Tiene una
buena resolucién espacial y capacidad para dis-
criminar enfermedad coronaria asociada, aun-
que no estd estandarizado su uso ni se han desa-
rrollado criterios validados, ademaés de los ries-
gos que implica el empleo de radiacién ionizante
y de contraste iodado, con posible deterioro de la
funcion renal.

b) Ventriculografia izquierda. Ayuda al diagnésti-
co en casos de enfermedad arterial coronaria y
fraccion de eyeccién reducida. Sin embargo,
tampoco existen criterios estandarizados e im-
plica el uso de radiaciéon y de contraste.

¢) Biopsia endomiocardica. No se recomienda su
uso rutinario, pero puede ayudar en el diagnés-
tico diferencial de miocarditis.

Diagnéstico diferencial

Debe realizarse fundamentalmente con los siguien-
tes cuadros: trabeculacién prominente en un mio-
cardio compacto, miocardiopatia hipertroéfica (so-
bre todo apical), miocardiopatia hipertensiva, mio-
cardiopatia dilatada, miocardiopatias infiltrativas,
miocarditis y pericarditis, sindrome hipereosinofili-
co, fibroelastosis endocardica, anomalias de las
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cuerdas tendinosas, trombo apical, hematoma o
absceso intramiocéardico y tumores cardiacos®.

Cribado

Todo paciente con diagnéstico de MCNC deberia te-
ner seguimiento con anamnesis, exploracion fisica,
ECG, ETT y analitica con determinacién de crea-
tinkinasa en la visita inicial. En familiares en pri-
mer grado se recomienda screening clinico cada tres
anos desde la infancia, y si ademas se ha identifica-
do una mutacién genética, se recomienda screening
clinico anualmente durante la infancia y cada 1-3
anos en adultos®.

Estudio genético

En el probando se recomienda realizar secuencia-
cion de 4cido desoxirribonucleico (ADN) de forma
dirigida en el caso de sospechar sindromes tipica-
mente asociados a MCNC (por ejemplo, en el sindro-
me de Barth), o testar los principales genes asocia-
dos si no se tiene una sospecha especifica. En fami-
liares en primer grado es recomendable buscar la
mutacion identificada en el caso indice entre los fa-
miliares en primer grado si existiese. Sin embargo,
otros autores no recomiendan rastreo de mutacio-
nes en pacientes con MCNC a no ser que se observe
un fenotipo evidente, dado que no tiene implicacio-
nes pronoésticas ni terapéuticas y no se ha estableci-
do una clara relacién causal. A pesar de todo ello, se
cree que el test genético puede ayudar al diagnésti-
co en el 20%-40% de los pacientes®?.

Tratamiento

Debe recordarse que no existen guias clinicas espe-
cificas para el manejo de la MCNC, y que éste se ba-
sa fundamentalmente en el manejo de la disfuncién
cardiaca o los sintomas asociados segin las guias de
practica clinica generales (insuficiencia cardiaca y
arritmias) y en las recomendaciones de expertos.
En pacientes asintomaéticos con fraccién de eyec-
cién conservada se recomienda seguimiento clinico
cada 2-3 anos. No parece haber razones para prohi-
bir en estos casos la practica deportiva o el embara-
20,

En cuanto al manejo de la insuficiencia cardiaca
se recomienda seguir las guias de practica clinica
habitual®V, con el uso de betabloqueantes, inhibi-
dores de la enzima de conversién (IECA) / antago-
nistas de receptores de angiotensina II (ARAII),
diuréticos, espironolactona, sacubitrilo-valsartan,
implante de desfibrilador automatico (DAI)-terapia
de resincronizacién cardiaca (TRC), inotrépicos y
trasplante cardiaco llegado el caso. Hay un mayor
riesgo de insuficiencia cardiaca en caso de edad

avanzada, segin el nimero de segmentos afectados,
ratio NC/C elevado y presencia de realce tardio en
cardio-RM.

Respecto a la prevencion de complicaciones
tromboembdlicas, la anticoagulacién en pacientes
con MCNC permanece controvertida®. En los rece-
sos intertrabeculares profundos pueden producirse
remansos de sangre enlentecida que favorecen la
formacion de trombos. Los primeros registros te-
nian altas tasas de eventos embélicos (21%-38%), lo
que llevé inicialmente a un manejo agresivo con em-
pleo de anticoagulantes independientemente de la
funcién sistélica, practica todavia defendida por al-
gunos clinicos®?. En series més recientes, el riesgo
embdlico es mucho més bajo (0%-15%) en pacientes
con ritmo sinusal y funcién normal, por lo que la an-
ticoagulacién cronica parece de mas dudosa indica-
cion. Parece recomendable la anticoagulacién oral,
con un objetivo de INR entre 2 y 3, en: 1. Pacientes
con fibrilacién auricular y/o fracciéon de eyeccion
ventricular izquierda <40%; 2. Complicaciones
embolicas previas; 3. Evidencia de trombo ventricu-
lar®,

Para el manejo de las arritmias cardiacas tam-
poco existen recomendaciones especificas por el mo-
mento y se recomienda aplicar las guias de practica
clinica general®®. Aparte de esto, como recomenda-
ciones de expertos se aboga por realizar estudio
electrofisiolégico en todo paciente con MCNC y
arritmias sintomaticas o sincope para descartar que
se puedan inducir arritmias ventriculares o supra-
ventriculares y estudio con Holter una vez al ano®.
No esté claro que el riesgo de arritmias en la MCNC
sea superior al observado en la miocardiopatia dila-
tada o miocardiopatia hipertréfica. Tal como ocurre
en estas, laimplantacién de un DAI estaria indicada
en pacientes con MCNC que presenten sincope de
origen no explicado, arritmias ventriculares sinto-
maticas, disfuncién sistélica severa del ventriculo
izquierdo (fracciéon de eyeccion del ventriculo iz-
quierdo <35%) o antecedentes familiares de muer-
te stbita®@.

Prondstico

Es altamente variable, dado que los estudios inicia-
les arrojaban cifras de mortalidad de hasta 35% de
los pacientes, mientras que estudios mas recientes
reportan 2%-15%2.

Los principales factores prondsticos son: 1.
Edad; 2. Clase funcional; 3. Tamano auricular; 4.
Extension de realce tardio por cardio-RM; 5. Pre-
sencia de dilataciéon y disfuncién ventricular; 6.
Arritmias ventriculares sostenidas. Al contrario de
lo que se pensaba inicialmente, el ratio NC/C y el
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numero de segmentos afectados no parecen haber
demostrado implicacién pronéstica®.
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