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MIOCARDIOPATIAS /
DIAGNOSTICO POR IMAGENES

Evaluacion de la miocardiopatia no compactada con resonancia
magnética cardiaca en pacientes con funcién sistolica del ventriculo
izquierdo conservada y disminuida

Cardiac Magnetic Resonance Imaging for Evaluation of Non-Compaction Cardiomyopathy
in Patients with or without Left Ventricular Systolic Dysfunction
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Introduccion
Direccion para separatas:

Dr. Alejandro Deviggiano La miocardiopatia no compactada (MNC) es un trastorno genético que se caracteriza por la
Av. Maipu 1668 presencia de una extensa capa de miocardio trabeculado con recesos intertrabeculares comuni-
(B1602ABQ) Vicente Lopez cados con la cavidad ventricular. Si bien su prevalencia es mayor en poblaciones sintomaticas
Buenos Aires, Argentina con disfuncién ventricular, las nuevas modalidades diagnésticas incrementaron su deteccién en
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- e . pacientes asintomaéticos con funcién sistélica conservada. No obstante, la patologia permanece
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subdiagnosticada debido al bajo indice de sospecha sumado al uso de clasificaciones ecocar-
diograficas con criterios diagnédsticos dispares. Se establecieron dos criterios diagndsticos de
resonancia magnética cardiaca (RMC) que reconocen correctamente esta entidad.

Objetivo

Evaluar las caracteristicas clinicas y morfolégicas de los pacientes con MNC con disfuncién
sistélica y sin ella evaluados por resonancia magnética cardiaca (RMC).

Material y métodos

Se incluyeron en forma retrospectiva 20 pacientes con diagnéstico de MNC. Se determinaron:
volumen de fin de diastole (VFDVI) y de sistole, didmetro de fin de didstole (DFDVI) y de sisto-
le, fraccion de eyeccion (FEVI), masa cardiaca y trabeculaciones del ventriculo izquierdo (VI).
La distribucion del miocardio NC se llevé a cabo con el modelo de 17 segmentos miocardicos.

Resultados

El espesor medio del miocardio NC y el miocardio C fue de 13,1 + 3,3 mm y de 3,6 = 0,6
mm, respectivamente. E1 DFDVI, el VFDVI, la masa global, compactada y trabeculada del
VI estuvieron incrementados en forma significativa en el grupo de pacientes con disfuncién
ventricular. Hubo una correlaciéon positiva y una relacién lineal entre el DFDVI y la MTVI
(g/m2): r = 0,76; r2 = 0,59; p < 0,001.

Conclusiones

Hallamos dos formas de presentacion de la patologia, una sutil con funcién sist6lica conservada
y otra asociada con disfuncién ventricular que se comporta como la miocardiopatia dilatada.

REev ArGENT CaRrDIOL 2011;79:218-225.
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INTRODUCCION

La miocardiopatia no compactada (MNC) es un trastor-
no genético que se caracteriza por la presencia de una
extensa capa de miocardio trabeculado con maltiplesy
profundos recesos intertrabeculares comunicados con
la cavidad ventricular. (1, 2) Sus principales manifes-
taciones clinicas son insuficiencia cardiaca, eventos
tromboembodlicos, arritmias y muerte stbita. (3) Dentro
de los miembros de una misma familia, la penetrancia
y el fenotipo de la MNC son muy variables. (4-9)

Si bien la prevalencia de la MNC es mayor en po-
blaciones sintomaticas con disfuncién ventricular, (10)
las nuevas modalidades diagnosticas incrementaron
su deteccion en pacientes asintomaticos con funcién
sistolica conservada. A pesar de ello, la patologia
sigue siendo subdiagnosticada en la practica clinica
debido al bajo indice de sospecha sumado al uso de
clasificaciones ecocardiograficas con criterios diag-
nosticos dispares. (8, 11, 12) Existen dos criterios de
resonancia magnética cardiaca (RMC) que reconocen
correctamente esta entidad. (13, 14) Al presente no
hay estudios en la bibliografia que comparen pacientes
portadores de MNC con disfuncién ventricular y sin
ésta por medio de RMC.

La discrepancia entre los criterios diagnoésticos de
la RMC y de la ecocardiografia ha instalado el debate
dentro de la comunidad cardiolégica con el fin de lograr
un diagnéstico correcto de la patologia.

El propésito de este trabajo es evaluar las carac-
teristicas clinicas y morfolégicas de los pacientes con
MNC con disfuncién sistélica y sin ésta evaluados por
RMC, asi como poner en discusion los alcances y las
limitaciones de la ecocardiografia y la RMC en el diag-
nostico de esta patologia.

MATERIAL Y METODOS

Se realiz6 un estudio retrospectivo en el que se incluyeron 20
pacientes con diagnéstico de MNC durante el periodo com-
prendido entre enero de 2008 y marzo de 2010. El diagnéstico
se basé en la ausencia de cardiopatias congénitas asociadas u
otras miocardiopatias y el hallazgo por RMC de dos capas de
miocardio bien diferenciadas, una de miocardio NC o trabecu-
lada de mayor grosor con recesos intertrabeculares y otra de
miocardio C mas fina, con una razén entre ambas (miocardio
NC/C) > 2,3 en el sector més trabeculado (13) (Figura 1). Del
total de pacientes estudiados, 14 recibieron contraste.

Adquisicion de las imagenes de resonancia magnética
cardiaca

Se empleé un equipo de 1,5 tesla (Achieva, Philips Medical
Systems, Best, The Netherlands). Se utilizé una antena car-
diaca especifica de 16 canales y las imagenes se adquirieron
con sincronizacién cardiaca con vectocardiograma. El estudio
anatomofuncional se efectué con secuencia cine balanceada
en estado estacionario, aceleraciéon de imagen en paralelo
adquirida al final de la espiracién empleando un tiempo de
repeticién (TR) de 3,5 ms, un tiempo de eco (TE) de 1,8 ms y
un angulo de 602 en los ejes 2 cAmaras, 4 camaras, eje corto
cubriendo toda la extension del ventriculo izquierdo (VI) y
el tracto de salida. También se realizaron secuencias turbo

Fig. 1. Imagenes de RMC de secuencia cine adquiridas en el fin de
la diastole. A y B. Secuencia cine en eje corto y cuatro camaras
que muestran la cuantificacion del espesor de la capa de miocardio
no compactado (linea negra) y de miocardio compactado (linea
blanca). C. Medicion de la masa global del VI. La linea interna que
delimita el endocardio incluye los musculos papilares y el miocardio
trabeculado. D. Medicion de la masa compactada del VI. La linea
interna que delimita el endocardio incluye los musculos papilares
y excluye el miocardio trabeculado.

spin eco con sangre negra en densidad proténica con un TR
de 1.935 ms y un TE de 40 ms.

Las secuencias de realce tardio se realizaron con la secuen-
cia de eco de gradiente potenciada en T'1 en 14 pacientes luego
de una espera de 12 a 15 minutos desde la administracién
por via intravenosa de una dosis de gadolinio de 0,2 mmol/kg.

Analisis de las imagenes de resonancia magnética
cardiaca

El analisis se realizé en una estacién de trabajo (ViewForum;
Philips Medical Systems) con un software especifico. Se deter-
minaron el volumen de fin de didstole (VFDVI) y de sistole, el
diametro de fin de didstole (DFDVI) y de sistole, la fraccién de
eyeccién (FEVI), la masa cardiaca y las trabeculaciones del V1.

En las secuencias cine en eje corto que abarcaban la tota-
lidad del VI se establecieron las fases de fin de diastole (FD) y
de fin de sistole (F'S); posteriormente se delimitaron en forma
semiautomatica el epicardio y el endocardio con la inclusién de
los muisculos papilares. Se defini6 trabeculacién al miocardio
que protruia hacia la cavidad ventricular izquierda en el fin
de la diastole. El espesor diastdlico del miocardio NC y el mio-
cardio C se midi6 sobre el sector de mayor trabeculacién, en
el eje corto de la secuencia cine. La distribucién del miocardio
NC se llevo a cabo con el modelo de 17 segmentos miocardicos
de la clasificacién de la AHA. (15)

La determinacién de la masa miocardica global del VI
(MGVI) se realizé con la inclusion de los muisculos papilares y
el miocardio trabeculado, mientras que para la determinaciéon
de la masa miocardica compactada del VI (MCVI) el miocardio
trabeculado fue excluido. La masa de miocardio trabeculado del
VI (MTVI) se calcul6 restandole la MCVI a la MGVI (Figura 1).
También se calcul6 el porcentaje de la MTVI en relacién con la
MGVI (%MTVI). (14)

La determinacion de los volimenes ventriculares y la FEVI
se realizo con la inclusién de los musculos papilares y la exclu-
sion del miocardio trabeculado. (16) Se consideré disfuncion
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ventricular un valor de FEVI < 50%. Todas las determinaciones
fueron ajustadas a la superficie corporal.

Se considero6 realce tardio positivo a la presencia de areas
de miocardio hiperintensas luego de la administracién de
gadolinio.

Fig. 2. A. Imagen de RMC en densidad protdnica en eje corto de
la paciente 4. B. Imagen de RMC en densidad protonica en eje
corto de su hermano, paciente 5. C y D. Imagen cine en cuatro
camaras y densidad proténica en eje corto del paciente 13. Las
flechas indican el miocardio no compactado y las cabezas de flecha
el miocardio compactado.

Analisis de las imagenes de ecocardiografia

Luego de la RMC se repitieron cinco ecocardiografias. Los
estudios se realizaron con un equipo Toshiba Xario, con
transductores de 3.0 MHz.

Se utilizaron dos clasificaciones, la de Jenni y cola-
boradores, (11) que toma en cuenta la ausencia de otras
anormalidades congénitas, una razén NC/C de fin de sistole
> 2y la objetivacion de flujo intertrabecular por Doppler
color, y la de Stolberg y colaboradores, (12) que considera
la visualizacién de espacios intertrabeculares perfundidos
desde la cavidad ventricular en el Doppler color sumado a
la presencia de més de tres trabeculaciones que sobresal-
gan de la pared ventricular izquierda a nivel apical, por
delante de los musculos papilares, visibles en un plano
ecocardiografico.

Analisis estadistico

Las variables categoéricas se expresaron como porcentajes y
las variables continuas como media *+ desviacién estandar
en caso de distribucién normal y como mediana con rango
intercuartil 25-75 para las variables de distribucién no
gausiana. En la comparacién de dos grupos, la significacion
estadistica se determiné con la prueba de la ¢ o de Wilcoxon
segun la distribucién fuera gausiana o no, respectivamente.
Para la comparacion de las variables categéricas se utiliz
una prueba de proporciones.

Larelacion entre variables continuas se obtuvo mediante
anadlisis de regresion lineal simple con célculo del coeficiente
de Pearson. El nivel de significaciéon se estableci6 en p <
0,05. Los analisis se realizaron con el software de estadistica
StatsDirect (Version 2.6.5, Altrincham, UK).

RESULTADOS

E170% de la poblacién eran hombres y la edad media
fue de 49,6 + 13,8 anos. Se conocia la anatomia coro-
naria en 7 pacientes; 5 tenian disfuncién ventricular
y 2 funcién ventricular conservada. S6lo uno tenia
enfermedad coronaria leve en la arteria descendente
anterior. Un paciente tenia antecedente materno de
MNC y 3 refirieron antecedentes familiares de mio-
cardiopatia dilatada y muerte subita. Dos pacientes
con defectos de perfusién en la cAmara gamma y los
cuatro pacientes derivados por miocardiopatia dilatada
de origen idiopatico (MCPDI) tuvieron arterias coro-
narias normales.

En la Tabla 1 se detallan las caracteristicas de la
poblacion estudiada.

Afectacion ventricular izquierda

El espesor medio del miocardio NC y el miocardio C fue
de 13,1 = 3,3 mm y de 3,6 + 0,6 mm, respectivamente.
S6lo un paciente presenté un espesor del miocardio
C mayor de 5 mm. El ntimero de segmentos medio
con ausencia de compactacién fue de 8,2 + 1,2. Los
segmentos mas afectados fueron el apex cardiaco y los
segmentos laterales a nivel apical y medioventricular
(Figura 2). En ninguno de los casos se vieron afectados
los segmentos anteroseptal e inferoseptal basal.

No hubo diferencias estadisticamente significativas
entre los pacientes con disfuncién ventricular izquierda
y sin ésta respecto de edad, sexo, razén NC/Cy %2MTVI.
El DFDVI, el VFDVI, la MGVI, la MCVI y la MTVI
estuvieron incrementados en forma significativa en el
grupo de pacientes con disfuncién ventricular (Tabla
2). Hubo una correlacion positiva y una relacion lineal
entre el DFDVI y la MTVI (g/m?): r = 0,76; r2 = 0,59;
p < 0,001 (Figura 3).

Presentaron realce tardio 4 (28%) de los 14 pacien-
tes que recibieron gadolinio.

S6lo en 5 de los 18 pacientes con ecocardiograma
previo se reconoci6 correctamente el miocardio NC. Se
repiti6 el ecocardiograma Doppler en forma dirigida en
5 de los 13 pacientes con miocardio NC no reconocido;
tres de ellos se hallaban sintomaticos con disfuncién
ventricular. Se objetivé flujo intertrabecular en cinco y
una razén miocardio NC/C > 2 en dos de ellos (Figura 4).

DISCUSION

La MNC es una patologia poco frecuente, agrupada dentro
de las miocardiopatias primarias genéticas. (17) Aunque
puede asociarse con diversas cardiopatias congénitas, (18-
20) habitualmente se manifiesta en forma aislada. En un
principio, la prevalencia de la MNC era muy baja, < 0,3%.
(3) Publicaciones recientes muestran una prevalencia del
23% en pacientes con insuficiencia cardiaca. (10)

La MNC se origina a partir de la interrupcién del
proceso de compactacién miocardica que ocurre entre
la cuarta y la octava semanas de gestaciéon, momento
en el que los recesos embrionarios se transforman
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Tabla 1. Caracteristicas clinicas, motivos del pedido y hallazgos de la RMC

Pedido del
estudio

DFDVI
(mm)

VFDVI
(ml/m2)

FEVI
(%)

Clinica NC C Localizacion

(mm)

Sexo Edad Razén

(NC/Q)

Pte.

(mm)

1 F 43 Masa cardiaca  Asintomético 9,4 3,5 2,69 7,10-17 46,3 57,0 59,2 42,0
2 M 66 MCPDI Disnea I-II 12,1 3,4 3,54 7,10-13,15-17 70,0 126,0 254 38,5
B M 68 FOP. ASI DP 8,7 2,9 3,00 7,10-13,15-17 53,1 61,4 565 353
4 F 35 MCP-P Asintomatico 12,4 3,0 4,13 7,10-17 47,0 72,5 48,4 48,1
5 M 34 Screening Asintomatico 13,1 3,7 3,54 7, 10-17 51,8 75,5 40,0 42,8
6 M 66 DPR Disnea I-II 11,2 2,6 4,31 10-17 63,1 106,6 451 30,9
7 M 58 MCPDI DP 12,3 43 2,86 7,10-12,15,17 63,0 97,6 375 349
8 M 40 FOP Asintomatico 16,3 3,0 5,43 7,10-17 58,5 1036 69,2 339
g M 50 Chequeo Asintomatico 15,8 3,8 4,16 7,10-13,15-17 58,0 74,2 54,6 30,2
10 F 42 Chequeo Asintomatico 19,5 3,5 557 1,12,13,15-17 53,7 74,9 53,0 40,2
11 F 48 DPR DP 13,3 3,5 3,80 7,10-13, 15-17 57,5 91,6 50,0 36,6
12 F 55 Screening Asintomatico 9,3 3,6 2,58 5-7, 10-12 48,6 53,1 65,5 28,6
13 M 53 MNC TC DP 104 44 2,63 7,10-13,15-17 56,3 71,5 52,6 30,6
14 M 42 MNC eco Asintomdtico 14,8 54 2,74 7,8,10-17 59,0 89,9 59,0 37,9
15 M 16 Screening Asintomatico 9,3 3,4 2,74 1,7,11-13,15-17 54,1 82,0 52,6 294
16 M 59 MCPDI Disnea Ill-IV 16,2 4,8 3,38 11-13,15-17 79,7 181,5 9,9 337
17 F 35 MCP-P Asintomatico 15,8 4,4 3,59 7,10-17 63,2 124,8 18,5 42,7
18 M 69 Hidatidosis cardiaca Disnea II-lll 13,4 3.4 3,94 10-13, 15-17 70,5 146,2 346 47,1
19 M 60 MCPDI Disnea I-II 199 35 564 1,4-7,10-17 68,1 127,7 349 398
20 M 54 Arritmia ventricular Asintomético 9,1 3.4 2,68 1,7,11-13,15-17 60,9 93,8 66,0 37,8

RMC: Resonancia magnética cardiaca. M: Masculino. F: Femenino. NC: Miocardio no compactado. C: Miocardio compactado. DP: Dolor precordial. DPR:
Defecto de perfusion reversible. MCPDI: Miocardiopatia dilatada de origen idiopatico. FOP: Foramen oval permeable. ASI: Aneurisma del septum interau-
ricular. MCP-P: miocardiopatia periparto. DFDVI: Diametro de fin de diastole del VI. VFDVI: Volumen de fin de diastole del VI. FEVI: Fraccién de eyeccion del
VI. %MTVI: Porcentaje de la MTVI en relacion con la masa global del VI. La distribucién del miocardio NC se llevé a cabo con el modelo de 17 segmentos
miocardicos de la clasificacion de la AHA. (15)

sin ésta Sexo masculino 63,6% 77,8% 0,425
Edad 46,4 (£ 12,9) 53,5(x= 14,6) 0,264
DFDVI (mm) 55,0 (= 4,5) 64,0 (= 9,8) 0,014
VFDVI/sup 77,6 (x 16,2) 117,6 (= 34,3) 0,002
FEVI (%) 58,5 (= 6,5) 32,7 (£ 12,5) < 0,001
N° de segmentos afectados 8,0(x1,2) 8,3(x2,1) 0,752
Espesor del miocardio NC (mm) 12,4 (= 3,6) 14,0(x 2,7) 0,302
Espesor del miocardio C (mm) 3,6 (£ 0,8) 3,6 (x0,7) 0,917
Razén MN/MC 34 (=x1,1) 3,8(x0,7) 0,369
MGVI (gr/m2) 78,8 (60,2-85,6) 119,8(110,6-130,5) 0,013
MCVI (gr/m2) 50,6 (35,8-60,4) 73,5 (64,5-82,7) 0,036
MTVI (gr/m2) 27,4 (x7,6) 46,0 (+ 8,9) < 0,001
%MTVI 34,8 (+ 4,6) 39,8 (x5,9) 0,052

VI: Ventriculo izquierdo. DFDVI: Didmetro de fin de diastole del VI. VFDVI: Volumen de fin de diastole del VI. FEVI: Fraccion de eyeccion del VI. NC: No
compactado. C: Compactado. MGVI: Masa global del VI. MCVI: Masa compactada del VI. MTVI: Masa trabeculada del VI. %MTVI: Porcentaje de la MTVI en
relaciéon con la MGVI.
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paulatinamente en miocardio C desde el epicardio al
endocardio, de septum a pared libre y de la base al apex.
(21) Esto explica el predominio del miocardio NC a nivel
del 4pex y de la cara lateral del VI, asi como la ausencia
de afectacion del septum medial y basal. (13, 22, 23)

Diversas publicaciones confirman el corte familiar
dela MNC. El sustrato genético de la MNC involucra la
mutacién de genes relacionados con la funcién mitocon-
drial, como la proteina G 4.5, y de genes relacionados
con la sintesis de la proteinas cypher/ZASP y lamina
A/C. (5-7) Estas mutaciones intervienen en el desarrollo
de distintas miocardiopatias, como la hipertroéfica y la
dilatada, y debido a ello es posible encontrar diferentes
tipos de miocardiopatias en los miembros de una misma
familia. (4-7, 24) Lo expuesto fundamenta el screening
familiar de pacientes portadores de MNC.

En la poblacién estudiada se identifica el gran pleo-
morfismo clinico de la MNC. La sobrecarga de volumen
que ocurre inmediatamente luego del alumbramiento
hace que en ocasiones la MNC pueda confundirse con
la miocardiopatia periparto. (25) El desarrollo anémalo
de la microcirculacién en las areas de no compactacién
estaria relacionado con la presencia del dolor precordial
y los defectos de perfusion en ausencia de enfermedad
coronaria. (26) En la bibliografia se describe también
la asociaciéon de la MNC con el aneurisma del septum
interauricular y el foramen oval permeable. (27)

Petersen y colaboradores (13) establecieron el pri-
mer criterio diagndstico de la RMC, al demostrar que

Fig. 3. Grafico que muestra la relacion lineal entre aumento del
DFDVI y el aumento de la MTVI (g/m2) evaluados a través de la
resonancia magnética cardiaca. DFDVI: Diametro de fin de diastole
del VI. MTVI: Masa trabeculada del VI.

Fig. 4. A. Imagen de RMC en
secuencia cine en 4 camaras del
paciente 2. Las flechas indican
el miocardio no compactado.
B. Ecocardiografia con Doppler
color en cuatro camaras. Las
cabezas de flecha indican el flujo
intertrabecular.

una razén NC/C > 2,3 diferenciaba correctamente a la
MNC de formas menores de compactacion presentes en
individuos normales, deportistas, pacientes con mio-
cardiopatia hipertroéfica y dilatada y estenosis aértica.
La inclusion del miocardio NC dentro de la cavidad
ventricular es la forma més eficiente y reproducible de
medicién de volimenes ventriculares y la FEVI. (16)
Recientemente, Jacquier y colaboradores (14) incor-
poraron el segundo criterio diagnéstico de la RMC. El
%MTVI > 20% diferenci6 correctamente la trabecula-
cién de la MNC de la presente en individuos normales,
pacientes con miocardiopatia hipertroéficay dilatada. Al
comparar este criterio diagnostico con el de Petersen
y colaboradores (13) se obtuvo una sensibilidad y una
especificidad del 78,5% y el 72,2%, respectivamente.
(14) La determinacién de la MTVI tiene la limitacién
de que incluye el volumen sanguineo localizado en los
recesos intertrabeculares.

La similitud de los parametros de la RMC entre los
pacientes que concurrieron por screening familiar y los
que no lo hicieron por este motivo habla a favor de la
presencia de la patologia en nuestra poblacién (datos
no mostrados). Un espesor de miocardio C menor de
5 mm en areas de NC refuerza el diagnéstico de la
patologia; este dato habitualmente no se considera en
la bibliografia.

La presencia de disfuncién ventricular no se co-
rresponde con la razén NC/C ni con el porcentaje de
miocardio NC, sino con la MGVI, la MCVI, la MTVI,
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el VFDVI y el DFDVI, es decir que se comporta como
la miocardiopatia dilatada. Asimismo, el aumento del
DFDVI se relacion6 de manera lineal y estadisticamen-
te significativa con el aumento de la MTVI.

El hallazgo de una MTVI mayor en los pacientes
con disfuncion ventricular izquierda se relaciona con
los hallazgos de Belager y colaboradores, (28) quienes
evidenciaron una relacion lineal entre la disminucién
de la funcién sistélica y el aumento del area de mio-
cardio NC a través de la evaluacién ecocardiogréafica,
en pacientes con diversos grados de trabeculacién
miocardica sin el requisito de tener que cumplir con la
presencia de la razén NC/C > 2 en el fin de la sistole.
Los autores consideraron que la MNC tiene un espectro
de presentacion que va desde grados leves a graves de
trabeculacion miocardica. (28)

Por otro lado, es probable que la RMC esté mirando
con una “lupa” formas sutiles o en estadios tempranos
y/o hipertrabeculacién no patolégica no evidenciadas
por la ecocardiografia. En la actualidad no contamos
con parametros imagenologicos que permitan predecir
la evolucion hacia la disfuncion ventricular sintomatica
en pacientes jovenes.

La falta de analisis genético en nuestra poblacién
nos lleva a plantear la hip6tesis de que los pacientes
con disfuncién ventricular podrian tener genes relacio-
nados con la miocardiopatia dilatada o tener un patrén
genético similar a los que presentan funcién sistélica
conservada, pero con expresion fenotipica diferente
debida a la influencia de factores ambientales. Asi como
sucedi6 con la miocardiopatia hipertroéfica, es tiempo
de incorporar la determinacién genética dentro de la
estratificacién de riesgo de pacientes con MNC, (29)
especialmente en aquellos con funcidn sistélica conser-
vada. La respuesta a los interrogantes que surgieron
de nuestra observacion seran develadas a través de
estudios longitudinales con mapeo genético.

La clasificacion de Chin y colaboradores (11) con-
sidera la razén C/NC en el fin de la diastole, tomando
un valor < 0,5, sin tomar en cuenta la evaluacién por
Doppler del flujo intertrabecular. La clasificacion
mas utilizada es la de Jenni y colaboradores, (12) que
emplea una razén NC/C de fin de sistole > 2 sumada
a la objetivacién de flujo intertrabecular por Doppler
color. La clasificacion de Stolberg y colaboradores (3)
suma a la clasificacién de Jenni y colaboradores (12)
la presencia de mas de tres trabeculaciones que sobre-
salgan de la pared ventricular izquierda a nivel apical,
por delante de los musculos papilares, visibles en un
plano ecocardiografico; este criterio esta cobrando
creciente interés.

Puede ocurrir que un paciente tenga alguno pero no
todos los criterios diagndsticos. La presencia de flujo in-
tertrabecular es un signo caracteristico, claro y sencillo
de hallar, (12) no asi la medicién del espesor de ambas
capas de miocardio, ya que cada clasificacion los mide
en diferentes fases del ciclo cardiaco. La medicién del
miocardio NC en el fin de la sistole es dificultosa debido a

la unién de las trabéculas y la disminucién de los recesos
intertrabeculares que produce la contraccién cardiaca.

Kohli y colaboradores (10) mostraron que sélo el 29,8%
de los pacientes con MNC reunian los criterios diagnos-
ticos ecocardiograficos de distintas clasificaciones. Estos
hallazgos coinciden con la menor deteccién de la razén
en fin de la sistole entre el miocardio NC/C > 2 que la
presencia de flujo intertrabecular en los individuos a los
que se les realiz6 un segundo ecocardiograma Doppler en
forma dirigida. Por otro lado, cabe mencionar que la falta
de reconocimiento de areas de no compactaciéon en las
ecocardiografias previas podria estar relacionada con el
equipamiento utilizado y con el hecho de ser una practica
dependiente del operador. Ante la sospecha ecocardiogra-
fica de MNC, la realizacion de una RMC esclareceria el
diagnoéstico.

Implicaciones clinicas

Las primeras publicaciones evaluaron formas graves
de la MNC con una incidencia elevada de insuficiencia
cardiaca, eventos tromboembodlicos, arritmias y muerte
sabita. (3, 11) Sin embargo, la MNC tiene una evolucién
mas favorable de lo que se pensaba, con una sobrevida
libre de trasplante cardiaco o muerte del 97% a los 46
meses de seguimiento. (24)

Habida cuenta de las diversas formas de presenta-
cién y el escaso conocimiento de la patologia, los médi-
cos cardi6logos deben sospechar la presencia de MNC
en pacientes con miocardiopatia dilatada de etiologia
no establecida, aun sin deterioro grave de la FEVI,
como también en los que tengan estudios nucleares
con defectos de perfusion no vinculados con patologia
coronaria.

Limitaciones
Debido a que la MNC es una afeccién poco prevaleciente
y que los resultados provienen de un tnico centro sera
necesaria la realizacién de estudios multicéntricos
con seguimiento longitudinal en un nimero mayor de
pacientes para validar nuestros hallazgos.

Si bien no ha habido determinaciéon genética en la
poblacién analizada, el hallazgo de MNC en familiares
directos sugiere el caracter hereditario de esta entidad.

CONCLUSIONES

La RMC, en nuestra poblacion, a través de una razén
NC/C > 2,3 y un porcentaje de MTVI mayor del 20%
no permitié discriminar a los pacientes con funcién
sist6lica conservada y disminuida. Hallamos dos formas
de presentacién de la patologia, una sutil con funcién
sist6lica conservada y otra asociada con disfunciéon
ventricular que se comporta como la miocardiopatia
dilatada. Los criterios ecocardiograficos dispares y
la baja tasa de sospecha podrian ser los factores que
determinarian el subdiagnéstico de la MNC en la
préctica clinica.
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SUMMARY

Cardiac Magnetic Resonance Imaging for Evaluation of
Non-Compaction Cardiomyopathy in Patients with or
without Left Ventricular Systolic Dysfunction

Background

Non-compaction cardiomyopathy (NCC) is a genetic
disorder characterized by deep trabeculations in the
ventricular wall, which define recesses communicating
with the main ventricular chamber. The prevalence of
NCC is greater in symptomatic populations with left
ventricular dysfunction; yet, it may also be detected
in asymptomatic patients with normal left ventricular
function using novel diagnostic tools. However, this
condition is under-diagnosed due to a low index of
clinical suspicion and to the use of echocardiography
classifications based on different diagnostic criteria.
The use of cardiac magnetic resonance imaging (CMRI)
has established two diagnostic criteria that clearly
recognize this disease.

Objective

To evaluate the clinical and morphological characteristics
of patients with NCC with and without systolic dysfunction
undergoing cardiac magnetic resonance imaging (CMRI).

Material and Methods

A total of 20 patients with NCC were retrospectively included.
The following parameters were determined: left ventricular
end-diastolic volume (LVEDV), left ventricular end-systolic
volume (LVESV); left ventricular end-diastolic diameter
(LVEDD); left ventricular end-systolic diameter (LVESD);
cardiac mass and left ventricular trabeculations. The distribu-
tion of NC myocardium was evaluated according to the model
of 17 myocardial segments.

Results

Mean myocardial thickness was 13.1+3.3 mm and 3.6=0.6
mm in NC versus normal myocardium, respectively. Patients
with left ventricular dysfunction presented increased LVEDD,
LVEDV, total cardiac mass, and LV non-compaction and
trabeculations. We found a positive correlation and a linear
relationship between LVEDD and TLVM (g/m?: r=0.76;
r2=0.59; p<0.001.

Conclusions

We found that NCC can present either as a subtle condition
with normal systolic function or as a dilated cardiomyopathy
associated with ventricular dysfunction.

Key words > Non-compaction Cardiomyopathy - Cardiac Magnetic
Resonance Imaging - Trabeculations - Cardiomyopathies
- Echocardiography
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