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INFORMACION DEL ARTICULO RESUMEN

Historia del articulo: Introduccién: El miocardio no compactado (MNC) es una miocardiopatia poco frecuente, pri-

Recibido el 25 de diciembre de 2014 maria y genética debida a una anomalia en la embriogénesis cardiaca.

Aceptado el 27 de mayo de 2015 Caso clinico: Varén de 32 anos de edad sin antecedentes médicos de relevancia consulta
por hemiplejia izquierda de inicio agudo. En resonancia magnética se observé isquemia

Palabras clave: cerebral aguda en territorio arteria cerebral media. Se le realiza un ecocardiograma Doppler

Cardioembolia transtordcico en el que se evidencian imagenes sugerentes de MNC, por lo que se decide

Enfermedad cerebrovascular iniciar tratamiento con anticoagulacién oral.

Paciente joven Comentarios: El caso clinico descrito representa una forma atipica de presentacién de una

Miocardiopatia no compactada enfermedad poco frecuente con pocos casos reportados en la literatura hasta el momento.

y que debe ser considerado como causa de accidentes cerebrovasculares isquémicos en

pacientes jévenes.
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Non compacted cardiomyopathy: An unusual cause of ischemic stroke

ABSTRACT

Keywords: Introduction: The non-compacted cardiomyopathy is a rare, primary and genetic cardiomyo-
Cardioembolic stroke pathy due to an abnormality in cardiac embryogenesis.

Cerebrovascular disease Clinical case: A 32 year old man with no relevant medical history presented with acute onset
Young adult left hemiplegia. Neuroimaging confirmed acute cerebral ischemia and a transthoracic Dop-
Non compacted cardiomyopathy pler echocardiography showed a two-layered trabecular myocardium which suggested a non

compacted cardiomyopathy. Therefore oral anticoagulation was initiated.
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Comments: This case represents an atypical presentation of a rare disorder with only few
cases reported in the literature and it should be considered as a cause of ischemic stroke in

young patients.

© 2014 Sociedad Neuroldgica Argentina. Published by Elsevier Espaiia, S.L.U. All rights

reserved.

Introduccién

El miocardio no compactado (MNC) es una miocardiopatia
poco frecuente, primaria y genética. Durante la organogénesis
cardiaca las células miocardicas forman estructuras trabecu-
lares profundas con recesos intertrabeculares que favorecen
su oxigenacién. Posteriormente, entre la quinta y octava
semanas de gestacién se inicia un proceso de compacta-
miento desde el epicardio hacia el endocardio, y desde la base
hacia el dpex cardiaco. Una detencién de este proceso es la
causa del MNC, que frecuentemente compromete el ventri-
culo izquierdo (VI), aunque puede existir compromiso aislado
del ventriculo derecho o simultdneo de ambas camaras. Lo
anterior determina con frecuencia disfuncién miocardica y
alteraciones en la conduccién cardiaca con las consecuentes
manifestaciones clinicas. Las embolias, por su parte, son fre-
cuentes en el curso de la enfermedad, siendo la enfermedad
cerebrovascular una complicacién posible.

Caso clinico

Varén de 32 afos de edad sin antecedentes de relevancia,
quien consulta por debilidad en el hemicuerpo izquierdo de
inicio agudo.

En el exdmen fisico se constaté una hemiparesia, hemi-
hipoestesia y hemianopsia homénima izquierdas, con un
National Institute of Health Stroke Scale (NIHSS) de 9 puntos.
Los estudios de laboratorio fueron normales, el electrocar-
diograma (ECG) mostré ritmo sinusal y trastornos de la
repolarizacién tipo T negativas en las derivaciones V4-V6
(fig. 1). Se solicité una resonancia magnética (RM) de cerebro
con difusién en la que se visualiz6 una lesién isquémica aguda
en la regién frontoparietal derecha (fig. 2A y 2B). Se completd
la evaluacién con una angio-RM de vasos intracraneales que
identificé la presencia de un trombo a nivel de M3-M4 de la
arteria cerebral media derecha (fig. 2C), hallazgo corroborado
por una arteriografia digital de vasos cerebrales. Un ecocar-
diograma Doppler transtoracico mostré signos de disfuncién
sistélica severa del V1 y dilatacién de ambas cdmaras izquier-
das con imagenes trabeculares en el miocardio ventricular a
predominio del dpex y cara lateral con flujo intertrabecular
(fig. 3A-C), arribandose asi al diagnéstico de MNC.

Se realiz6 una resonancia cardiaca (fig. 3D y E) cuyos resul-
tados apoyaron el diagndstico. Posteriormente, un Holter de
24h mostr6 un ritmo sinusal de base y un episodio de taqui-
cardia paroxistica supraventricular (TPSV) de 13latidos.

Se interpreté el cuadro como un accidente cerebrovas-
cular isquémico (ACVI) de causa cardioembdlica, por lo
que se indic6 anticoagulacién oral (ACO) con acenocumarol.

Ademas, se inicié tratamiento para insuficiencia cardiaca (IC)
segun las guias actuales.

El déficit neurolégico evolucioné favorablemente con una
puntuacién en el NIHSS de 3 a los 3 meses, sin nuevos episo-
dios bajo anticoagulacién, con aparicién de crisis epilépticas
sintomadticas remotas como Unica complicacién, controladas
con monoterapia antiepiléptica.

Comentarios

Las miocardiopatias constituyen un conjunto heterogéneo de
procesos que tienen en comun la afectacién del musculo car-
diaco y causan un amplio espectro de formas de disfuncién
del mismo. El MNC es una forma muy infrecuente de mio-
cardiopatia congénita que se origina como resultado de la
interrupcién en el proceso de compactacién endomiocardica
durante la embriogénesis. Puede ser una anomalia cardiaca
aislada o asociarse a otras.

Tiene una base genética heterogénea, asocidndose a
mutaciones de genes que codifican proteinas musculares y
mitocondriales.

En un estudio publicado en 2003 se observé que el MNC
representa alrededor del 9,25% de todas las miocardiopatias
primarias, ocupando el tercer lugar luego de la miocardiopatia
dilatada y la hipertréfica’.

Las manifestaciones clinicas son muy variables, desde
pacientes asintomaticos (aproximadamente un 20%) hasta IC
(53% de los casos sintomaticos), arritmias (taquicardia ven-
tricular en el 43%), muerte subita (35%) y sincope (18%).
Los fenémenos embélicos estan descriptos como complicacio-
nes de la evolucién, pero son inusuales como manifestacién
inicial.

La ecocardiografia es considerada el método estandar para
el diagnéstico. Existen 3 grupos de criterios utilizados con
similar frecuencia en la practica habitual. Los propuestos por
Jenni et al. se basan en la deteccién de una capa miocardica
compacta (C) y otra no compacta (NC) visibles en el eje corto
del VI al final de la sistole, con hendiduras endomiocardicas
interpuestas y una relacién del espesor NC/C>2. Chin et al.
proponen una relacién C/(NC + C) < 0,5, realizando la medicién
al final de la didstole. Stollberger y Finsterer, por su parte,
basan el andlisis en las trabeculaciones endomiocdardicas que
en caso de estar presentes en nimero de 4 o mas, sobresalir
de la pared del VI, situarse apicalmente a los musculos papi-
lares, ser visibles en un plano de 4 camaras y presentar flujo
intertrabecular evidenciado por Doppler color, permiten hacer
el diagnéstico de MNC?.

Se realizé una comparacién entre los 3 grupos de criterios
y se observé que los de Chin et al. son los mas sensibles (79
vs. 64% de Jenni et al. y 53% de Stollberger y Finsterer), pero
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Figura 1 - Electrocardiograma de 12 derivaciones con trastorno de la repolarizacién ventricular tipo T negativas de V4 a V6.

a expensas de una alta tasa de falsos positivos. Fue llama-
tiva la poca correlacién entre estos ya que solo un 30% de los
pacientes los cumplian a todos®.

La resonancia cardiaca es de utilidad ya que provee un
delineamiento més claro de la extensién del trabeculado
patolégico?. Una relacién del espesor NC/C >2,3 en didstole
apoya el diagnéstico de MNC, permitiendo distinguir el tra-
beculado patoldgico presente en esta entidad del que puede
hallarse en pacientes sanos o con otras condiciones clinicas
(como miocardiopatia hipertrdfica o hipertrofia del VI) con una
sensibilidad, especificidad, valor predictivo positivo y negativo
de 86, 99, 75 y 99%, respectivamente®.

El pronéstico de la enfermedad es generalmente malo,
depende de la comorbilidad neuromuscular y cardiaca que
la acomparne y se justifica por las complicaciones mayores
que presenta: IC (53%), taquicardia ventricular (41%) y muerte
subita (17,5%)°.

Seguin lo observado en un estudio de seguimiento, las
principales complicaciones son IC con requerimiento de hos-
pitalizacién (53%), muerte (35%) y eventos tromboembodlicos®.
En cuanto a estos Ultimos su frecuencia varia segiin las series
desde el 24% descripo por Oechsling et al.> hasta el 5,7% des-
crito por Espinola-Zavaleta et al.°. Se trata de la complicacién
mas infrecuente y los eventos cerebrovasculares representan
la mayoria de los casos (18% de accidentes isquémicos tran-
sitorios contra el 3% de ACVI)°. La evidencia sugiere que el
principal factor de riesgo para su presentacién es la seve-
ridad de la disfuncién sistélica subyacente, la presencia de
fibrilacién auricular (FA) y el antecedente de eventos trom-
boembélicos, més que la presencia de MNC’.

No existe un tratamiento especifico para esta entidad,
pero el diagndstico temprano es importante para poder ins-
taurar el tratamiento sintomatico de manera precoz. El mismo
debe incluir un correcto manejo de la IC, control de las
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Figura 2 - Secuencias mapa de ADC (A) y difusién (B) en las que se visualiza edema citotéxico sugerente de isquemia aguda
en el territorio de la ACM derecha. Angio-RM de vasos intracraneales con disminucién de sefial a nivel de M3-M4 de la ACM

derecha (C).

arritmias y ACO como prevencién de embolias sistémicas en
pacientes con deterioro de la funcién sistdlica del VI.

Los pacientes asintomadticos y con funcién sistélica del
VI normal solo requieren seguimiento y su prondstico es
favorable®®. Los pacientes asintoméaticos pero con eviden-
cia ecocardiogréfica de disfuncién sistdlica y/o diastélica
del VI deben recibir el tratamiento estandar para IC y ser
controlados periédicamente. Tanto la colocacién de un cardio-
desfibrilador implantable como la posibilidad de un trasplante
cardiaco en pacientes sintomaticos deben ser consideradas
tempranamente®.

Existe una controversia en cuanto a la indicacién rutinaria
de anticoagulacién en pacientes con MNC, aunque la eviden-
cia actual apoya su indicacién en caso de disfuncién del VI

(fraccién de acortamiento<25% o fraccién de eyeccidén<40%),
FA, eventos embdlicos previos o presencia de trombos en el
VIS’6‘9.

En un estudio en el que se realizé un seguimiento de 65
pacientes con este diagndstico por un periodo de entre 6 y
193 meses (promedio de 46 meses) se vio una baja tasa de
eventos tromboembdlicos (5%) en comparaciéon con estudios
previos que describian un 21-38%'0. Lo anterior podria atri-
buirse ala administracién sistematica de ACO a todos aquellos
pacientes con disfuncién del VI, FA o el antecedente de eventos
tromboembodlicos.

Teniendo en cuenta que el MNC es un trastorno genético
asociado a elevada mortalidad en pacientes sintomaticos, y
que un 25% de los familiares asintomaticos tienen evidencia
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Figura 3 - Ecocardiograma en eje corto paraesternal izquierdo a nivel medioapical en el que se observa un aumento del
trabeculado con aspecto espongiforme en segmentos inferolaterales (A). Vista de 4 cimaras con trabéculas en cara lateral
medioapical (B) con flujo intertrabecular visible con Doppler color (G). Mismos ejes en RM cardiaca en las que se observan
trabeculaciones prominentes con razén miocardio compacto/no compacto > 2,3, alcanzando el valor de 4 a nivel lateral

medioapical (D y E).

de enfermedad en el ecocardiograma, es necesario realizar un
tamizaje a familiares de primer grado para iniciar un trata-
miento oportuno®.

El caso clinico descripto en este articulo es una presenta-
cién atipica de una enfermedad infrecuente con pocos casos
publicados en la literatura hasta el momento'"'?, pero que
debe ser considerado como causa de ACVI en pacientes jove-
nes sin factores de riesgo cardiovasculares.
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