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Resumen

Objetivo: La miocardiopatia no compactada o la no compactacion del ventriculo izquierdo
(NCVI) es una enfermedad rara y probablemente infradiagnosticada. El diagndstico es
ecografico, si bien la resonancia magnética (RM) aporta importante informacion
morfoldgica y funcional. El realce tardio es un hallazgo importante que refleja fibrosis o
infarto en las zonas afectadas, y se refiere en adultos y nifios mayores de forma
generalizada. El objetivo de este trabajo es revisar el realce tardio en esta enfermedad en
lactantes y nifios pequenos.

Material y métodos: En nuestra base de datos de RM cardiaca encontramos 5 pacientes
(rango de edad: un mes a 5 anos; media de 29,4 meses). Se revisaron los hallazgos
morfoldgicos y funcionales, incluyendo el realce tardio de contraste.

Resultados: Todos los pacientes se diagnosticaron previamente por ecocardiografia. Los
hallazgos morfoldgicos y el cociente miocardio no compactado/miocardio compactado
fueron compatibles con NCVI. Ninguno de los casos mostré realce tardio poscontraste.
Conclusiones: Al contrario que en adultos y ninos mayores, ninguno de nuestros pacientes
mostro realce tardio. Este hallazgo podria reflejar la naturaleza evolutiva de la fibrosis
subendocardica en estos pacientes.

© 2009 SERAM. Publicado por Elsevier Espafa, S.L. Todos los derechos reservados.

Lack of MR late-enhancement in left ventricular non-compaction in infants and young
children

Abstract
Objective: Noncompaction cardiomyopathy or left ventricular noncompaction is a rare
disease that is probably underdiagnosed. The diagnosis is reached by echocardiography,
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although MRI provides additional morphological and functional information. Late MRI
enhancement is a hallmark of the disease that reflects fibrosis or infarction of affected
areas in adults and older children. We aimed to review the presence of late enhancement
in left ventricular noncompaction in infants and young children.

Material and methods: We found five very young patients (mean age, 29.4 months; range
1 month to 5 years) with left ventricular noncompaction in our cardiac MRI database. We
reviewed the morphological and functional findings, including late enhancement after the
administration of contrast material.

Results: All patients had been previously diagnosed by echocardiography. At MRI, the
morphological findings and the ratio of noncompacted myocardium to compacted
myocardium were compatible with left ventricular noncompaction. None of the cases
showed late enhancement after the administration of contrast material.

Conclusions: Unlike in adults and older children, none of the infants and young children
we studied had late enhancement. This finding might reflect the natural history of the
disease, with subendocardial fibrosis developing over time.

© 2009 SERAM. Published by Elsevier Espana, S.L. All rights reserved.

Introduccion

La no compactacion del ventriculo izquierdo (NCVI) es una
cardiopatia congénita rara descrita por primera vez en
1990". Se encuentra entre las “miocardiopatias no clasifi-
cadas” en la Clasificacion Internacional de Enfermedades de
la Organizacién Mundial de la Salud®. Esta anomalia
miocardica es frecuentemente infradiagnosticada o erré-
neamente catalogada como miocardiopatia hipertréfica o
dilatada. Su tratamiento y diagndstico precoz son impor-
tantes, ya que la disfunciéon ventricular, las arritmias
ventriculares o las embolias sistémicas ocurren en la gran
mayoria de los pacientes en algin momento de la
enfermedad. Los criterios diagndsticos son ecograficos. La
resonancia magnética (RM) aporta una buena correlacion
con la ecografia, y puede mostrar hallazgos adicionales
sobre la sefial y la captacion de contraste del miocardio. Las
secuencias de eco de gradiente con inversion-recuperacion y
realce tardio (EGIR-RT) muestran la captacion anormal de
contraste por el miocardio patolégico a la vez que suprimen
la sefial del miocardio normal. Las anomalias subyacentes a
estos hallazgos por RM podrian disparar arritmias letales o
indicar deterioro funcional, y aportar un gran valor a esta
técnica a los pacientes con NCVI.

Material y métodos

Realizamos una busqueda de “no compactacion” en la base
de datos de RM cardiaca de nuestro hospital, y se obtuvieron
6 exploraciones. Un caso se excluyd del estudio al tratarse
de una cardiopatia compleja (atresia tricispide, comunica-
cion interventricular (CIV), derivacion sistemicopulmonar).
Los 5 casos restantes se diagnosticaron de NCVI ecografica-
mente y la RM cardiaca se solicitd como examen comple-
mentario. Todos los estudios se realizaron en un equipo
Intera 1,5 T (Philips Medical Systems, Best, Holanda) con una
antena flexible multielemento o una antena especifica
cardiaca, en funcion del tamano del paciente. Se realizaron
secuencias Turbo Spin Eco con sangre negra (tiempo de
repeticion [TR]/tiempo de eco [TE] 500/24ms; 19 ecos de
tren) y secuencia balanceada en estado estacionario

(balanced-fast field echo [B-FFE]) (TR: 3,4ms, TE: 1,7ms,
flip angle [FA]: 70°) en los planos axial, sagital y coronal. Las
secuencias B-FFE también se realizaron en eje corto
cardiaco, 4 camaras y 3 camaras. Otros planos adicionales
se obtuvieron cuando se consideré necesario. Las secuencias
de realce tardio poscontraste (EGIR-RT) (TR: 4,2ms, TE:
1,3ms, FA: 15°, tiempo de inversion [TI]: 200-350 ms, y
supresion grasa por inversion recuperacion espectral [SPIR
spectral inversion recovery]) se adquirieron 15min tras la
inyeccion de 0,2 mmol/kg de gadopentato de dimeglumina
(Magnevist, Schering, Berlin, Alemania). En ninglin paciente
existia sospecha clinica de insuficiencia renal. No existieron
complicaciones tras la realizacion de la exploracion. Para
obtener una anulacion correcta de la sefal del miocardio
normal, el Tl adecuado se determind mediante una
secuencia de prueba del Tl (técnica Look-Locker).

En los pacientes con trabeculacion anormal de la pared
ventricular izquierda, la NCVI se diagnosticé cuando el
cociente entre el miocardio no compactado y el miocardio
compactado fue mayor de 2. Se utilizo la nomenclatura
estandarizada para la segmentacion miocardica por imagen
topografica cardiaca®. La fraccion de eyeccion del ventriculo
izquierdo se calculdé mediante método de Simpson en todos
los casos. El realce tardio se evalué como “presente” o
‘“ausente”.

Resultados

Se incluyd en el estudio a 5 pacientes de edades
comprendidas entre un mes y 5 anos (media de 29,4 meses
[2 varones y 3 mujeres]). El diagnostico por RM coincidié con
el diagnodstico ecografico. Todos los pacientes mostraban
trabeculaciones prominentes y recesos intertrabeculares
profundos en la pared ventricular izquierda. Los hallazgos
morfologicos y funcionales se resumen en la tabla 1.

Tanto las secuencias con sangre negra como B-FFE
mostraron en las areas de NCVI una pared ventricular
izquierda con trabeculaciones profundas (Fig. 1). La funcion
cardiaca fue anormal en 3 pacientes, con una fraccion de
eyeccion comprendida entre el 18 y el 53% (media del 39%).
El caso n.° 3 (Fig. 2) mostré una marcada alteracion
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Descripcion de casos

Tabla 1

Realce
tardio

Anomalias asociadas

Segmento Ratio Fraccion de

Sexo Datos clinicos

Edad,

Paciente

eyeccion, %

meses

Sospecha de miocardiopatia

dilatada

No

Insuficiencia mitral moderada

41

3

10, 11, 12, 15, 16 y 17

40 M

Caso 1

Insuficiencia cardiaca

No

Insuficiencia mitral moderada y
estenosis subvalvular mitral

50

2,6

1-17

Soplo sistolico. CIV muscular

restrictiva

V'

Caso 2

NCVI incidental en
ecocardiografia

No

Insuficiencia mitral moderada

18

2

,5,6,7,10, 11,12, 13,

15, 16 y 17

1,

Estancamiento ponderal
NCVI incidental en
ecocardiografia

37 v

Caso 3

Insuficiencia cardiaca

No

53

2,83

9-17

M

60

Caso 4

Diagnéstico prenatal de
miocardiopatia dilatada
Coartacion aortica.

cardiaca

Coartacion aortica con valvula aortica

bicuspide

No

35

10, 11, 12, 13, 15, 16 y 17 3,1

Insuficiencia

\%

Caso 5

CIV: comunicacion interventricular; M: mujer; NCVI: no compactacion del ventriculo izquierdo; V: vardn.

funcional con afectacion grave y dilatacion de la pared
lateral del ventriculo izquierdo (VI). Un paciente mostrd
insuficiencia mitral leve, uno insuficiencia mitral moderada
y otro insuficiencia y estenosis mitral moderadas. Un
paciente tenia, ademas, coartacion adrtica con valvula
aortica bicUspide. Los segmentos 10, 11, 12, 15, 16 y 17 (el
apex, los apicales inferior y posterior y medios inferior e
inferolateral) se encontraban afectados en todos los
pacientes. La afectacion difusa se aprecié en un paciente
y la afectacion septal se aprecié solo en 2 pacientes
(incluyendo el paciente con afectacion difusa). No se
detecto realce tardio en ningun caso.

Discusion

Descrita por primera vez por Chin et al', la NCVI es una
cardiopatia congénita rara. La caracteristica anatomica de
esta enfermedad del miocardio consiste en profundas
trabeculaciones en la pared del ventriculo izquierdo que
comunican con la cavidad ventricular. Se encuentra entre las
“miocardiopatias no clasificadas” en la Clasificacion Inter-
nacional de Enfermedades de la Organizacion Mundial de la
Salud. Otros términos, como ‘“miocardiopatia espongifor-
me” o “hipertrabeculacion del ventriculo izquierdo”, han
caido en desuso®*. Recientemente se ha incluido como
cardiomiopatia genética en la clasificacion de la American
Heart Association®.

La trabeculacion prominente es un hallazgo normal en el
ventriculo derecho. Se piensa que la NCVI representa una
detencion en la morfogénesis endomiocardica, que normal-
mente ocurre entre las semanas 5 y 8 de vida fetal, y que
consiste en una compactacion gradual del miocardio y el
desarrollo de los capilares y la circulacion coronaria a partir
de los espacios trabeculares®. La NCVI afecta generalmente
al ventriculo izquierdo, pero su afectacion se puede
extender a la pared ventricular derecha en el 20% de los
casos’'8. Esta entidad se describié por primera vez en la
edad pediatrica, pero se ha referido abundantemente en
adultos’. La NCVI parece tratarse de una enfermedad
heterogénea genéticamente'®"". Existe una variante fami-
liar de la enfermedad asociada a anomalias craneofaciales y
a sindrome de Wolf-Parkinson-White'2.

La presentacion clinica es similar a otras miocardiopatias,
e incluye disfuncion ventricular izquierda sistolica y diasto-
lica, embolias arteriales y taquiarritmias”'>. Se ha descrito
en algunos pacientes un curso clinico ondulante con
deterioros y mejorias transitorias. La disfuncion ventricular
izquierda se produce a los 10 anos del diagnostico en el 90%
de los pacientes, y se ha descrito una mortalidad de hasta el
80% a los 6 aftos" 71, La NCVI frecuentemente se infradiag-
nostica o se etiqueta de miocardiopatia hipertréfica o
dilatada equivocadamente, y probablemente sea una
enfermedad mas comin de lo que se cree hasta ahora®.

Los criterios diagnosticos son esencialmente ecocardio-
graficos'. Jenni et al'* definen 4 criterios diagndsticos:
1) ausencia de cardiopatia coexistente; 2) multiples
trabeculaciones y recesos intertrabeculares profundos; 3)
comunicacion entre los recesos y la cavidad ventricular
demostrada mediante estudio Doppler, y 4) cociente entre el
grosor de la capa no compactada y la capa compactada
mayor de 2 en sistole. Pignatelli et al® indican un cociente
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Figura 1

Caso n.° 4. Nifa de 5 afos con afectacion apical, basal y lateral (flechas). A) Secuencia balanceada en estado estacionario

(balanced-fast field echo [B-FFE]) en plano 4 camaras. B) Secuencia B-FFE en plano 3 camaras. C) Secuencias de eco de gradiente con
inversion-recuperacion y realce tardio en el eje corto. Se aprecia el contraste intraventricular, pero no se demuestra realce

miocardico.

Figura 2 Caso n.° 3. Niflo de 37 meses con afectacion apical, basal y lateral. A) La secuencia Turbo Spin Eco en el plano sagital. B)
Eco de gradiente con inversion-recuperacion y realce tardio muestran afectacion grave con recesos profundos en la cara lateral
(flechas) con dilatacion cardiaca, pero sin evidencia de realce tardio.

de 1,4 para la edad pediatrica, y no incluye la ausencia de
cardiopatia existente como requisito. Nuestros 5 pacientes
mostraron un cociente mayor de 2. Un paciente con
cardiopatia congénita compleja se excluyé debido a la
dificultad de interpretacion de los hallazgos, pero si
incluimos en el estudio un paciente con coartacion aortica.

Las localizaciones mas frecuentemente descritas son el
apex y las regiones medioventriculares, al igual que en
nuestra serie, pero la NCVI también se ha descrito en ambos
ventriculos y el septo interventricular.

La RM es una técnica diagndstica complementaria que
aporta buena correlacion con los hallazgos ecograficos'. La
exactitud en los calculos de funcion cardiaca asi como una
mejor valoracion de determinados segmentos cardiacos
hacen de la RM una herramienta Gtil en el tratamiento
diagnostico de esta enfermedad. El cociente mayor de 2
entre la capa no compactada y la capa compactada se ha
publicado utilizando la RM'®'”, La tomografia computari-
zada se ha empleado también en la edad pediatrica'®, pero

las radiaciones ionizantes, el menor rendimiento en el
estudio funcional y la menor capacidad de caracterizacion
tisular del miocardio y de deteccién de fibrosis hacen que
esta técnica sea menos recomendable en el estudio de la
miocardiopatia no compactada. La valoracion de la fibrosis
subendocardica mediante realce tardio de contraste en RMy
su correlacion con anatomia patologica se han descrito en
poblacién adulta'®2". Dodd et al?° encontraron realce tardio
en segmentos que no cumplian criterios de NCVI, hallazgos
que podrian indicar una subestimacion de la enfermedad,
mediante el empleo s6lo de criterios morfoldgicos. En un
estudio reciente, Calvillo et al?? solo visualizaron realce
tardio en uno de sus pacientes, que ademas mostraba
enfermedad coronaria difusa en el cateterismo cardiaco.
Junga et al® encontraron correlacion entre la hipoperfusion
en la tomografia por emision de positrones y las areas no
compactadas en imagen por RM en ninos de 10 a 15 anfos,
pero en su estudio no se realizaron secuencias de realce
tardio por RM. Hasta donde conocen los autores, solo hay un
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caso publicado de realce tardio en la edad pediatrica, y
muestra extensa captacion subendocardica de los segmentos
hipertrabeculados en un nifio de 12 afios?*. En nuestra serie
no encontramos realce significativo en ninguno de los casos.
El paciente de mayor edad fue una nina de 5 afos.

Estos datos podrian indicar que el realce tardio y la
fibrosis subendocardica representan secuelas evolutivas de
la disfuncion y la perfusion alterada secundarias a la no
compactacion, que ain no se han manifestado en nifos de
corta edad.

Este estudio presenta varias limitaciones. Al ser una
enfermedad rara, se trata de una serie corta (5 pacientes), y
es un estudio retrospectivo. No disponemos de correlacion
radiopatologica. Ademas, las secuencias de realce tardio
presentan limitaciones en los nifios pequefos por el pequefo
tamano del corazdn y la falta de colaboracion (movimientos
voluntarios, apnea, etc.). El momento optimo para la
realizacion de las secuencias de realce tardio es controver-
tido, y parece que entre 5 y 30min tras la inyeccion no
cambia significativamente. Nosotros esperamos 15 min para
evitar una excesiva concentracion en la cavidad ventricular.
No obstante, para mayor profundizacion en este tema
referimos a los lectores a otras publicaciones?®. Creemos
que para confirmar la ausencia o la presencia de realce
tardio y fibrosis en lactantes y nifios pequefos con NCVI, son
imprescindibles mayores series con correlacion radiopatolo-
gica. Nuevos estudios en la poblacion pediatrica son
necesarios para establecer el papel exacto del realce tardio
en la NCVI.
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