-

View metadata, citation and similar papers at core.ac.uk brought to you byf: CORE

provided by Elsevier - Publisher Connector

230

CARDIOLOGIA DEL ADULTO — PRESENTACION DE CASOS O

Una causa poco frecuente de hipertrabeculacién exclusiva del

ventriculo derecho: ventriculo derecho no compacto
An unusual cause of right ventricular hypertrabeculation exclusive of the right
ventricle: non compaction of right ventricle

Juan C. Diaz, MD."; Mauricio Duque, MD.(2; Julidn M. Aristizébal, MD.1"); Jorge E. Velasquez, MD."; Laura Duque, MD.";
Jorge E. Marin, MD.®); Eduardo Medina, MD.®; Ana G. Ménera, MD.®; William Uribe, MD.®

Medellin, Colombia.

La cardiopatia por falta de compactacion ventricular es una entidad infrecuente, que generalmente
compromete el ventriculo izquierdo ocasionando falla cardiaca, arritmias ventriculares, embolismo pe-
riférico y muerte subita. Hasta el momento, se han descrito muy pocos casos de ventriculo derecho no
compacto, por lo cual no hay criterios diagndsticos establecidos y se desconoce como es la evolucion
clinica y la respuesta al tratamiento de este grupo de pacientes. Se describe el caso de un paciente
con hipertrabeculacion marcada del ventriculo derecho en quien se descarté un origen estructural de la
misma, haciéndose diagnoéstico de ventriculo derecho no compacto.

PALABRAS CLAVE: cardiopatias congénitas del adulto, insuficiencia cardiaca, resonancia magnética
nuclear, ventriculos.

Non compaction cardiomyopathy is a rare entity which usually involves the left ventricle causing heart
failure, ventricular arrhythmias, peripheral embolism and sudden death. So far, very few cases of right
ventricular non compaction have been described, for which no established diagnostic criteria exist and
the clinical course as well as the response to treatment of these patients remain unknown. We describe
the case of a patient with marked right ventricular hypertrabeculation in whom a structural origin of it was
discarded, whereby the diagnosis of right ventricular non-compactation was made.
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Introduccion compromiso aislado del ventriculo izquierdo; mucho
menos comin es el compromiso biventricular. En los
ltimos afos, se han publicado tres casos en los cuales
Unicamente existe compromiso del ventriculo derecho, de
ahi que haya pocainformacién acerca de esta condicién.

La cardiopatia por falta de compactacién ventricular
fue descrita inicialmente en 1984 por Engberding y cola-
boradores (1) y desde entonces ha sido reconocida como
una causa poco frecuente pero clara de falla cardiaca
izquierda, arritmias ventriculares, embolismos sistémicos
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En la evaluacién inicial se encontrd paciente con he-
modindmica estable y, como Unico hallazgo al examen
fisico, un punto de maximo impulso desplazado hacia
la derecha. El ecocardiograma transtordcico mostrd
como Unico hallazgo anormal un ventriculo derecho
marcadamente hipertréfico, con aumento de las tra-
beculaciones sin evidencia de hipertensién pulmonar
y con funcién sistélica normal (Figura 1). Con el fin de
caracterizar mejor el ventriculo derecho, se realizé una
resonancia magnética con resonadorde 1,5 T en la que
se observé una hipertrabeculacién de la pared libre del
ventriculo derecho desde el dpex hasta la base (Figura 2),
con un espesor de 15 mm de la porcién no compacta y
de 3 mm de la porcién compacta (relacién de 5 entre
la porcién no compacta y la compacta; figura 3), sin

Figura 1. Imagen de ecocardiografia transtordcica, proyeccién de cuatro
cédmaras, en la cual se observa la marcada trabeculacién del ventriculo
derecho (flechas blancas). Imagen obtenida en el servicio de ecocardio-
grafia del Hospital General de Medellin.

Figura 2. Imagen de resonancia magnética en eje corto (izquierda) y cuatro cdmaras (de-
recha) en la que se observa la marcada hipertrabeculacién del ventriculo derecho (flechas

blancas).
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compromiso de la funcién de dicho ventriculo; no se
observé hipertrabeculacién del ventriculo izquierdo.
El cateterismo derecho confirmé la ausencia de hiper-
tensién pulmonar (presién pulmonar media 21 mm Hg)
y la biopsia del ventriculo derecho no mostré infiltracién
de la pared. Los potenciales tardios demostraron una
clara positividad de los tres pardmetros (Figura 4). Se
inicié manejo para falla, con una leve mejoria en la
sinftomatologia del paciente.
Discusion

La cardiopatia por falta de compactacién ventricular
es una entidad rara, ocasionada por una alteracion
durante el desarrollo embrionario. Consiste en una inte-
rrupcion de la obliteracion de los espacios trabeculares,
proceso que normalmente se lleva a cabo entre la 5%y
8% semana de gestacién y avanza desde el dpex hacia
la base. En la mayoria de los casos descritos hay com-
promiso del ventriculo izquierdo, siendo menos frecuente
el compromiso biventricular. Sélo se han descrito tres
casos de compromiso aislado del ventriculo derecho,
todos ellos en los Gltimos tres afios (2-4). Este pequefio
numero de casos ha dificultado el establecimiento de
criterios diagndsticos, por lo que en todos los casos se
han extrapolado los criterios utilizados para el diagnés-
tico de ventriculo izquierdo no compacto. Entre dichos
criterios, probablemente el mds Gtil es una relacién entre
el espesor del segmento no compacto contra el espesor
del segmento compacto mayor a 2,5; sin embargo, en
todos los casos descritos de ventriculo derecho no com-
pacto esta relacién fue mayor a 3. Es posible que esta
diferencia se explique por las caracteristicas estructura-
les propias del ventriculo derecho, en el cual son més
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Figura 3. Relacién entre la porcién no compacta
(en blanco) y la porcién compacta (en gris) de

la pared del ventriculo derecho. En este caso, la
relacién fue de 5.
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Figura 4. Evaluacién gréfica de los potenciales tardios.

marcadas las trabeculaciones. Esta diferencia, sumada
a la dificultad técnica que presupone la evaluacion del
ventriculo derecho mediante ecocardiografia, hace que
la resonancia magnética pueda llegar a desempefiar un
rol preponderante, lo cual no fue contemplado en los
criterios diagnésticos de ventriculo izquierdo no compacto
originales. Esta ausencia de criterios diagnésticos para
el compromiso del ventriculo derecho ha llevado a que
algunos casos de hipertrabeculacién asociados a otras
anomalias cardiacas congénitas e incluso hipertension
pulmonar, sean catalogados como ventriculo derecho no
compacto (6). En estos casos, las alteraciones hemodind-
micas asociadas explicarian dicha hipertrabeculacién, por
lo que consideramos que su mecanismo fisiopatolégico
es distinto y por ende debe evitarse el uso del término
ventriculo derecho no compacto.

En el caso de referencia se descartaron otras causas
de compromiso del ventriculo derecho (hipertension
pulmonar, alteraciones valvulares, enfermedades infil-
trativas), lo que sumado a las caracteristicas de la pared
(particularmente la relacién entre la porcién compacta
versus la porcién no compacta) hace el diagnéstico de
ventriculo derecho no compacto. Llama la atencién el
antecedente familiar de muerte stbita en varias mujeres,
quienes segun datos obtenidos en el interrogatorio pre-
sentaron disnea severa, cianosis y edemas periféricos en
los meses previos a su fallecimiento. Estos datos, aunados
a la presencia de hipertension arterial pulmonar en la
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madre, plantean la posibilidad de un trasfondo genético
comUn a las dos entidades que debe ser investigado
posteriormente.

AUn no hay datos que permitan definir el manejo
6ptimo de este grupo de pacientes ni su prondstico a
mediano y largo plazo. En la variante izquierda, los pa-
cientes presentan sintomas de falla cardiaca, arritmias
ventriculares y embolismo. Sin embargo, en los casos
descritos de ventriculo derecho no compacto priman
los sinfomas de falla cardiaca derecha, sin haberse
documentado arritmias ventriculares en ninguno de los
cuatro casos (incluyendo el actual). La descripcién de
estos casos aislados permitird dilucidar mejor la historia
natural de esta enfermedad, ayudar a definir criterios
diagnésticos y favorecer la busqueda de dicha patologia
en pacientes con cuadros clinicos sugestivos.

Conclusién

Sibien es una entidad recientemente descrita, la varie-
dad de la cardiomiopatia porno compactacion que afecta
solamente el ventriculo derecho (ventriculo derecho no
compacto) es una entidad que debe ser planteada como
causa de disfuncién del ventriculo derecho. Proponemos
una relacién mayor a 3 entre la porcién no compacta de
la pared ventriculary la porcién compacta como criterio
diagndstico. Casos como este ayudardn a obtener una
mayor comprensién de la enfermedad a fin de tratar de
establecer, mediante el seguimiento de los pacientes, la
evolucién natural de esta enfermedad, su respuesta al
tratamiento y el pronéstico de este grupo de pacientes.
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