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Miocardio no Compactado, Enfermedad de Chagas y Disfuncion -

Caso Clinico

Ronaldo Peixoto de Mello, Cilberto Szarf, Edson Nakano, Cristiano Dietrich, Claudio Cirenza, Angelo A.V. de Paola
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Relatamos la asociacion entre la cardiopatia asociada al
miocardio no compactado del ventriculo izquierdo (MNCVI)
con la cardiopatia chagasica crénica (CCC) en paciente con
clinica de insuficiencia cardiaca, accidente vascular cerebral
isquémico y arritmia cardfaca. Las imagenes tipicas de MNCVI
y CCC fueron documentadas por resonancia magnética
cardiaca (RMC).

Introduccion

La persistencia del miocardio no compactado del ventriculo
izquierdo (MNCVI) y la la cardiopatia chagasica cronica (CCC)
son causas descriptas de disfuncion ventricular. EIl MNCVEI
es caracterizado por la manutencién de trabeculaciones,
recesos intertrabeculares profundos asociados a la presencia
de fibrosis predominantemente endocardica'?. Por otro lado,
la CCC estd relacionada a la larga evolucion de la enfermedad,
disfuncién ventricular y fibrosis en varios niveles de evolucién
(endocardicas, mesocérdicas, epicardicas o transmurales)
en regi6n basal o en punta del ventriculo izquierdo (VI)*.
Relatamos a seguir la asociacién entre esas dos causas de
cardiopatia en paciente con disfuncién ventricular.

Relato do caso

AJF, 65 anos, masculino, blanco, admitido con quejas de
palpitaciones, edema en miembros inferiores, intolerancia a
ejercicios y disnea progresiva en los Gltimos 6 meses. Refiri6
accidente vascular isquémico encefalico agudo confirmado
por tomografia computarizada. No referié historia familiar de
enfermedad cardiovascular. Infeccién previa por Enfermedad
de Chagas (EC) fue confirmada por serologia. El examen
fisico mostr6 presién arterial de 100/60 mmHg, pulso
irregular de 70 bpm, y soplo de regurgitacién mitral clase
[/VI. El electrocardiograma mostré flutter atrial tipico, con
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frecuencia ventricular controlada, duracion normal de QRS,
sin hipertrofia ventricular. Radiografia de térax evidenci6
area cardiaca aumentada. Para evaluar la extensién de la
disfuncién ventricular, la presencia de fibrosis miocardica
y trombos murales causada por la CCC una resonancia
magnética cardiaca (RMC) fue realizada. Imagen dindmica
(cine) utilizando la secuencia steady state free precession
(SSFP) evidenci6 acinesia localizada en la region apical del
VI. La fraccién de eyeccién fue estimada en 40%. Imagen
de realce tardio transmural apical y trabeculaciones visibles
a una relacién 6:1 del espesor del miocardio normal en
diastole predominantemente en la pared lateral compatibles
con los diagnésticos de CCC y MNCVI fueron evidenciadas,
respectivamente (Figura 1). Un estudio electrofisiolégico para
tratamiento ablativo del flutter atrial fue realizado con éxito.
No hubo induccién de arritmias ventriculares complejas
a la estimulacion ventricular programada. El tiempo de
recuperacién del nudo sinusal fue de 4.4 segundos compatible
con disfuncién del nudo sinusal (DNS) (normal hasta 1.5 s). El
intervalo HV fue de 60 ms (35 a 55 ms). El ecocardiograma
bidimensional intracardiaco fue utilizado para orientar el
posicionamiento de los catéteres en el anillo valvar e istmo
cavotricuspideo y registr6 extensivo MNCVI en la pared lateral.
El Doppler identificé flujo en el interior de las trabeculaciones
(Figura 2). Ninguna enfermedad arterial coronaria fue
detectada durante la coronariografia, que se realiz6 para
excluir enfermedad coronaria critica pasible de reperfusién
como causa de disfuncién ventricular. Se opt6 por el implante
de marcapaso doble camara para tratamiento de la disfuncién
del nudo sinusal. Durante el seguimiento clinico hubo mejora
significativa de los sintomas de insuficiencia cardiaca.

Discusion

Este relato de caso representa la primera descripcién de
la asociacién entre MNCVI y la cardiopatia inducida por la
EC. La MNCVI fue demostrada por la presencia de miltiples
recesos trabeculares profundos en el endocardio de la cavidad
ventricular izquierda en cuanto a CCC fue caracterizada por el
diagnéstico seroldgico, por la presencia de acinesia segmentar
asociada a realce tardio transmural en apice del VI.

La MNCVI es un desorden morfogenético del endocardio
con elevada tasa de mortalidad. Ese desorden representa
una interrupcién en el proceso normal de compactacion del
miocardio durante la 52 hasta la 82 semana del desarrollo
y resulta de la persistencia de miltiples y prominentes
trabeculaciones ventriculares. Mutaciones en el gen G 4.5
(en 6% dos casos), CSX, FKBP12, Pegl, anormalidades
musculares y mitocondriales ya estuvieron implicadas®.
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Fig. 1- Resonancia magnética cardiaca presentando trabeculaciones excesivas (T) compatibles con MNCVI y fibrosis transmural apical y posterolateral basal (F) compatible
con CCC. A. Técnica del realce tardio en el plano 4 cdmaras demostrando realce tardio transmural en el &pice y en gran parte de la pared lateral del VI. Se identifica
auin realce mesocardico en el septo. B. Técnica del realce tardio en el plano 2 cdmaras demostrando realce tardio transmural en el &pice del VI. C, D e E. Técnica del
realce tardio en el eje corto del VI. Las tres imdgenes en este plano fueron obtenidas utilizando una secuencia “single shot” que, a pesar de ofrecer resolucién espacial
menor, fueron de gran utilidad para minimizar artefactos relacionados a la dificultad de sincronizacion debido a la intensa arritmia. F. Extensivas trabeculaciones en la

pared lateral del VI son observadas en esta imagen utilizando la técnica SSFP.

Fig. 2 - Imagen obtenida por ecocardiograma bidimensional del VI con ecocardiograma intracardiaco posicionado en el ventriculo derecho via acceso venoso femoral
evidenciando un area focal de MNCVI. (A) Es posible identificar mdltiples recesos intertrabeculares profundos de misculo no compactado comunicandose con la cavidad
ventricular (flecha). (B) Imagen en Doppler demuestra flujo sanguineo (flecha) a través de aquellos recesos. VI - ventriculo izquierdo.

Tipicamente, la MNCVI envuelve al VI; mientras, el
ventriculo derecho puede estar comprometido. Predominio
del genero masculino (55,6%) y ocurrencia familiar puede
ser identificada®®. La presentacion clinica es variable, desde
pacientes asintomaticos a sintomas relacionados a disfuncién
sistdlica o diastélica ventricular izquierda. Eventos embélicos,
arritmias ventriculares fatales, muerte cardiaca sabita,
defecto septal interventricular, estenosis valvular pulmonar
o hipoplasia ventricular derecha, ventriculo izquierdo
hipoplasico, Sindrome de DiCeorge, cardiopatia hipertréfica
ye hiperplasia congénita de adrenal fueron relatadas®. Arritmia
supraventricular, fibrilacién atrial y bloqueos cardiacos fueron

asociados a la enfermedad.

El ecocardiograma es el método de eleccion para el
diagnéstico de MNCVI por la facilidad de realizacién, pero,
otras técnicas como la RMC, la tomografia computarizada y
la angiografia ventricular pueden ser dtiles'*®. Los criterios
diagnésticos usados para el ecocardiograma envuelven la
presencia de trabeculaciones miiltiples asociadas a miltiples
recesos intertrabeculares profundos que se comunican con
la cavidad ventricular; y la relacién entre miocardio no
compactado/compactado > 2:1 en adultos (0 > 1.4 en la
poblacién pediatrica)®. En la RMC tal relacién debe ser >2.3
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medida durante la diastole, que puede ser utilizada en casos
de dificil obtencién de imagen por ecocardiografia’.

Esas alteraciones pueden ser encontradas aisladamente
en el VI en 78% de los pacientes, y ambos ventriculos en
22%. Mientras, la afectacion ventricular derecho aislado es
improbable. Disfuncion sistélica del VI puede ser encontrada
en 83% de los individuos, sin embargo, disfuncién diastdlica
también pode ser demostrada'®. Trombo e hipertrofia
ventricular pueden estar presentes. Trabajos recientes han
ayudado a caracterizar la distribucién de la fibrosis miocardica
en la MNCVI. Los mismos demostraron que en 10 pacientes 3
no presentaban fibrosis, en cuanto en los 7 restantes ésta era
predominante en la regién endocardica y apenas 1 paciente
present6 fibrosis transmural en la regiéon mediolateral del
ventriculo izquierdo. Ninguno de los sujetos presentd acinesia
o fibrosis transmural en apice?.

Anormalidades electrocardiograficas son prevalentes en
esta enfermedades®. El tratamiento en la MNCVI depende
basicamente de la presencia de complicaciones, de las
comorbilidades y de los sintomas asociados. La enfermedad
evoluciond a insuficiencia cardiaca, eventos embdélicos
agudos, taquicardia ventricular y muerte'”.

La CCC, por otro lado, es una enfermedad infecciosa
muy importante en el continente sudamericano y produce
alteraciones en la contractilidad, fibrosis y anormalidades de
conduccion cardiaca. El desarrollo de disfuncién ventricular,
bradiarritmias, taquicardia ventricular y muerte cardiaca
sGbita son trazos destacados de la enfermedad. En la
presentacion tipica, disfuncién ventricular sistélica aparece
después de un largo tiempo asintomética. La enfermedad
puede ser sospechada por el ECG gracias a las alteraciones
tipicas relacionadas a anormalidades de la conduccién
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infra-hissiana: bloqueo de rama derecha, bloqueo de la
division anterosuperior izquierda. La disfuncién del nudo
sinusal es una presentacién comin en esa enfermedad atin
en pacientes asintomaticos.

En ellos, las anormalidades del ECG son comunes®°.
Caracteristicamente, cuando son evaluados por la RMC por la
técnica de realce tardio, aquellos pacientes presentan fibrosis
en la regién posterobasal y en el dpice del VI°. El proceso de
fibrosis en la CCC es diferente de aquella producida por la
MNCVI.

En el presente caso, encontramos misculo no compactado
caracterizado por trabeculaciones y recesos en la pared
endocardica del VI''° e identificamos realce tardio transmural
en el apice del VI asociada a acinesia tipicos de la CCC®. La
RMC en la CCC tiene la ventaja de identificar la extension
de la hipocinesia y de la fibrosis tipicas de la enfermedad
ademas de ser un método (til en la identificacion de otras
anormalidades anatémicas como la MNCVI y la exclusién de
trombos en pacientes con ventana actstica dificil.
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