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Resumen
Objetivo: describir el comportamiento clinico y las caracteristi-
cas ecocardiograficas en no compactacion ventricular asocia-
da con cardiopatia congénita compleja.

Métodos: se estudiaron mediante historia clinica y ecocardiogra-
ma seis pacientes con cardiopatia congénita compleja. Se utili-
zaron los criterios de Jenni para la evaluacion ecocardiografica
de la no compactacion ventricular.

Resultados: en todos los pacientes se encontraron trabeculaciones
prominentes y recesos profundos en la pared ventricular con pe-
netracion del color dentro de éstos. Relacion pared no compactada/
pared compactada de 2.5 + 0.19. Las cardiopatias congénitas aso-
ciadas fueron anomalia de Ulh, ausencia de conexion atrioventri-
cular derecha, ventriculo Unico, valvula mitral hendida, transposicion
de grandes arterias y doble entrada a ventriculo izquierdo.

Conclusiones: las manifestaciones clinicas de los pacientes se
presentaron desde la infancia y estuvieron relacionadas princi-
palmente con la cardiopatia congénita de base. La ecocardio-
grafia es un método diagnéstico que permite determinar con
precision las caracteristicas de la no compactacién ventricular.
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Introduccion

La no compactacion ventricular es una miocardiopatia ge-
nétical? que se caracteriza por una detencion en la morfo-
génesis endomiocardica, razén por la cual el miocardio
permanece con trabeculaciones gruesas y recesos intertra-
beculares profundos.®® La no compactacion del ventriculo
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Summary

Objective: to describe the clinical behavior and the echocardiographic
features of six patients with ventricular non-compaction associated
to complex congenital heart disease.

Methods: a complete clinical history and the echocardiographic
study were performed in six patients with complex congenital
heart disease. Jenni’s criteria for the echocardiograph assess-
ment of ventricular non compaction were used.

Results: in all cases prominent trabeculae and deep intertrabecular
recesses in the ventricular wall filled by direct blood flow from the
ventricular chamber were visualized by color Doppler imaging.
The ratio of none compacted to compacted layer was of 2.5 +
0.19. The associated congenital heart diseases were: Ulh" s
anomaly, the absence of right atrioventricular connection, single
ventricle, cleft of mitral valve, transposition of the great arteries,
double inlet in left ventricle.

Conclusions: the clinical manifestations were presented in the
childhood and they were associated with congenital heart de-
fect. The echocardiography is a diagnostic method which allows
the assessment of the ventricular non compaction.
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izquierdo es la més frecuente, pero también ha sido descrita
en el ventriculo derecho o0 en ambos ventriculos, aunque con
menor frecuencia.’® La asociacion con cardiopatias congé-
nitas simples es frecuente, en algunos estudios ha sido des-
crita hasta en 40 % de los casos.”*** Sin embargo, hay pocos
informes en los cuales la no compactacion ventricular se ha
asociado con cardiopatia congénita compleja. La prevalen-
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cia de la miocardiopatia no compactada es baja, de aproxi-
madamente 0.87 por cada 100 000.412 y en la serie registra-
da por nuestra institucion fue de cuatro por cada 10 000 en
un periodo de cinco afios.?

El diagndstico de la no compactacion ventricular se esta-
blece por ecocardiograma.>® Jenni y colaboradores® describie-
ron los criterios diagndsticos para esta entidad. La resonancia
magnética es otro método que evalla con precision las carac-
teristicas de esta patologia.'?

El objetivo de esta investigacion fue describir el compor-
tamiento clinicoy las caracteristicas ecocardiogréaficas de una
serie de seis pacientes con no compactacion ventricular aso-
ciada con cardiopatia congénita compleja.

Métodos

Se estudiaron mediante historia clinica (sintomas clinicos) y
ecocardiograma, seis pacientes con no compactacion ventri-
cular asociada con cardiopatia congénita compleja. Los estu-
dios ecocardiograficos se realizaron con un equipo Phillips
Sonos 5500. Utilizamos el método secuencial segmentario para
la caracterizacion morfolégica de las cardiopatias congénitas?®
y los criterios de Jenni y colaboradores para la no compactacion
ventricular,® los cuales se mencionan a continuacion:

1. Relacion pared no compactada/pared compactada de 2
en telesistole.

Cuadro | Caracteristicas de los pacientes estudiados
Paciente Edad Sexo No compactacion Cardiopatia congénita Cirugia NYHA
1 27 Masculino Ventriculo izquierdo Anomalia de Uhl - 1l
2 27 Masculino Ventriculo izquierdo Atresia tricuspidea y atresia pulmonar
Fistula de Blalock Taussig - 1]
3 21 Masculino Ventriculo Unico Ventriculo Gnico y conexion
anémala total de venas pulmonares - 1l
4 30 Masculino Ventriculo izquierdo Hendidura de véalvula mitral - 1l
5 3 Masculino Biventricular Transposicion completa Bandaje
de grandes arterias Pulmonar 1]
6 19 Masculino Ventriculo izquierdo Doble entrada a ventriculo izquierdo,

NYHA = New York Heart Association

Transposicion de grandes arterias - 1]

Figura 1] a) Ecocardiograma transesofagico con sonda multiplanar que muestra una comunicacion interatrial tipo ostium
secundum. b) eje corto de grandes vasos, contorno irregular del ventriculo derecho (cabezas de flecha). c) Imagen
transtoracica en plano apical de cuatro camaras que muestra trabeculaciones prominentes en la pared lateral y
apical (flechas) del ventriculo izquierdo y en laimagen transgastrica a 40° se observa no compactacion en la pared
anteroapical (flechas). Al = auricula izquierda, CIA = comunicacion interatrial, AD = auricula derecha,
Ao = aorta, VD = ventriculo derecho, AP = arteria pulmonar, VI = ventriculo izquierdo
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Figura 2] a) Imagen apical de cuatro cdmaras que muestra al ventriculo izquierdo con abundantes trabéculas y recesos pro-
fundos. Se observa ausencia de conexién atrioventricular derecha. b) El color penetra en los recesos intertrabecu-
lares. c) La aorta emerge del ventriculo izquierdo. VI = ventriculo izquierdo, VD = ventriculo derecho, AD = auricula
derecha, Al = auricula izquierda, Ao = aorta, Ol = orejuela izquierda

2. Laapariencia caracteristica de numerosas y prominentes
trabeculaciones y recesos intertrabeculares profundos en
uno o mas segmentos de la pared ventricular.

3. Espacios intertrabeculares que se llenan directamente de
la cavidad ventricular, los cuales se pueden visualizar con
ecocardiograma Doppler color.

Resultados

Seis pacientes del sexo masculino con edad promedio de 21.2 +
9.8 afios. Cinco pacientes en edad adulta y un paciente de tres
afios (cuadro ).

En todos se encontraron trabeculaciones prominentes y los
recesos en la pared ventricular estaban perfundidos, como puede
observarse a través del estudio por Doppler color. La relacion
promedio de la pared no compactada/pared compactada fue de
2.5+ 0.19 y estas mediciones se obtuvieron en telesistole.

Caso 1l

Hombre de 27 afios de edad con cianosis y disnea de medianos
esfuerzos. El estudio Holter de 24 horas no demostro arritmias.
El ecocardiograma demostrd situs solitus atrial, concordancia
atrioventricular y ventriculoarterial, defecto septal interatrial
ostium secundum (figura 1a), adelgazamiento y contorno irre-
gular de las paredes del ventriculo derecho (figura 1b) y ventri-
culoizquierdo dilatado con trabéculas y recesos intertrabeculares
prominentes (figura 1c) y funcion sistolica deprimida. Se hizo el
diagndstico de anomalia de Uhl y comunicacion interatrial.

Caso 2
Hombre de 27 afios de edad que presentd cianosis neonatal y

fatiga a los tres meses. Se realiz6 fistula de Blalock Taussig y al
momento de este informe se encontraba en clase funcional I1.
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El ecocardiograma mostro situs solitus atrial, comunica-
cién interatrial ostium secundum, ausencia de conexion
atrioventricular derecha con ventriculo derecho hipertréfico
e hipoplasico y atresia pulmonar (figuras 2a, 2b, 2c). El ven-
triculo izquierdo dilatado con trabeculaciones profundas.

Caso 3

Hombre de 21 afios de edad con cianosis temprana e hipocratismo
digital, actualmente en clase funcional Il. El ecocardiograma
mostré levoisomerismo, atrio comun, doble entrada a través de
una valvula atrioventricular comdn a un ventriculo dnico (figura
3), el cual estaba dilatado y con abundantes trabéculas y recesos
intertrabeculares, doble salida de ventriculo Unico con estenosis
pulmonar supravalvular severa (73 mm Hg) por bandaje pulmo-
nar (figura 4), conexion andémala total de venas pulmonares a
vena vertical y arco adrtico derecho.

Figura 3| Ecocardiogramatranstéracico bidimensional y con
Doppler color en el plano apical, que muestra una
auricula comin con doble entrada a través de una
valvula auriculoventricular comdn a un ventriculo
Gnico. Se observa insuficiencia de la valvula
auriculoventricular comun de grado ligero.
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Figura 4

a) Ecocardiograma transtoracico en el eje corto
paraesternal de grandes vasos, que muestra un
atrio comun con doble entrada a través de una val-
vula atrioventricular comdn a un ventriculo Gnico
con abundantes trabéculas y recesos intertrabe-
culares (cabezas de flecha) y la emergencia de la
aorta. b) Plano apical con angulacion posterior que
muestra el ventriculo Unico con trabeculaciones
(cabezas de flecha) y la emergencia de la arteria pul-
monar con bandaje pulmonar (flecha). AC= auricula
comun, VU = ventriculo Gnico, Ao = aorta, AP = arte-
ria pulmonar, ri =rama izquierda, rd = ramaderecha

Caso 4

Hombre de 30 afios de edad con historia de disnea de medianos
esfuerzos. El ecocardiograma demostro situs solitus atrial, con-
cordanciaatrioventricular y ventriculoarterial, valvula mitral con
valva anterior hendida e insuficiencia mitral severa. Dilatacion
de cavidades izquierdas con trabeculaciones profundas en las
porciones medias y apicales del ventriculo izquierdo (figura5) y
funcion sistolica normal con fraccién de expulsion del ventricu-
lo izquierdo de 62 %. Al momento de este informe, el paciente
estaba en clase funcional Iy en espera de cirugia.

Caso 5

Nifio de tres afios con cianosis neonatal. El ecocardiograma de-
mostro situs solitus atrial, transposicion de grandes arterias con

dos comunicaciones interventriculares: una en la porcion de en-
trada con extension trabecular y la otra de tipo muscular e hipo-
plasia de arco adrtico y no compactacion biventricular. Al afio de
edad se realizo correccion quirdrgica del arco aértico, ligadura y
seccion del conducto arterioso y bandaje de la arteria pulmonar.
Al momento de este informe se encontraba en clase funcional 1.

Caso 6

Hombre de 19 afios con cianosis y disnea de medianos esfuer-
zos. El ecocardiograma demostr6 doble entrada a ventriculo
izquierdo a través de dos valvulas auriculoventriculares. El ven-
triculo izquierdo estaba dilatado, posterior derecho y con abun-
dantes trabeculaciones y recesos profundos en las porciones
medias y apicales (figuras 6a, 6b, 6¢). Se observo una camara
ventricular derecha pequefia, en posicion anterior izquierda,
sin porcion de entrada, de la cual emergia la aorta. La arteria
pulmonar dilatada por hipertension arterial pulmonar severa
(95 mm Hg) emergia del ventriculo izquierdo (figura 6d). Se
identifico conducto arterioso persistente, hipoplasia del arco
adrtico y coartacion adrtica (figura 6e y cuadro I1). Al momen-
to de este informe estaba en clase funcional 11 y sin posibilidad
de manejo quirtrgico por diagndstico tardio.

Discusioén

Las manifestaciones clinicas de la no compactacion ventricu-
lar se pueden presentar desde la infancia o en la vida adulta y
estan dadas principalmente por disfuncion sistélica, arritmias
y embolias.®!* En nuestra serie todos los pacientes se encon-
traron en clase funcional 11'y 50 % de ellos mostré disfuncion
sistolica del ventriculo izquierdo, con una fraccion de expul-
sion menor a 50 %. Se han descrito casos asociados con cardio-
patias congénitas simples,”* pero muy raros en asociacion
con cardiopatias congénitas complejas.

Esta es la primera revision de una serie de pacientes con no
compactacion ventricular asociada con cardiopatia congénita
compleja, en la cual se encontré compromiso del ventriculo iz-

Figura 5 |a) Ecocardiograma apical de cuatro camaras por Doppler color, que muestra insuficiencia mitral severa.
b) La flecha sefiala la hendidura de la valva anterior. ¢) Trabeculaciones prominentes en las porciones medias y
apicales del ventriculo izquierdo. VD = ventriculo derecho, VI = ventriculo izquierdo
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Figura 6| a) Imagen apical de cuatro camaras
que muestra doble entrada al ventri-
culo izquierdo. b y c) Trabeculacio-
nes prominentes en las porciones
medias y apicales con penetracion
del color dentro de los recesos in-
tertrabeculares. d) Existe inversion
ventricular. La arteria pulmonar di-
latada emerge del ventriculo iz-
quierdo. e) Hipoplasia del arco aor-
tico. VI = ventriculo izquierdo, AD =
auricula derecha, Al = auricula iz-
quierda, VI=ventriculo izquierdo, VD
= ventriculo derecho, AD = auricula
derecha, AP = arteria pulmonar, ri =
rama izquierda, rd = rama derecha,
Ao = aorta

Cuadro Il | Datos ecocardiograficos
Pacientes
Datos 1 2 3 4 5 6
Situs Solitus Solitus Isomerismo Solitus Solitus Solitus
Situs izquierdo
Conexion Concordante Ausencia Doble entrada Concordante Concordante Doble entrada
atrioventricular de conexién a ventriculo Unico a ventriculo
AV derecha izquierdo
Conexion Concordante Atresia Doble salida Concordante Discordante Discordante
ventriculoarterial pulmonar de ventriculo Unico
CIA + + + - + -
CIv - - - - + +
CoAo - - - - Hipoplasia Hipoplasia
del arco del arco
FEVI 42 % 45 % 40 % 62 % 50 % 55 %
NC:C 2.5 2.6 2.3 2.3 2.5 2.8

CIA = comunicacion interatrial, CIV = comunicacién interventricular, CoAo = coartacion de aorta, FEVI = fraccion de expulsion del ventriculo izquierdo
NC:C = relacién pared no compactada/pared compactada, AV = auriculoventricular
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quierdo en cuatro casos, en uno biventricular y en el otro del
ventriculo Unico. En estos pacientes el diagnéstico de no
compactacion ventricular derecha es dificil de determinar, ya
que el ventriculo derecho normalmente presenta trabeculaciones
gruesas y es méas dificil en presencia de un ventriculo dnico, que
al soportar las circulaciones sistémica y pulmonar tiende a
hipertrofiarse. El analisis ecocardiografico nos permitié definir
la no compactacion ventricular, por la apariencia de entramado,
el cual difiere de la caracteristica hipertrofia ventricular obser-
vada en sobrecarga de presion o volumen al tener fisiologia
univentricular. En la hipertrofia hay engrosamiento del miocardio
y trabeculaciones difusas, y la relacién pared no compactada/
compactada es menor a dos.

Las trabeculaciones prominentes y la hipocinesia de las pa-
redes del ventriculo derecho acompafiadas de la no compactacion
ventricular izquierda permiten sospechar la afeccién ventricular
derecha.*® En la serie de Ritter, “la afeccion biventricular fue de
41 %y en la de Espinola,® de 38 %.

Laasociacion de lano compactacion ventricular con cardio-
patias congénitas complejas se diagnostica cada vez con ma-
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