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RESUMEN

Introduccién: Aunque existe criterios para diferenciar MDNC y MDI, algunos autores
apoyan la teoria de que estos muchas veces se sobreponen, y que se puede llegar a un
sobrediagnéstico de MDNC. Existe evidencia que el indice de esfericidad medido por
RMC podria correlacionarse positivamente con los indices de trabeculaciones, es decir,
que la remodelacién del ventriculo izquierdo podria estar asociada a la formacién de las
trabéculas como estadio avanzado de la enfermedad. Sin embargo, la evidencia que

apoya esta teoria es limitada al momento.

Objetivo: Comparar los indices de de esfericidad y trabeculacién (segmentario y global)
entre pacientes con MDNC y MDI.

Metodologia: Estudio retrospectivo, observacional, transversal, comparativo. Se
incluyeron 24 pacientes con MDI y 20 con MDNC. Se compararon las caracteristicas
clinicas, demograficas, ecocardiograficas y de resonancia magnética cardiaca. Se
midieron los indices de esfericidad y de trabeculacion segmentario y global en ambas
cardiopatias.

Resultados: La edad media de los pacientes con MDNC fue de 25.7 afios, con relacion
hombre: mujer de 1:1, y baja prevalencia de factores de riesgo cardiovascular. Estos
pacientes presentaban menor disfuncion sistdlica (38 vs 29%) y diastélica, diametros
ventriculares menores (54 vs 67 mm), y menor proporcion de insuficiencia mitral y
tricuspidea. Los indices de trabeculacién segmentario fueron significativamente mayores
principalmente en los segmentos anterolateral de tercio medio y basal, y en todo el tercio
apical. Los indices de trabeculacién total fueron mayores en MDNC (2.13 vs 1.1, p=0.00).
El apex es poco util para diferenciar entre ambas cardiopatias ya que en ambas entidades
presenta indices de trabeculacion altos. Los indices de esfericidad fueron similares en

ambas cardiopatias (p=NS).

Conclusiones: Las trabeculaciones de los pacientes con MDNC son mas frecuentes en
segmentos anterior y lateral en tercios medio y basal, pero en el tercio apical se afectan
todos los segmentos. Las trabeculaciones del 4pex son poco utiles para diferenciar ambas
cardiopatias. El indice de esfericidad, aunque en ambas entidades se observa alterado,

es independiente del indice de trabeculacién global en ambas cardiopatias.



INTRODUCCION

La miocardiopatia dilatada no compacta (MDNC) es considerada una miocardiopatia
primaria, de etiologia genética, que recientemente se ha descrito. De un tiempo a la
actualidad, han aumentado los reportes de esta entidad, principalmente secundario al
desarrollo de las técnicas de imagen cardiovascular no invasiva, tanto la resonancia
magnética cardiaca como la tomografia computada. Su principal caracteristica fenotipica
es una porcién de miocardio trabecular o no compacto, desproporcionado con la porcion
compactada, que es la funcional.

El principal diagnéstico deferencial de la MDNC es la miocardiopatia dilatada idiopatica
(MDI). Esta se caracteriza por dilatacion importante de las cavidades izquierdas y
disfuncion sistélica grave. Se ha reportado predisposicion genética hasta en el 20% de los
casos. Los pacientes con MDI también presentan altos indices de miocardio trabeculado,
y este se correlaciona con el grado de remodelado ventricular, y el tiempo de evolucion.
Con el desarrollo técnico de la resonancia magnética, en la actualidad, se obtienen
imagenes cardiacas con alta resolucién espacial y temporal. Es por eso, que la busqueda
de una mejor caracterizaciéon de las miocardiopatias se ha convertido en un reto de
vanguardia en cardiologia. Entre estas caracteristicas, encontramos los indices de
esfericidad y trabeculacion. Sin embargo, no existe evidencia que haya comparado estos
indices con el uso de resonancia magnética cardiaca.

El objetivo del presente estudio es comparar los indices de esfericidad y trabeculacién en
2 poblaciones de MDNC y MDI, escogidos al azar.

El entendimiento de estos nuevos parametros podria contribuir a una mejor
caracterizacion de ambas entidades, a un mejor entendimiento de su fisiopatologia y al
desarrollo de nuevos criterios diagnosticos, lo que mejoraria la atencién temprana y

correcta de estos pacientes.



MARCO TEORICO

La miocardiopatia dilatada idiopéatica es una enfermedad familiar en un 30-50% de los

casos, se han identificado mutaciones asociadas con esta enfermedad en mas de 25
genes diferentes.

Los estudios de correlacion entre genotipo y fenotipo muestran que ciertas caracteristicas
clinicas, como la presencia de trastornos de la conduccién, miopatia esquelética o
hipertrabeculacion, pueden orientar hacia la causa genética de la enfermedad. Por otra
parte, mutaciones en los mismos genes pueden tener una expresion clinica muy variable
y asociarse con diferentes fenotipos, como miocardiopatia hipertréfica, restrictiva, falta de
compactacion, displasia arritmogénica del ventriculo derecho o miopatia esquelética (10).
La miocardiopatia dilatada idiopatica (MDI) se define por la presencia de dilatacion y
disfuncion sistdlica que afecta al ventriculo izquierdo o a ambos ventriculos y a veces
dilatacion auricular, con espesor de pared normal o reducida eventualmente en diferentes
grados de disfuncion sistélica. Es mucho mas comdn que otras formas principales de
cardiomiopatia (hipertrofica, restrictiva y displasia arritmogénica del ventriculo derecho). El
cuadro clinico de acuerdo al momento diagnostico puede variar ampliamente de paciente
a paciente, algunos son asintomaticos hasta otros que tienen insuficiencia cardiaca

progresiva (10,11).

La miocardiopatia dilatada no compacta del ventriculo izquierdo (MDNC) se define como
una miocardiopatia primaria caracterizada por la presencia de trabeculaciones
prominentes y recesos intertrabeculares profundos en el ventriculo izquierdo, que se
considera debida a una detencion en el proceso embriolégico de compactacion
miocardica. Fue descrita por primera vez en 1984 por Engberding y Bender (1).
Previamente solo se habi identificado esta patologia en relacion a defectos congénitos
con septum interventricular intacto y atresia de las valvulas semilunares (2). En 1990
Chin y col (3) sugirieron que se llamara a esta entidad como no compactacion aislada del
miocérdio del ventriculo izquierdo (VI). Este nombre implica una alteracion del proceso de
compactacién embrionario. Por la tanto, la MDNC se considera un trastorno muscular

cardiaco poco entendido en la actualidad.



La MDNC afecta tanto a jovenes como adultos. La edad de inicio de sus sintomas es muy

variable. En la tabla 1 se resumen los principales registros de esta entidad al momento.

Tabla 1. Hallazgos clinicos de adultos con MDNC (2).

Caracteristicas Oechslin y Senguptay Murphy y Lofiego Stéllberg
col. col. col. y col. ery col.
No. Pacientes 34 32 45 65 86
Edad de diagndstico 40 49 37 47 52
Masculino 74% 53% 62% 37% 76%
Falla cardiaca 68% 62.5% 62% 61% 70%
Embolias 21% - 4% -- --
TEP 9% - -- -- --
Trombo ventricular 9% 6% - -- 1%
Mortalidad 35% - 2% -- 22%
Seguimiento Mas de 11 -- Mas de 15 -- Mas de 8
afos anos anos

Los registros en nifios son mas pequefios (8-27 pacientes) y muestran resultados muy
similares con edad de diagnéstico de 8 a 27 afos.

En un estudio de niflos con miocardiopatia primarias, la MDNC se presento en 9.2%,
constituyendo la tercera causa mas comun de miocardiopatia primaria, despues de la MDI
y la miocardiopatia hipertrofica (4). La prevalencia en adultos estd menos clara, oscilando
entre 0.014-0.26% de los pacientes referidos a ecocardiograma (2).

Aunque la MDNC puede ocurrir esporadicamente, los clusters familiares se han descrito
en mas de 44% de los casos. La mutacon de gen G4-5 en el cromosoma Xq28
(encargada de codificar tafazina, una enzima del metabolismo de cardiolipina) es la més

fuertemente relacionada. (5)

En los pacientes con miocardiopatia no compactada es frecuente la evoluciéon hacia una
dilatacion y disfuncién sistélica progresivas del ventriculo izquierdo, y un porcentaje
importante de los pacientes con este diagnostico procede de consultas de MCD o
trasplante cardiaco. Aunque se han hecho muchos esfuerzos para establecer criterios
diagnosticos que permitan realizar un diagnostico diferencial preciso de esta enfermedad,
no esta claro si la MDNC debe ser considerada como una enfermedad independiente o

més bien como una variante morfolégica de otras miocardiopatias. Segun los criterios



diagnodsticos que se han propuesto, podemos diagnosticar MDNC en pacientes que
previamente habrian sido diagnosticados de MDI, hipertréfica o restrictiva, y en una
misma familia pueden identificarse individuos que, segun los hallazgos morfol6gicos,
reciben diagndésticos diferentes a pesar de tener la misma mutacion causal. No es raro
identificar en pacientes con MDI la presencia de trabeculacion abundante y marcada que
no siempre cumple criterios estrictos para el diagnéstico de falta de compactacion, y en
ocasiones, el estudio familiar permite identificar a familiares que si cumplen estos
criterios. Por ello, en aquellos casos de MDI con trabeculacion marcada debemos
considerar la posibilidad de que haya mutaciones en alguno de los genes previamente
asociados con la MDNC.

Criterios de diagngstico parala MDI. (11)

Criterios de inclusion
= Fraccion de eyeccion del ventriculo izquierdo < 45% 6 acortamiento < 25% (> 2 SD
por debajo de la media), detectadas por ecocardiografia, medicina nuclear o
angiografia.
= Diametro telediastélico ventricular izquierda > 117% del valor predicho corregido
para edad y area de superficial corporal, que corresponde a 2 SD por encima del
limite normal predicho +5%.
Criterios de exclusion
= Hipertension sistémica (> 160/100 mm Hg)
= Enfermedad arterial coronaria (> 50% en una 0 mas ramas principales)
= Consumo cronico de alcohol en exceso (> 40 g/dia en mujeres, > 80 g/dia en
hombres de mas de 5 afios después de 6 meses de abstinencia)
= Enfermedad sistémica conocida que causan miocardiopatia dilatada.
= Enfermedades del Pericardio.
= Cardiopatia congénita.
= Cor pulmonale.

= Taquicardia supraventricular sostenida.

Criterios diagnoésticos de MDNC.

La prueba de primera opcidén para su diagndstico es el ecocardiograma. Los criterios

diagnosticos actuales son los propuestos por Jenni y Stéllberger (6) y son los siguientes:



Al menos 4 trabeculaciones prominentes con recesos intertrabeculares profundos.
Flujo sanguineo entre los cavos del VI y los recesos, demostrados por eco doppler
color.

Los segmentos no compactos tienen una estructura bilaminar tipica, y la lamina no
compacta es al menos 2 veces mas gruesa que la ldmina compacta en sistole. La
no compactacion se ven principalmente en el apex, y los segmentos inferior,
central y lateral del VI.

Se descarta otra causa subyacente.

La RMC se ha descrito util para el diagnéstico de MDNC. El criterio diagndstico por RMC

fue propuesto por Petersen y col. (7), y consiste en una relaciébn mayor de 2.3 entre las

laminas no compacta y compacta, con sensibilidad de 86% y especificidad de 99%,

comparado con ecocardiograma. A esto se le ha llamado indice de trabeculaciéon

segmentaria.

El principal diagndstico diferencial de MDNC es con (2):

1.

© ©® N o g bk~ N

MDI.

Miocardiopatia hipertrofica.
Hipertrofia localizada del VI.
Fibroelastosis endomiocardica.
Miopericarditis.

Miocardiopatia restrictiva.
Trombos en VI.

Cuerdas tendinosas aberrantes.

Hematoma/abceso intramiocardico.

10. Metastasis cardiacas.

El principal diagnoéstico diferencial es con MDI, y algunos autores han realizado algunas

comparaciones, a favor de esclarecer mejor los criterios diagnosticos. Sengupta y col.

establecieron las siguientes diferencias ecocardiograficas en 32 pacientes de MDNC vs

20 pacientes con MDI (8):



Caracteristica MDNC MDI p

Diametro de atrio izquierdo 3.5+0.5 3.9+1.0 <0.05
Volumen fin de diastole VI 111450 158+59 <0.05
Volumen fin de sistole VI 83+42 124445 <0.05
Fraccién de expulsion VI 26+12 13+6 <0.05
Disfuncion diastolica 50% 30% <0.05
Insuficiencia mitral 31.2% 65% <0.05
indice de esfericidad 0.55+0.21 0.56+0.13 NS

Debido a que la historia natural de ambas condiciones es diferente, es importante
diferenciarlas. Sin embargo, estas diferencias no estan del todo claras.

Recientemente, Marchall y col. (9) estudiaron con RMC a 82 pacientes con MDI, y
encontraron que los indices de trabeculacion dependen de la forma del VI, ya que esto se
correlaciona positivamente, es decir, a mayor esfericidad, mas trabeculaciones, por lo que
sugieren que las trabeculaciones en MDI deben interpretarse con cautela, ya que podrian
corresponder a un evento tardio del remodelado ventricular, y no a una miocardiopatia

primaria como lo es la MDNC.
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JUSTIFICACION

Aunqgue existe criterios para diferenciar MDNC y MDI, algunos autores apoyan la teoria de
que estos muchas veces se sobreponen, y que se puede llegar a un sobrediagnostico de
MDNC. Existe evidencia que el indice de esfericidad medido por RMC podria
correlacionarse positivamente con los indices de trabeculaciones, es decir, que la
remodelacién del ventriculo izquierdo podria estar asociada a la formacion de las
trabéculas como estadio avanzado de la enfermedad. Sin embargo, la evidencia que

apoya esta teoria es limitada al momento.

11



PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA.

La comparacion de los indices de esfericidad y de trabeculacién entre pacientes con

MDNC y MDI podria arrojar diferencias sustanciales para contribuir a un diagnéstico mas
adecuado de ambas patologias.

PREGUNTA DE INVESTIGACION

¢ Existe diferencia entre los indices de esfericidad y trabeculacién (segmentario y global)
entre pacientes con MDNC y MDI?

HIPOTESIS

Alterna:

Los indices de esfericidad y trabeculacion (segmentario y global) son diferentes entre
pacientes con MDNC y MDI.
Nula:

Los indices de esfericidad y trabeculacion (segmentario y global) no son diferentes entre
pacientes con MDNC y MDI.

12



OBJETIVO

Primario:

Comparar los indices de de esfericidad y trabeculacién (segmentario y global) entre
pacientes con MDNC y MDI.

Secundarios:

1. Comparar las caracteristicas clinicas, demogréficas, ecocardiograficas y de RMC
entre MDNC y MDI.

2. Correlacionar los indices de esfericidad y trabeculacion global en pacientes con
MDNC y MDI.

13



MATERIALES Y METODOS.
l.  TIPO DE ESTUDIO

Estudio retrospectivo, observacional, analitico, transversal, comparativo.

ll. POBLACION DE ESTUDIO

i.  Criterios de inclusion
a. Cualquier edad.
b. Cualquier sexo.
c. Estudio de RMC disponible en el INC.
d. Diagndstico de MDNC segun criterios de Petersen (7).
e. Diagnostico establecido de MDI por RMC.

ii.  Criterios de exclusion
a. Presencia de otra cardiopatia subyacente.
b. Uso previo de antraciclinas.

ii.  Criterios de eliminacion
a. Expediente ausente.
b. Estudio de RMC no interpretable.

[ll. MUESTREO Y CALCULO DE MUESTRA
Se realiz6 muestreo no probabilistico secuencial. Se incluyeron todos los pacientes
que cumplieron criterios de seleccion para MDNC, y se obtuvo un grupo similar con

diagndstico de MDI.

IV. INTERPRETACION DE RMC.

Se obtuvieron los estudios de RMC completos y se cargaron para se interpretados en
el programa OsiriX. Las dimensiones del ventriculo izquierdo se obtuvieron en
imégenes de cine en diastole de 3 caAmaras. Las dimensiones del ventriculo derecho y
ambas auriculas se obtuvieron en imagenes de cine en diastole de 4 camaras. Se
incluyo el diametro auricular mayor. La fraccién de expulsion de ventriculo izquierdo,
masa de VI, volimenes de fin de diastole y sistole, volumen latido y fraccion de
expulsion de ventriculo derecho se obtuvieron en estacion de trabajo Leonardo de
Siemens, con el programa Argus. Se interpretaron imagenes de inversion
recuperacion para valorara reforzamiento tardio en las paredes ventriculares. Las

insuficiencias valvulares se interpretaron en imagenes de Cine de 4 cAmaras.

14



indice de esfericidad.

Se obtuvieron los indices de esfericidad de el radio entre la longitud del eje largo
(medido desde un punto medio del plano valvular mitral hasta el apex, en imagen de
cine en diastole, de 4 cémaras) y el promedio de la longitud anteroposterior y
mediolateral del eje corto a nivel de los musculos papilares en diastole. (figura 1).

Diametri to (promedi
Length: g

Diametro longitudinalidel

4 Lenggy: £

1a 1B

Figura 1. Medicién de indice de esfericidad de ventriculo izquierdo. 1A. Eje longitudinal
del VI. 1B. Eje corto del VI.

indice de trabeculacién.

En imagenes de cine en eje corto, a nivel basal, medio y apical, se dividié el ventriculo
izquierdo segun los segmentos propuestos por Cerqueira, con la excepcion de que se
fusiono el segmento anterolateral e inferolateral de tercio medio, en un solo segmento
lateral, segun lo propuesto por Marchal y col (9). En cada segmento se midié la porcién
compacta desde el borde epicardico hasta el borde endocardico que se limitaba
compacto; y la porcién no compacta desde el borde endocardico hasta el extremo de las
trabéculas. El segmento 16, correspondiente al apex, se midié de la misma forma, en
imagenes de cine de 4 camaras, en diastole. El indice de trabeculacion segmentario se
calculo como el radio entre la porcién no compacta en mm, y la porciébn compacta en mm.

El indice de trabeculacion global se calculd con el radio entre la sumatoria de las

15




longitudes de las porciones no compactas de los 16 segmentos entre la sumatoria de las

longitudes de las porciones compactas de los 16 segmentos. (Figura 2).

Figura 2. Segmentos en los que se midieron los indices de trabeculacion segmentaria.
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V. DEFINICION OPERACIONAL DE VARIABLES

VARIABLE

DEFINICIO OPERACIONAL

TIPO

VARIABLE

DE FUENTE

Edad (afios) Edad en afios Numérica Secundaria
Sexo masculino Sexo masculino Dicotémica Secundaria
Diabetes Antecedente de diabetes Dicotomica Secundaria
Hipertensién arterial Antecedente de hipertension Dicotomica Secundaria
arterial
Dislipidemia Antecedente de dislipidemia Dicotomica Secundaria
Tabaquismo Antecedente de tabaquismo Dicotémica Secundaria
Evolucidn desde Meses desde inicio de sintomas Dicotomica Secundaria
inicio de sintomas hasta fecha de diagnostico por
(meses) RMC.
Clase funcional previo NYHA I I, 1 6 IV. Categorica Secundaria
a tratamiento.
Tratamiento. Uso de IECA, Dicotémica Secundaria
betabloqueadores, diuréticos,
inhibidores de aldosterona,
digoxina, é&cido acetilsalecilico,
anticoagulante oral.
DAI/TRC Portador de desfibrilador Dicotomica Secundaria
automatico  implantable y/o
resincronizador cardiaco.
Presién sistdlica Medida en ecocardiograma por Numeérica Secundaria
pulmonar (mmHg) flujo regurgitante tricuspideo
(Eco)
Disfuncién diastélica Presencia por ecocardiograma Categérica Secundaria
(Eco) y tipo I, I o 111
Didametro diastélico VI Medido en mm por RMC. Numérica Primaria
(mm)
Septum Medido en mm por RMC. Numérica Primaria
interventricular (mm)
Pared posterior VI Medido en mm por RMC. Numérica Primaria
(mm)
Diametro  diastélico Medido en mm por RMC. Numérica Primaria
VD (mm)
Pared lateral VD (mm) Medido en mm por RMC. Numérica Primaria
Auricula izquierda Diametro mayor en mm, por Numérica Primaria
(mm) RMC
Auricula derecha Didmetro mayor en mm, por Numérica Primaria
(mm) RMC
Insuficiencia mitral Presencia de insuficiencia Numérica Primaria




mitral, y su grado moderada o

grave.
Insuficiencia Presencia de insuficiencia Dicotémica Primaria
tricuspidea tricuspidea, y su grado

moderada o grave.
Presencia de Cuantificacion cualitativa, Dicotdmica Primaria
reforzamiento tardio catalogado como ligero,

moderado o extenso.
Fraccién de expulsion Medida en RMC. Numérica Secundaria
VI (%)
Masa VI (gr) Medida en RMC. Numérica Secundaria
Volumen fin de Medida en RMC. Numeérica Secundaria
diastole (ml)
Volumen fin de sistole Medida en RMC. Numérica Secundaria
(ml)
Volumen latido (ml) Medida en RMC. Numérica Secundaria
Fraccion de expulsion Medida en RMC. Numérica Secundaria
VD (%)
indice de Medido en RMC, en los 16 Numérica Primaria
trabeculacion segmento descritos.
segmentario
indice de Descrito previamente. Numérica Primaria
trabeculacion global
indice de Descrito previamente. Numérica Primaria
trabeculacién global
(excluyendo apex)
indice de esfericidad Descrito previamente. Numeérica Primaria

VI. ANALISIS ESTADISTICO

Se analizaron las distribucion de las variables numéricas con la prueba no paramétrica
de Kolmogorov-Smirnoff para determinar normalidad. Las variables numéricas se
resumieron con media y desviacion estandar, o mediana y minimo-maximo segun su
distribucion. Las variables categéricas se resumieron con frecuencias y porcentajes.
Se realiz6 andlisis bivariado entre los diferentes tipos de cardiopatia (MDNC y MDI),
con t de Student de muestras independientes o U de Mann-Whitney segun su
distribucion; el analisis bivariado de las variables categéricas se realizd con ji
cuadrada o prueba exacta de Fisher, segin los valores esperados. Se realizé
correlacion de indice de esfericidad y de trabeculacion global con la prueba de
Pearson. Se presentaron los datos de indices de trabeculacion segmentario con

gréafico de barras.
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VILETICA

La investigacion cumple con los “Principios éticos para la investigacion en seres
humanos” adoptados por 18% Asamblea Médica Mundial de Helsinki, Finlandia en junio
de 1964 y enmendada por la 522 Asamblea Médica Mundial de Edimburgo, Escocia en
octubre de 2000; y las “Pautas éticas internacionales para la investigacion biomédica
en seres humanos” preparada por el Consejo de Organizaciones Internacionales de
las Ciencias Médicas (CIOMS) en colaboraciéon con la OMS en Ginebra 2002. El
proposito principal de la investigacion es mejorar los procedimientos diagndsticos de
MDNC por RMC. La publicacién de resultados se regira por la proteccion de la
confidencialidad del participante, por lo que no se incluiran datos de identificacién
personal en el reporte (nombre, nimero de afiliaciébn). Los datos solo seran
manipulados por los investigadores. Para la investigacion se utilizaran los estudios de
RMC ya obtenidos previamente con fines de diagnostico de cada paciente, por lo que
no se requiere la realizacion de estudios adicionales que incurran en gastos de la

institucion o del participante.

19



RESULTADOS

En la tabla 1 se resume las caracteristicas generales de la poblacion estudiada. La edad

promedio fue de 37 afios, con ligero predominio masculino (57%). La prevalencia de

factores de riesgo cardiovascular fue muy baja. La mayoria tenian casi un afio de

evolucién de sintomas de falla cardiaca. Los resultados en general se pueden observar

en la tabla 1.

Tabla 1. Caracteristicas generales de la poblacion

Caracteristica

Edad (afios)

Sexo masculino

Diabetes

Hipertensién arterial
Dislipidemia

Tabaquismo

Evolucién  desde inicio
sintomas (meses)

Clase funcional previo
tratamiento:

NYHA |

NYHA Il

NYHA 1l

NYHA IV

Tratamiento:

IECA

Betabloqueadores
Diuréticos

Inhibidores de aldosterona
Digoxina

Acido acetilsalicilico
Anticoagulante oral
DAI/TRC

de

a

n

44
44
42
42
42
42
42

42

42
42
42
42
42
42
42
42

Valor
37.05£17.9
25 (56.8%)
3 (7.1%)

6 (14.3%)
1(2.4%)
11 (26.2%)
11 (1-360)

16 (38.1%)
17 (40.5%)
9 (20.5%)
0

34 (81%)
32 (76.2%)
28 (66.7%)
25 (59.5%)
19 (45.2%)
13 (31%)
16 (38.1)
2 (4.8%)

p de KS
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Presion

sistélica

(mmHg) (Eco)
Disfuncién diastolica (Eco)

Tipo |
Tipo Il
Tipo Il

pulmonar

Diametro diastolico VI (mm)

Septum interventricular (mm)

Pared posterior VI (mm)

Didmetro diast6lico VD (mm)

Pared lateral VD (mm)
Auriculaizquierda (mm)

Auricula derecha (mm)

Insuficiencia mitral

Ausente
Leve
Moderada
Grave

Insuficiencia tricuspidea

Ausente
Leve
Moderada
Grave
Presencia
tardio:
Ausente
Ligero
Moderado

Extenso

de

reforzamiento

Fraccion de expulsiéon VI (%)

Masa VI (gr)

Volumen fin de diédstole (ml)

Volumen fin de sistole (ml)

Volumen lat

ido (ml)

43

41.5+14.6

17 (53.1%)
7 (21.9%)
8 (25%)
61.8+11.5
7.9+3.3
6.3 (3-16)
39.8+10.9
4.5+1.5
50.9+17.4
55.2+14.2

20 (46.5%)
8 (18.6%)
6 (14%)

9 (20.9%)

22 (51.2%)
7 (16.3%)
5 (11.6%)
9 (20.9%)

12 (27.3%)
17 (38.6%)
11 (25%)
4 (9.1%)

33.6+15.1
118.7+59.4
200.9+90.1
142.4+87.5
57.5+18.1

NS

NS
0.04

NS

NS
NS
NS
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Fraccion de expulsion VD (%) 27 32.1+13.2 NS
indice de trabeculacién

segmentario:

Segmento 1 44 1.25+1.1 NS
Segmento 2 44 0 (0-3.03) 0.00
Segmento 3 44 0 (0-0.86) 0.00
Segmento 4 44 0.69 (0-3.5) 0.00
Segmento 5 44 1.07x0.9 NS
Segmento 6 44 1.68%£1.3 NS
Segmento 7 44 1.73£1.6 NS
Segmento 8 44 0 (0-8.26) 0.00
Segmento 9 44 0 (0-2.63) 0.00
Segmento 10 44 0.86 (0-7.76) 0.00
Segmento 11 44 2.28+£1.6 NS
Segmento 12 44 2.19+1.8 NS
Segmento 13 44 0.73 (0-8.74) 0.00
Segmento 14 44 1.97+1.28 NS
Segmento 15 44 3.03+1.92 NS
Segmento 16 44 3.5+2.7 NS
indice de trabeculacion global 44 1.14 (0.45-5.4)  0.04
indice de trabeculacion global 44 1.22 (0.48-5.76) 0.03
(excluyendo apex)

indice de esfericidad 44  0.72+0.1 NS

En la tabla 2 se resume las caracteristicas generales de la poblacién divididos por tipo de
cardiopatia estudiada. Se observa que la edad media de los pacientes con MDNC (25
afios) es menor de forma significativa. Las caracteristicas epidemiologicas de sexo y
factores de riesgo cardiovascular no presentaron diferencias entre las poblaciones. Se
observé una evolucion de sintomas de falla cardiaca mas prolongada en los pacientes
con MDNC, sin embargo, estos presentaban mayormente clase funcional conservada. En
cuanto al tratamiento farmacologico, se observo diferencia significativa entre las
proporciones de uso de IECA y betabloqueadores, presentandose en menor grado en los

pacientes con MDNC. El resto de medicamentos presento uso similar.
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Tabla 2. Caracteristicas generales por tipo de cardiopatia

Caracteristica MDI (n=24) MDNC (n=20)
Edad (afios) 46.4+15.5 25.7+13.9 0.00
Sexo masculino 15 (62.5%) 10 (50%) NS
Diabetes 2 (8.3%) 1 (5.6%) NS
Hipertension arterial 4 (16.7%) 2 (11.1%) NS
Dislipidemia 1 (4.2%) 0 NS
Tabaquismo 9 (37.5%) 2 (11.1%) NS
Evolucion desde inicio de 4(1-180) 35 (2-360) 0.00
sintomas (meses)
Clase funcional NYHA 2 1] 20 (83.3%) 6 (33.3%) 0.00
Tratamiento:
= |ECA 22 (91.7%) 12 (66.7%) 0.04
= Betabloqueadores 21 (87.5%) 11 (61.1%) 0.04
= Diuréticos 17 (70.8%) 11 (61.1%) NS
= Inhibidores de aldosterona 15 (62.5%) 10 (55.6%) NS
= Digoxina 12 (50%) 7 (38.9%) NS
= Acido acetilsalicilico 9 (37.5%) 4 (22.2%) NS
Anticoagulante oral 11 (45.8%) 5 (27.8%) NS
= DAI/TRC 42 (8.3%) 0 NS

En la tabla 3 se resume las caracteristicas de resonancia magnética cardiaca y
ecocardiograma. No se observaron diferencias importantes en cuanto PSAP o tipo de
disfuncién diastélica. Como era de esperar, los pacientes con MDI presentaron diametros
diastdlicos mayores, con mayor dilatacion de ambas auriculas. A su vez, estos pacientes
presentaron mas enfermedad valvular mitral y tricispide  moderadas o graves,
secundarias a la dilatacion. En cuanto al patrén de reforzamiento tardio, no se observaron
diferencias entre ambas cardiopatias. La fraccion de expulsion del VI presenté una
tendencia no significativa a ser menor en los pacientes con MDI, asi como también la
masa del VI, volumen de fin de sistole y diastole, y el volumen latido fueron
significativamente mayores en los pacientes con MDI. La fraccion de expulsion del VD no

presento diferencia entre ambas cardiopatias.
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Tabla 3. Caracteristicas de Resonancia y Ecocardiografia por tipo de Cardiopatia
MDNC (n=20)

Caracteristica
Presion sistélica pulmonar
(mmHg) (Eco)
Disfuncién diastolica (Eco)

= Tipol

= Tipo ll

= Tipo lll
Didmetro diastélico VI (mm)
Septum interventricular (mm)
Pared posterior VI (mm)
Didmetro diastélico VD (mm)
Pared lateral VD (mm)
Auriculaizquierda (mm)
Auricula derecha (mm)
Insuficiencia mitral

= IM moderada-grave
Insuficiencia tricispidea

= |IT moderada-grave
Presencia de reforzamiento
tardio:

= Ausente

= Ligero

= Moderado

= Extenso
Fracciéon de expulsién VI (%)
Masa VI (gr)
Volumen fin de diédstole (ml)
Volumen fin de sistole (ml)
Volumen latido (ml)

Fraccion de expulsién VD (%)

MDI (n=24)
41.1+12.1

14(58.3%)
4 (16.7%)
6 (25%)
67.8+8.8
8.7+3.2
6.8+2.7
40.611.2
4.4+1.1
64.4+18.1
50.2+14.8
16 (66.7%)
12 (50%)
15 (62.5%)
11 (45.8%)

7 (29.2%)
11 (45.8%)
4 (16.7%)
2 (8.3%)

29.6x£12.7
142.3+57.7
237.2+88.6
174.8+88.9
60.6x£19.6
32+13.9

42.3+19.7

3 (37.5%)
3 (37.5%)
2 (25%)
54.7+10.3
6.743.2
5.4+1.8
38.8+10.7
4.6+2
53.9+14.9
50+11.9

7 (36.8%)
3 (15.8%)
6 (31.6%)
3 (15.8%)

5 (25%)
6 (30%)
7 (35%)
2 (10%)

38.4+16.6
85.5+45.3
157.5+£72.1
103.6+69.5
53.7+16.2
32.3+12.5

NS

NS

0.00
NS
NS
NS
NS
NS
0.03
0.05
0.02
0.04
0.03

NS

NS
0.00
0.00
0.00
NS
NS

En la tabla 4 se resumen los indices de esfericidad y trabeculacion de ambas

cardiopatias. Los indices de trabeculacién segmentario fueron significativamente mayores
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en los segmentos anterior e inferolateral de tercio basal; anterior, inferior y lateral de
tercio medio; y en los 4 segmentos del tercio apical, de los pacientes con MDNC. El apex
(segmento 16) no presenté diferencias estadisticas entre ambas cardiopatias. El indice de
trabeculacion global también fue significativamente superior en los pacientes con MDNC.
Al excluir el 4pex de la sumatoria, el ITG continuo siendo significativamente superior en
los pacientes con MDNC. Los indices de esfericidad del VI no presentaron diferencias
estadisticamente significativas entre ambas cardiopatias.

Tabla 4. indices de esfericidad y trabeculacion segun cardiopatia
Caracteristica MDI (n=24) MDNC (n=20)

indice de trabeculacion

segmentario:
= Segmento 1 0.92+0.75 1.65+1.38 0.04
= Segmento 2 0 (0-1) 0 (0-3) NS
= Segmento 3 0 (0-0.4) 0 (0-0.9) NS
= Segmento 4 0.61+0.66 0.95+0.94 NS
= Segmento 5 0.79+0.54 1.41+1.13 0.03
= Segmento 6 1.49+1.02 1.9+1.7 NS
= Segmento 7 1.06x£0.5 2.512.1 0.00
= Segmento 8 0 (0-1.8) 0 (0-8.3) NS
= Segmento 9 0 (0-0.9) 0 (0-2.6) NS
= Segmento 10 0.65+0.58 2.4+1.9 0.00
= Segmento 11 1.7+0.8 3.03+2 0.00
= Segmento 12 1.5+0.6 2.912.3 0.01
= Segmento 13 0.73+0.84 2.5£2.5 0.00
= Segmento 14 1.3+x0.8 2.7£1.3 0.00
= Segmento 15 2.3x1.2 3.9+2.2 0.01
= Segmento 16 3124 4.1+2.9 NS

indice de trabeculacion global 1.04+0.44 2+1.18 0.00

indice de trabeculacién global 1.11+0.47 2.13+£1.26 0.00

(excluyendo &pex)

indice de esfericidad 0.72+0.08 0.72+0.12 NS
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En la figura 3 se muestran los ITS en cada segmento del VI en ambas cardiopatias. Se
puede observar que los ITS mayores presentan una distribucién similar entre ambas
cardiopatias. En los pacientes con MDI se observaron mayores ITS en la pared lateral en
sus tres segmentos. Los pacientes con MDCN también presentaron mayores ITS en la
pared lateral, pero ademas los presentaron en los segmentos anterior e inferior del tercio

medio y los 4 segmentos del tercio apical y apex.
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1 2 3 4 5 6 7 8 9 10 11 12 13 14 15 16 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10111213 141516

Segmentos de Ventriculo izquierdo Segmentos de Ventriculo izquierdo

Figura 3a. indice de trabeculacion segmentaria de VI en | Figura 3b. Indice de trabeculacién segmentaria de VI en
pacientes con miocardiopatia dilatada idiopatica. pacientes con miocardiopatia dilatada no compacta.
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Finalmente, el la figura 4 se observa correlaciones de Pearson entre los indices de
esfericidad del VI y los ITG entre ambas cardiopatias. Ninguna de las correlaciones
presenta significancia estadistica, sin embargo, la tendencia en MDI es que a mayor
esfericidad, mas trabeculaciones. Al contrario, en la MDNC, la relacion es inversa.

Miocardi ia dilatada idiopatica

RZ Lineal = 0,080

Mio, i ia dilatada no

1,00

R? Lineal = 0,047

Esfericidad

Esfericidad

TG ' ]

Figura 4. Se observa grafico en donde se evidencia ausencia de correlacién entre los ITG
y los indices de esfericidad del VI, tanto en MDI (p=0.18) como en MDNC (p=0.35).
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DISCUSION

Nuestros resultados concuerdan con los datos reportados en estudios previos en cuanto a
la epidemiologia de ambas miocardiopatias (2). La edad media de los pacientes con MDI
fue mayor, principalmente porque el diagndstico de MDNC se realiz6 incluso en edades
pediatricas. Sin embargo, la diferencia de medias de edades es estadisticamente
significativa, sugiriendo que la MDNC se presenta en poblaciones mas jovenes. En
cuanto al sexo, la relacibn hombre:mujer fue aproximadamente 1:1, principalmente en
MDNC. Debido a que es una poblacion de edad joven, la prevalencia de enfermedades
cardiovasculares y metabdlicas fue baja, siendo el mas frecuente el tabaquismo que se
observé en 37% de los MDI, pero en tan solo 11% de los MDNC. En cuanto a la
evolucion clinica, los pacientes con MDNC presentaron mas tiempo de evolucién de
sintomas de falla cardiaca, pero conservaron mejor la clase funcional, incluso,
condicionando menos uso de IECA y betabloqueadores. Esto también podria explicarse
por la edad mas joven de presentacion y el posible subdiagnéstico clinico de MDNC.

En cuanto a los datos que se obtuvieron de su reporte ecocardiografico, es de resaltar
que el 58% de MDI presentaron disfuncion diastélica tipo |, comparado con 37% de
MDNC, datos que concuerdan con los resultados de Sengupta y col (8). Los pacientes
con MDI presentan mayores dimensiones de VI y ambas auriculas, y una tendencia a
paredes ventriculares mas gruesas. Esta mayor dilatacion de cavidades condiciona a su
vez, mas valvulopatia funcional mitral y tricuspidea. Es importante denotar que solo 3 de
cada 10 pacientes con MDNC tienen insuficiencia mitral y/o tricuspidea, lo cual contrasta
significativamente con la MDI. En cuanto a la funcién sistélica, ambos ventriculos
presentan disfuncién en las dos cardiopatias, y la MDI presenta tendencia a mayor
disfuncion de VI.

Al medir los indices de trabeculacion segmentarios, se observan valores mayores en la
MDNC, principalmente a nivel de los segmentos anterior e inferolateral del tercio basal;
anterior, inferior y lateral de tercio medio; y de los cuatro segmentos del tercio apical.
Estos datos concuerdan a los reportados por Marchal y col (9). El apex de ambas
cardiopatias presentaron indices de trabeculacion segmentarios altos, por encima del
punto de corte propuesto por Petersen y col (7). Esto se explica por la embriogénesis de
la compactacion. Consideramos que este segmento deberia excluirse al momento de
tratar de diferenciar entre ambas cardiopatias, principalmente cuando se sospeche

MDNC. El indice de esfericidad, que es un subrogado de la remodelacion ventricular,
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presentd valores anormales en ambas entidades, sin diferencia entre ellas. Este
resultado apoya la teoria de que la MDNC es una entidad diferente, y no el estadio final u
otro fenotipo de la MDI, ya que aunque en ambas cardiopatias se presentaron ventriculos
izquierdos mas esféricos, y esto podria ser causante de trabeculaciones, los indices de
trabeculacién global son significativamente diferentes entre estas. Esto apoya que la
trabeculacion de la MDNC es independiente de la remodelacion ventricular.

Al realizar las correlaciones entre los indices de esfericidad y trabeculacion global, se
observan diferencias entre ambas cardiopatias. La correlacion entre ambos indices en la
MDI es positiva, en cambio, en los pacientes con MDNC, la relacién es inversa, apoyando
aun mas la independencia de las trabeculaciones y esfericidad en estos pacientes.

LIMITANTES

Nuestra principal limitante es el nhimero de pacientes incluidos, ya que podriamos tener
mayor impacto con la inclusion de mas pacientes. La otra limitante es que las mediciones
se realizaron con el programa OsiriX, lo cual podria conllevar algunas diferencias en las

mediciones con la estacién de trabajo, pero no creemos que esto sea significativo.
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CONCLUSION

La MDNC se presenta en paciente mas jovenes, con baja prevalencia de factores de
riesgo cardiovascular. Por lo general, su presentacion es con menos dilatacién ventricular
izquierda y menos disfuncién sistélica del VI en comparacién con MDI. Esto condiciona a
su vez, didmetros auriculares menores y menor prevalencia de valvulopatia funcional
mitral y tricuspidea. Las trabeculaciones de los pacientes con MDNC son mas frecuentes
en segmentos anterior y lateral en tercios medio y basal, pero en el tercio apical se
afectan todos los segmentos. A diferencia de la MDI que presenta mayores
trabeculaciones en segmento lateral apical y apex Unicamente. Las trabeculaciones del
apex son poco utiles para diferenciar ambas cardiopatias. El indice de esfericidad, aunque
en ambas entidades se observa alterado, es independiente del indice de trabeculacion
global en ambas cardiopatias.
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