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RESUMEN

Introduccion: Determinar los cambios anatomicos evaluados por ecocardiografia en pacientes pediatricos con
diagnostico de miocardiopatia no compactada (MNC) en el Hospital Nacional Edgardo Rebagliati Martins,
2017-2021. Métodos: Estudio de cohorte retrospectivo. La poblacion estudiada fueron los pacientes
hospitalizados en el Servicio de Pediatria Especializada, con diagnéstico ecocardiografico de MNC confirmados
segun criterios de Jenni, los datos fueron registrados en centimetros, las medidas del miocardio no compactado
(NC) representado por las trabéculas y del miocardio compactado (C) relacion de las dos: NC/C. Resultados: Se
analizaron un total de 7 pacientes con diagnéstico ecocardiografico de MNC, fueron diagnosticados en el
primer aio de vida: 4 pacientes (57.14%) en la etapa neonatal y 3 pacientes (42.85%) en la edad de lactante
menor; de los pacientes: 6 cursaron con insuficiencia cardiaca, 3 con arritmias, 3 tuvieron cardiopatias
asociadas, 2 tuvieron compromiso biventricular. Fallecieron 3 pacientes (42.8%). Se evidenciaron los cambios
anatémicos en el seguimiento de los 3 pacientes que permanecieron en el estudio, la relacién NC/C solo se
mantuvo alta en 1 paciente, la FE mejoré en todos los pacientes, el nimero de trabéculas solo disminuyé en 1
paciente. Conclusiones: Los cambios anatémicos en pacientes diagnosticados con miocardiopatia no
compactada pueden evolucionar ala maduracion del miocardioy mejoria de lafuncién ventricular.

Palabras claves: Miocardiopatia no compactada; Pediatria; Sobrevida. (Fuente: DeCS- BIREME)

ABSTRACT

Introduction: To determine the anatomical changes assessed by echocardiography in pediatric patients with a
diagnosis of non-compaction cardiomyopathy (NCM) at the Edgardo Rebagliati Martins National Hospital,
2017-2021. Methods: Retrospective cohort study. The population studied were patients hospitalized in the
Specialized Pediatrics Service, with an echocardiographic diagnosis of NCM confirmed according to Jenni
criteria, the data were recorded in cm, the measurements of the non-compacted myocardium (NC) represented
by the trabeculae and the compacted myocardium (C) calculated the ratio of the two: NC/C. Results: A total of 7
patients with an echocardiographic diagnosis of NCM were analyzed, they were diagnosed in the first year of
life: 4 patients (57.14%) in the neonatal stage and 3 patients (42.85%) in the infant age; Of the patients: 6 had
heartfailure, 3 had arrhythmias, 3 had associated heart disease, 2 had biventricularinvolvement.Three patients
died (42.8%). Conclusions: Anatomical changes in patients diagnosed with non-compaction cardiomyopathy
may evolve into myocardial maturation and improved ventricular function.

Keywords: Non-compaction cardiomyopathy; Pediatrics; Survival. (Source: MESH-NLM)
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INTRODUCCION

La miocardiopatia no compactada (MNC) esta
considerada como una entidad separada de las otras
miocardiopatias”. La prevalencia de la miocardiopatia
no compactada en nifos es de 0.14%, con una
incidencia desconocida® por la dificultad al ser
diagnosticada, ya que muchos de estos casos se
diagnostican como miocardiopatias dilatadas. A la
fecha se cree que es debido a una detencién en la
embriogénesis normal del corazén, con detencidn del
proceso de compactacion. Actualmente la etiologia de
la enfermedad se encuentra limitada por la
heterogeneidad genética, con un limitado
entendimiento de la regulaciéon de la trabeculacion
miocardica y compactaciéon®. El compromiso se puede
presentar tanto en ventriculo izquierdo, asi como mas
raramente en el ventriculo derecho o en ambos
ventriculos®.

El primer caso fue descrito en 1932 por hallazgos en una
autopsia de un recién nacido con otras alteraciones
cardiacas, aunque recién se describe como no
compactadaen 1984“, MNC en edad neonatal e infantil
ocurre en 2-7%, su presentacién en la vida fetal
probablemente sea més alta de 6% - 11% ya que
muchos de ellos no llegan a nacer®. La ecocardiografia
fetal bidimensional y el modo-M es el indicado para
hacer el diagnéstico y orientar el tratamiento o
determinar cémo se encuentra la maduracion del
miocardio al nacer®. El Doppler color permite detectar
la perfusién intertrabecular de las cavidades
ventriculares. Actualmente es posible la detecciéon de la
entidad en el fetoy evaluarambos ventriculos®.

Se establecieron criterios diagnésticos que se deben
tener en cuenta para la puntuacién de las imagenes
ecocardiograficas, uno de ellos es los criterios
diagndsticos de Jennietal.”, en la que se consideran la
apariencia de las capas compactadas y no
compactadas, incremento del numero de
trabeculaciones de la pared lateral y apex del VI,
trabeculaciones que se mueven sincrénicamente con el
miocardio, perfusion de los recesos intertrabeculares y
funcién ventricular anormal. La patologia a estudiar
genera un problema diagnéstico en pacientes
pediatricos, muchas veces esta enfermedad no es
diagnosticada o puedeser confundida con otros tipos
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de patologia cardiacas, generando una falsa
expectativa en los padres, ya que esta patologia, si es
progresiva, la indicacion médica es el trasplante
cardiaco. En pacientes con antecedentes familiares de
MNC se recomienda realizar estudios ecocardiograficos
fetales como rutina con evaluacion hemodinamica
cardiaca sistélica y diastodlica para detectar la
enfermedad en la etapa prenatal “*® El objetivo del
estudio fue determinar el desarrollo anatomico de la
MNC detectado en pacientes menores de un afno,
evaluada por ecocardiografia. Con los hallazgos de esta
investigacion podriamos evaluar el pronéstico y tomar
una mejor decisiéon de la conducta a seguir en estos
pacientes.

METODOS

Diseiioyareade estudio

Estudio de cohorte retrospectivo. La poblacién estuvo
conformada por todos los pacientes hospitalizados en
el Servicio de Pediatria Especializada del Hospital
Nacional Edgardo Rebagliati Martins (HNERM)- EsSalud,
durante los afnos 2017 a 2021 con diagnéstico
ecocardiografico de MNC confirmados segun criterios
deJenni?.

Se revisaron las historias clinicas con los diagnésticos
planteados siguiendo los criterios de Jenni?”, los datos
fueron registrados en centimetros, se registraron las
medidas del miocardio no compactado (NC)
representado por las trabéculas y del miocardio
compactado (C) calculando la relacién de las dos: NC/C,
siendo el punto de corte el valor diagndstico
considerado por Jenni >2, se evaluaron la fracciéon de
eyeccion (FE) y la presencia de recesos, se determiné el
numero de las trabéculas. Se consideraron las
modificaciones de los valores para interpretacién. El
servicio médico donde se desarroll6 el estudio aplica el
método de diagnostico de Jenni teniendo en cuenta el
articulo del autor Passerini® donde se menciona que la
sensibilidad y especificidad de la relacién de miocardio
no compactado versus miocardio compactado es de
86% Yy 99% respectivamente.

Analisis estadistico
Los datos recolectados se ingresaron a un archivo de
datos del software estadistico SPSSV26.
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Para cada uno de los criterios de Jenni se calcularon los
valores maximos y minimos, el promedio acomparnado
de su desviacion estandar. Posteriormente, para el
seguimiento ecocardiografico se calcularon los valores
de las variables en estudio a los 6, 12, 18, 24,30 y 36
meses (Relacion miocardio no compactada/
compactada, fraccion de eyecciéon y el nimero de
trabéculas). Finalmente, se calcularon la media
aritmética y la desviacion estandar para la relacion
miocardio no compactada/ compactada, para la
fraccion de eyeccion y para el niUmero de trabéculas al
diagnéstico,alos6,12,18,24,30y 36 meses.

Aspectos éticos

En los aspectos éticos de la investigacion, se solicito
autorizacién del comité de ética de la institucion Carta
N° 354-GRPR-ESSALUD-2024, se respetaron los
principios éticos de Helsinki.

RESULTADOS

Se calcularon frecuencia y porcentajes para datos
descriptivos y evolucidon de pacientes, y  media y
desviacion estandar para las medidas ecocardiograficas
obtenidas, enbase alos 7 pacientes con diagnéstico de

MNC.

Tabla 1. Evaluacion del dominio “Evaluacién y experiencia laboral”.

Frecuencia Porcentaje

Edad al diagndstico
Neonatal

Lactante Menor
Caracteristicas
Insuficiencia cardiaca
Arritmias

Cardiopatias asociadas
Compromiso biventricular
Fraccién de eyeccién disminuida
Abandono

Permanecieron en el estudio

Tasa de Mortalidad

4 57.14%
3 42.85%
6 85.70%
3 42.80%
3 42.80%
2 28.57%
2 28.57%
1 14.30%
3 42.80%
3 42.80%
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Figura 1. Laflecha amarilla sefiala las trabéculas del miocardio no compactado.
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Figura 2. La flecha amarilla sefala la presencia de sangre en los recesos.
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Se analizaron un total de 7 pacientes con diagndstico
ecocardiografico de MNC confirmado segun criterios
de Jenni. Los pacientes fueron diagnosticados en el
primer aino de vida, 4 pacientes (57.14%) en la etapa
neonatal y 3 pacientes (42.85%) en la edad de lactante
menor, 6 (85,70%) cursaron con insuficiencia cardiaca,
3 (42.80%) con arritmias, 3 (42.80%) tuvieron
(28.57) el

cardiopatias asociadas, en 2 pacientes

compromiso fue biventricular, la fraccidon de eyeccion
estaba disminuida en 2 pacientes (28.57%), 1 paciente
(14.3%) con diagndstico de sindrome dismérfico y
complicaciones neurolégicas abandoné el control a los
dos meses de edad. Fallecieron 3 pacientes (42.8%), el
primero alos 3 dias, el segundo alos 5 mesesy el dltimo
alafoy 11 meses.

Tabla 2. Criterios de Jenni - Diagnéstico de ingreso de miocardiopatia no compactada. 2017-2021

Criterios de Jenniy FE

Numero de trabéculas

Medida de trabéculas en cm.

Medida de miocardio compactado en cm.
Relaciéon miocardio NC/C

Fraccidn de eyeccién (%)

NC: miocardio no compactado, C: miocardio compactado,

En la tabla 2 se describen las caracteristicas del
miocardio del primer ecocardiograma de los pacientes
de estudio, que en un inicio fueron 7, se observa una
media de nimero de trabéculas de 3.5, media de la

Valor Valor Media Desviacion
Minimo Maximo X SD
3 4 35 0.9
0.468 1.090 0.760 0.208
0.190 0.350 0.260 0.055
2.460 4.500 3.480 0.980
20.00 80.00 59.00 23.50

medida de trabécula de 0.76 cm y del miocardio
compactado de 0.26 cm con una relacion media de
NC/C de 3.48 y media de FE de 59% calculada en 6
pacientes.

Tabla 3. Seguimiento ecocardiografico de pacientes con diagndstico de Miocardiopatia
no Compactada 2017-2021.

Relaciéon
NC/C* Fraccion de eyeccion (FE) Numero de Trabéculas
6 12 18 24 30 36 6 12 18 24 30 36 6 12 18 24 30 36
Paciente Dx* m m m m m m Dx m m m m m m Dx m m m m m m
1 3.812 12 12 12 12 12 80 67 53 51 53 51 51 4 2 2 2 2 2 2
2 3.231 26 28 23 26 26 20 47 54 42 37 64 58 8 8 8 8 8 8 8
3 2120 28 12 14 14 14 64 53 48 48 68 68 68 4 4 4 4 4 4 4
*NC miocardio no compactado, C miocardio compactado
**Dx diagnéstico inicial
A \‘ I
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En la tabla 3 se puede evidenciar los cambios
anatémicos en el seguimiento de los 3 pacientes que
permanecieron en el estudio, la relacion NC/C solo se
mantuvo alta en 1 paciente, FE mejoré en todos los
pacientes, numero de trabéculas solo disminuyd en 1
paciente.

DISCUSION

La miocardiopatia no compactada es una enfermedad
rara en pacientes pediatricos, suetiopatogeniaes muy
poca conocida, se habla de un origen genético-familiar
que altera la maduracion del miocardio en la etapa fetal
®, se conoce muy poco sobre esta entidad en la etapa
neonataly su progresion en estos pacientes. Se realizo
el estudio en 7 pacientes con diagnéstico de MNC
evidencidandose que la maduracion del miocardio se
completd posterior al nacimiento, sélo uno de los
pacientes estudiados mantuvo los criterios
diagndsticos de MNC. En el presente estudio se tuvo 2
pacientes (28.57%), con compromiso de ambos
ventriculos que fallecieron, uno asociado a extrasistoles
supraventriculares aisladas y cardiopatia, el segundo
asociado a alteracion genética (S. Down) y cardiopatia.
Segun la literatura revisada en Dhar, et.al'el
compromiso de MNC en ambos ventriculos no es
frecuente, se han descrito casos aislados.

En nuestro estudio la FE estuvo comprometida en 2
pacientes (20% y 43% respectivamente), los cuales
cursaron con signos de insuficiencia cardiaca asociado
a arritmia cardiaca tipo Wolff Parkinson White (WPW),
uno de ellos con alteraciones en el desarrollo
neurolégico, quien abandoné los controles a los 2
meses de edad. Inicialmente la media de la FE fue de
55% con un descenso a los 18 meses a 47%
incrementandose luego a los 36 meses a 59%, La
evolucion de la fraccion de eyeccion en los pacientes
comprometidos fue mejorando, llegando a
normalizarse entre las 18 a 30 meses de vida, resultados
compatibles con el trabajo realizado por Menon2.

Con respecto al seguimiento de trabéculas, estas se
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mantuvieron en numero, pero fueron disminuyendo en
tamano, la relacién NC/C del miocardio se normaliza en
dos de ellos, uno a los 6 meses de vida, este paciente no
tuvo compromiso de la FE, y el segundo a los 18 meses
de vida quien presenté a la vez normalizacién FE. Solo
un paciente se mantuvo con los criterios diagnostico de
MNC hasta los 36 meses de seguimiento, pero con
mejoria de la FE. Maurizio Mongiovi® refiere que existe
la posibilidad de mejoria y a veces normalizacion de la
funcion ventricular izquierda en todas las formas
de las miocardiopatias dilatadas incluso en la no
compactada. En el estudio realizado 3 pacientes
(42.80%) fallecieron. Un fallecimiento temprano en la
etapa neonatal alos 3 dias de vida, siendo la causa de su
fallecimiento el shock Cardiogénico, hubo dos
fallecimientos tardios, uno a los 5 meses quien tenia
asociado cardiopatia aciandtica y extrasistoles
supraventriculares aisladas y, el segundo fallecimiento
tardio se produjo al cumplir 1 aflo 11 meses de edad
asociado a paciente con sindrome de Down y
cardiopatia acianética. En la literatura se describe quela
asociacion de cardiopatias y arritmias con la
miocardiopatia no compactada son de alto riesgo y de
mala evolucion 2. Todos los pacientes de estudio
recibieron un mismo esquema de medicacion el cual
consiste en el uso de Carvelidol en dosis pediatricas y
Acido Acetil Salicilico en dosis e antiagregante
plaquetario desde que fueron diagnosticados.

Limitacionesyfortalezas

Las limitaciones que se encontraron en la presente
investigacion se deben alaalta mortalidad que hubo en
el grupo de pacientes estudiados alcanzando un
42.80% disminuyendo el nimero de pacientes que
quedaron paralainvestigacion.

CONCLUSION
Los cambios anatémicos en pacientes diagnosticados
con miocardiopatia no compactada pueden
evolucionar a la maduracion del miocardio y mejoria de
lafuncién ventricular.
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