Miocardiopatia no compactada

en la edad pediatrica
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Caso clinico

Paciente de sexo masculino de 13 afos acude desde
AP para valorar diagnostico de miocardiopatia dilatada
en su pais natal (Colombia)

En tratamiento con:

« Enalapril (1,25mgrdia)

° Digoxina (50mcg/dia)

« Espironolactona (12,5mgidia)
o Carvedilol 6,25mg/dia)

Actualmente asintomatico
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Anamnesis y exploracion

BEG. Normocoloreado y normohidratado. Sin trabajo
respiratorio. Sin deformidades toracicas ni dismorfias.
Pulsos braquiales y femorales ritmicos, regulares y
simetricos. Sin visceromegalias.

Auscultacion cardiaca: soplo
protosistolico I-1I/VI vibratorio en
tercer espacio intercostal izquierdo
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Pruebas diagndsticas

RMN en Colombia - Miocardiopatia dilatada

En HGUA:

- ECG: Sinusal 100 Ipm, marcapasos migratorio, onda P
bimodal, eje QRS indeterminado, elevacion punto J

- Ecocardiograma-Doppler color
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VI dilatado

DtdVI promedio de 48,2mm (z-
score +3,69)

| Miocardio no
compactado a nivel de
apex y pared posterior




Area 1,39 cm?2
Circ. 5,31 cm
Area 9,83 cm2
Circ. 14,0 cm

Disfuncidn sistélica VI leve-moderada
Jet de insuficiencia mitral ligero.
Ligera dilatacion Al Pediatria
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“espongiforme”

> — o Yy,

Pediatria
Q L4 PG S DEPARTAMENTO DE SALUD
e He 1"‘%

AAAAAAAAAAAAAAAAAAAAAAAA

I \ <

S =

k. X0
Z N Servicio de
= a1




Conducta y tratamiento

v Mantener misma medicacion

v Se contraindica actividad fisica de alta intensidad

v Holter ECG 24h,
v~ Nueva RMN
v Ergometria

v Valoracion cardiologica familiares primer grado
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Evolucion

- No alteraciones en Holter 24h

- Pendiente realizaciéon de nueva RMN

- El paciente se encuentra clinicamente asintomatico
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Miocardiopatia no compactada

Miocardiopatia congénita infrecuente (32 tras dilatada
e hipertrofica), compleja y heterogénea

Grant AHA - miocardiopatia genética (2006)
1926

SEC > no clasificada

. . v >40 genes
* Interrupcion compactacion (5-8sem) v+ Presentacion familiar

- 3 _ _ ) Fenotipo diverso
- Genetica - comun mlocardlopatlasA No relacion causal

- Adquirida: embarazo, atletas, anemia falciforme
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Hipertréfica

Restrictiva

No compactada

Vi Dilatado No dilatado No dilatado
Espesor ;
parietal Normal 1 (Hipertrofia +/++++) Normal o t
Disfuncién Sistolica Diastdlica | Ir?;?f;ﬁ':‘;gttﬁéjm
FEVI < 45% Normal o 1 (45%-80%) Normal

Fig. 1. Tipos mas frecuentes de miocardiopatias desde el punto de vista clinico.
Tomada de Navarro Lopez F. Miocardiopatias. Concepto y clasificacion. Medici-

ne 2001;8(47):2467-11.

J.M. Garcia Acufia, A.M. Lépez Lago y J.R. Gonzélez Juanatey.
Miocardiopatias. Clasificacion. Medicine. 2013;11(42):2495-9

Subtipo dilatado
Subtipo
hipertréfico
Fenotipo mixto
V1 o biventricular
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Presentacion clinica
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Diagndstico _

- Ecocardiograma inicial - Criterios de Jenni

- RMN:

- Cuantificacion funcion ventricular
- Caracterizacion tisular (fibrosis)

- Trombos

- Diagnaostico diferencial

TC: mayor radiacion y ausencia de caracterizacion tisular
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Exploracion fisica

Tratamiento Ecocardiograma
Imagen
: , - Holter
No existen guias espeC|f|cas Estudio genético
Seguimiento familiares

primer grado

¢Anticoagulacion?
* Primaria si FA'y disfuncion de VI
» Secundaria

¢, DAI? ., Resincronizacion?
Sincopes FEVI <35%
Arritmias ventriculares +
Disfuncion grave VI disincronia ventricular
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Conclusiones

- Infrecuente, complejay heterogénea
- No consenso en clasificacion

- No hay gold standard para el diagndstico

- Sin patrones de tratamiento consensuados

- Faltan criterios de estratificacion y marcadores
pronosticos bien establecidos (fibrosis, grado funcional,

crecimiento Al...?)
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