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Miocardiopatia no compactada puerperal, ;solo
1a coincidencia?

2 miocardiopatia no compactada (MNC) es una
ad de baja prevalencia, aunque de diagndstico
‘iente como consecuencia del avance y utilizacién de
diferentes técnicas de diagnéstico por imdgenes. Su
principal caracteristica es la identificacion de gos capas
tejido miocardico, una externa compacta y de menor
spesor y una interna mas gruesa y de aspecto trabe-
do. Si bien existe cierta controversia en cuanto a
Su patogénesis, la Asociacién Americana del Corazén
la incluye dentro de las miocardiopatias primarias de
origen genético. En su patogenia participaria la inte-
i6n del proceso de compactacién del miocardio que
nente ocurre durante la vida intrauterina. Su

353
presentacion clinica es variable. con sujetos totalmen
Le nsintomaticos on los que el diagndstico se realiza
de manera incidental hasta pacientes que presentan
alguna de |as complicaciones més descriptas, como la
insuficiencia cardinca, las arritmias, los fenémenos
tromboembdélicos y la muerte stbita. (1)

La miocardiopatia periparto (MCPP) se define
como la aparicion de insuficiencia cardiaca en el lapso
comprendido entre el Gltimo mes de la gestacion y los
cinco primeros meses del puerperio, en ausencia de otra
causa y sin patologia cardiaca estructural previa. Su
prevalencia es muy baja, aunque varfa en diferentes
regiones de 1 caso cada 100 en Zambia y Nigeria a 1
cada 3.000 nacidos vivos en los Estados Unidos. Aun-
que su etiologia se desconoce, se han propuesto como
hipétesis causas nutricionales, hormonales, infecciosas,
inmunolégicas y aun hemodindmicas. Es més frecuen-
te en las personas de raza negra, las hipertensas, las
diabéticas, las que cursan una gesta multiple y las que
tienen mas de 30 afos. (2)

Se presenta el caso de una paciente que durante el
puerperio inmediato desarrolla signos y sintomas de
insuficiencia cardiaca y en los exdmenes complemen-
tarios, criterios morfolégicos de MNC.

Mujer de 30 afos que durante el cuarto mes del
puerperio presenta disnea progresiva, edemas de
miembros inferiores, fiebre y expectoracién hemoptoi-
ca. Entre sus antecedentes menciona que un hermano
de 15 anos y un sobrino de 3 fallecieron stbitamente.
Habia tenido cinco gestas e igual cantidad de partos,
el altimo en septiembre de 2011, los cuales cursaron
sin complicaciones de relevancia, Dos meses antes de
la consulta (segundo mes del puerperio) comienza con
edemas en los miembros inferiores y disnea progresiva
hasta clase funcional I11. En los dias previos se agregan
fiebre y expectoracién hemoptoica que motivan la con-
sulta. Al examen fisico la paciente impresionaba en mal
estado general, con taquipnea, taquicardia y fiebre. La
tension arterial era de 120/80 mm Hg y tenia edemas
/6 en los miembros inferiores con ingurgitacién yu-
gular 2/3. El latido apexiano estaba desplazado hacia
la izquierda y se palpaba un resalto protodiastélico.
El primero y el segundo ruidos tenian caracteristicas
normales y se auscultaba un tercer ruido con cadencia
de galope. En ambas bases pulmonares se percibian
estertores crepitantes, con hipoventilacién y matidez en
el tercio inferior del hemitérax derecho. El electrocar-
diograma mostraba taquicardia sinusal con signos de
hipertrofia ventricular izquierda y en el laboratorio se
destacaba un hematocrito de 32%. La tomografia axial
computarizada con contraste revel6 derrame pleural
derecho, dreas de consolidacién en el I6bulo medio y
regién anterior del I6bulo inferior derecho y defectos de
relleno en ramas segmentarias de la arteria pulmonar.
Se interpreto el cuadro como insuficiencia cardiaca y
tromboembolia pulmonar. Se inici6 tratamiento con
oxigenoterapia, anticoagulacién y balance negativo con
buena respuesta. Se realizé un ecocardiograma trans-

torécico, en el que se observd el ventriculo izquierdo
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Figura o€ realizé a posteriori una resonancia mag-

el n gadolinio, la ual corrobord el diagnostico

ocardiogralico de MNC, sin evidencias de edema
miocarg

0 ¥ con realce Ltardio patron miocardico focal
¢l septal compatible con fibrosis no IsgqueémiIca

.i--= paciente fue medicada en forma progresiva con Fig 2':"' :;'ird ﬂq‘;r;ﬁ-:ﬁ,nj:f 4,n“|,r{|, n:a-....;.;gq el Ventnicul,, 4
olsoprolol, enalapril, espironclactona, ivabradina y fqu;eruféllr]acdi:|1 sttt i ¥ D) ge F
acenocumarol. En los meses siguientes al alta hospita- grado mo - A

laria, la paciente se encontraba en clase funcional 111,

por lo que se decide su derivacién (afio 2012) a otro

centro asistencial para analizar la posibilidad de un  misién: autosémica dominante, autosémica recesivy ¢
eventual trasplante cardiaco. Se evaluaron sus fami- ligada al cromosoma X. A pesar del creciente nlimery

liares directos. detectandose por ecocardiografia siete de series P"’h“*"ﬂd”""‘ desde 1990, se conoce pocg s0hre
nuevos casos de MNC. A mediados de 2014, la paciente su real prevalencia y prondstico a mediang ¥ ala
regresa a la consulta en nuestro hospital, manifestando plazos. (3) Por el contrario, la MCPP se TECOTOCE comy
una notable mejoria en su estado general, sin edemas  una miocardiopatia no genética en la mayoria de los
¥ con disnea en clase funcional I-II. En esta ocasit6n casos, aunque se han comunicado casos familiares ven
se le realiz6 un nuevo ecocardiograma, que mostré un  asociacién con miocardiopatias dilatadas h?ﬂ‘dit&;’iﬁ
ventriculo izquierdo dilatado con deterioro moderado Recientemente se ha descripto un mecanismao fisiopa
de la funcién ventricular (fraccién de eyeccién: 44%,  tolégico basado en una alteracion genética que condyce
deformaci6n longitudinal global bidimensional: -15%),  a una disminucién de la capacidad antioxidante eon
disfuncién diastélica moderada (patrén de llenado mi-  incremento en la expresion de catepsina D (actividad
tral seudonormal) e insuficiencias mitral y tricuspidea  proteolitica) y degradacién de la hormona prolactina
de grado leve (Figura 2). en sustancias antiangiogénicas y proapoptoticas. En
La MNC se caracteriza por su heterogeneidad gené-  relacién con ello, un estudio pequefio ha demostrado
tica y la falta de correlacién entre el genotipo y el feno-  efectos beneficiosos de un inhibidor de la prolactina,
tipo. Esto hace suponer que mas alli de las alteraciones  la bromocriptina. (4)
en los genes se encuentran implicados otros factores ’arece claro que nuestra paciente era una portadora
no del todo conocidos. Se han descripto formas espo- asintomatica de una MNC, dados los criterios morfolé-
radicas y familiares con diferentes patrones de trans- gicos descriptos y los antecedentes familiares. No obs
tante, existen algunos aspectos de interés. En primer
lugar, nunca tuvo sintomas durante el transcurso d¢
sus cinco embarazos previos a pesar del apremio hemo-
dinamico que ello significa, los sintomas (disnea, ede
mas de miembros inferiores) se manifestaron duranté
el segundo mes del puerperio, cuando la sobrecars?
hemodindmica ya habia desaparecido y, finalmenté,=
observé una mejoria en la funcién sistolica ¥ Ia clas®
funcional en los meses subsiguientes. Si bien st pu
suceder en pacientes con MNC, es més ﬁ‘eﬂ‘enmﬂi
ocurra en las que padecen una MCPP Desde Eﬂ‘:;\qﬂ
han comunicado en la literatura siete casos de A%
en los que el diagnéstico se realizé durante el per
periparto. (5) Van Spaendonck-Zwarts le_aho B
describieron recientemente una prevalencia may? 18
MCPP en familias con antecedentes de Mimrdlu?ﬂgg
dilatada, identificando incluso alteraciones e &
de la troponina C. (6) Probablemente, la inte

Fig. 1. Ecocardiograma en el que se observa dilatacion ventricular
izquierda (A) y mala funcion sistolica (B). Vistas de eje corto del
ecocardiograma (C) y de la resonancia magnética (D) donde se fE'mim . P = . 4o em

evidencia el miocardio no compactado. enos metabdlicos propios del period o
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Origen anémalo de la arteria pulmonar izquierda

¥y comunicacion interventricular corregidos
tardiamente por cirugia

El hemitronco o, como también se lo conoce, el origen
-andémalo de una de las ramas pulmonares emergiendo
de la aorta, se define como la cardiopatia congénita
en la cual una de las ramas pulmonares emerge de
manera anémala de la aorta ascendente, mientras
que la otra presenta una emergencia habitual del
tronco de la arteria pulmonar. (1) Se comporta como
una afeccion acianética con flujo pulmonar aumenta-
'do donde coalescen hipertensién arterial pulmonar
(HTP) grave y manifestaciones de insuficiencia
cardiaca congestiva, por lo que debe corregirse tem-
pranamente.

Se describe el caso de una lactante de 9 meses con
diagnéstico tardio de origen anémalo de la arteria
pulmonar izquierda emergiendo de la aorta y comu-
Ricacién interventricular asociada, que se sometié a
Cirugia correctiva con resultado exitoso.

15%

Lactante femenina de 9 meses de edad que ingresa

con manifestaciones de insuficiencia cardiaca y an
tecedentes de hospitalizaciones previas por cuadros
neuménicos recurrentes. En el examen fisico pre-
sentaba desnutricién proteico-energética, marcada
polipnea superficial, tiraje subcostal e intercostal bajo
con murmullo vesicular rudo y estertores roncos a la
auscultacién del sistema respiratorio. A la exploracién
del aparato cardiovascular se constaté componente
pulmonar del segundo tono cardiaco marcadamente
aumentado, ritmo de galope, retumbo izquierdo y
un soplo protomesosistélico ITI/VI en el mesocardio,
con irradiacién en barra; a nivel del foco pulmonar
se constat6 soplo de escape protodiastélico (soplo de
Graham-Steell). Los pulsos periféricos eran pequenos.
El telecardiograma mostré un indice cardiotoracico de
0,68, engrosamiento hiliar bilateral, hiperflujo prefe-
rencial derecho y oligphemia en periferia de campo
pulmonar izquierdo. Electrocardiograma con ritmo
sinusal, eje de QRS + 120 grados, R altaen V1-V2y S
profunda en V5-V6 (signo de Sokolow-Lyon derecho).
En el ecocardiograma se define origen anémalo de la
rama de la arteria pulmonar izquierda emergiendo de
la aorta ascendente, con HT'P grave con rango de pre-
siones pulmonares suprasistémicas, dilatacién biven-
tricular y disfuncién ventricular sist6lica moderada con
fraccién de eyeccitn del 43% en el ventriculo izquierdo
(VI). Se realizé cateterismo cardiaco diagnéstico con
confirmacién de los rangos de gravedad de HTP esti-
mados por ecocardiografia transtordcica (Figuras 1 Ay
B). La prueba de vasorreactividad mostré disminucién
discreta de las presiones y del indice de resistencia
pulmonar. Se decide someter a tratamiento quirargico
correctivo considerando la presencia de insuficiencia
cardiaca refractaria y de HTP grave potencialmente
reversible. La cirugia consistié en la reinsercion de
la rama pulmonar izquierda en el tronco de la arte-
ria pulmonar y el cierre con parche fenestrado de la
comunicacién interventricular. En el posoperatorio
se aplico el protocolo institucional establecido para la
HTP con necesidad de dosis altas de sildenafil y de epo-
prostenol intravenosos y la medicacién indicada para
la disfuncién ventricular izquierda con furosemida,
espironolactona, captopril y carvedilol. La evolucién
clinica de la paciente ha resultado favorable con se-
guimiento por consulta. En estudio angiotomogrifico
evolutivo a los seis meses de la intervencion quiriirgica
se obtuvieron imagenes confirmatorias de la correccién
quirargica efectiva practicada a esta lactante (Figura
2 Ay B) y los ecocardiogramas evolutivos muestran la
recuperacion de los didmetros ventriculares, la regre-
sién de las presiones pulmonares a valores normales y
la normalizacién de la funcion sistélica del VI

Elmigendeunadalasartmiaapulmomamir
de la aorta fue descripto inicialmente por Fraentzel en
1868, por lo general asociada con otras cardiopatias
como tetralogia de Fallot, comunicacién interventri-
cular, transposicién de los grandes vasos y estenosis
subvalvular adrtica. (2)




