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CAS CLINIC

Antecedents patologics i gestacio actual
« 32 anys
- Edat gestacional: 26 setmi 1 dia
* No antecedents patologics d’interes
- TPAL: 1-0-0-1
- DUR (corregida): 25/07/14
» Bon control gestacional
« Serologies: negatives
 Cribatge aneuploidies: T21i T18 baix risc



CAS CLINIC

 Ecografies:
* 1rtrimestre modifica DUR
« 2ntrimestre (19.2 SA):

Fetus en presentacio podalica,
fetus femeni

Avaluacio morfologica dintre de la
normalitat

Biometries correctes segons EG
Placenta anterior, LAN

« Control creixement
(antecedent familiar agenésia
cos callds) (26.1):

* Fetus en presentacié cefalica
« Cardiomegalia
* Vessament pleural.



26.1 sg: Cardiomegalia

19.2 sg: Normal



CAS CLINIC

 Ecografies:

« 1r trimestre modifica DUR » Control creixement
. 2n trimestre (19.2 SA): (antecedent familiar ageneésia
o cos callds) (26.1):
* Fetus en presentacio podalica,
fetus femeni * Fetus en presentacio cefalica
- Avaluacié morfoldgica dintre de Ia * Cardiomegalia
normalitat * Vessamentpleural.

- Biometries correctes segons EG
* Placentaanterior, LAN Derivacio centre Il nivell



CAS CLINIC

Ecografiai ecocardiografia

 Hidrops generalitzat i ascitis * Doppler:
- Vessament pericardic i pleural . 'FI’AU >P_9? fluxes absents en
- Cardiomegalia (ratio CT 0,35) gUns c1e1es

_ « IPACM i PVS normals
« Zona apical trabeculada

. gi i tad * |P DV ona atrial reversa
(miocardiopatia no.c.:ompac ada) * Resta estudi anatomic normal
* FE <10%, contractilitat molt

disminuida
 Insuficiéncia tricuspidea severa
(corda tendinosa insercio apex)
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Corda tendinosa valvula tricuspide. Trabeculacions ventriculars



Zona apical trabeculada. Vascularitzacio. Comunicacio ventricular



tricuspidea

Insuficiéncia
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CAS CLINIC

Analitica sanguinia i d’'orina
* Hb 11,4; Hto 33,4%
* Plaquetes i leucocits normals
* Funciod hepatica i renal normal. lonograma normal
* Hemostasia normal
* Proteinuria negativa
* Acirregulars negatius
* Drogues abus negatives
- Serologies:
.« PVB19:IgG +, IgM —
« CMV:IgG CMV +, IgM CMV -




CAS CLINIC

Cordocentesis
« Hb fetal 15,7 g/dL ‘ Es descarta anémia fetal i
» Hto fetal 45,3% necessitat de transfussio
« GS: 0+
- Coombs directe negatiu.

Amniocentesis (QF-PCR)
« 46XX
- PCR T.gondii negatiu

- PCR PVB19 negatiu
« PCR CMV negatiu

* Pendents B-glucocerebrosidasa, B-glucuronidasa, B-galactosidasa.



CAS CLINIC

- |LE per hidrops fetal > Fetus femeni 1540g. Placenta 818q.

 Estudi necropsia (provisional)
« Hidrops generalitzat, ascitis, vessament pleural i pericardic
* Pes acord a edat gestacional
* Pes cardiac limit superior de la normalitat per cardiomegalia
« Valvula tricuspide normal, corda tendinosa insercio a apex

« Pendent d’estudi histologic per valorar sospita de miocardiopatia
no compactada

 Placenta normal



DIAGNOSTIC DIFERENCIAL:
Cardiomegalia

Parvovirus B19
Malaltia d’Ebstein

Atresia tricuspidea
Displasia valvula tricuspide

Miocardiopatia no compactada

Sd metabdlics i geneétics
« Sd Barth

« Sd Charcot-Marie-Tooth
« Sd Otopalatodigital

* Sd Melnick-needles
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MIOCARDIOPATIANO COMPACTADA:
Epidemiologia

Patologia poc frequent (prevalenca real desconeguda)
9,5% Texas Children’s Hospital Echocardiography Database

En familiars: 18-50%

Congenit vs adquirit

Alteracio durant el periode embrionari

Associats a altres anomalies cardiaques i sistémiques, sobretot
alteracions neuromusculars.



MIOCARDIOPATIANO COMPACTADA
Fisiopatologia

Causa poc coneguda

Detencio intrauterina de la compactacié miocardica
 trabeculacions miocardiques ventriculars

* recessos intercel-lulars profunds amb vascularitzacié (no comunicacio amb
circulacié coronaria)

« miocardi en dues capes diferents (compactada i no compactada [més
gruixudal).

Persistencia dels espais intercel-lulars per sobrecarrega de pressio o
isquémia miocardica (regressio dels sinusoides embrionaris)

Poden presentar comunicacio directa amb cavitat ventricular pero no
circulacié coronaria.



At 6 weeks:

Abundant fine trabeculations

At 8 weeks:
_ | Trabeculae start to solidify

Early foetal period:
Compaction almost completed

Procés de compactacio. Oechslin E, Jenni R. Left ventricular non-compaction revisted: a distinct phenotype with genetic
heterogeneity? European HeartJ 2011
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MIOCARDIOPATIANO COMPACTADA

Presentacio clinica

Molt variable, no especifica
Assimptomatic
Insuficiéncia cardiaca
Arritmies

Dolor toracic inespecific
Mort sobtada




MIOCARDIOPATIANO COMPACTADA
Diagnostic

Ecocardiografia (speckle-tracking)
RMN

TAC

Ventriculografia esquerra




MIOCARDIOPATIANO COMPACTADA:

Diagnostic diferencial

Miocardiopatia dilatada

Malaltia cardiaca hipertensiva
Miocardiopatia hipertrofica apical
Miocardiopatiainfiltrativa

Fibroelastosi endocardica

Trombus apical

Displasia arritmogenica del ventricle dret



MIOCARDIOPATIANO COMPACTADA

Criteris diagnostics

Absencia d'altres anomalies cardiaques
Presencia de dues capes cardiaques
Proporcié de la capa compactada i no compactada > 2

Afectacio dels segments
* mitja-laterals
* mitja-inferiors
« apical (ventricle esquerre)

Preséncia de flux sanguini en els recessos intertrabeculares per
imatge doppler.

Compromis de la funcio sistolica del ventricle esquerre amb fraccio
d'ejeccié mitjana de 25-35%



MIOCARDIOPATIANO COMPACTADA:

Complicacions, tractament i pronostic

Complicacions:

* Insuficiéncia cardiaca

* Arritmies (taquicardia ventricular)
* Fendmens tromboembdlics

* Mort sobtada

Tractament: No existeix terapia especifica
* Prevencio de fendmens tromboembolics
« Tractament médic de la IC

Evolucio: Controls ECG anuals

Pronostic: depen del grau i progressio de la IC, preséncia de fendomens
TE i arritmies.



CONCLUSIONS

* La miocardiopatia no compactada é€s una malaltia amb diagnostic
creixent en la practica clinica per la millora de les técniques
d'imatge.

« Pot associar-se amb altres anomalies cardiaques i sistemiques,
principalment alteracions neuromusculars.

» La seva presentacio clinica és altament variable i pot ser
asimptomatica en molts casos, o desenvolupar una insuficiéncia
cardiaca greu i mort sobtada.
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