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Mujer de 48 afios de edad con comunicacién interauricular tipo ostium secundum corregida en la infancia, y diagnosticada de
miocardiopatia no compactada mediante ecocardiograma, con episodios de taquicardia ventricular no sostenida y de bloqueo
auriculoventricular completo.

La cardiorresonancia confirmé el diagnéstico de miocardiopatia no compactada y mostro6 hipertrabeculacién medioapical inferolateral
y anteroseptal en el ventriculo izquierdo, con una proporcion miocardio no compactado/compactado de 2,97 (11,0 frente a 3,7 mm)
(figura 1). La funcion sistolica del ventriculo izquierdo era normal. Ademas, se observo una ligera dilatacion de los segmentos basal y medio
del ventriculo derecho (volumen telediastélico indexado: 95 ml/m?), asi como hipertrabeculacién medioapical evidente y
microaneurismas en la pared anterolateral e inferior. El tracto de salida del ventriculo derecho presentaba una zona aneurismatica de
40 mm (figura 2, flechas; video del material suplementario). La fraccién de eyeccion se encontraba ligeramente deprimida. Se aprecid
también infiltracion grasa de la pared anterior medioapical y de la regién aneurismatica, asi como retencion patoldgica de gadolinio en esas
areas (figura 3, flechas), cumpliendo criterios morfolégicos de displasia arritmogénica de ventriculo derecho.

El estudio genético identificé la mutacion Glu167Lys en el gen NKX-2 (relacionado con defectos septales, bradiarritmias y Fallot), no
descrita previamente y compartida con su hijo (afectado de una comunicacién interauricular tipo ostium secundum junto con
miocardiopatia no compactada) y con su hija, afectada de atresia pulmonar/comunicacion interventricular y portadora de un desfibrilador
automatico implantable por fibrilacién ventricular. La paciente también era portadora de la mutacion Tyr403Cys en el gen DSP,
probablemente modificadora del fenotipo. Nuestro caso ilustra la utilidad de la cardiorresonancia para detectar hallazgos morfologicos
«solapados» de distintas miocardiopatias.
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@ Se puede consultar material suplementario a este articulo en su version electronica disponible en doi:10.1016/j.recesp.2016.02.019.

* Autor para correspondencia:
Correo electronico: bermudezfrancisco23y@gmail.com (F.J. Bermadez-Jiménez).
On-line el 17 de mayo de 2016

Full English text available from: www.revespcardiol.org/en

http://dx.doi.org/10.1016/j.recesp.2016.02.019
0300-8932/© 2016 Sociedad Espaiiola de Cardiologia. Publicado por Elsevier Espaiia, S.L.U. Todos los derechos reservados.


http://crossmark.crossref.org/dialog/?doi=10.1016/j.recesp.2016.02.019&domain=pdf
http://crossmark.crossref.org/dialog/?doi=10.1016/j.recesp.2016.02.019&domain=pdf
http://dx.doi.org/10.1016/j.recesp.2016.02.019
http://dx.doi.org/10.1016/j.recesp.2016.02.019
mailto:bermudezfrancisco23y@gmail.com
http://www.revespcardiol.org/en
http://dx.doi.org/10.1016/j.recesp.2016.02.019

	Solapamiento de miocardiopatía arritmogénica y espongiforme con cardiopatía congénita
	Anexo MATERIAL SUPLEMENTARIO


