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Fig. 2.

Ausencia de compactacion ventricular izquierda calcificada
asociada con deficiencia de leptina de uniéon a manosa

y miopatia

La hipertrabeculacién/ausencia de compactacién
ventricular izquierda (ACPVI) es una alteracién car-
diaca de etiologia desconocida. Generalmente, en la
ACPVI las trabéculas miocdrdicas estdn cubiertas por
endocardio, pero también se han observado fibro-
sis, engrosamiento endocdrdico y fibroelastosis. La
ACPVI se puede asociar a diversos trastornos extracar-
diacos, incluidas algunas enfermedades neuromuscula-
res. La ACPVI asociada con inmunodeficiencia sélo se
ha observado en el sindrome de Roifman.

En un varén de 47 afios de edad con infecciones re-
cidivantes desde la infancia e insuficiencia cardiaca se
realiz6 el diagnéstico ecocardiogrifico de ACPVI. En
el estudio analitico se detect6 que la leptina de unién a
manosa (LUM) era de 18 ng/ml (normal, 60-5.500
ng/ml). En el estudio neuroldgico se observaron ptosis,
disminucion de los reflejos tendinosos, fendmeno de
calentamiento y un electromiograma con signos de
afeccién miopatica. La biopsia muscular efectuada en
el musculo pectoral mostré una ligera variacién en los
didmetros de las fibras, algunas fibras moderadamente
atréficas, ocasionales fibras en proceso de regenera-
cion, leves irregularidades en la distribucién de las en-
zimas oxidativas, predominio de fibras tipo I y algu-
nas vacuolas reforzadas. Se establecid el diagndstico

de miopatia de etiologia desconocida. A pesar de la
colocacién de un desfibrilador cardiaco y un marcapa-
sos con estimulacién biventricular, el paciente falleci6
debido a una neumonia complicada con insuficiencia
renal y hepatica.

La ACPVI se confirm6 en la autopsia (fig. 1, iz-
quierda). A diferencia de lo observado en estudios pre-
vios de autopsia y biopsia en pacientes con ACPVI, en
nuestro caso se detect6 la presencia de abundantes cal-
cificaciones endocdrdicas (fig. 1, izquierda, flecha)
ademads del miocardio hipertrabeculado. Estas calcifi-
caciones también eran visibles en la tomografia com-
putarizada cardiaca (fig. 1, derecha). Las calcifica-
ciones endocardicas se interpretaron como una conse-
cuencia de los episodios recurrentes de endocarditis en
un paciente inmunodeprimido a consecuencia de la de-
ficiencia de LUM. La alteraciéon de los mecanismos
del flujo sanguineo ventricular izquierdo en la trama
trabecular de la ACPVI podria haber favorecido la ad-
herencia de bacterias, con el consiguiente desarrollo
de infecciones.
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