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Carta científica
Ventrículo izquierdo no compactado:

dos casos clínicos

Sr. editor

El ventrículo izquierdo no compactado (VINC) es

una enfermedad congénita descrita recientemente,

de baja prevalencia. Insuficiencia cardíaca, arrit-

mias y fenómenos embólicos son sus formas de pre-

sentación más frecuentes. El ecocardiograma y la

cardiorresonancia magnética (CRM) son estudios

fundamentales para su diagnóstico. El tratamiento

no difiere del de otras miocardiopatías.

El propósito de este artículo es comentar dos ca-

sos clínicos con diagnóstico de VINC, su forma de

presentación, diagnóstico y tratamiento.

Caso clínico 1

Hombre de 37 años, procedente de Montevideo, con

antecedentes de cardiopatía en familiares de prime-

ra y segunda línea (figura 1).

Antecedentes personales de enolismo severo

hasta hace cinco años, accidente cerebrovascular

(ACV) cardioembólico de fosa posterior y miocar-

diopatía dilatada con severo compromiso de la frac-

ción de eyección del ventrículo izquierdo (FEVI) y

trombo mural apical en tratamiento con dicumarí-

nicos. Cineangiocoronariografía sin evidencia de le-

siones coronarias significativas.

Consulta por dolor en hipocondrio izquierdo de

inicio agudo, permanente, y en apirexia.

Al examen: ritmo regular de 100 cpm, PA 120/80

mmHg, sin soplos ni signos de insuficiencia cardía-

ca. Dolor a la palpación de hipocondrio izquierdo,

sin esplenomegalia. INR: 2,9.

Tomografía (TC) de abdomen: imagen hipo-

densa triangular compatible con infarto espléni-

co. Electrocardiograma (ECG): ritmo sinusal; blo-

queo completo de rama izquierda. Ecocardiogra-

ma transtorácico (ETT): dilatación severa biauri-

cular, ventrículo izquierdo (VI) dilatado, hipoqui-

nesia difusa con severo compromiso de la función

sistólica global, FEVI 15%. Probable trombo mu-

ral en apex de 16 x 24 mm, parcialmente organiza-

do. Ventrículo derecho (VD) dilatado con función

sistólica moderada a severamente disminuida.

Leve regurgitación tricuspídea. Presión sistólica

de la arteria pulmonar (PSAP)estimada de 56

mmHg. Escaso derrame pericárdico.

CRM: VI severamente dilatado con FEVI dismi-

nuida. VD dilatado. Insuficiencia mitral moderada;

insuficiencia tricuspídea leve. Relación VI no com-

pactado (VINC)/VI compactado (VIC) mayor a 2,8.

Ausencia de masas intracavitarias (figuras 2 y 3).

Buena evolución bajo tratamiento con inhibido-

res de la enzima convertidora de la angiotensina

(IECA), betabloqueantes y dicumarínicos. Alta mé-

dica a los 20 días del ingreso. Se deriva a equipo de

trasplante cardíaco y genetista.

Caso clínico 2

Hombre de 35 años, con antecedentes de miocardio-

patía en su madre, sin antecedentes personales a

destacar.

Consulta en emergencia por afasia de expresión

de instalación brusca, sin cefalea y sin fiebre.

Al examen físico: afasia fluente, neologismos,

cumple órdenes simples. Pares craneanos sin alte-

raciones, sin déficit motor ni sensitivo. Apirético,

taquicardia 120 cpm, PA 100/60 mm Hg, sin signos

de insuficiencia cardíaca.

Resonancia magnética (RM) de cráneo: área de is-

quemia aguda a nivel de arteria cerebral media

(ACM) izquierda con inminente transformación he-

morrágica (figuras 4 y 5). ECG: ritmo sinusal, taqui-

cárdico. ETT: miocardiopatía dilatada, FEVI: 30%.

Aurícula izquierda severamente dilatada, insuficien-

cia mitral y tricuspídea leves. Imagen compatible con

masa apical poco móvil en VI.

CRM: cardiopatía dilatada con compromiso se-

vero de la función sistólica biventricular. VI severa-

mente dilatado con espesor normal de sus paredes.

Hipoquinesia severa difusa. Relación VINC/VIC de

2,6, y porcentaje de masa de VINC de 31%, FEVI se-

veramente disminuida 24%. Aurícula izquierda di-

latada, con insuficiencia mitral moderada. VD dila-

tado con hipoquinesia difusa. No se evidencian ma-

sas intracavitarias (figuras 6 y 7).

Como complicación instala flutter auricular que

responde favorablemente al tratamiento farmaco-

lógico.

Dada la buena evolución se otorga alta médica

con IECA, betabloquantes y anticoagulación con di-

cumarínicos y se realiza interconsulta con equipo

de trasplante cardíaco.
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Discusión

El VINC es una miocardiopatía caracterizada por el as-

pecto espongiforme del miocardio, debido a una hiper-

trabeculación, con nichos intratrabeculares profundos

que comunican con la cavidad del ventrículo izquier-

do(1-5). Es una enfermedad reconocida recientemente;

el primer caso se describió en 1984(1,2).En 2006 fue cla-

sificada por la American Heart Association (AHA) co-

mo una miocardiopatía primaria genética(6).

Su prevalencia varía, según diferentes estudios,

entre 0,05%-0,24%, siendo más frecuente en hom-

bres y describiéndose formas familiares (33%) y es-

porádicas(4,5). Las familiares están vinculadas a muta-

ciones de diferentes genes, como el de la tafazzina

(G4.5), así como a alteraciones genómicas a nivel mi-

tocondrial, citoesqueleto (�-distrobrevina) y proteí-

nas de sarcómero(5, 7-12). El acortamiento de la tafazzi-

na ligado al cromosoma X (Xq28) se encuentra asocia-

do con VINC en la población pediátrica, derivando en

el síndrome de Barth (cardiomiopatía, miopatía es-

quelética y neutropenia)(9-12). En las formas de pre-

sentación en adultos, de diagnóstico más tardío, no

aparecen alteraciones cromosómicas ligadas al X, por

lo que el patrón de transmisión autosómico-dominan-
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Figura 1. Familiograma del paciente. IAM: infarto agudo de miocardio; HTA: hipertensión arterial; MCD: miocardiopatía

dilatada; FOP: foramen oval permeable.

Figuras 2 y 3. Imágenes de CRM. 1) Imagen en la que se observa el VI con una relación entre la capa no compactada y la

compactada > 2,3. 2) Imagen del eje corto en la que se aprecia aumento de la capa no compactada.



te parece ser el responsable en este grupo de pacien-

tes(9,10).

La etiopatogenia es controvertida. Se considera

una anormalidad congénita resultado de la inte-

rrupción del proceso de compactación normal in-

traútero, de una alteración adquirida secundaria a

la afección de la microcirculación o de un desorden

metabólico que podría inducir isquemia o miocardi-

tis con aumento de la trabeculación(3-5, 7,10).

La forma de presentación clínica es variable; los

pacientes pueden permanecer asintomáticos por

mucho tiempo, pudiendo comenzar con síntomas en

la infancia o en la edad adulta. Es frecuente su diag-

nóstico durante un cribado familiar o por un hallaz-

go en el ecocardiograma(4). Los casos analizados se

presentaron como fenómenos cardioembólicos,

siendo la insuficiencia cardíaca la forma de presen-

tación más frecuente. Otras manifestaciones clíni-

cas son dolor torácico y arritmias(4,7,10,13). Las arrit-

mias ventriculares pueden verse hasta en un 47% y

la fibrilación auricular entre 7% a 23% de los pa-

cientes. La muerte súbita es una complicación fre-

cuente debido a arritmias ventriculares, siendo res-

ponsable del 50% de las muertes(5,8,12-15).

El diagnóstico se basa en estudios de imagen. El

ecocardiograma es el método de elección inicial, ya

que evidencia alteraciones morfológicas del VI, hiper-

trabeculación del miocardio, así como signos de falla

sisto-diastólica(4,9,10,16,17). Se ha visto que hasta un 63%

de los pacientes se presenta con una FEVI entre

10%-33% y hasta un 86% con una FEVI < 59%(5).

Existen múltiples criterios diagnósticos. Los criterios

de Jenni y colaboradores son los más utilizados en la

práctica clínica diaria (tabla 1)(5). En los casos clínicos

presentados los ETT no fueron concluyentes para el

diagnóstico de VINC, por lo que se solicitó CRM, obte-
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Figura 4. RM, señal T2: área de isquemia córtico-subcorti-

cal en territorio de ACM.

Figura 5. RM, imagen de isquemia descrita en secuencia

Flair.

Figuras 6 y 7. Cardiorresonancia, aumento del miocardio no compactado en los cortes transversal y longitudinal del ven-

trículo izquierdo.



niendo el diagnóstico correcto. La CRM tiene un po-

der superior al ecocardiograma para el diagnóstico y

la valoración del compromiso anatómico, así como pa-

ra detectar la presencia de trombos intramurales y

apicales(5,17).

Según los criterios de Peterson (tabla 1), una re-

lación de miocardio no compactado versus compac-

tado >2,3 medido en diástole tiene una sensibilidad

de 86% y una especificidad de 99% para el diagnósti-

co(7-11,12-15,17).

Recientemente, el Colegio Americano de Car-

diología recomendó que para realizar el diagnóstico

de VINC deben cumplirse los criterios ecocardio-

gráficos de Jenni más los criterios de CRM de Jac-

quier, en presencia de uno de los siguientes: VINC

diagnosticado en un familiar, alteraciones de la mo-

tilidad regional en la pared miocárdica, complica-

ciones como falla cardíaca, arritmia o tromboembo-

lismo, o ser portador de una mutación genética aso-

ciada con VINC(14).

En cuanto al manejo terapéutico, los pacientes

asintomáticos, que fueron diagnosticados durante

cribado familiar o ecocardiograma, y que presentan

FEVI normal, no requieren tratamiento, pero se de-

be realizar seguimiento(3,16).

El tratamiento de la falla cardíaca en pacientes

con VINC no difiere de las pautas de tratamiento ha-

bitual para pacientes con insuficiencia cardíaca de

otra etiología, al igual que el manejo de las arritmias

supraventriculares asociadas a miocardiopatías( 4-7,16).

En pacientes con compromiso de la FEVI <35%,

con episodios de taquicardias ventriculares monomor-

fas o de fibrilación ventricular, existen diferentes opi-

niones y los datos son controvertidos, pudiendo reali-

zarse prevención secundaria con terapia de resincroni-

zación y cardiodesfibriladores implantables(4,15,16).

Algunos autores proponen anticoagular a todos

los pacientes con VINC y compromiso de la FEVI, y

otros solo a pacientes con fibrilación auricular, fe-

nómenos embólicos previos o trombos documenta-

dos intracavitarios(4,5,7,16).

En los casos de insuficiencia cardíaca severa debe

considerarse el trasplante cardíaco. Una serie publi-

cada reunió un total de 113 pacientes en el período

2000-2013, siendo el 71% sometido a trasplante car-

díaco. La mayoría ingresó a la lista de trasplante en la

infancia-adolescencia, siendo la edad promedio de 16

años, predominando el sexo masculino (55%). Las ta-

sas de supervivencia postrasplante son similares a los

trasplantados cardíacos por otras etiologías(18).

El pronóstico de la enfermedad depende de la

clase funcional de la cardiopatía. A los 3,7 años de

diagnosticado, el 47% de los pacientes fue trasplan-

tado o falleció(7). Son factores de mal pronóstico:

bloqueo completo de rama izquierda, mayor grado

de compromiso del volumen de fin de sístole/diásto-

le y falla cardíaca en clase funcional III/IV de la New

York Heart Association(7,8).

Dres. Fernando Tabares, Gustavo Bruno, Valentina Más, Sandra Consani, Andrea Simeone
Hospital Maciel. Montevideo, Uruguay
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Tabla 1. Criterios diagnósticos ecocardiográficos y por cardiorresonancia propuestos por diferentes grupos de
investigadores internacionales(3,5,10,12-14,16).

Criterios ecocardiográficos

Chin et al

(8 pacientes)

Presencia de tejido no compactado - compactado

Radio X/Y � 0,5

X = distancia desde la superficie del epicardio hasta inicio de las trabéculas

Y = epicardio a fin de las trabéculas

Jenni et al

(34 pacientes)

Presencia de tejido no compactado - compactado

Evidencia Doppler de recesos intertrabeculares que se llenan con sangre ventricular

NC/C � 2 (relación tejido no compactado/compactado)

Stöllberger et al

(62 pacientes)

Más de tres trabeculaciones que protruyen desde la pared del VI a los músculos papilares

Evidencia Doppler de recesos intertrabeculares que se llenan con sangre ventricular

NC/C � 2

Criterios por cardiorresonancia

Peterson et al

(7 pacientes)

Presencia de tejido no compactado-compactado

Radio NC/C > 2,3

Jacquier et al

(16 pacientes)

Masa ventricular izquierda trabeculada > 20% de la masa global del VI.
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