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ACTUALIZACION
(Version en espaiiol)

Ventriculo izquierdo no compactado: unaforma de
miocar diopatia recientemente reconocida
(L eft Ventricular Noncompaction)

Javier Ganame, MD*; Nancy A. Ayres, MD**; Ricardo H. Pignatelli, MD**

El ventriculo izquierdo no compactado (VINC) es una forma de miocardiopatia recientemente reconocida. Se caracteriza
por la presencia de una extensa capa trabecul ada de miocardio con multiplesy profundos recesos intertrabecul ares sobre el
lado endocavitario de la porcion compactada de la pared ventricular. Es probablemente secundario a una detencion del
proceso normal de compactacion de la pared ventricular que ocurre tempranamente en la vida fetal. El VINC parece ser
una anormalidad morfoldgica con heterogeneidad genética; describiéndose dos variedades: una familiar y otra aislada.
Algunas mutaci ones causal es han sido descubiertas. Clinicamente, el VINC presenta: insuficiencia cardiaca (habitual men-
te severa), embolia sistémica, arritmias o muerte stbita. Se ha reportado |a asociacion de VINC con otras cardiopatias
congénitasy con enfermedades neuromuscul ares. El diagndstico es generalmente realizado por la demostracion ecocardio-
gréfica de una gruesa capa miocérdica no compactada con una relacion miocardio no compactado/compactado > 2; exis-
tencia de flujo desde la cavidad ventricular izquierda dentro de los recesos intertrabeculares y areas de hipoquinesia con
funcién ventricular global deprimidas. El uso de resonancia magnética cardiaca parece aumentar la exactitud diagndstica.
Inicialmente, se pensaba que el prondstico era malo, pero esta creencia ha cambiado en los Ultimos afios. No hay ningan
tratamiento especifico parael VINC, por ello los pacientes son tratados con digoxina, inhibidores de la enzima de conver-
sion de la angiotensina, diuréticos y beta blogueantes. La anticoagulacion esta recomendada si se producen episodios

embodlicos. El trasplante cardiaco permanece como la Ultima opcidn para los casos refractarios al tratamiento médico.
Palabras clave: Miocardiopatia - Insuficiencia cardiaca - Miocardio no compactado - Ecocardiografia

(Insuf Cardiaca 2006; val. |; 3:125-130)

Introduccion

Recientemente hasido reconoci da unanuevaformade miocar-
diopatia denominada ventriculo izquierdo no compactado
(VINC) (Left Ventricular Noncompaction -LVNC-), es un des-
orden fascinante caracterizado por la presencia de una extensa
capatrabeculada de miocardio con multiplesy profundos rece-
sos intertrabeculares sobre el lado endocavitario de la pared
ventricular. Es probablemente secundario a una detencién del
proceso normal de compactacion de la pared ventricular que

* Pediatric Cardiology, University Hospitals L euven, Leuven, Belgium.
** Lillie Frank Abercrombie Section of Pediatric Cardiology,

Texas Children’'s Hospital, Baylor College of Medicine, Houston,
Texas, USA.

Ninguno de los autores reporta conflictos de interés

o intereses financieros.

Correspondencia:

Javier Ganame, MD.

Pediatric Cardiology

University Hospital Leuven

Herestraat 49, 3000

Leuven, Belgium.

Tel: + 32 16 349093

Fax: + 32 16 343981

e-mail: javier.ganame@uz.kuleuven.ac.be

Ricardo H. Pignatelli, MD.

e-mail: cardop@bcm.tmc.edu

Trabajo recibido: 2/8/2006 Trabajo aprobado: 30/8/2006

Insuf Cardiaca 2006; (Vol 1) 3:125-130

ocurre en la vida fetal?. Aunque antes se |o consideraba una
entidad rara, actualmente el VINC esta siendo diagnosticado
con una frecuencia creciente, desde la edad fetal hastala adul-
tez, yaseaaislado o combinado con otras cardiopatias congéni-
tas o0 desordenes neuromuscul ares™®. Laconfirmacion del diag-
nostico se hatrasladado de la autopsiaalos métodos no invasi-
vos: la ecocardiografia, y més recientemente, la resonancia
magnética®S. Las manifestaciones clinicas son altamente varia-
bles, desde pacientes asintométicos, hasta insuficiencia cardia-
ca (IC) severa, embolismo sistémico, arritmias, 0 muerte stbi-
ta

Definicion

En el corazén normal, |as paredes ventricul ares constan predo-
minantemente de una capa compactada de fibras miocérdicasy
unamatriz de tejido conectivo que sirve como soporte®. La su-
perficie endocavitaria de los ventriculos muestra trabecul acio-
nes que son particularmente prominentes hacia el dpex ventri-
cular’®®, Generalmente, las trabeculaciones son méas gruesas en
¢l ventriculo derecho (VD) que en € ventriculo izquierdo (VI).
La proporcioén de la pared ventricular normal formada por las
trabeculaciones nuncaexcede €l espesor delacapacompactada
en los ventriculos normales. Por el contrario, en pacientes con
VINC: &) el espesor del miocardio no compactado es mayor
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gue la capa compactada que, a su vez, es generalmente mas
delgada; b) es visible un nimero excesivo de trabeculaciones
ventricul ares prominentes. Estas trabecul aciones normal mente
se confinan al dpex y alos segmentos mediosdel V1; c) existen
recesos intertrabecul ares profundos que reciben flujo sangui-
neo de la cavidad V3. Estos recesos estan cubiertos por €l en-
docardioy se contintian directamente con el endotelio delaca-
vidad ventricular izquierda. Estos recesos nunca estan en con-
tacto ni se comunican con lacirculacion coronaria*?. EI VINC
ha sido, recientemente, clasificado como una miocardiopatia
primaria (es decir, que afecta predominantemente al miocar-
dio) y con base genética®®.

Embriologia, desarrollo e histologia

Durante el desarrollo embrionario temprano, el miocardio es
una trama suelta de fibras entretejidas, separadas por recesos
profundos que unen el miocardio conlacavidad del VI. Lacom-
pactacion gradual de esta trama esponjosa de fibras 'y recesos
intertrabeculares, 0 sinusoides, se producen entre la5°y 8° se-
manade vidaembrionaria, realizandose desde € epicardio has-
tael endocardio y desde la base hasta €l dpex del corazon'*Y’,
Lacirculacién coronaria se desarrolla simultaneamente duran-
te este proceso, y 10s recesos intertrabecul ares se reducen a ca-
pilares®®,

Inicialmente, el VINC fue denominado “persistencia del mio-
cardio esponjoso” (persistent spongy myocardium), y fue aso-
ciado con otras anomalias congénitas como atresia pulmonar
con septuminterventricul ar intacto, obstruccién severadd tracto
de sdlidadel VI y anomalias coronarias severas®. En estos ca-
sos, €l llenado anormal del ventriculo llevaalapersistenciade
sinusoides del miocardio embrionario, anbos se presentan co-
municados con la cavidad ventricular y la circulacion corona
riat*12, Ahora comprendemos que ladescripcion inicial estale-
josdelo que, hoy en dia, llamamos VINC.

El VINC aislado, descrito por primera vez por Chiny col. en
19907, se caracteriza por la persistencia de la morfologia em-
brionaria del miocardio en ausencia de otras anomalias cardia-
cas que lo justifiquen.

Se cree que el mecanismo causante es una detencion del proce-
so normal de compactacién del miocardio durantelavidafetal.
Aunque ampliamente aceptado, no se haencontrado pruebafe-
haciente de este mecanismo como causante del VINC. Los ar-
gumentos afavor de la hip6tesis embrionaria son las presencia
de muchos genes involucrados en las fases claves de lamorfo-
génesis miocardica, ya que en estudios experimentales con ra-
tones estas mutaciones en estos genes se asocian a desarrollo
del VINC®°, Esta hipétesis ha sido desafiada por |a deteccion
de un fenotipo normal de la vida temprana con desarrollo de
VINC en la vida adulta®?t. También, e hecho que e VINC
ocurre més frecuentemente en el pex del V1, laporcion del VI
con miocardio méas delgado y con mayor estrés parietal, sugiere
gue el VINC puede ser un intento del miocardio anormal, que
se hipertrofia parareducir € estrés de |a pared?.

Otra teoria interesante sugiere que €l VINC es € resultado de
una adaptacion a condiciones anormales de precarga y/o post-
cargaen el V1%, Estateoriase apoyaen el hallazgo que un mio-
cardio trabecul ado tiene una viscoel asticidad notablemente di-

126

J Ganame y col.
Ventriculo izquierdo no compactado

ferente que & miocardio compactado, lo que influye en la pro-
porcién y magnitud de la contraccion y relajacion?. El icefish
es un modelo natural de VINC. El icefish posee un ventriculo
esponjoso con un miocardio pseudohipertrofiado por lo que se
asemejaalaanatomiay funcién del corazén en VINC?. El co-
razon del icefish funciona con ata precarga como una bomba
gue movilizagrandes cantidades de vol imenes por latido abaja
frecuenciacardiaca, pero no puede producir aumento de lapre-
sion?. Més aln, € VINC ha sido reportado en pacientes con
carga anormal de los ventriculos como en la malformacion de
Ebstein, la estenosis pulmonar y |a estenosis adrtica congénita
criticat?"8,

L os resultados histol 6gicos del VINC no son especificos, ellos
incluyen fibrosis/fibroelastosis, pérdida de laarquitecturamio-
cardicay aumento del tamafio mitocondrial?®%®. Por estas razo-
nes, no puede justificarse la realizacion de una biopsia endo-
miocardica, lacual no esen absoluto Util, y puede ser peligrosa
en pacientes pequefios’.

Genética

Se han descrito formas familiares y esporéadicas de laenferme-
dad. Los formas familiares representan entre el 20-50% de los
casos* %, Se han descrito modelos de transmisién dominantes
y ligados al sexo. Se han identificado multiples genes respon-
sable paralos casos familiares; |as mutaciones en G4.5 del cro-
mosoma X 28 que codifican para unafamiliade proteinaslla-
madas tafazzinas se asocian con €l sindrome de Barth, una en-
fermedad mitocondrial ligada a sexo que afecta el muasculo
cardiaco y esquelético*®, También, han sido documentadas
mutaciones en |os genes que codifican para alfa-distrobrevina
y lamina A/C, estas Ultimas causan también distrofia muscu-
lar®, Todas estas mutaciones producen un amplio espectro de
fenotipos de miocardiopatias, incluyendo las miocardiopatias
ligadas a X (dilatada, infantil y la fibroelastosis endocardica).
Vattay col. han mostrado que VINC y lasformas de miocardio-
patias dilatadas pueden ser causados por una mutacion en
Cypher-Zasp, un gen que codifica una proteina que es un com-
ponente de lalinea Z del musculo de esquelético y cardiaco®.
En adultos, un desorden autosdmico dominante ha sido recono-
cido, es ocasional mente causado por mutacionesen el gen G4.5,
y es genéticamente distinto de los casos ligados a sexo vistos
en lainfancia®®. Por ahora, parece que € VINC es una anor-
malidad morfol égica con heterogeneidad genética®.

Epidemiologia'y demografia

Aungueinicialmente considerado unapatologiarara, € creciente
conocimiento médico sobre el VINC ha producido que se diag-
nosti que mas frecuentemente. También, mejorasen lastécnicas
de imégenes, especialmente €l desarrollo de la ecocardiografia
con segundaarmonicay € uso creciente de la resonancia mag-
nética cardiaca que permite buena visualizacion del dpex del
V1, han mejorado la sensibilidad de diagnostica. Varios estu-
dios ecocardiogréficos informaron que del 0,001 a 0,1% de
todas las investigaciones corresponden a pacientes con VINC.
En adultos, Ritter encontré unaincidencia del 0,05% de todos
los examinados*. En nifios, una revision de todos los ecocar-
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diogramas de un centro terciario mostré que 0,01% se habian
diagnosticado como VINC, correspondiendo a 10% delasmio-
cardiopatias pedidtricas*. Aungue estos datos contemporaneos
sugieren que VINC es una forma sumamente rara de miocar-
diopatia, debe saberse que actualmente esta siendo reconocido
con unafrecuenciacreciente. Por esto, el VINC hasido, recien-
temente, clasificado como una forma especifica de miocardio-
patia genétical3424,

Parece haber una relacion de casi 1,8/1 entre el hombre y la
mujer, explicable por € modelo de herenciadelasformasfami-
liares. Laedad de diagnostico varia considerablemente segin si
€l centro sirve auna poblacién pediétrica o adulta, con algunos
diagnésticosrealizados durante lavidafetal y otrosalaedad de
70-80 afios. Enlos pacientes pediatricos, lamayoriadelosdiag-
nosticos se realiza en lainfancia (media: 3 meses de vida). En
los adultos, hay una amplia gama con un pequefio aumento en
la frecuencia de diagndsticos entre los 20 y 40 afios. Algunos
pacientes parecen tener un “ curso ondulante” con un diagnosti-
coinicial defuncion del VI deprimida, seguido de unarecupe-
racion de la funcién cardiaca que finalmente evolucionaen in-
suficiencia cardiaca en la etapafinal. En otros pacientes, espe-
cialmente nifios, €l VINC se presenta inicialmente como una
miocardiopatia dilatada, pero cambios fenotipicos, con evolu-
cién hacia hipertrofia, pueden ocurrir durante el seguimiento®.

Caracteristicas clinicas

Se han descrito 3 manifestaciones clinicas mayores de VINC:
insuficiencia cardiaca, arritmias y eventos embdlicos**#. Los
hallazgos clinicos varian desde disfuncién del VI asintomatica
adesarrollo de insuficiencia cardiaca congestiva severa. En la
mayor serie, mas de dostercios de |os pacientes con VINC pre-
sentaban i nsuficienciacardiacasintomatica®. Han sido descrip-
tas disfuncién ventricular sistélicay diastélica®“. El origen de
la disfuncién sistélica en € miocardio no compactado no es
claro, pero la evidencia sugiere que |a hipoperfusion subendo-
cardica y la disfuncién microcirculatoria juegan ciertos roles
en ladisfuncion ventricular y arritmogénesis®. Ladisminucion
de lareservadel flujo coronario se ha demostrado en estudios
con tomografia de emision de positrones tanto en los segmen-
tos compactados como en los no compactados en pacientes con
VINC®.

Lasarritmias son comunesen los pacientescon VINC. Lafibri-
lacion auricular ha sido reportada en més del 25% de los adul -
tos con VINC®, Las taquiarritmias ventriculares se han infor-
mado en un 47%. La mitad de las muertes fueron por muerte
stibita en lamayor serie de pacientes adultos con VINC®,
Anormalidades en €l electrocardiograma de reposo se no-
tan en la mayoria de los pacientes con VINC, pero los re-
sultados no son especificos, estos incluyen hipertrofia del
VI, cambios en la repolarizacién, onda T invertida, cam-
bios en el segmento ST, cambios en el e, anormalidades
en la conduccion intraventricular y blogueos auricul o-ven-
triculares. En neonatos, se ven frecuentemente altos volta-
jes biventriculares que deben ser considerados muy sospe-
chosos de VINC o enfermedades de depdsito en el miocar-
dio. Oechsliny col. describieron el bloqueo de ramaizquier-
da en el 44% de los pacientes adultos con VINC, pero en
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los nifios la incidencia informada fue mucho menor. Elec-
trocardiogramas compatibles con sindrome de Wolff-Par-
kinson-White se han descrito en un 15% de pacientes pe-
diétricos, pero ello no se observd en las dos mayores series
de pacientes adultos con VINC*323,

La incidencia de eventos tromboembdlicos, incluyendo a
los accidentes cerebrovasculares, ataques i squémicos tran-
sitorios, tromboembolismo pulmonar e infarto mesentérico
variaentre el 21% y el 38%%24, Las complicaciones embo-
licas pueden ser debidas: al desarrollo de trombosis en el
ventriculo extensamente trabeculado, a la funcién sistélica
deprimida o a la aparicion de fibrilacion auricular. Es lla-
mativo que no se informd ningln evento embdlico sistémi-
co en las dos mayores series pediatricas con VINC*%,

Diagnostico

En la mayoria de los casos, el diagnostico de VINC se ha
basado en la ecocardiografia bidimensional y Doppler co-
lor. En un esfuerzo por clarificar el diagnéstico, varios cri-
terios han sido aplicados. L os méas ampliamente usados fue-
ron publicados por Jenni y col., estdn basados en medidas
ecocardiogréficas realizadas en adultos®. Ellos son: a) la
presencia de numerosas trabeculaciones y prominentes re-
cesos intertrabecul ares, especialmente si estan localizados
en el apex o en los segmentos medios del miocardio ventri-
cular; b) lavisualizacién, con Doppler color, de flujo san-
guineo en los recesos; c) la ausencia de cualquier otra ano-
malia cardiaca; d) una proporcién no compactado/compac-
tado > 2 al final desistole (Figuras 1y 2). El dpex del VI y
los segmentos medios inferiores, anteriores y laterales del
VI son los que se encuentran mas frecuentemente involu-
crados¥’. En general existe una disminucion global de la
funcién sistolicadel VI, con unafraccion de eyecciéon me-
diareportada entre 25-35%, dependiendo del estudio. Tam-

Figura 1. Ecocardiograma bidimensional de un paciente con
ventriculo izquierdo no compactado en la vista corte apical de
4 camaras, mostrando la disposicion de la pared miocérdica.
Lacapainterna, hiperecoicay gruesaesno compacta, la exter-
na es mas ecoluscente, compacta'y mas delgada que en |os su-
jetos normales. Las trabeculaciones son prominentes y nume-
rosas. Esta apariencia es mas claramente visible en |la pared
lateral .V1: ventriculo izquierdo, VD: ventriculo derecho.
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Figura 2. Ecocardiograma con Doppler color en lavista apical
de 4 camaras, mostrando flujo desde |a cavidad ventricular iz-
quierda hacia y dentro de los espacios intertrabeculares pro-
fundos.

bién, se han descrito alteraciones delafuncién regional con
hipoquinesia, no s6lo delos segmentos miocardicos no com-
pactados, sino también de los compactados®. Estas altera-
ciones de la funcion sistélica van acompafiadas de altera-
ciones en la funcion diast6lica del VI siendo el patron de
Ilenado restrictivo frecuentemente visto. En casi el 40% de
los casos, se evidencia compromiso concomitante del VD#;
si bien, hasta el momento, no se hainformado ningulin caso en
el que se encuentre involucrado el VD en forma aislada. En
realidad, muchos autores dudan delaexistenciade VD no com-
pactado aislado, ya que normamente el VD tiene cierto grado
de no compactaciénts.

Laecocardiografiadistade ser latécnicaperfectaparael diag-
nostico de VINC, dado que la eficacia de lainvestigacion de-
pende de la experienciay el grado de sospecha del investiga-
dor. La ecocardiografia tiene problemas en la evaluacion del
apex del VI, siendo ésta el area més comin donde el VINC
ocurre. Asimismo, se puede confundir VINC con miocardio-
patia hipertréfica del apex del V14, En los pacientes con ven-
tanas acUsticas pobres, la ecocardiografia de contraste podria
mejorar la sensibilidad diagnéstica debido al mayor contraste
entre el miocardio y el pool de sangre.

L aresonancia magnética cardiaca se usa cada vez més para el
diagnéstico de VINC®®, La cine resonancia magnética, me-
diantelasecuenciallamadasteady state free precession, es uti-
lizada, debido a su habilidad para visuadizar y diferenciar la
capa compactada de la no compactada (Figuras 3 y 4). Esta
técnica, en comparacién con la ecocardiografia, muestra con
mayor exactitud la magnitud del compromiso del V1, y visua-
liza con detalles la proporcion de miocardio no compactado.
Llamativamente, la capa no compacta se encuentra delimitada
internamente por una capa interrumpida de tejido que clara
mente |la separe de la capa compactada. Las trabecul aciones
cuelgan de esta capa haciala capa compacta, apareciendo como
un collar en forma de cascada hacia dentro de la cavidad ven-
tricular. Ademas, la alta resolucion espacial de la resonancia
magnética cardiaca ha demostrado que los ventriculos de los
individuos normales, de atletas y de pacientes con estenosis
aodrtica, y miocardiopatias dilatada e hipertréfica tienen algin
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Figura 3. Imagen de cine resonancia magnética con secuencia
steady state free precession al final de diastole en el gje largo
horizontal que muestra (flecha) una capade miocardio no com-
pactado que es mas prominente en la pared lateral del ventri-
culoizquierdo y una capa miocardica compactada delgada. Ade-
mas, puede verse unalinea de diferenciacion clara entre estas
dos capas. Al: auricula izquierda; AD: auricula derechg;
V1: ventriculo izquierdo; VD: ventriculo derecho.

grado de no compactacion del miocardio. Lalocalizacién del
area no compactada no sirve para diferenciar entre estos gru-
pos. Sin embargo, la proporcion del miocardio no compacta-
do/compactado al final de diéstole, siemprefue>2,3enVINC,
con una sensibilidad, especificidad, y valores predictivos po-
sitivos y negativos de 86%, 99%, 75% y 99%, respectivamen-
te, para diferenciar alos pacientes con VINC del resto de los

Figura 4. Imagen de cine resonancia magnética steady state free
precession a final de didstole en la vista de gje corto apical, mos-
trando las trabeculaciones prominentes y una delgada capa com-
pactada. VI: ventriculo izquierdo; VVD: ventricul o derecho.
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grupos investigados®. Se ha sugerido también, que las imége-
nes de resonancia magnética, luego de la administracién de
contraste (gadolinio), podrian visualizar €l miocardio necroti-
co ofibrético, siendo éstas | as &reas donde se originan las arrit-
mias ventriculares™. Otra ventaja de la resonancia magnética
es que su intrinseca naturaleza tridimensional permitelavalo-
racion de todos | os segmentos cardiacos. También, las secuen-
cias basadas en el uso de contraste permiten la valoracién de
perfusion miocardicay una mejor visualizacion de los trom-
bos dentro del VI.

Los diagnosticos diferenciales incluyen: variantes normales
como falsos tendones, trabeculaciones prominentes y otras
patologias como, miocardiopatia hipertréfica del apex, mio-
cardiopatia dilatada, sindrome de Fabry, displasia arritmogé-
nica del VD, fibroelastosis endocardica y trombos en €l VI.
Como €l prondstico varia ampliamente entre todas estas con-
diciones, es esencia alcanzar un diagndstico exacto.

Se ha descrito una asociacion entre el VINC y los desérdenes
neuromusculares, hasta un 82% de los pacientes adultos con
VINC, tienen también un desorden neuromuscular. Es por esto
que Stollberger y Finsterer recomiendan que: a todos los pa-
cientes adultos con diagndstico de VINC, selesrealice un scree-
ning completo de anormalidades neuromusculares*”=2. Laaso-
ciacion con desérdenes neuromuscul ares no fue encontradaen
los estudios en poblaciones pediatricas®.

Mangoy resultados

Muchos de los reportes iniciales pusieron énfasis en e mal
pronéstico de los pacientes con VINC, focalizandose en la
malignidad de las arritmias ventricul ares que habitualmente lo
acompafian®%, El incremento de la experiencia clinica ha
modificado, en alguna medida esta mirada critica*®. En algu-
nos pacientes asintoméaticos, el VINC aislado se haencontrado
accidentalmente. En otros, se hareconocido en lasextay sép-
tima décadas de vida. Ciertamente, €l desorden tiene aun un
pobre futuro. Incluso para esos pacientes que se presentan en
el primer afio de vida con contractibilidad deprimida del VI,
alguna recuperacion de la funcion ventricular es, en general,
solo transitoria. Oechslin y col. observaron ciertas caracteris-
ticas clinicas en formasignificativamente masfrecuente en los
no sobrevivientes, comparado con lossobrevivientescon VING;
éstas incluyen: un didmetro de fin de diastole mayor a mo-
mento de presentacion, clase funcional I11-1V de la NYHA,
fibrilacién auricular permanente o persistente, y bloqueos de
rama®. Los pacientes con alto riesgo deberian ser temprana-
mente, candidatos paraintervenciones agresivas, incluso lacon-
sideracién del implante de un cardiodesfibrilador y la evalua-
Cion paratrasplante cardiaco®.

No hay ninguna terapia especifica para €l VINC. En los pa-
cientes sintomati cos con insuficiencia cardiaca congestiva, se
han utilizado una variedad de terapias médicas, incluyendo
digoxina, diuréticos, inhibidores de la enzima convertidora de
laangiotensina, agentes que reducen lapostcarga, y paraague-
Ilos sospechados de tener una miopatia mitocondrial subya-
cente, un “cocktail metabdlico” conteniendo coenzima Q10,
riboflaving, tiamina y carnitina’. Los beta bloqueantes tam-
bién se han usado con algun éxito, y en algunos casosladltima
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opcioén hasido el trasplante cardiaco. Los trastornos del ritmo
se tratan como en otras cardiopatias. En algunos pacientes se
han implantado desfibriladores por presentar arritmias ventri-
culares severas reconocidas como predisponentes de muerte
stibita.

L os accidentes cerebrovascul ares contribuyen, claramente, una
comorhilidad en los pacientes con VINC. En general, todos
los pacientes con VINC reciben inhibidores de la agregacién
plaguetaria, ya sea aspirina o clopidogrel. Aunque sujeto de
controversia, varios autores recomiendan anti coagul acion pro-
filacticaalargo plazo paratodos | os pacientes con VINC, ten-
gan o no trombos. Sin dudas, si un paciente desarrollafibrila-
cién auricular o ha sufrido un evento tromboembodlico, se re-
comienda la anticoagul acion.

Debido alaasociacion familiar descrita, se recomienda hacer
un screening ecocardiografico alos parientes de primer grado
de todos los afectados®. El creciente conocimiento sobre la
condicion produce que en chequeos previos a comenzar de-
portes competitivos o a descubrirse soplos inocentes se diag-
nostique VINC en algunos pacientes asintomaticos con fun-
cion del VI conservada. Esto plantea nuevos dilemas terapéu-
ticos, ya que €l manejoy prondstico en este grupo no han sido
aln determinados.

Conclusiones

El VINC es un desorden genéticamente heterogéneo, puede
afectar ambos ventricul os, puede encontrarse aislado 0 asocia-
do con otras malformaciones cardiacas. El peso de |a eviden-
ciasugiere que el VINC es el resultado de una detencion en el
proceso de compactacién del VI, que normal mente ocurretem-
pranamente en lavida fetal. No obstante méas investigacion es
necesaria paraelucidar el mecanismo involucrado en este pro-
Ceso.

La presentacion clinica es altamente variable, algunos sujetos
asintomaticos son diagnosticados durante controles rutinarios
pero otros debutan con sintomas severos similares a los nota-
dos en sujetos con una miocardiopatia dilatada. En |os nifios,
estambién comun ver unafisiologiarestrictiva. La muerte si-
bita también ocurre, lo quereflgjalapredisposicion alas arrit-
mias ventriculares severas. El prondstico erainicial mente con-
siderado pobre, con progresion alainsuficiencia cardiaca se-
vera'y muerte, pero actualmente este concepto ha cambiado.
Enlospacientesrefractarios al tratamiento médico, el trasplante
cardiaco permanece como Ultima opcidn terapéutica.
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