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Presentación de Casos

Resumen
El ventrículo izquierdo no compacto (VINC) o “esponjoso”, es una cardiomiopatía recientemente 

descrita y reconocida con implicaciones pronósticas importantes. Se caracteriza por la presencia de un 
miocardio ancho con nichos intertrabeculares profundos sobre el lado endocavitario, llevando a hiper-
trabeculación. Aunque la etiología es desconocida, se ha descrito una importante agregación familiar y 
una superposición de esta patología con otras cardiopatías de carácter genético como la cardiomiopatía 
dilatada (CMD) y la cardiomiopatía hipertrófica (CMH). Desde el punto de vista clínico se presenta 
como un síndrome de falla cardiaca, aunque puede debutar con muerte súbita, arritmias o embolismo 
sistémico. En la actualidad la herramienta diagnóstica de mayor utilidad es la ecocardiografía, por 
sus menores costos, reproducibilidad y disponibilidad en forma extensa en los servicios médicos. 
Sin embargo, se ha demostrado una mayor certeza diagnóstica con la resonancia magnética cardiaca 
(RMC). El tratamiento de estos pacientes no difiere del recomendado para pacientes con síndrome de 
falla cardiaca de otras etiologías. (Acta Med Colomb 2011; 36: 187-195)

Palabras clave: ventrículo izquierdo no compacto, resonancia magnética cardiaca, ecocardio-
grafía, genética, falla cardiaca, cardiopatías, cardiomiopatías.

Abstract
Left ventricular noncompaction (LVNC), or “spongy” cardiomyopathy, is a recently described 

and recognized finding with important prognostic implications. It is characterized by the presence of 
ventricular trabeculations and deep intertrabecular recesses on the endocavitary side, leading to hy-
pertrabeculation. Although the etiology is unknown, a significant family aggregation of this disease as 
well as overlap with other genetic cardiomyopathies such as dilated cardiomyopathy and hypertrophic 
cardiomyopathy have been described. From the clinical point of view, LVNC often presents as heart 
failure, but may present with sudden death, arrhythmias and systemic embolism. At the present time the 
most useful diagnostic tool is transthoracic echocardiography because of its lower cost, reproducibility 
and availability, though cardiac magnetic resonance (CMR) imaging has shown greater diagnostic 
accuracy. Treatment of these patients is no different than that recommended for patients with heart 
failure syndromes of other etiologies. (Acta Med Colomb 2011; 36: 187-195)

Keywords: left ventricular noncompaction, cardiac magnetic resonance imaging, echocardiog-
raphy, genetics, heart failure, heart disease, cardiomyopathy.
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Caso 1
Paciente masculino de 38 años edad, natural, residente 

y procedente de Medellín (Antioquia). Con cuadro clínico 
de seis meses de evolución, consistente en deterioro de su 
clase funcional (NYHA I hasta IV), edema de miembros 
inferiores progresivo, disnea paroxística nocturna, ortopnea 
y palpitaciones. Sin antecedentes personales o familiares de 
relevancia, sin factores de riesgo cardiovascular. PA 100/60, 
FC 92 lpm, FR 22 rpm, temperatura 36°C, con SaO2 96% 
respirando aire ambiente, ingurgitación yugular a 45°, edema 
grado III, crépitos basales en campos pulmonares, ruidos 

cardíacos rítmicos, sin soplos, sin S3. Electrocardiograma 
con ritmo sinusal, bloqueo de rama izquierda del haz de 
His. Ecocardiograma deterioro de función sistólica con 
FEVI 22%, dilatación de cavidades izquierdas, no patolo-
gía valvular, se observó hipertrabeculación en las paredes 
del ventrículo izquierdo en el eje corto hacia el ápex y se 
calculó una relación de capa trabeculada sobre compacta de 
> 2, cuando medido en sístole y en el Doppler color se logró 
observar llenado de los recesos de la zona trabeculada del 
ventrículo (Figura 1). Radiografía de tórax con cardiomegalia 
a expensas del ventrículo izquierdo, sin derrame pleural, 
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congestión hiliar. En el laboratorio: hemograma normal, 
electrolitos normales, creatinina 0.7 mg/dL, BUN 10 mg/
dL, glucemia normal. Se realiza RMC que reporta hiper-
trabeculaciones comprometiendo principalmente la mitad 
apical del VI con una relación de capa trabeculada sobre 
compacta > 2.3 medido en diástole y se hace diagnóstico 
de VINC (Figura 2). Como relataba palpitaciones se realizó 
Holter electrocardiográfico de 24 horas que demuestra epi-
sodios de taquicardia ventricular polimorfa no sostenida. 
Adicionalmente, se tomó biopsia endomiocárdica que fue 
reportada como tejido miocárdico normal. Se instauró ma-
nejo farmacológico con betabloqueadores, inhibidores de la 
enzima convertidora de angiotensina, ácido acetilsalicílico, 
diuréticos, con lo cual se produce mejoría clínica. Teniendo 
en cuenta el cuadro clínico, la fracción de eyección menor 
del 35%, la dilatación ventricular, la presencia de disincro-
nía eléctrica, la demostración de taquicardia ventricular, y 

la utilización de betabloqueadores, se solicitó implante de 
cardiorresincronizador; sin embargo, la aseguradora del 
paciente no aprobó el implante del dispositivo.

Caso 2
Paciente masculino de 30 años, quien consulta al servicio 

ambulatorio por disnea de esfuerzos (NYHA II), palpitacio-
nes. Negaba otros síntomas. Sin factores de riesgo cardiovas-
cular, sin historia familiar importante. PA 100/60, FC 68 lpm, 
FR 16 rpm, temperatura 36.5°C, peso 78 kg, auscultación 
cardiaca sin S3, sin soplos, punto de máximo impulso en 
línea axilar anterior, sin frote pericárdico. Auscultación pul-
monar normal. Edema grado II en miembros inferiores. Res-
to del examen físico normal. La primera ecocardiografía de 
2009 (en otra institución) con dilatación del VI (DFDVI 6.3 
cm), FEVI 35%. Electrocardiograma con ritmo sinusal, PR 
corto pero sin onda delta. Radiografía de tórax cardiomegalia 

Figura 1. Imágenes tomadas por ecocardiografía transtorácica en modo 2D, en las que se observa una sección del eje corto en sus segmentos apicales. A) imagen con Doppler color que 
muestra sangre en la capa no compacta, con una comunicación de la cavidad ventricular y las trabeculas; B) imagen sin que muestra como la relación de la capa no compacta (línea amarilla) 
entre la compacta (línea roja) es > 2.

Figura 2. Imágenes tomadas con RMC. A) imagen del eje corto en la que se aprecia la relación entre la capa no compacta (línea amarilla) y la compacta (línea roja) > 2,3; B) imagen en la 
que se ve el VI, la válvula aortica y la raíz aórtica, claramente se observa una relación entre la capa no compacta y la compacta > 2,3.
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grado I a expensas del ventrículo izquierdo, no congestión 
hiliar, no derrame pleural. Laboratorio: creatinina 0.6 mg/
dL, glucemia 88 mg/dL, hemograma normal, electrolitos 
normales. HIV negativo, virus hepatitis negativos, ferritina 
en rango normal, serología para enfermedad de Chagas ne-
gativo, autoanticuerpos (anti-DNA, ANA, anti-Ro, anti-La, 
anti-Sm, anti-RNP) negativos, VDRL no reactivo.

Se repite ecocardiografía en 2010 (en nuestra institu-
ción) y muestra FEVI 20%, Hipertrofia excéntrica del VI y 
signos de hipertrabeculación en el eje corto hacia el ápex, 
con una relación de capa trabeculada sobre compacta > 2 
medido en sístole, además en el Doppler color se observó 
que la zona trabeculada se llenaba con sangre proveniente 
del ventrículo, sin patología valvular (Figura 3). Se ordena 
RMC que reporta DFDVI 6.6 cm, DFSVI 5.5 cm, FEVI 
30%, hipertrabeculación del VI y se confirma una relación 
de la capa trabeculada sobre la compacta > 2.3 medido en 

diástole (Figura 4). Se hace diagnóstico de VINC. Se inicia 
manejo con betabloqueadores, IECA, asa y se inicia rehabili-
tación cardiaca. Pasados seis meses el paciente alcanza clase 
funcional NYHA I con capacidad funcional de 8 METs en 
banda sin fin. Dado los hallazgos en el electrocardiograma 
se realiza estudio electrofisiológico en el cual no se docu-
mentaron alteraciones.

Discusión
El VINC aislado es un trastorno caracterizado por un 

miocardio ancho con nichos intratrabeculares profundos, y 
una pared miocárdica bilaminar con un estrato compacto y 
un estrato no compacto. Esta condición, descrita por primera 
vez por Engberding en 1984 (1) y en una serie de ocho casos 
publicada por Chin en 1990 (2), es clasificada por la Ame-
rican Heart Association como una cardiomiopatía genética 
primaria (3) y por la European Society of Cardiology (4) y 

Figura 3. Imágenes tomadas por ecocardiografía transtorácica en modo 2D con Doppler color, se observa una toma apical de cuatro cámaras. A) imagen en la que podemos observar como 
hay una continuidad entre la cavidad ventricular y la pared del VI (capa no compacta) en su zona apical (flecha); B) imagen en la que también pudimos verificar con Doppler color flujo de 
sangre en la pared ventricular 

Figura 4. Imágenes tomadas con RMC. A) imagen del eje corto del VI en la que se observa una clara relación entre la capa no compacta (línea amarilla) y la capa compacta (línea roja) > 
2.3; B) imagen de cuatro cámaras en la que se aprecia la relación entre las capas no compacta y compacta del VI > 2.3.
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la World Health Organización (5) como una cardiomiopatía 
sin clasificación. Un intenso debate continúa con respecto 
a la definición del VINC como un trastorno primario, una 
respuesta secundaria, o una variante morfológica (6-8). Las 
características del VINC pueden coincidir con las de otras 
cardiomiopatías, incluso la CMH (especialmente la varian-
te apical), la CMD y la cardiomiopatía restrictiva (9). Lo 
anterior contribuye a las dificultades en la clasificación (6), 
y hace que en algunas series hasta el 44% de los pacientes 
con VINC estén erróneamente diagnosticados como CMD 
o CMH (10,11). Inicialmente, el VINC fue considerado 
bastante raro, con una prevalencia de 0.014% entre pacien-
tes que acudían a un servicio de ecocardiografía (12), pero 
estudios más recientes informan prevalencias mayores (hasta 
0.14%) (11). Con el aumento de la conciencia de esta condi-
ción y la mayor capacidad de los métodos diagnósticos para 
definir el detalle de la anatomía cardiaca, ahora se estima 
que la prevalencia del VINC está alrededor del 3% entre 
pacientes con falla cardiaca que son remitidos a servicios 
de alta complejidad en países desarrollados (13). No se ha 
establecido con certeza la prevalencia del VINC entre la 
población general.

Fisiopatología
Originalmente el VINC era considerado el resultado de la 

falta de compactación del miocardio entre las semanas cinco 
y ocho de desarrollo embrionario (14). En la actualidad exis-
te incertidumbre con respecto a esta teoría, y no está claro si 
una falla de compactación o alteraciones en la proliferación, 
diferenciación y maduración celular sean parte de la etiolo-
gía dominante (14,15). Una vez desarrollado, el VINC está 
asociado con alteraciones funcionales, incluso falla cardiaca 
sistólica y diastólica. Una teoría es que el VINC produce 
compromiso microcirculatorio con la consecuente isquemia 
y ésta causa, a su vez, fibrosis y remodelación miocárdica 
(16). En estudios con tomografía por emisión de positrones 
(PET) se ha demostrado menor reserva de flujo coronario, 
asociado con anormalidades del movimiento de la pared 
ventricular en pacientes con VINC, aunque éstos no cursen 
con enfermedad coronaria macrovascular (14,16). Además, 
se ha observado menor metabolismo miocárdico aeróbico 
con mayor consumo de ácidos grasos en el miocardio de 
pacientes con VINC, quizás debido a isquemia localizada 
(17). Otras complicaciones del VINC incluyen arritmias y 
trombos intracavitarios (con los consecuentes fenómenos 
embólicos).

El VINC consiste en la persistencia del patrón fetal de la 
pared miocárdica. El miocardio fetal presenta una multitud 
de filamentos que cruzan de lado a lado de la cavidad car-
diaca y éstos aproximadamente en la semana 5 a 8 inician 
un proceso de compactación (18), que culmina totalmente 
en el ventrículo izquierdo y parcialmente en el ventrículo 
derecho. Así que el hallazgo de estas trabeculaciones o “sinu
soides” se considera patognomónico del VINC. El término 
“sinusoides intramiocárdicos persistentes” ha entrado en 

desuso porque se considera que éste describe una patología 
aparte que consiste en la persistencia de las trabeculaciones, 
igual que en el VINC, pero en la que también se demuestra 
comunicación de estos “sinusoides” con el sistema de arte-
rias coronarias epicárdicas y que además tiene como factor 
etiológico la presencia de una obstrucción del tracto de salida 
del ventrículo izquierdo (9,12).

Genética
A pesar de que una base genética para el VINC no ha sido 

demostrada para cada caso, aproximadamente el 18 a 33% de 
éstos tienen asociación familiar (19). Existe una asociación 
entre algunos loci y el VINC, muchos de estos loci coinci-
den con los de otras cardiomiopatías, especialmente CMH 
(principalmente la variante apical), y también con otros 
loci importantes para enfermedades cardíacas congénitas 
(20,21). Los productos de genes con asociaciones propuestas 
en el VINC incluyen la tafazzina (G4.5), alfadistrobrevina, 
proteínas de la sarcómera, proteínas del disco Z (como LIM 
domainbinding 3 y cypher/ZASP), canal de sodio tipo V alfa 
(SCN5A), y FK binding protein-12 (10,14,21).

El acortamiento de la tafazzina resulta en el síndrome 
Barth (cardiomiopatía, miopatía esquelética y neutropenia) y 
esto es debido a deficiencia de cardiolipina en la membrana 
mitocondrial (22). Entre pacientes con este trastorno ligado 
al sexo, el 53% demostraron más trabeculación del ventrícu-
lo izquierdo o llenaron criterios para diagnóstico de VINC 
(23). La alfadistrobrevina es una proteína del citoesqueleto y 
está asociada con el VINC y otras enfermedades congénitas 
del corazón. Mutaciones en las proteínas sarcoméricas, in-
cluso del gen de la actina cardiaca alfa (ACTC), se observan 
entre familias con VINC y CMH apical (3). Otras proteínas 
sarcoméricas asociadas con el VINC incluyen betamiosina 
de cadena pesada y troponina T2 (24).

Recomendaciones para la detección familiar y genética 
están en evolución. La Heart Failure Society of America 
recomienda la determinación de una historia familiar com-
pleta de tres generaciones y también la búsqueda de car-
diomiopatía en parientes asintomáticos en primer grado de 
consanguinidad (25). El conocimiento acerca de etiologías 
genéticas específicas para el VINC es reciente aún y en la 
actualidad no existe una recomendación seria para la detec-
ción genética de familiares no afectados (25). Sin embargo, 
una publicación reciente apoya establecer el diagnóstico 
genético de pacientes con VINC (21).

Epidemiología
La prevalencia de esta patología no es enteramente 

conocida, principalmente en países en vía de desarrollo; 
aunque en países industrializados se ha podido documentar, 
en algunos servicios de cardiología de referencia, que ésta 
puede ir desde el 0.014% hasta el 0.14% (11,12,26). La edad 
promedio para el diagnóstico va de 37 a 42 años (10,12), con 
rangos que se extienden desde la etapa neonatal hasta los 83 
años. En las series publicadas hasta la fecha, los hombres 
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en apariencia son más frecuentemente afectados que las 
mujeres, representando 56-82% de los casos (2,12,26,27), 
incluso en nuestro reporte los dos casos son hombres. 
También se ha documentado una mayor prevalencia de 
hipertrabeculación del ventrículo izquierdo y VINC entre 
personas de raza negra, cuando se compara con caucásicos 
(8,28), pero el significado patológico de este hallazgo no se 
ha dilucidado aún.

Un aspecto importante del comportamiento epide-
miológico del VINC es su carácter genéticofamiliar y la 
posibilidad de tener agregación con otras cardiopatías 
determinadas genéticamente (9). Por ejemplo, en una serie 
de casos se documentó que hasta un 72% de los pacientes 
con VINC tenían historia familiar de CMH y muerte súbi-
ta; en esta misma serie el 25% de los familiares en primer 
grado de consanguinidad de los pacientes con VINC tenían 
alguna anormalidad en el ecocardiograma (10). En otra 
serie de casos con 57 pacientes con VINC, se logró evaluar 
ecocardiográficamente los familiares en primer grado de 
consanguinidad de 36 de estos pacientes, encontrándose 15 
nuevos dianósticos de VINC (10 adultos y cinco niños) que 
se encontraban en 12 familias, en total un 33% de agregación 
familiar (11). Más recientemente, Hoedemaekers y cols. 
reportaron una serie de casos que incluyó 58 pacientes con 
diagnóstico de VINC (49 adultos y nueve niños) en la que 
encontraron que un 64% de las familias de estos pacientes 
tenían una cardiomiopatía, ya sea VINC, CMH o CMD (21).

Diagnóstico
El diagnóstico del VINC está en evolución; las principales 

dificultades para llegar a un consenso en cuanto a los criterios 
diagnósticos son la carencia de un estándar claro de la lesión, 
la falta de estudios comparativos con la población general y 
el hecho de que muchos pacientes con diagnóstico de VINC 
tienen un curso clínico completamente asintomático (8,11).

Las herramientas diagnósticas usadas en VINC son:

Ecocardiografía
En la actualidad es el método diagnóstico preferido 

(14,29,30), y se han propuesto varios criterios diagnósticos 
(15,31) (Tabla 1).

En un estudio reciente de casos y controles se evaluaron 
ecocardiográficamente 199 pacientes referidos a una clínica 
de falla cardiaca, encontrándose que 47 pacientes (23.6%) 
tenían uno o más criterios de los descritos para el diagnós-
tico de VINC (8). De estos 47 pacientes, 78.7% llenaron los 
criterios diagnósticos propuestos por Chin y cols. (2), 63.8% 
los propuestos por Jenni y cols. (29) y 53.2% los propuestos 
por Stöllberger y cols. (32). Es de resaltar que si sólo una 
definición se hubiera usado, entonces la prevalencia en esta 
población habría variado de 12.1-18.6% (8). Con lo anterior 
se demuestra que los criterios diagnósticos ecocardiográficos 
propuestos difieren mucho unos de otros y se necesita una 
revisión juiciosa de éstos. Además, en este mismo estudio, 
en la opinión del autor, puede implicar que la descripción 

de hipertrabeculaciones en un paciente con falla cardiaca 
no sea más que un hallazgo incidental (8).

Resonancia magnética cardiaca (RMC)
Es otro método para evaluar el VINC. En un estudio que 

usó la RMC establecieron una relación entre los estratos “no 
compacto” y “compacto” ≥ 2.3 como el punto de corte, con lo 
anterior se consiguió una sensibilidad de 86%, especificidad 
de 99%, valor predictivo positivo de 75% y valor predictivo 
negativo de 99% para el diagnóstico de VINC (33); pero a 
diferencia de la ecocardiografía en la que las medidas se 
toman en sístole (29), en la RMC las medidas se toman al 
final de la diástole (33). Otro estudio evaluó la agudeza de 
la RMC para el diagnóstico de VINC; y encontró que si 
se usaba una relación entre los estratos “no compacto” y 
“compacto” > 2 se conseguía una sensibilidad del 100% 
pero sólo un 67.5% de especificidad para detectar un VINC; 
si la relación se llevaba a > 2.3 la sensibilidad era de 96.4% 
y la especificidad era de 81.2%; pero cuando el punto de 
corte se llevó a 2.5 entonces la sensibilidad era de 97.4% y 
la especificidad de 96.4% (34).

Actualmente es considerado por muchos que la eco-
cardiografía es el método estándar para el diagnóstico de 
VINC, esto es producto de estudios en los que se observó 
una mayor agudeza diagnóstica con la ecocardiografía que 
con la RMC (35). Lo anterior es explicado porque la RMC 
era una técnica nueva y los protocolos para evaluar cora-
zón eran pobres. Estudios más recientes han encontrado 
que la RMC tiene un poder superior a la ecocardiografía 
para detectar casos de VINC y para definir la extensión del 
compromiso anatómico (34,36-39). Recientemente ha sido 
propuesto un nuevo criterio diagnóstico para VINC, que 
permitiría diferenciar casos con hipertrabeculación normal 
de los reales casos con VINC; el criterio propuesto consiste 

Tabla 1. Criterios ecocardiográficos para el diagnóstico de VINC.

Chin	 VINC se define por relación X/Y ≤ 0.5.
et al. (2)	 X =	 distancia desde la superficie epicárdica hasta el inicio de las 
		  trabéculas.
	 Y = distancia desde la superficie epicárdica hasta el pico de las tr
		  béculas.
	E stas medidas son tomadas en el ápex del VI de las vistas eje corto
	 paraesternal y apical y en la pared libre del VI al fin de la diástole.

Jenni	 1.	I magen del VI en la vista paraesternal del eje corto, tomada en
et al. (28)		  sístole.
		  VINC se define por relación NC/C > 2.
		NC   =	 capa de miocardio no compacta.
		C   =	 capa de miocardio compacta.
	 2.	A usencia de anormalidades estructurales cardiacas.
	 3.	T rabeculaciones excesivamente prominentes y numerosas más
		  recesos intratrabeculares profundos.
	 4.	R ecesos intratrabeculares que se llenan con sangre ventricular en
		  el Doppler color.

Stöllberger 	 1.	 Más de tres trabeculaciones que protruyen desde la pared del VI,
et al. (30)		  apicalmente a los músculos papilares, visible en una imagen 
		  planar simple.
	 2.	E spacios intertrabeculares perfundidos por sangre ventricular 
		  visualizado con Doppler color.

Modificado de referencia 20.
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en un cálculo con RMC del porcentaje de la masa ventricu-
lar que corresponde al estrato “no compacto”, si ésta es > 
20% se considera que corresponde a un caso verdadero de 
VINC, con lo que se consigue una sensibilidad de 78% y 
especificidad de 72% (38).

Aun habiéndose establecido con claridad que la RMC es 
una técnica más sensible y específica para el diagnóstico de 
VINC, su alto costo y limitado acceso hacen que deba ser 
utilizada como herramienta diagnóstica de segunda línea 
en pacientes con mala ventana acústica o con dudas diag-
nósticas, dejando a la ecocardiografía en la primera línea 
diagnóstica (30,38,40).

Otras modalidades diagnósticas incluyen tomografía, 
ventriculografía contrastada (41), angioscopia con video, 
pero sin mayor utilidad por su pobre resolución anatómica 
(19). La radiografía de tórax puede aparecer normal en 
sujetos asintomáticos (2), también puede observarse cardio-
megalia en el 86% de los pacientes y congestión puede ser 
evidente en pacientes con deterioro de la función sistólica 
del ventrículo izquierdo (2,26).

Clínica
Los pacientes con diagnóstico de VINC pueden presen-

tarse completamente asintomáticos o con condiciones que 
amenazan su vida (8). Las series más antiguas mostraban una 
mayor proporción de pacientes sintomáticos, pero las más 
recientes tienen pacientes con cursos clínicos más benignos 
(Tabla 2). Aunque los pacientes pueden presentarse con un 

espectro grande de síntomas, a continuación describiremos 
los más importantes por su frecuencia e impacto en la mor-
talidad y calidad de vida de los pacientes:

Falla cardiaca: la mayoría de pacientes se presentan con 
deterioro de la función sistólica, definida por ecocardiogra-
fía. Se ha encontrado que hasta 63% de los pacientes pueden 
tener una fracción de eyección del ventrículo izquierdo 
(FEVI) de 10% a 33%, y hasta 86% de los pacientes pueden 
presentarse con una FEVI < 50% (2,8,11,12,26,9). Los pa-
cientes pueden presentarse con clínica de falla cardiaca, ha-
biéndose descrito que de 25% a 65% pueden tener una clase 
funcional NYHA I-II y del 35% al 53% pueden presentarse 
con clase funcional NYHA III-IV (10-12,26,32,42). En un 
reporte de casos se encontró que los mejores predictores para 
disfunción sistólica del ventrículo izquierdo, en pacientes 
con VINC, fueron: número de segmentos afectados, edad 
de inicio de síntomas y la relación NC/C (11).

Arritmias: las arritmias ventriculares son las más fre-
cuentemente reportadas, pudiéndose encontrar entre 6% y 
63% de los pacientes (2,10,12,26,43), y la característica 
más importante es que están asociadas con un gran riesgo 
de muerte súbita. En un reporte se documentó que los pa-
cientes con TV tenían ventrículos más dilatados y FEVI 
más bajas, y no se encontró relación entre la extensión de 
las trabeculaciones y la presencia de TV (11). Aunque no 
hay estudios clínicos aleatorizados que hayan evaluado la 
utilidad del CDI en estos pacientes, sí existen series de casos 
que han reportado su uso con buenos resultados, tanto en 

Tabla 2. En esta tabla: EKG anormal (*): porcentaje de pacientes de la población total que presentaron alguna anormalidad en el electrocardiograma; FC (Ý) falla cardiaca: porcentaje de 
pacientes de la población total que presentaron clínica compatible con falla cardiaca; FEVI  (ý) fracción de eyección del ventrículo izquierdo deteriorada: porcentaje de pacientes de la 
población total en los que se documentó un deterioro de la fracción de eyección del ventrículo izquierdo (< 35-40%); FEVI % (§) fracción de eyección del ventrículo izquierdo en porcentaje: 
es el promedio de la fracción de eyección del ventrículo izquierdo de la población total; MS (II) muerte súbita: porcentaje de los pacientes que murieron cuya causa fue muerte súbita; trombos 
(¶) complicaciones tromboembólicas: porcentaje de pacientes de la población total que presentaron alguna complicación tromboembólica.

Autor 		  Chin et al(2).	 Ichida et al. (26)	 Oechslin et al. (11)	 Murphy et al. (9)	 Aras et al. (10)

Fecha de publicación		  1990	 1999	 2000	 2005	 2006

Población		  8	 27	 34	 45	 67

Seguimiento en años		  5	 6(0,2-17)	 3,6 ±3,3	 46	 30(9-50)

Edad en años.		  8.9(11-22)	 5(1-17)	 42±17	 37±17	 41±18

Hombres %		  63	 65,6	 74	 62%	 65,6%

EKG anormal (*)		  87,5%	 88%	 94%	 91%	 85%

Clínica	 FC (Ý)	 63%	 22%	 53%	 65%	 -
	 NYHA I-II	 -	 -	 65%	 64%	 70%
	 NYHA III-IV	 -	 -	 35%	 36%	 30%
	T V-FV	 25%	 -	 41%	 22%	 36%
	 FA	 25%	 3,7%	 26%	 6,6%	 14%
	 FEVI  (ý)	 63%	 48%	 86%	 67%	 66%
	 FEVI % (§)	 -	 61,5	 33±13	 -	 35(20-48)

Desenlace 	 Mortalidad	 75%	 7,4%	 35%	 2,2%	 15%
	T rasplante 	 -	 3,7%	 12%	 0	 0
	 MS (II)	 35,3%	 -	 50%	 100%	 60%
	T rombos (¶)	 38%	 -	 24%	 4%	 9%

Agregación familiar		  25%	 44%	 18%	 51%	 33%
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prevención primaria como secundaria, sin diferencias im-
portantes con respecto a los pacientes con otras etiologías de 
TV (10,12,44-46). Según Device Based Therapy guidelines 
el implante de un CDI, para la prevención de muerte súbita 
en estos pacientes, tiene una recomendación clase II con un 
nivel de evidencia B (45).

La FA también es frecuente en estos pacientes, presen-
tándose entre 7-26% de los casos (10-12), y la mayoría de 
los pacientes recibe un manejo convencional para la FA, 
igual que un paciente sin VINC. El bloqueo AV completo 
ha sido reportado en pacientes con VINC (11,42,47-49), y 
el implante de un marcapasos se considera el tratamiento de 
elección (45), igual que en la población general. También, 
recientemente se ha reportado la asociación del VINC con 
el síndrome de Brugada (50); y en dos pacientes pediátricos, 
con el síndrome de QT largo (51).

El electrocardiograma es anormal en 85-94% de los 
casos (10-12,26,32). Puede encontrarse desviación del eje a 
la izquierda o a la derecha, onda P ancha o picuda, bloqueos 
AV de primer grado (o mayores) y defectos de conducción 
intraventriculares (2, 9,12,26).

Embolismo: este fenómeno tiene múltiples posibles etio-
logías, actualmente no se ha definido cuál es la responsable. 
Se han propuesto como probables causantes de los fenó-
menos embólicos las arritmias, la dilatación de cavidades 
izquierdas, y el movimiento lento de la sangre en los recesos 
intertrabeculares (30). Esta complicación se presenta entre 
24 y 38% de los pacientes, pudiendo manifestarse como 
embolismos sistémicos o pulmonares (2, 9,11,12,26,30). 
En una serie que siguió a los pacientes por 10 años, se do-
cumentaron eventos embólicos en un 4% de los pacientes 
y ninguno de ellos tenía documentada una FA (10), en otros 
reportes de casos se ha reportado un hallazgo similar (30).

Desenlaces: los pacientes pueden morir por múltiples 
causas; las más frecuentemente reportadas son arritmias 
ventriculares (TV-FV), falla cardiaca descompensada, y em-
bolismos sistémicos (2). En una serie de casos se describió 
que, pasados cinco años del diagnóstico de VINC, 53% de 
los pacientes seguía vivo, 12% había recibido un trasplante 
cardiaco (por falla cardiaca) y 35% había muerto; de los 
pacientes que murieron, la causa fue: 33% falla cardiaca, 
50% muerte súbita, y 17% otras (ej. embolismo cerebral, 
embolismo intestinal, embolismo pulmonar, arritmias sin 
muerte súbita) (12). En el mismo registro, la probabilidad 
de sobrevida libre de eventos a los cinco años (combinado 
de muerte y trasplante cardiaco) fue de 58%, con una edad 
media para muerte o trasplante cardiaco de 45 años. También 
se observó que no hubo deterioro de la función sistólica en 
los controles ecocardiográficos de 20 pacientes (en los que se 
realizó seguimiento ecocardiográfico) (12), hallazgos simi-
lares han sido reportados por otra serie (11). En otro registro, 
la sobrevida a seis años libre de eventos, fue de 47% con un 
claro peor pronóstico para pacientes sintomáticos (26). Lo 
anterior contrasta con series de casos más recientes, en las 
que el pronóstico de los pacientes con diagnóstico de VINC 

es mucho mejor, posiblemente reflejando la inclusión de 
pacientes en un periodo subclínico de la patología en estas 
nuevas series (8,11).

En una serie de casos con 67 pacientes, con un segui-
miento promedio a 30 meses (9-50 meses), se documentó 
una mortalidad de 15%, y los factores que se relacionaron 
con mayor probabilidad de morir fueron: un mayor DFDVI 
(6.7 vs 5.6 cm, p = 0.006), la FEVI más baja (28 vs 46%, p 
= 0.001), peor clase funcional (NYHA III-IV 86 vs 21%, p 
= 0.002), y la presencia de TV (60 vs 24%, p = 0.03). Sin 
embargo, ninguno de los siguientes fueron buenos predic-
tores de mortalidad: edad, sexo, relación NC/C, número de 
segmentos afectados, ritmo distinto al sinusal o bloqueos 
de rama (11).

Manejo
No existen estudios que hayan evaluado la respuesta 

de estos pacientes a diferentes modalidades de tratamien-
to. Según los reportes de casos y las series publicadas, el 
manejo que se da es el mismo que se recomienda para los 
demás pacientes con falla cardiaca; entonces IECA-ARA II, 
betabloqueadores, diuréticos, digitálicos, antagonistas de la 
aldosterona, terapia de resincronización cardiaca y trasplante 
cardiaco son las opciones terapéuticas disponibles para los 
pacientes con VINC (10,11,42,52-54).

Ha sido reportado el uso de anticoagulación para preven-
ción primaria y secundaria de eventos embólicos (2). Según 
una serie importante de pacientes la anticoagulación podría 
reducir la incidencia de eventos cardioembólicos, princi-
palmente en pacientes con función sistólica severamente 
deteriorada (FEVI < 25%) (10). Algunos prefieren reservar 
la anticoagulación para pacientes con historia de fibrilación 
auricular, ventrículos severamente dilatados e historia de 
eventos cardioembólicos y dar a los demás pacientes pre-
vención primaria con aspirina (11).

Las arritmias han sido manejadas tal como se recomienda 
para pacientes con falla cardiaca en general. Importante 
mención merece la alta frecuencia de TV en este grupo de 
pacientes, requiriendo en muchos casos el uso de CDI, dado 
que están asociadas con alta probabilidad de muerte súbita 
(11,42,53). Algunos recomiendan también la realización de 
una evaluación con Holter electrocardiográfico cada año 
para detectar arritmias (53).

Los pacientes que reciben un diagnóstico de VINC re-
quieren evaluación genética y consejería genética. Además, 
los familiares en primer grado de consanguinidad deben ser 
evaluados, dado el carácter hereditario y la alta agregación 
familiar demostrada (11,21).

Conclusiones
El VINC es una patología de relativa reciente descripción. 

Con la mayor conciencia de los médicos acerca de su exis-
tencia, ha aumentado el número de pacientes reportados y la 
prevalencia descrita ha aumentado. Existen aún dificultades 
para una correcta clasificación de un caso con hipetrabecu-
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laciones como VINC o como una variante normal. Además, 
existe cierta superposición con otras patologías determinadas 
genéticamente, como la CMD y la CMH, tanto que casi la 
mitad de los pacientes que son diagnosticados con un VINC 
estaban clasificados erróneamente como CMH o CMD. 
Otro punto importante es que si bien disponemos de varias 
propuestas para el diagnóstico ecocardiográfico y por RMC, 
aún no sabemos cuál de éstas es la más apropiada. Aun con 
todas estas dificultades, es relevante establecer el diagnóstico 
de VINC porque tiene implicaciones pronósticas importan-
tes, y también requiere manejo dirigido a complicaciones 
puntuales. El tratamiento no difiere del recomendado para 
pacientes con síndrome de falla cardiaca, incluyendo la 
terapia de resincronización y el trasplante cardiaco.

Glosario
Cardiodesfibrilador implantable: CDI; cardiomiopatía 

hipertrófica: CMH; cardiomiopatía dilatada: CMD; diámetro 
de fin de diástole del ventrículo izquierdo: DFDVI; diámetro 
de fin de sístole del ventrículo izquierdo: DFSVI; fibrilación 
auricular: FA; fracción de eyección del ventrículo izquierdo: 
FEVI; resonancia magnética cardiaca: RMC; taquicardia 
ventricular: TV; terapia de resincronización cardiaca: TRC; 
ventrículo izquierdo: VI
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