Rev Colomb Cardiol. 2016;23(3):191-199

st Colombiana d Cardiologia

evisia Lolomplana ae
| ry

Cardiologia e=

CIRUGIA CARDIOVASCULAR

www.elsevier.es/revcolcar [ ]

CARDIOLOGIA DEL ADULTO — ARTICULO ORIGINAL

Caracterizacion clinica y por imagenes de pacientes @CmssMark
con el ventriculo izquierdo no compacto

Alexander Londono-Cadavid®*, Julian Miguel Aristizabal-Aristizabal?,
Pedro Abad Diaz”, Jorge Delgado®, Sara Restrepo-Carvajal® y Mauricio Duque-Ramirez?

a CES Cardiologia y Universidad CES, Medellin, Colombia
b Fundacién Instituto de Alta Tecnologia Médica de Antioquia, IATM, Medellin, Colombia

Recibido el 13 de octubre de 2014; aceptado el 28 de enero de 2016
Disponible en Internet el 1 de abril de 2016

PALABRAS CLAVE Resumen

Ventriculo no Objetivos: El ventriculo izquierdo no compacto es cada vez mas diagnosticado en el mundo
compacto; con impacto significativo en la morbimortalidad. No existen registros en el medio local que
Cardiomiopatia; describan el perfil de los pacientes afectados. El objetivo es describir las caracteristicas: demo-
Insuficiencia cardiaca graficas, clinicas e imagenologicas de los pacientes diagnosticados con el ventriculo izquierdo

no compacto en un registro regional.

Métodos: Estudio descriptivo de corte transversal que incluyd pacientes con sospecha del ven-
triculo izquierdo no compacto por la ecocardiografia y confirmacion con la resonancia magnética
contrastada. Se evaluaron las historias clinicas e imagenes de los pacientes obtenidas desde el
ano 2006 hasta el afo 2013. Se analizan las caracteristicas: demograficas, clinicas e imageno-
logicas. La caracterizacion anatémica y la fraccion de eyeccion se basaron en la resonancia
magnética contrastada.

Resultados: Fueron incluidos 33 pacientes con diagnostico del ventriculo izquierdo no compacto
por la resonancia magnética contrastada. El promedio de edad fue 21,94 19,8 anos, siendo la
poblacion pediatrica la mas representativa (30,3% de 1 a 10 anos y 30,3% de 11 a 20 afos).
Hubo concordancia diagnostica entre la ecocardiografia y la resonancia magnética contratada
del 63,6%; los sintomas mas frecuentes fueron: la disnea, el dolor toracico y las palpitaciones
(78,8, 36,4 y 33,3%, respectivamente). La insuficiencia cardiaca fue el sindrome prevalente
al diagnostico (51,5%). La mayoria de los pacientes tenian fraccion de eyeccion del ventriculo
izquierdo £40% (57,6%), fraccion de eyeccion del ventriculo izquierdo normal el 21,2%. Las
paredes apicolaterales fueron las mas comprometidas (48,3%). Los sintomas y la presencia de
embolismo tuvieron relacion con la severidad de la disfuncion sistdlica.

Conclusiones: El ventriculo izquierdo no compacto es un diagndstico cada vez mas frecuente
en el medio local y su presentacion y evolucion son similares a series de otros paises.

* Autor para correspondencia.
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La sospecha de la ecocardiografia guarda correlacion con los hallazgos en la resonancia mag-
nética. El diagnostico suele hacerse en infantes y adolescentes en estadios avanzados.
© 2016 Sociedad Colombiana de Cardiologia y Cirugia Cardiovascular. Publicado por Else-
vier Espafia, S.L.U. Este es un articulo Open Access bajo la CC BY-NC-ND licencia (http://
creativecommons.org/licencias/by-nc-nd/4.0/).
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Introduccion

Abstract

Motivation: Left ventricular noncompation is increasingly diagnosed in the world, with a sig-
nificant impact on morbidity and mortality. There is no local register describing the profile of
affected patients. The goal is to describe demographic, clinical and imaging characteristics of
patients diagnosed with left ventricular noncompaction in a regional register.

Methods: Cross-sectional descriptive study including patients with left ventricular noncompac-
tion suspicion due to an echocardiogram, confirmed with a magnetic resonance with contrast.
Patients’ medical records and images obtained between 2006 and 2013 were assessed. Demo-
graphic, clinical and imaging characteristics were analyzed. Anatomical characterization and
ejection fraction were based on the magnetic resonance.

Results: 33 patients diagnosed with left ventricular noncompaction via magnetic resonance
were included. The average age was 21.9 £+ 19.8, pediatric population was the most represen-
tative (30.3% between 1 and 10 years old and 30.3% between 11 and 20 years old). There was
a 63% diagnostic coincidence between echocardiogram and magnetic resonance; most common
symptoms were dyspnea, chest pain and palpitations (78,8, 36.4, 33.3% respectively). Cardiac
failure was the syndrome prevalent to diagnosis (51.5%). Most patients suffered from left ventri-
cular noncompaction <40% (57.6%), normal left ventricular noncompaction 21.2%. Apical lateral
walls were the most compromised (48.3%). The symptoms and presence of an embolism were
more related to the severity of the systolic dysfunction.

Conclusions: Left ventricular noncompaction is an increasingly common diagnosis in the local
area and its presentation and progress are similar to series from other countries. Suspicion in
the echocardiogram is correlated to findings in the magnetic resonance. Diagnosis in infants
and adolescents is usually reached at an advanced stage.

© 2016 Sociedad Colombiana de Cardiologia y Cirugia Cardiovascular. Published by Else-
vier Espana, S.L.U. This is an open access article under the CC BY-NC-ND license (http://
creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/).

por la AHA (Asociacion Americana del Corazon) como una
cardiomiopatia primaria®. Esto ilustra la imperfeccion en el

El ventriculo izquierdo no compacto (VINC), en una
alteraciéon cardiaca caracterizada por las prominentes
trabeculaciones asociadas a recesos profundos que se
extienden en la cavidad ventricular hasta la superficie sub-
endocéardica con o sin disfuncién ventricular y se relaciona
con un impacto variable en la morbilidad y la mortalidad'.

La entidad puede ser reconocida en la infancia o en la
adultez y hasta ahora no es claro si el VINC es una car-
diomiopatia genética distinta o un epifenémeno o variante
fenotipica de otras cardiomiopatias como la cardiomiopatia
dilatada.

Con el mayor acceso a los servicios de salud y la alta tec-
nologia existe un incremento exponencial en los diagnosticos
de este fenotipo de miocardiopatia y su caracterizacion a
nivel mundial como lo demuestran el creciente nimero de
publicaciones. Aunque el VINC ha sido por mucho tiempo
considerada como una cardiomiopatia no clasificada por la
OMS (Organizacion Mundial de la Salud) y la ESC (Sociedad
Europea de Cardiologia), desde el afio 2006 es distinguida

conocimiento y delimitacion de esta enfermedad aln en la
definicion de los criterios diagnosticos.

Existen multiples interrogantes sin resolver alrededor del
VINC: el conocimiento de sus variables clinicas, fenotipi-
cas, epidemiologicas y prondsticas esta limitado a series y
descripciones de pacientes, situacion extrapolada al medio
local.

Los criterios diagnosticos actuales son morfologicos.
La utilidad potencial de criterios funcionales no ha sido
definida®.

La ecocardiografia al ser el método de mayor dispo-
nibilidad continGa siendo el eje inicial diagndstico y de
seguimiento, a pesar de las limitaciones propias como la
variabilidad interobservador, requiriendo para su confirma-
cién diagnédstica la utilizacion de la resonancia nuclear
magnética cardiaca (RM), por sus amplias posibilidades téc-
nicas como: las imagenes multiplanares, la cineresonancia,
las técnicas de caracterizacion tisular, el uso de contraste
y la menor variabilidad interobservador. Es por esto que
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contemplar la aproximacion multimodal en las imagenes con
todos sus potenciales podria ser la recomendacion para esta
entidad.

Metodologia
Pacientes

Se incluyeron los pacientes con sospecha diagnodstica del
VINC por la ecocardiografia captados desde el aiio 2006 hasta
el ano 2013, en diferentes instituciones de salud en la ciudad
de Medellin y que contaran con una resonancia magnética
cardiaca con o sin contraste realizadas todas en el IATM
(Instituto de Alta Tecnologia Médica).

Se incluyeron todos los grupos de edad y ambos sexos,
excluyendo los pacientes con otras patologias cardiacas aso-
ciadas.

Se realizo la revision de la historia clinica correspon-
diente a cada paciente valorando las variables demograficas
y las clinicas como: la edad, el sexo, los sintomas relacio-
nados, la historia familiar de la falla cardiaca y la muerte
sUbita. Los datos no disponibles en la historia clinica fue-
ron obtenidos por medio de entrevistas telefonicas con el
paciente o sus familiares.

Valoracion de métodos diagnésticos por imagen

La ecocardiografia transtoracica fue el método inicial de
diagnostico en toda la poblacion analizada. El reporte de
los estudios ecocardiograficos en donde se planted el diag-
nostico inicial fue valorado por un cardiélogo clinico y se
analizaron variables como: la fraccion de eyeccion por el
método de Simpson biplano, la presencia de disfuncién
diastolica, las paredes y los segmentos cardiacos comprome-
tidos, la presencia de otras anormalidades ecocardiograficas
descritas, asi como el cumplimiento de los criterios diagnos-
ticos propuestos® (tabla 1).

Se evaluaron los reportes de RM cardiaca considerando
las mismas variables anatomicas evaluadas por la ecocardio-
grafia y se realiz6 un analisis comparativo de los hallazgos
entre una y otra imagen en parametros como: las paredes
y los segmentos cardiacos comprometidos, la fraccion de
eyeccion, otros hallazgos cardiacos significativos y la concor-
dancia o discordancia en el diagnostico del VINC entre ambas
modalidades diagnosticas. Para el analisis de los resultados
se tuvieron en cuenta las imagenes por RM para determinar
las paredes ventriculares comprometidas y la fraccion de
eyeccion obtenida por este método. Todas las imagenes por
RM fueron reevaluadas por un radiélogo experto en imagenes
cardiacas verificando el diagnéstico inicial por este método
basado especialmente, en los criterios de Petersen’.

El grado de compromiso de la disfuncion sistolica se esta-
dificé siguiendo los criterios de la Asociacion Americana de
Ecocardiografia (ASE).

Analisis estadistico

Se realizoé un estudio descriptivo de corte transversal. El
analisis estadistico se realizd con el programa SPSS 21
(IBM Corporation, Armonk, NY). Las variables continuas son

Tabla 1 Criterios ecocardiograficos del VINC segiin Jenni®
y por la RM cardiaca segin Petersen’. Relacion NC/C (No
compacta/Compacta)

Criterios por la
ecocardiografia

Criterios por la RM

Ausencia de otra
anormalidad cardiaca

Presencia de 2 capas una
no compacta y una
compacta delgada con

Dos capas de miocardio
identificables

Segmentos compactados y
no compactados medidos
desde cine en eje largo, en

espacios el sitio con mas
intertrabeculares prominentes
profundos trabeculaciones

Medidas deben ser
perpendiculares al
miocardio compactado

No compactacion de
predominio medio
lateral, medio inferior
y segmentos apicales

Evidencia por doppler color de recesos intertrabeculares

profundos
Relacion en sistole Relacion en diastole
NC/C>2 NC/C>2,3

expresadas como medias y desviacion estandar y las varia-
bles cualitativas como frecuencias absolutas y porcentajes.
Se evaluo la normalidad en las variables continuas. Se realizd
una comparacion de los promedios para las muestras rela-
cionadas con la prueba de t de student y con la prueba chi
cuadrado para las variables categéricas. Se consideré6 como
estadisticamente significativo un valor de p <0,05.

Resultados

Se incluyeron para el estudio 46 casos de los cuales 27
ingresaron con sospecha diagnodstica del VINC por la eco-
cardiografia, de los cuales 20 fueron concordantes con este
diagnostico por la RM (74%).

Se incluyeron para el analisis final 33 pacientes con cri-
terios confirmatorios por la RM. La edad de los pacientes
analizados comprendié desde 2 meses a 72 afios con un
promedio de 21,9+ 19,8 afnos de los cuales 63,6% fueron
hombres y 36,4% mujeres (fig. 1).

10

Numero de pacientes
N
[6)] (¢,

N
2]

1-10 11-20  21-30 31-40 41-50 51-60 61-70  71-80
Edad

Figura 1  Distribucion por edad al momento del diagnoéstico.
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Tabla 2 Caracteristicas clinicas de los pacientes al
momento del diagnodstico

Numero de pacientes con diagnéstico del VINC 33

Edad promedio y desviacion estdndar (afos) 21,9(19,8)
Mujeres % 36,4
Hombres % 63,6
Ocurrencia familiar de insuficiencia cardiaca % 22
Sintomadticos % 87

Disnea 78,8

Palpitaciones 36,4

Dolor toracico 33,3
Asintomadticos % 12,9

Sindromes clinicos %

Insuficiencia cardiaca 51,5
Sincope 15,1
Muerte subita 6

FEVI media y desviacion estdndar (%) 37,3(16,7)
< 40% 57,6
41-50% 21,2
> 51% 21,2

La mayoria de los pacientes tenia <20 afos de edad.
Se analizo la presentacion de los sintomas segin la edad
entre los mayores y los menores de 20 anos. No se encon-
tro diferencia significativa para la presentacion de disnea
(p=0,839), dolor (p=0,014), palpitaciones (p =0,045) o sin-
tomas de falla (p=0,107) entre ambos grupos.

La historia familiar de la insuficiencia cardiaca estuvo
presente en 22% de 9 pacientes de los que se pudo obtener
informacion familiar, no obstante, no se identifico el diag-
nostico especifico del tipo de cardiomiopatia en ninguno de
los pacientes analizados.

Las caracteristicas epidemioldgicas y clinicas de estos
pacientes al momento del diagnostico se describen en la
tabla 2.

Hallazgos clinicos

Los sintomas mas frecuentes referidos por los pacientes
como forma de presentacion inicial y que llevaron a los
estudios diagndsticos fueron: la disnea en 78,8%, el dolor
toracico 33,3%, las palpitaciones 36,4% y la fatiga 21,2%.
Solo 4 pacientes (12,1%) estaban asintomaticos al momento
del diagnostico (fig. 2).

Dentro de los sindromes clinicos iniciales la insuficiencia
cardiaca fue la manifestacion en 51,5%, el sincope en 15,1%,
la muerte sUbita 6% y un episodio embolico descrito como
tromboembolismo pulmonar 3%.

Los sintomas y sindromes clinicos aparentemente estaban
relacionados con la severidad de la insuficiencia cardiaca
segun la fraccion de eyeccion medida por RM y graduada en
severidad por criterios ASE (American Society of Echocardio-
grapy), como se demuestra en la figura 3. No obstante, para
el analisis se evaluaron los sintomas y la presentacion clinica
segun la FEVI en dos categorias, FEVI <40% y FEVI>41%.
No se encontro diferencia estadisticamente significativa
entre los grupos para disnea (p=0,341), dolor (p=0,949)

Disnea

Dolor

Palpitaciones

Fatiga

Embolismo

Sintomatologia

Sincope
Falla cardiaca

Muerte subita | |

% pacientes afectados

Figura 2
mes.

Frecuencia de presentacion de sintomas y sindro-

M Dolor Disnea M Palpitacionesll Fatiga

N

o
N
W

% pacientes

<30 31-44 45-60
Fraccién de expulsion VI %

Figura 3  Relacion de sintomas con la FEVI.

o palpitaciones (p=0,811). Hubo diferencia significativa
para la presentacion de sintomas de la falla cardiaca
en pacientes con FEVI<40% comparado con FEVI normal
(p=0,002).

Los fendmenos embdlicos reportados fueron reportados
en pacientes con severa disfuncion sistolica. No se docu-
mento relacion del sincope o los episodios de muerte subita
con la FEVI al momento del diagnéstico.

De todos los pacientes analizados que cumplian con los
criterios de VINC por RM, solo 4 (12,9%) fueron asintomati-
cos, coincidiendo este grupo con FEVI preservada.

El seguimiento se pudo realizar en 13 pacientes. Al
momento de la entrevista telefonica con las familias o los
pacientes se hallaron como complicaciones principales la
muerte en 4 de 13 pacientes (30,7%), 2 recibieron tras-
plante cardiaco, un paciente requirié la implantacion de
un desfibrilador automatico y otro un cardiodesfibrilador
con resincronizador. Es de anotar que todos los pacientes
presentaban insuficiencia cardiaca con disfuncion sistolica
severa.

Andlisis de imagenes

Los 33 pacientes incluidos en el estudio contaron con: la eco-
cardiografia transtoracica, los analisis de imagenes en 2D y
el doppler, ademas, con las imagenes de resonancia magné-
tica, con equipo Philips de 1,5 Tesla y las bobinas cardiacas
de 32 canales. En las imagenes por la RM estuvieron dispo-
nibles para el analisis las secuencias de cine, las imagenes
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Figura4 Imagen de RM en 4 camaras en diastole, observando
prominentes trabeculaciones apicales y en la pared lateral, con
recesos profundos. No se observan trombos.

de caracterizacion tisular, las angiografias contrastadas y las
secuencias de realce tardio.

De los 27 pacientes remitidos con sospecha diagnostica
del VINC por la ecocardiografia solo 20 cumplieron con crite-
rios de Petersen en la RM para una coincidencia diagnostica
entre las dos modalidades de imagen del 74%. Entre los
pacientes sin concordancia diagnostica 5 (71,4%), cumplie-
ron los criterios diagnosticos de la cardiomiopatia dilatada
idiopatica y 2 (28,5%) fueron diagnosticados como hipertra-
beculacion sin criterios para el VINC.

En los hallazgos por la resonancia magnética de los 33
pacientes analizados, la pared apical y lateral fue las mas
frecuentemente comprometida con 16 pacientes (48,4%)
seguida por compromiso de las paredes apical, lateral,
apicolateral mas septal con 3 pacientes cada uno (9%).
La pared inferoposterior solo se hallo comprometida en 1
paciente (3%). De las paredes comprometidas solo 3 impli-
caron compromiso de los segmentos basales, los demas,
comprometieron en todos los casos los segmentos medio y
apical del vi (fig. 4).

Dentro de los hallazgos por la resonancia magnética
(fig. 5) cabe resaltar la presencia de las trabeculaciones
atravesando la cavidad ventricular de una pared a otra
o pseudotendones en 9 (27,2%) pacientes, el arco aortico
bovino como variante anatomica en 4 pacientes (12,1%) y la
valvula aortica bivalva en 3 (9%) pacientes.

La funcion sistolica medida por RMN se encontré com-
prometida en la mayoria de los pacientes con un promedio
de 37,3416,7%; 57,6% tenian FEVI < 40% y solo 21,2% tenian
FEVI>50% (fig. 6).

El realce tardio solo fue hallado en 4 (12,1%) de los
pacientes, todos ellos con compromiso subendocardico de
los segmentos apicales comprometidos por no compacta-
cion.

Por analisis de las imagenes ecocardiograficas la dis-
funcion diastdlica fue descrita en 16 pacientes (48,4%)
siendo los trastornos de distensibilidad y relajacion los mas

descritos (disfuncion diastolica tipo 1/m, Clasificacion ASE,
American Society of Cardiology).

Discusion

Dentro de nuestro conocimiento, el presente es el regis-
tro de los pacientes con el VINC mas amplio reportado en
el pais, contando para todos sus participantes con el ana-
lisis complementario de la ecocardiografia transtoracica y
la RM cardiaca, representando una significativa muestra de
la poblacion hispana ya que los datos actuales en su gran
mayoria provienen de la poblacion caucasica.

El diagnodstico del VINC suele hacerse de forma tardia
asociado con insuficiencia cardiaca (51,6%), con sus con-
secuentes implicaciones prondsticas considerando que la
mortalidad ha sido relacionada mas con el nivel de dis-
funcion sistolica ventricular que con el hallazgo de no
compactacion®®. Esto podria asociarse en parte a los feno-
menos socioeconomicos, el dificil acceso a los servicios de
salud de mayor complejidad y al frecuente desconocimiento
de la enfermedad y su historia natural. A pesar de ello,
se encontro poca divergencia con respecto a los diferentes
reportes mundiales (incidencia 30-53%)>*'°. Cabe resaltar
que no se hallé ningln caso de compromiso ventricular
derecho por no compactacion en cuyo caso el actual cono-
cimiento se limita a esporadicos reportes de casos.

Otro de los fendmenos relacionado con las dificultades
diagnosticas y de seguimiento en pacientes con el VINC son la
poca estandarizacion en las guias y los consensos de los crite-
rios diagnosticos y los elementos necesarios del reporte para
unificar la informacion. En este caso aunque los criterios de
Jenni® son los mas aceptados en la ecocardiografia para el
diagndstico, hubo pobre descripcion de estos (u otros), lo
que podria explicar en parte las diferencias de correlacion
diagnostica entre una y otra técnica de imagenes.

La literatura ha reportado el VINC como la tercer forma
de cardiomiopatia mas prevalente en los nifios, prevalen-
cia estimada entre 9,2 y 9,5%'"'2. Esta proporcion ha sido
estimada en el 3% de los pacientes adultos’.

En los pacientes evaluados la edad promedio del diag-
nostico fue de 21,9 afos, influido de forma significativa por
la inclusion de la poblacién pediatrica en el analisis''~"3.
Al evaluar los datos por intervalos de edad la mayoria de
pacientes son diagnosticados entre los 11y 20 anos (35,4%),
seguidos del intervalo de 1 a 10 anos (22,5%), contrario a lo

45 -

% pacientes
w
o

o
'

=40 41-50 >50
FEVI %

Figura 5 FEVI evaluada por resonancia magnética cardiaca
contrastada.



196

A. Londono-Cadavid et al.

Figura 6
presencia del VINC.

reportado en diferentes publicaciones en donde el segundo
intervalo incluye la mayoria poblacional con el diagnostico
de esta condicion clinica. Aunque en la literatura mundial
existe gran divergencia entre los diferentes estudios con res-
pecto a este topico podriamos concluir que no varia de forma
llamativa con la mayoria de reportes considerando que se
incluyeron pacientes pediatricos y adultos'3~">. La distribu-
cion por sexo no varia de forma significativa con los reportes
mundiales con una mayor prevalencia del VINC en la pobla-
cion masculina (64,5% vs. 35,4%), independientemente, de
los grupos de edad analizados'®~ 8.

De manera similar con lo publicado, la mayoria de sin-
tomas tuvieron relacion con la presencia de la disfuncion
sistdlica ventricular izquierda y la insuficiencia cardiaca.
Con respecto al tipo de sintomas, la disnea, el dolor toracico
y las palpitaciones concuerdan con los sintomas predominan-
tes descritos en diferentes estudios®'°, con un retraso en el
diagnostico hasta de 3,5 afos, situacion que posiblemente
influye también en el prondstico®.

Diferentes fendomenos embodlicos han sido descritos en
pacientes con el VINC', en este caso fueron reportados solo
en 2 casos ambos en presencia de severa disfuncion sisto-
lica. La incidencia de FA al momento del diagnodstico ha
sido reportada entre el 6% y el 26%%'° mayor a la pobla-
cion general, no obstante, ante la ausencia de los datos
historicos y electrocardiograficos de arritmias especificas
que nos permita encontrar otra relacion causal, conti-
nua como interrogante si la disfuncion sistolica severa en
presencia de grandes trabeculaciones y los recesos repre-
sentarian una indicacion para la anticoagulacion como ha
sido propuesto por algunos grupos de expertos. Segiin datos
recientes la severidad de la disfuncion sistolica, la presen-
cia de fibrilacion atrial (FA) y el antecedente de un evento
tromboembélico previo permanecen como los principales
factores de riesgo, mas que la severidad de la no com-
pactacion por si misma?’. Hasta ahora continlla como una
conducta aceptable la anticoagulacion en presencia de: his-
toria previa de eventos embolicos, disfuncion ventricular
izquierda (fraccion de acortamiento < 25% y FEVI < 40%), pre-
sencia de FA o presencia de trombo ventricular’ %%,

Los pacientes con el VINC tienen un sustrato arritmo-
génico. Es frecuente la presencia de arritmias supraventri-
culares y ventriculares?"??, La incidencia de TV sostenida

Imagenes por RM cardiaca y ecocardiografia en eje corto del segmento medio ventricular izquierdo que demuestra la

ha sido estimada del 0-9% en todos los registros, mientras
que la incidencia de TV no sostenida varia del 20 al 33% en
seguimientos a 2,3 a 3,8 anos. La alta incidencia de TV no
sostenida en estos pacientes esta en relacion con la pre-
sencia de FEVI reducida, sin embargo, sigue siendo baja
cuando se compara con otras formas como la cardiomiopa-
tia dilatada (60%). A pesar de ello la TV no sostenida en
este grupo de pacientes no parece influir en el riesgo de
muerte sUbita®. En la muestra analizada los episodios de
sincope y muerte subita no se relacionaron con la severidad
de la disfuncion ventricular izquierda, planteandose asi la
posibilidad de otros elementos funcionales y estructurales
mas alla de la FEVI que puedan relacionarse con las arrit-
mias ventriculares como ha sido descrito con la presencia
de cicatrices por la RM como predictores de riesgo de arrit-
mias severas en otras cardiomiopatias, pero cuyo rol en el
VINC permanece por definir. Steffel, y Cols., reportaron que
la inducibilidad de TV monomoérfica sostenida en el estudio
electrofisiologico era baja, cuestionando la potencial utili-
dad del mismo en la estratificacion del riesgo de muerte
sUbita en esta poblacidon?'. Recientemente registros italia-
nos mostraron cifras contrastantes con baja incidencia de
las taquicardias supraventriculares y las ventriculares en los
pacientes con el VINC?,

El uso del cardiodesfibrilador implantable también ha
sido propuesto como alternativa de manejo considerando
el riesgo de muerte subita en este grupo de pacientes®?*,
no obstante, para la prevencion primaria y secundaria se
acogen las guias actuales de manera similar a otras cardio-
miopatias.

La ecocardiografia continua siendo la modalidad diagnos-
tica mas accesible y costo efectiva, siendo los criterios de
Jenni los mas aceptados; no obstante, basados en la eviden-
cia disponible la resonancia magnética cardiaca sigue siendo
la mejor modalidad de imagen considerando su capacidad
multiplanar, la capacidad de usar técnicas diferentes de
caracterizacion tisular y el uso de contraste entre otros®?°.
En el estudio todos los pacientes incluidos contaron con
ambas modalidades de imagenes y se encontrd la concor-
dancia diagnéstica entre la ecocardiografia y la resonancia
magnética nuclear cardiaca en el 74% de los casos, hallazgo
posiblemente relacionado con la poca estandarizacion en
los parametros ecocardiograficos usados, la no utilizacién
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de algunas tecnologias sugeridas en la literatura como:
el uso de medio de contraste, las imagenes en 3D% y la
mayor dependencia de esta técnica de las habilidades, la
experiencia y el conocimiento del operador. Basados en la
evidencia disponible, la aproximacion diagndstica sugerida
actualmente es multimodal?’.

Dentro de los diagnosticos diferenciales la presencia de
la cardiomiopatia dilatada idiopatica y el fenomeno de la
hipertrabeculacién sin criterios de no compactacion fueron
los mas importantes, lo que resalta aln mas la necesidad
de estandarizar los criterios diagnésticos y la utilizacion de
multimodalidad en las imagenes antes de establecer el diag-
nostico.

El analisis de imagenes por la RM de las paredes ventricu-
lares mas comprometidas por la no compactacion no difiere
en sus hallazgos de los reportados en la literatura mundial,
representando la pared apical mas lateral en sus segmentos
medio y apical el 45% de todos los casos, con rara ocurren-
cia hacia los segmentos basales. Aunque se han planteado
otros hallazgos por la resonancia magnética como parte del
espectro diagnostico como: los defectos de perfusion y el
realce tardio sobre el area no compactada, en este caso
las imagenes por el realce tardio se evidenciaron solo en
12,9% de los pacientes a diferencia de lo descrito en la lite-
ratura con reportes hasta del 55% y no fue detectado ningun
defecto en las fases de perfusion?®?°, La diferencia podria
relacionarse, al menos como hipoétesis, con la alta propor-
cion de los pacientes pediatricos incluidos en el estudio a
diferencia de la poblacion adulta analizada en la referencia
citada. La presencia de los pseudotendones (trabeculaciones
extensas de pared a pared), hallada como una de las varia-
bles anatémicas mas importantes en aquel estudio (28.5%),
caracteristica relacionada en estudios previos que puede
aportar a la sensibilidad y la especificidad diagndstica®®3'.

Aln queda por aclarar la relacion con otras variables ana-
tomicas descritas como el arco aértico bovino y la aorta
bivalva (12,9% y 9,6%, respectivamente), observadas en
mayor proporcion a la descrita en la poblacion general.

Existieron importantes limitaciones para el seguimiento
de los pacientes por medio telefonico lo que contribuy6 a
la escasez de datos que permitieran evaluar el prondstico,
ello podria ser explicado tanto por factores sociales pro-
pios en nuestra poblacion como la migracion urbana vy rural,
asi como a la ausencia de bases de datos unificadas que
permitan el adecuado seguimiento de los pacientes. Estas
mismas consideraciones limitaron conocer la etiologia de la
insuficiencia cardiaca dentro los antecedentes familiares. A
pesar de lo anterior, cabe resaltar elementos importantes:
los datos encontrados apoyan la ya reportada relacion de
la mortalidad con la severidad de la disfuncién ventricular
izquierda, el hallazgo no divergente en esta entidad con otro
tipo de cardiomiopatias®3?, y que algunas de las terapias
avanzadas para el manejo de la falla cardiacay la prevencion
de la muerte subita como el trasplante cardiaco, los resin-
cronizadores y los desfibriladores automaticos implantables,
hacen parte de las estrategias terapéuticas para los pacien-
tes con el VINC y las indicaciones hasta ahora ajustadas a las
guias?®*3.

Vale la penaresaltar la ausencia de la tamizacion familiar,
lo que vislumbra posiblemente un profundo desconocimiento
de la fisiopatologia e historia natural de la enfermedad y su
impacto hereditario aiin en investigacion. Esta entidad es un

desorden genéticamente heterogéneo con formas esporadi-
cas y familiares. Parece estar asociada con las mutaciones
en las proteinas sarcoméricas, mitocondriales, citoesquelé-
ticas y de la linea Z3. Las formas autosdmicas dominantes
son mas cominmente asociadas que las formas recesivas y
asociadas al cromosoma x. Las recurrencias familiares varian
del 18 al 50%, pero con limitaciones importantes en los dife-
rentes estudios retrospectivos'?*4, La alta tasa de trasmision
enfatiza la necesidad de adecuadas historias clinicas y fami-
liares, asi como la tamizacion de todos los familiares en
primer grado con la ecocardiografia transtoracica como el
método ideal para tal fin'®34,

Limitaciones

El estudio presenta las limitaciones propias de su diseno des-
criptivo de corte transversal, no obstante, por tratarse de
una entidad con una muy baja prevalencia poblacional tiene
relevancia en el conocimiento inicial de nuestra poblacion.
El advenimiento y refinamiento de nuevas técnicas en la
ecocardiografia y la resonancia magnética incluyen para-
metros mas alla de los anatomicos (usados en este caso),
para el diagndstico del VINC, sin embargo, no disponemos
del consenso Unico para los criterios diagndsticos y dentro
de los disponibles, los criterios de Petersen continGian hasta
el momento siendo de gran utilidad.

Los criterios de Jenni son los mas aceptados en la eco-
cardiografia como acercamiento diagnostico, no obstante,
hubo pobre descripcion de estos (u otros) en los reportes
ecocardiograficos, lo que explica en parte las diferencias
de correlacion diagnostica entre una y otra técnica de las
imagenes.

El objetivo primario del estudio no es la determina-
cion de los factores pronodsticos y los datos especificos de
seguimiento obtenidos limitan obtener otras conclusiones al
respecto.

Severas limitaciones imponen a la investigacion la dis-
persion de historias clinicas y el inadecuado seguimiento de
los pacientes y sus familias por las diferentes entidades de
salud.

Conclusiones

La mayoria de los datos obtenidos no difieren de los publi-
cados en el mundo. La caracterizacion especifica de la
poblacion colombiana puede aportar al conocimiento de la
enfermedad en el medio y desarrollar comparaciones con
series de otros paises.

El VINC a pesar de ser una rara forma de cardiomiopa-
tia o fenotipo de cardiomiopatia es asociado con una alta
incidencia de complicaciones y un pobre prondstico. Aunque
la ecocardiografia continGia siendo la herramienta diagnos-
tica inicial y la resonancia magnética cardiaca el método
preferido para su confirmacion, es necesario refinar los cri-
terios por estas técnicas con la posible combinacion de los
parametros anatomicos y los funcionales dentro de crite-
rios Unicos y universales. El diagnostico del VINC en nuestra
poblacion suele hacerse en infantes y adolescentes de forma
tardia y en los estadios avanzados de disfuncion ventricular,
lo que demuestra la necesidad de una adecuada tamizacion
familiar y seguimiento para conocer la historia natural de la
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enfermedad y probablemente impactar de forma temprana
en su manejo.
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