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El ventriculo izquierdo no compactado (VI-
NoC) es una anormalidad en la morfologia
de la pared ventricular, que consta de la per-
sistencia de un patrén fetal sobre el lado en-
docavitario ventricular, en el cual se evidencia
la presencia y persistencia de trabeculaciones
acompanadas de recesos intertrabeculares que
son perfundidos desde la cavidad ventricular.
Estos espacios lacunares intertrabeculares no
tienen conexion con el arbol coronario, aun-
que se han descripto algunos casos con fistu-
las cororario-camerales. (Matias Dallo et al .No
compactacion aislada del miocardio ventricular.
Rev. Fed. Arg. Cardiol. 20006;35:45-49).

La paredes de los ventriculos son normal-
mente densas, formadas por 30% de cardio-
miocitos y el 70% de matriz intercelular. La
matriz esta formada por células no cardiomio-
citicas, fibras y sustancia intercelular, sin em-
bargo, en las etapas primigenias del desarro-
llo embrionario el conjunto de células de la
placa cardiogénica se transforma en un cimu-
lo de materia separada por recesos lacunares
y/o sinusoidales, que confieren a la pared del
corazén primigenio de 5 semanas una apa-
riencia semejante a una esponja, por lo que
se denomina también al VINoC, que remeda
esta circunstancia morfolégica, miocardiopa-
tia espongiforme o ventriculo esponjoso.

En la génesis organica, la creciente de celu-
laridad obliga a ordenamientos y division de
funciones para subsistir en conjunto, es asi
como alrededor de la bta., 8va. semanas de
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vida intrauterina, en el proceso morfogénico
cardiaco, los cardiomiocitos y su entorno per-
feccionan su alineacién celular, en forma de
sincicio, su agrupacién en forma de una gran
bandeleta continua entre la base y el dpex,
segun las descripciones anatémicas macrosco-
picas de Torres y se compactan, perdiendo el
aspecto esponjoso, debido a la desaparicién
de los recesos lacunares o sinusoides, que se
transforman en capilares intramiocardicos y
asi la pared adquiere una mayor densidad.

La compactacion sigue una cronodinamia,
que se realiza desde el epicardio al endocar-
dio, desde el septum a la pared lateral y desde
la base al apex, cuanto mds tempranamente
se interrumpa este proceso, mayor espesor
de miocardio esponjoso, puede persistir, a
veces incompatible con la vida y/o asociado
con otras malformaciones cardiacas y/o neu-
romusculares. (Kirby ML. Molecular embryoge-
nesis ofthe heart. Pedriatr Develop Pathol 2002; 5:
516-43). La compactacién con la transforma-
cién de los sinusoides lacunares en capilares
intramiocardicos, que en estudios de reserva
de flujo coronario, utilizando tomografia por
emision de positrones, se observd, que en el
VINoC se advierte una disminucién del flujo
de reserva coronario en toda la pared del co-
razén, no so6lo en los segmentos no compacta-
dos. (Junga 6, Kneifel S, Von Smekal A., Steinert
H, Bauresfeld U.. Myocardial ischaemia in chil-
drenwith isolated ventricular noncompaction. Eur
Heart | 1999; 20: 910-16).
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Un concepto importante a entender es el
de hipertrabeculacién. Normalmente existen
trabeculaciones en ambos ventriculos que
predomina en la zona apical y que son mads
pronunciadas en el endocardio del ventriculo
derecho (VD), que de hecho se maneja con
presiones distintas por lo que algunos auto-
res han considerado que el VD puede tener
normalmente algin grado de no compacta-
cion. (Freedom R, Yoo S, Perrin D, Taylor G, Peter-
sen S, Anderson R. The morphological spectrum of
ventricular noncompaction. Cardiol Young 2005;
15:345-64). (Jenni R, Oechslin E, Scheneider Jost
CA, Kaufman PA. Echocardiographic an pathoa-
natomical characteristics of isolated left ventricular
non-compaction: a step towards classification as a
distinct cardiomyopathy. Heart 2001; 86:666-71).

El hecho concomitante, que un VINoC se
encuentre asociado con patologias cardiacas
congénitas, en las que la pre y postcarga bi-
ventricular estén alteradas, como ocurre por
ejemplo, en la estenosis adrtica congénita
y/o estenosis pulmonar y en la enfermedad
de Estein, hacen suponer que la hemodina-
mia también podria influir en el desarrollo
o expresion morfologica de una enfermedad
poligénica. También se debe considerar que
existen modelos naturales de VINoC, como
ocurre en el corazén de algunos peces, de cli-
mas frios, que deben (Tota B, Cerra M, Mazza
R, Pellegrino D, Icardo J. The heart of the Antartic
icefish as paradigm of cold adaptation. | Thern Biol
1997; 22:409-17) manejar mas volimenes con
baja frecuencia cardiaca y menores presiones.

El caso publicado por el Dr. Juan Carlos
Valiente Reyes en la revista nos permite re-
considerar la controvertida entidad de la
miocardiopatia espongiforme, miocardiopa-
tia no compactada o ventriculo izquierdo no
compactado, que en la primera instancia del
pensamiento médico, aparece como la per-
sistencia del miocardio fetal, por ausencia de
compactacion de los cardiomiocitos del en-
docardio ventriculares, que por lo general se
asociaron con otras malformaciones que im-
pedian la normal perfusién coronariay, por lo
tanto, la persistencia de los sinusoides lacuna-
res aseguraban la supervivencia cardiacay fetal
durante el periodo intrauterino. Sin embargo,
en hallazgos posteriores, la identificacién del
VINoC aislado, sin otra supuesta anormali-
dad genética, (Chin T, Perloff], Williams R, Jue

K, Monhrmann R. Isolated non-compaction ot left
ventricular myocardium: a study of eigth cases. Cir-
culation 1990; 82:507-13) asi como también la
identificacion de miocardio, suponiendo que
morfologicamente se encuentre normal al na-
cery en los primeros anos de la vida, con apa-
ricién de zonas no compactadas en la adultos;
ya sea por dificultades en los métodos de diag-
noéstico o por aparicion tardia de la alteracion,
indican que esta alteracién, como bien dicen
los autores, se produce por “probables” anor-
malidades en la embriogénesis endocardica.
Si bien este concepto esta avalado por identifi-
cacion de genes y por los hallazgos de formas
hereditarias con varios integrantes portadores
de la patologia en una misma familia, impre-
siona la palabra probable. La misma estd muy
bien colocada, ya que tal vez, deba analizarse
que las fallas de senalizacién de compactaciéon
en el periodo fetal no son las tnicas causas;
sino que el registro de casos aislados, sin an-
tecedentes previos, la interesante relacion
entre sexo, caracteristicas clinicas y morfolo-
gia de la presentaciéon del VINoC, presentado
por las publicaciones de Stollberger Claudia
et al., (C.Stollberger, G Blasek, MWInkler, | Fins-
terer. Diferencias de sexo en la ausencia de compac-
tacion ventricular izquierda con y sin trastornos
newromusculares. Rev. Esp. Cardiol. 2008; 61:130-
136) quien ha analizado series con importante
cantidades de pacientes llegando a la conclu-
sion que la mayor frecuencia de esta endidad
se encuentra en varones, mas en raza negra,
como es el caso presentado, asi como también
la observacion de una mayor hipertrabecula-
cién en mujeres. Esto lo lleva a plantear di-
ferentes presentaciones en cuanto al sexo, la
raza y asociaciones a patologias del musculo
esquelético o alteraciones neuromusculares.
La autora ha realizando hipétesis sobre sus
conclusiones, que trascribo literalmente por
su importancia:

a) Que la MNC esté ligada al cromosoma X

b) Que las mujeres fallezcan mds temprana-
mente y sin diagnéstico.

c) Que la enfermedad remita mas en muje-
res que en hombres.

d) Que el sexo femenino es menos diag-
nosticado como ocurre en toda patologia
cardiovascular y trascurra mds tiempo en ser
diagnosticadas y en consecuencia en tomar las
conductas efectivas.
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Este disquisicion entre las formas de pre-
sentacion en cuanto al género y al tiempo de
diagnéstico, hacen pensar en elementos no
dilucidados atn sobre esta patologia. Desde
mi punto de vista, habria que agregar a estas
hipotesis de trabajo, que esta entidad com-
pleja tenga, ademas de las formas genéticas,
otras formas de presentaciéon que podrian ser
adquiridas, las cuales inducirian al miocardio
aregresar a etapas mas primigenias de su evo-
lucion.

Al poseer mayor conocimiento sobre estas
nuevas opciones, basandose en el estudio de
las senalizaciones inter e intracelulares y sus
consecuencias, nuevos paradigmas de inter-
pretacion de la enfermedad se abririan, a ni-
veles subcelulares, activados por disrruptores
ambientales y/o hormonales o bien de otro
origen. Por ejemplo, éstos favorecerian la pre-
sentacién de no compactaciones parciales.

Esta forma de interpretar la entidad del VI-
NoC, nos llevaria a clasificarla dentro de la
categoria de Sindrome, que como histérica-
mente sabemos, constituye una agregacion de
signo-sintomatolégica a dilucidar siempre con
desagregacion de entidades clinicas tnicas.

El diagnéstico de VINoC debe precisarse de
acuerdo con los criterios utilizados, que en
su mayoria, son ecocardiograficos y si bien la
presencia de espacios intertrabeculares (lagu-
nas) perfundidos desde la cavidad ventricular
es categorico, el criterio de patologia se basa
en la cuantificacion de la relacion que existe
entre la capa compacta y la no compactada,
asi como también, del método de estudio pa-
raclinico utilizado; en especial en aquellos pa-
cientes que presentan disfuncion ventricular
izquierda sintomatica. Esto probablemente,
deja a un nimero de pacientes asintomaticos
sin diagnosticar, minimizando la prevalencia
de esta alteracion morfologica del ventriculo.

Asimismo, los criterios de diagnéstico va-
rfan, aunque minimamente segin distintos
autores y métodos de analisis. Ultimamente,
aparecen mds casos con las evaluaciones eco-
graficas 3D que nos permiten mayor visualiza-
cion del apex: lugar de preferencia de esta al-
teracion como asi las imagenes de resonancia
magnética.

También queda para considerar el analisis,
de que las series mas importantes son presen-
tadas con el sesgo de la derivacion a servicios

especializados; lo que nos informan las preva-
lencias en series relacionas con cantidad de
estudios presentados y no en la poblacion ge-
neral. Esto hace que no se hayan identificado
aun la presencia de trabeculaciones y recesos
aceptados en el “corazén normal”.

Como conclusion, podriamos afirmar que
el VINoC es una alteraciéon morfoléogica de la
pared ventricular izquierda que se encuentra
asociada con varias patologias con identifica-
cion de una heterogeneidad genética y con
expresividad variada. Tambier se debe consi-
derar que se encuentra sin asociacion en la
entidad denominada VINoC aislada.

La precision clinica permite encontrar des-
de pacientes asintomaticos hasta pacientes de
altos grados de insuficiencia cardiaca, con to-
das las complicaciones posibles, entre ellas se
pueden mencionar a las arritmias y a los trom-
boembolismos sistémicos.

Atun no se encuentra evidencia de la cuan-
tificacion de la cantidad minima de pared no
compactada que permita asociar la clinica con
la alteracion morfologica.

Las teorias que explican alteraciones en la
viscoelasticidad de las zonas no compactadas
y/o presentan a la entidad como una adap-
tacion del corazon a situaciones de pre-post
carga anormal, en el contexto de expresivi-
dades genéticas particulares, solamente nos
muestran que estamos en el camino correcto
para dilucidar el funcionamiento del corazén
como entidad participe de las senalizaciones
intercelulares. Por lo tanto se nos presenta el
desafio de encontrar la respuesta a la persis-
tencia de un VINoC en adultos.

FE DE ERRATAS:

En este nimero se reitera el gran aporte de la Dra.
Noemi Lago, solicitado por el Comité de Redac-
cién en relacién al articulo miocardiopatia espon-
giforme que se encuentra a continuacién.

Debido a un error de diagramacién esta editorial
ya fue publicada en RACCV - Volumen VII -
Numero 1 - Enero / Abril 2009 y se omiti6 el ar-
ticulo al cual se hace referencia. Salvamos en este
nUmero nuestro error.
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