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R E S u M E N

El miocardio no compacto (MNC) es una miocardiopatía genética primaria poco frecuente, 
debida a la detención de la embriogénesis normal del endocardio y del miocardio, (entre la 5ta 
y 8va semanas de gestación), desarrollando múltiples hipertrabeculaciones prominentes con 
profundos recesos intertrabeculares, comunicados fundamentalmente con la cavidad ventricu-
lar izquierda. El diagnóstico se realiza más frecuentemente entre los 20-40 años. Los pacientes 
pueden permanecer asintomáticos o presentar un cuadro clínico muy variable. Esta anomalía se 
asocia frecuentemente con insuficiencia cardíaca, arritmias y complicaciones tromboembólicas 
El electrocardiograma no presenta un patrón diagnóstico específico, y las alteraciones electro-
cardiográficas son frecuentes. Se han reportado casos clínicos aislados asociados al síndrome de 
Wolff-Parkinson-White (WPW).

Se presenta el caso clínico de un paciente de 27 años de edad con miocardio no compactado 
asociado a síndrome de WPW, sintomático por episodios de palpitaciones paroxísticas regulares, 
con localización de la vía anómala en región parahisiana, la cual fue ablacionada exitosamente 
con energía de radiofrecuencia.

Abnormal parahisian accessory pathway radiofrequency ablation in a patient with 
left ventricular noncompaction
A b S T R A C T

Left ventricular noncompaction (LVNC) is a rare primary genetic cardiomyopathy, due to 
the arrest of normal embryogenesis of the endocardium and myocardium (between the 5th and 
8th weeks of gestation), developing multiple prominent hypertrabeculations with deep intertra-
becular recesses reported primarily in the left ventricular chamber. The diagnosis is made more 
frequently between 20-40 years. Patients may remain asymptomatic or present a variable clinical 
expression. This anomaly is frequently associated with heart failure, arrhythmias and throm-
boembolic complications. The electrocardiogram does not present a specific diagnostic pattern, 
and electrocardiographic changes are frequent. Case reports have been reported associated with 
Wolff-Parkinson-White syndrome (WPW).

We report a 27-year-old patient with noncompaction cardiomyopathy associated with WPW 
syndrome, with symptomatic episodes of regular paroxysmal palpitations, with an accessory 
pathway located in the parahisian region, successfully ablated with RF energy.

Ablación por radiofrecuencia de vía anómala parahisiana en paciente 
con miocardio no compacto
Abnormal parahisian accessory pathway radiofrequency ablation in a patient with left 
ventricular noncompaction
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Caso Clínico

INTRODuCCIóN
El miocardio no compacto (MNC) es una miocardiopa-

tía genética primaria poco frecuente, debida a la detención 
de la embriogénesis normal del endocardio y el miocardio, 
cuya característica principal es el desarrollo de múltiples 

hipertrabeculaciones prominentes con profundos recesos 
intertrabeculares comunicados fundamentalmente con la 
cavidad ventricular izquierda, sin otras malformaciones 
cardíacas congénitas, lo cual ocasiona el aspecto de "es-
ponja marina" 1,2.
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El MNC aislado fue descripto por primera vez por 
Engberding y Bender en 1984 por su apariencia ecocar-
diográfica típica3. No obstante, en el 2006 esta entidad 
fue reconocida e incluída como miocardiopatía primaria 
de origen genético4. Este desorden fue descripto como la 
“persistencia aislada de sinuosoides miocárdicos” debida 
a la ausencia de la regresión normal de los mismos duran-
te la embriogénesis 3.

La edad de presentación es altamente variable, desde la 
infancia hasta la edad adulta, siendo más común su diag-
nóstico entre los 20-40 años, con una prevalencia mayor 
en hombres (relación 2:1). Los pacientes pueden perma-
necer asintomáticos durante un largo período de tiempo 
o presentar una expresión clínica temprana. Esta anomalía 
se asocia frecuentemente con insuficiencia cardíaca, arrit-
mias y complicaciones tromboembólicas5-7.

El electrocardiograma no presenta un patrón diagnós-
tico específico, y las alteraciones electrocardiográficas son 
frecuentes. Se han reportados trastornos de conducción 
como el bloqueo de rama izquierda o el bloqueo aurículo-
ventricular completo, así como arritmias auriculares re-
petitivas como taquicardia paroxística supraventricular o 
fibrilación auricular en el 4 al 26% de los casos. Las arrit-
mias ventriculares poseen una incidencia muy variable8,9.

La anormalidad morfogenética básica del MNC podría 
deberse a la detención del proceso normal de compactación 
de las fibras miocárdicas durante la embriogénesis (entre la 
5ta y 8va semanas de gestación), asociado al cese del desa-
rrollo normal del anillo fibroso valvular10. Se han reportado 
casos aislados de MNC asociados al síndrome de Wolff-
Parkinson-White (WPW)11,12. Los hallazgos electrocardio-
gráficos en el MNC relacionados con el síndrome de WPW 
serían debidos a los defectos del anillo fibroso valvular du-
rante la embriogénesis cardíaca y explicarían la posición su-
bendocárdica de las vías accesorias aurículo-ventriculares 
localizadas alrededor de la válvula tricúspide12.

CASO CLíNICO
Varón de 27 años de edad, deportista, sin factores de 

riesgo cardiovasculares ni antecedentes de enfermedad 
cardiovascular, trabajador portuario, maneja grúas de 

grandes dimensiones en su ámbito laboral. El paciente ha-
bía presentado a los 8 años de edad, un episodio de palpi-
taciones paroxísticas regulares rápidas de inicio y finaliza-
ción bruscas de aproximadamente una hora de duración, 
asociado a presíncope, no requiriendo tratamiento médico 
ni internación. Ulteriormente, presentó episodios paroxís-
ticos de palpitaciones regulares de menor duración, que 
motivaron su consulta. Al examen físico se auscultan rui-
dos cardíacos normofonéticos y soplo sistólico mitral de 
intensidad 1-2/6. Se realiza un electrocardiograma en el 
cual se constata un patrón de pre-excitación ventricular 
manifiesta. (FIGURA 1)

Se realiza evaluación con ecocardiograma doppler co-
lor que informa un ventrículo izquierdo de 53/41 mm, 
septum y pared posterior 13/10 mm, septum asincrónico 
con hipoquinesia del resto de los segmentos, FSVI con de-
terioro moderado (FEy 43%), aumento de trabeculaciones 
en cara lateral del VI; prolapso no mixomatoso de valva 
anterior mitral con insuficiencia mitral de grado leve. En 
el Holter 24 hs (3 canales) se evidencia ritmo sinusal con 
patrón de pre-excitación ventricular manifiesto perma-
nente. Se realiza una ergometría, la cual es submáxima y 
se constata patrón de pre-excitación ventricular persisten-
te durante todo el estudio (etapa V, 14.8 Mets). Se le realiza 
además, una resonancia magnética nuclear (RMN) cardía-
ca con gadolinio, la cual evidencia un ventrículo izquier-

FIGuRA 1. 
ECG basal de 12 derivaciones. Ritmo sinusal con preexcitación ven-
tricular manifiesta (vía anómala de localización ánteroseptal).

FIGuRA 2. 
RMN cardíaca con gadolinio.
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do de tamaño conservado, FEy 41%, ligera asincronía del 
septum con hipoquinesia del resto de los segmentos mio-
cárdicos. Se observa un aumento de las trabeculaciones del 
ventrículo izquierdo que compromete los segmentos me-
diales y apicales de la pared lateral, ápex y cara septo-apical 
con una relación del área no compactada/compactada de 
2.6; leve prolapso de valva anterior mitral con insuficiencia 
mitral trivial, dilatación leve de aurícula izquierda y ausen-
cia de fibrosis post- gadolinio (FIGURA 2).

Debido al cuadro clínico del paciente, se le realizó un 
estudio electrofisiológico endocavitario en el cual se cons-
tató un intervalo HV corto (-5 ms), un período refractario 
efectivo anterógrado de la vía anómala (PREAVA) < 250 ms 
(corto), y ulteriormente, durante la estimulación auricular 

programada se indujo una taquicardia reentrante aurículo-
ventricular ortodrómica, con menor intervalo VA en región 
ánteroseptal derecha, interrumpida con sobreestimulación 
auricular. Ulteriormente, se realizó un mapeo detallado de 
la vía accesoria durante ritmo sinusal y durante taquicardia 
reentrante aurículo-ventricular ortodrómica, observando 
mayor precocidad en región ánteroseptal parahisiana. Se 
procedió a ablación por radiofrecuencia con control de tem-
peratura (catéter EPT tip 4 mm) de la vía anómala parahi-
siana durante ritmo sinusal y durante sobreestimulación 
auricular, logrando la abolición de la conducción a través 
de la misma sin modificación de la conducción aurículo-
ventricular a través del nodo AV. Se realizaron controles 
posteriores a la aplicación de energía de radiofrecuencia, 
constatando bloqueo bidireccional de la vía anómala con 
conducción AV preservada y sin inducción de arritmias. 
(FIGURAS 3, 4, 5 y 6)

El paciente se encuentra asintomático luego de la 
ablación, sin recurrencias de la taquicardia previamente 
descripta.

FIGuRA 3. 
Derivaciones electrocardiográficas DI, DII, DIII, V1 y V6 y regis-
tros endovavitarios del seno coronario (SCp a SCd) y del catéter 
de ablación (ABLp y ABLd). Inducción de taquicardia reentrante 
aurículo-ventricular ortodrómica durante estimulación auricular 
programada (S1-S1 500 ms; S1-S2 280 ms) (50 mm/seg).

FIGuRA 4. 
Derivaciones electrocardiográficas DI, DII, DIII, V1 y V6 y regis-
tros endovavitarios del seno coronario (SCp a SCd) y del catéter 
de ablación (ABLp y ABLd). Durante la aplicación de energía de 
radiofrecuencia se constata en el lugar de mayor precocidad, la 
desaparición de la conducción a través de la vía anómala parahi-
siana con conducción AV preservada (3er latido). Se puede obser-
var la presencia de potencial de haz de His (flecha) en el catéter de 
ablación durante la aplicación de energía de RF al desaparecer la 
conducción a través de la vía accesoria (50 mm/seg).

FIGuRA 6. 
ECG Post ablación: ritmo sinusal sin preexcitación ventricular.

FIGuRA 5. 
Imagen fluoroscópica del sitio de ablación eficaz (proyecciones obli-
cua anterior derecha e izquierda): Se puede observar el catéter de-
capolar en el seno coronario y el catéter de ablación EPT tip 4 mm 
cuadripolar en el sitio de mayor precocidad: región parahisiana.
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DISCuSIóN
La miocardiopatía no compacta es una miocardiopatía 

genética poco frecuente, cuya característica principal es la 
presencia de múltiples trabeculaciones prominentes que re-
saltan sobre el endocardio del ventrículo izquierdo con pro-
fundos espacios o recesos intertrabeculares, comunicados 
fundamentalmente con la cavidad ventricular izquierda.

En la literatura, la denominación más utilizada es ven-
trículo izquierdo no compactado (VINC) debido a que 
afecta principalmente esta cámara, y por otro lado, existe 
dificultad para definir el compromiso del ventrículo dere-
cho por su natural proceso trabeculado. Aproximadamen-
te entre la 5ª y 8ª semanas de gestación, se produce el pro-
ceso de compactación, el cual se realiza en dirección del 
epicardio al endocardio y de la base al ápice cardíaco 13.

La prevalencia de VINC en la población general se 
desconoce, siendo una entidad clínica muy rara, con una 
incidencia de 0.05%/año14,15. Según su presentación se dis-
tinguen dos grupos: VINC aislado, cuando no existe otra 
alteración estructural relevante; y VINC no aislado, cuan-
do se asocia a otras cardiopatías congénitas. La mortali-
dad a los 6 años del diagnóstico es elevada; la mitad de los 
casos debido a muerte súbita cardíaca10.

Las manifestaciones clínicas son muy variables, los 
pacientes pueden encontrarse asintomáticos o presentar 
síntomas de insuficiencia cardíaca, arritmias o compli-
caciones tromboembólicas15,16. La mayoría de los pacien-
tes presentan síntomas de insuficiencia cardíaca, siendo 
el origen de la misma la disfunción microcirculatoria y 
consecuentemente la hipoperfusión subendocárdica. Los 
hallazgos electrocardiográficos anormales son frecuentes, 
pero ninguna alteración es específica de MNC. Las anor-
malidades descriptas son básicamente bloqueos de rama 
y arritmias, como fibrilación auricular y taquicardia pa-
roxística supraventricular. Por otro lado, se ha reportado 
además la asociación del MNC con síndrome de WPW 11,12.

El diagnóstico se realiza frecuentemente por ecocardio-
grafía. Sin embargo, otras modalidades de imagen como 
la resonacia magnética, la tomografía computada y la ven-
triculografía izquierda pueden diagnosticar o confirmar la 
sospecha clínica4.

Los principales diagnósticos diferenciales del MNC in-
cluyen: miocardiomiopatía dilatada, enfermedad cardíaca 
hipertensiva, miocardiopatía hipertrófica apical, miocar-
diopatía infiltrativa y endomiocardiofibrosis. El énfasis 
principal en la terapeútica de los pacientes con MNC debe 
ser el tratamiento de la insuficiencia cardíaca y las arrit-
mias así como la prevención de las complicaciones trom-
boembólicas, siguiendo las recomendaciones de las guías 
clínicas para pacientes con insuficiencia cardíaca de otras 
etiologías.

La ablación transcatéter con energía de radiofrecuencia 
(RF) es el tratamiento de elección en pacientes sintomá-
ticos portadores de vías anómalas. La energía de radio-
frecuencia es la fuente más comúnmente utilizada para el 
tratamiento de las arritmias cardíacas con óptimos resulta-

dos17-19. No obstante, en situaciones especiales, puede pre-
sentar limitaciones como es el caso de la ablación de vías 
accesorias ántero y medioseptales u otros substratos arrit-
mogénicos septales, debido a la posibilidad de ocasionar 
un bloqueo auriculo-ventricular completo con necesidad 
de implante de un marcapasos definitivo. Las vías anóma-
las (VAs) de localización parahisiana son poco frecuentes, 
y se encuentran localizadas anterior y medialmente, cer-
canas al haz de his. Las mayores limitaciones durante la 
ablación de estas vías son su cercanía al haz de his y la 
estabilidad del catéter20-22.

A pesar de que la ablación con radiofrecuencia de las 
VAs ántero y medioseptales es generalmente exitosa y 
segura20-22, puede complicarse con el daño del sistema de 
conducción normal 23-25. Se ha propuesto un método “mí-
nimamente agresivo” para el abordaje de estas vías basa-
do en un preciso mapeo, una posición estable del catéter 
y bajos parámetros de potencia y temperatura durante las 
aplicaciones de energía de radiofrecuencia26. A pesar de 
que este método es seguro, su principal desventaja es la 
elevada tasa de recurrencias en algunos centros, cercana 
al 20%27. Se ha reportado además, la utilidad de la sobre-
estimulación auricular ante la aparición de ritmo activo 
de la unión durante la aplicación de RF en pacientes con 
VAs parahisianas como técnica para evitar la aparición de 
bloqueo aurículo-ventricular 28.

La crioablación transcatéter ofrecería algunas ventajas 
comparativas en relación a la energía de radiofrecuencia, 
como la posibilidad de testear cada aplicación previo a la 
formación de una injuria permanente, la posibilidad de 
interrumpir la misma ante la presencia de signos incipien-
tes de daño del sistema de conducción normal, el efecto 
de crioadherencia permite que las aplicaciones se puedan 
realizar realizar ante cambios bruscos del ritmo cardíaco, 
lo cual permite además, la estimulación durante la aplica-
ción para testear la inducibilidad de la taquicardia clínica. 
Por otra parte, las aplicaciones no causan dolor, de gran 
utilidad en niños29-31. Una limitación sería una mayor tasa 
de recidivas en comparación con la energía de RF.

Por otra parte, se han reportado otros abordajes para 
la ablación de vías anómalas parahisianas, a través de la 
vena cava superior (yugular o subclavio) o transaórtico 
a través de la cúspide no coronaria  o coronariana dere-
cha32-34; no obstante, la mayoría de las VAs parahisianas 
pueden ser ablacionadas en forma segura y eficaz a través 
de la vena cava inferior35.

CONCLuSIONES
Se presenta el caso clínico de un paciente portador de 

miocardio no compacto asociado a síndrome de WPW, sin-
tomático por cuadro de palpitaciones paroxísticas regula-
res asociado a presíncope, en quien se realizó un procedi-
miento de ablación transcatéter exitoso de una vía anómala 
parahisiana, mediante un abordaje femoral y el empleo de 
energía de radiofrecuencia con control de temperatura, no 
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observándose complicaciones asociadas al procedimiento 
ni recidivas durante el seguimiento.

En la actualidad, la ablación de los substratos arritmo-
génicos septales, puede realizarse con crioenergía o ener-
gía de radiofrecuencia con buenos resultados y baja tasa 
de complicaciones en centros con complejidad adecuada y 
experiencia de sus operadores
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