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Hipoplasia aislada del ápex del ventrículo izquierdo en una mujer 
de 45 años asintomática

Isolated Left Ventricular Apical Hypoplasia in an Asymptomatic 45-Year-old Woman
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La hipoplasia aislada del ápex del ventrículo izquierdo 
(ILVAH por su sigla en inglés, con la que se la conoce 
en la literatura internacional) es una cardiopatía con-
génita excepcional, descripta por primera vez en 2004, 
(1) con aproximadamente 40-50 casos reportados hasta 
la fecha. Se caracteriza por un ventrículo izquierdo 
(VI) de morfología esferoidal con  truncamiento apical, 
músculos papilares anómalos y un ventrículo derecho 
elongado que rodea parcialmente el ápex izquierdo. 
(2,3) En la mayoría de los casos publicados se trata de 
una anomalía congénita aislada; hay asociación con 
otras cardiopatías congénitas an alrededor del 16 % de 
los casos. Las manifestaciones clínicas son variables, 
desde formas pediátricas graves o adultos con insufi-
ciencia cardíaca, arritmias o incluso muerte súbita, 
hasta casos de adultos asintomáticos. (4) Presentamos 
un caso de ILVAH diagnosticada en una mujer adulta, 
asintomática, que se acompañó de un patrón electrocar-
diográfico sugestivo de alguna cardiopatía estructural, 
que motivó la búsqueda diagnóstica.

Se trata de una paciente de 45 años, sin anteceden-
te de factores de riesgo cardiovascular relevantes ni 
historia de cardiopatía o síntomas previos. El motivo 
de consulta fue un  chequeo prequirúrgico de rutina 
para endoscopía. El examen físico era normal. En el 
electrocardiograma de 12 derivaciones (Figura 1) se 
evidencian ondas S profundas en precordiales derechas 
(V1–V3), bajo voltaje de los complejos QRS en precor-
diales izquierdas (V4-V6), sin signos de hipertrofia ni 
de isquemia. Ante estos hallazgos se realizan estudios 
complementarios de imagen. 

En la radiografía de tórax el índice cardiotorácico 
es 0,42, el ápex del VI redondeado, levemente elevado 
sobre el diafragma izquierdo, con campos pulmonares 
de aspecto normal. 

En el ecocardiograma Doppler transtorácico el 
VI es esferoidal, con truncamiento apical, ventrículo 
derecho elongado que envuelve el ápex, la fracción de 
eyección del VI 52 %, aurículas normales, válvulas sin 
alteraciones. (Ver Figura 2)

Se realiza resonancia magnética cardíaca (RMC) 
con equipo Philips 1.5 Tesla, protocolo Compressed 
SENSE; secuencias empleadas: survey, cine SSFP en 
eje corto, 2, 3 y 4 cámaras, T1 mapping, T2 STIR, y 
realce tardío con gadolinio (LGE); software de análisis 
Segment. 

Se evidencia morfología esferoidal y truncada del 
ventrículo izquierdo,  hipoplasia del ápex ventricular 
izquierdo, ocupado parcialmente por el ventrículo dere-
cho. Espesor parietal conservado. Fracción de eyección 
del VI: 49 % (Simpson-RMC). Cavidades derechas de 
morfología y función conservadas. Abundante reempla-
zo graso subepicárdico apical, sin realce tardío signi-
ficativo ni edema miocárdico. Hallazgos compatibles 
con hipoplasia apical aislada del ventrículo izquierdo. 
(Figuras 3 y 4)

Holter 24 h: ritmo sinusal, sin arritmias.
Ergometría: Submáxima negativa para isquemia.

Sin arritmias.
La ILVAH es una entidad congénita excepcio-

nal, observada tanto en niños como en adultos. La 
etiopatogenia es incierta, aunque se postula una 
alteración del proceso de partición ventricular y una 
hipoplasia del componente trabecular apical. Se han 
descripto mutaciones asociadas en los genes LMNA 
(p.Arg644Cys) y NEXN, vinculadas a fenotipos mio-
cárdicos afines. (5)

Su presentación clínica varía ampliamente. En 
una revisión sistemática de 2022 se identificaron 
37 pacientes, la mayoría pediátricos o adultos 
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Fig. 1. Electrocardiograma de 12 derivaciones: ritmo sinusal, eje normal, pobre progresión de R y bajo voltaje de V4 a V6

Fig. 2. Ecocardiograma bidimensional, vista apical
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jóvenes, con disfunción ventricular y arritmias 
frecuentes. (4)

En nuestro caso, la paciente de 45 años representa 
una forma adulta, asintomática. Si bien no existe un 
patrón electrocardiográfico patognomónico, la combi-
nación de S profundas en precordiales derechas y bajo 
voltaje de los complejos QRS en las izquierdas puede 
motivar la búsqueda de anomalías estructurales. La 
correlación multimodal entre ECG, ecocardiografía y 
resonancia cardíaca es fundamental para establecer 
el diagnóstico. Este reporte resalta la importancia de 
integrar los hallazgos electrocardiográficos y de ima-
gen en la identificación de cardiopatías estructurales 
poco frecuentes.
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Fig. 3. Resonancia magnética cardíaca (cine 4 cámaras): trun-
camiento apical del VI, contractilidad conservada en segmentos 
basales y medios

Fig. 4. Resonancia magnética cardíaca con realce tardío: sin capta-
ción de gadolinio ni fibrosis miocárdica
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