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Introducción

Se trata de una forma muy infrecuente de miocardiopatía con-
génita, hoy en día, diagnosticada con creciente frecuencia, que
se da como resultado de la interrupción en el proceso de com-
pactación endomiocárdica, ocurrido durante la vida intrauteri-
na; esta entidad también es conocida como “miocardiopatía
espongiforme”1. Durante la vida intrauterina, las múltiples tra-
beculaciones y recesos se comunican directamente con la ca-
vidad ventricular. El miocardio no compactado (MNC) se ca-
racteriza por la presencia en la vida adulta de estas trabecula-
ciones, las cuales a menudo se localizan en segmentos hiper-
trofiados e hipoquinéticos del ventrículo izquierdo (VI). Por
definición el MNC se presenta en ausencia de otras cardiopa-
tías estructurales2.
La heterogeneidad en la forma de presentación y muchas ve-
ces la simple ignorancia hacen que no se arribe al diagnóstico
de MNC. La finalidad de esta revisión es de alguna manera
aclarar los conceptos clínicos, anatomopatológicos, diagnósti-
cos y genéticos más relevantes de esta enfermedad.

Historia

La persistencia de sinusoides en el VI como una anomalía ais-
lada fue descripta por primera vez en una joven de 33 años de
edad, en 1984. Esta alteración fue puesta de manifiesto luego
de la realización de un ecocardiograma bidimensional3. Para
el año 1985, otro grupo reportó el caso de una joven de 21
años de edad cuyo debut se dio a los 15 años con un edema
agudo de pulmón4. En este último caso, el ecocardiograma bi-
dimensional mostró una estructura canaliforme asentada sobre
un miocardio engrosado e hipoquinético. Ya en los inicios de
la década de los 90, se publicó un estudio con ocho casos de
MNC en una población pediátrica5 y hacia fines de dicha déca-
da la Clínica Mayo reportó 17 casos hallados en 37555 estu-
dios ecocardiográficos realizados6.

Clasificación de las miocardiopatías

Las miocardiopatías constituyen un conjunto extraordinaria-
mente heterogéneo de procesos que sólo tienen en común la
afectación del músculo cardíaco y que causan un amplio es-
pectro de formas de disfunción del mismo, por lo tanto se defi-
nen como el conjunto de enfermedades miocárdicas que gene-
ran deterioro de la función sisto/diastólica del VI. Entre las
múltiples clasificaciones que se han realizado de las miocar-
diopatías, hoy en día se acepta comúnmente la de la World
Health Organization/International Society and Federation of
Cardiology Task Force (WHO/ISFC). Esta clasificación (Ta-
bla 1) se efectúa según el modelo fisiopatológico o, de ser po-
sible, por los factores etiológicos/patogénicos, dividiéndose en
miocardiopatía dilatada (MCD), miocardiopatía hipertrófica
(MCH), miocardiopatía restrictiva, displasia arritmogénica de
ventrículo derecho y las denominadas miocardiopatías especí-
ficas, incluyendo  la miocardiopatía isquémica, la valvular, la
hipertensiva y todo el conjunto de formas secundarias a una
variedad de agentes y causas, entre las que se encuentra la mio-
carditis7.
La categoría de miocardiopatía no clasificada no es satisfacto-
ria, refleja el desconocimiento que existe sobre algunas enti-
dades como la fibroelastosis, la amiloidosis y algunas miocar-
diopatías mitocondriales, el MNC sería de acuerdo a la clasifi-
cación WHO/ISFC, una miocardiopatía no clasificada.

Epidemiología

Durante el año 2003, fue publicado un trabajo acerca de la
incidencia de miocardiopatías en niños, llevada a cabo sobre
un total de 467 casos. Las miocardiopatías ubicadas bajo la
categoría de “otras” y “no especificada”, dentro de las cuales
se encontraría el MNC, representaron el 7% del total de los
casos, por debajo de la miocardiopatía hipertrófica en primer
lugar y en segundo, la MCD8.
En el mismo año, otro estudio en el mismo sentido proveniente
de Australia determinó que la incidencia de MNC representaba
alrededor del 9,25% de todos los casos de miocardiopatías pri-
marias, ocupando el tercer lugar luego de la MCD y la MCH9.
Estos datos fueron comparables con otra experiencia publica-
da durante el mismo año, donde la incidencia de MNC repre-
sentó el 9,5% de las causas de miocardiopatía diagnosticada
en niños10. En un estudio realizado sobre una población de 1580
pacientes adultos consecutivos durante 6 meses, sólo 2 de ellos
(0,1%) cumplieron todos los criterios para MNC11.
En la mayor serie de pacientes adultos con MNC, la incidencia
se encuentra en el orden del 0,014%12. Se trata de una pobla-
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ción referida a un centro universitario ecocardiográfico, debi-
do al hallazgo de anomalías ecocardiográficas poco claras, en
pacientes asintomáticos, así como también pacientes con sín-
tomas de insuficiencia cardíaca congestiva severa, sin un diag-
nóstico etiológico. El sesgo de selección que determina una
población de pacientes principalmente sintomáticos, no per-
mite que hoy en día se conozca la real prevalencia de esta en-
tidad en la población adulta.

Manifestaciones clínicas

La tríada compuesta por insuficiencia cardíaca, arritmias y
eventos cardioembólicos es la principal manifestación obser-
vada, tanto en población pediátrica como en adultos con dete-
rioro de la función sistólica del VI5. Pueden observarse dife-
rentes arritmias, desde una fibrilación auricular hasta una ta-
quicardia ventricular sostenida. Oechslin y col.12 publicaron la
serie más importante de seguimiento a largo plazo en pacien-
tes adultos con MNC; en la Tabla 2 se detallan las característi-
cas clínicas y electrocardiográficas de la población de los 34
pacientes incluidos. La presencia de trombos en el VI sólo fue
documentada en 3 pacientes, uno de ellos con antecedente de
trombosis mesentérica.
Cuando se compara esta serie con las realizadas sobre pobla-
ción pediátrica5, la diferencia más notable radica en la ausen-
cia de distrofia facial y síndrome de Wolff-Parkinson-White
(WPW) en la población adulta. Esto último es algo esperable,
ya que en un porcentaje elevado de neonatos con síndrome de
WPW, la preexcitación desaparece durante el primer año de
vida13. Además, está demostrado que la prevalencia de este sín-

drome guarda una relación inversa con la edad14. La presencia
de bloqueos completo de rama fueron más frecuentes en las
poblaciones adultas. Otras manifestaciones de importancia como
la insuficiencia cardíaca, arritmias ventriculares y eventos em-
bólicos sistémicos fueron comparables entre la población adul-
ta y al menos una de las poblaciones pediátricas estudiadas.

Diagnóstico

A- Procedimientos no invasivos

Ecocardiografía
La ecocardiografía es considerada el método estándar para el
diagnóstico de la MNC. Los criterios diagnósticos fueron de-
terminados a principios de esta década2,15 (Tabla 3).
Para la mejor diferenciación visual de la típica estructura mio-
cárdica de dos capas consistentes en una fina banda compacta
epicárdica de tejido uniforme y otra capa endocárdica trabecu-
lada con grandes recesos endomiocárdicos, la vista paraester-
nal en eje corto es la que ofrece mejor definición. La relación
en fin de sístole entre la porción no compactada y la compac-
tada debe ser mayor a 2. Estos criterios permiten, hoy en día,
diferenciar claramente esta entidad de otras, tales como la MCD
y la afectación cardíaca secundaria a la hipertensión arterial16.
El VI se divide en nueve segmentos con la finalidad de descri-
bir en forma correcta y precisa la localización de las alteracio-
nes: un segmento apical, 4 segmentos medio ventriculares y 4
segmentos basales (cada uno de ellos dividido en anterior, in-
ferior, septal y lateral.). Los segmentos afectados se encuen-
tran característicamente hipoquinéticos en los pacientes sinto-
máticos y en aquellos con deterioro de la función sistólica del
VI: en contraste, los pacientes asintomáticos estudiados en un
screening familiar pueden no presentar dichas alteraciones17.
Un importante diagnóstico diferencial debe ser tenido en cuenta:
la presencia de trabeculaciones prominentes como una varian-
te de la normalidad. Por lo general, éstas se presentan en la
pared libre del VI o en el septum interventricular18. En un estu-
dio realizado con la finalidad de determinar la incidencia y las
características de las variantes normales de la anatomía car-
díaca, se encontraron trabeculaciones en 201 pacientes sobre
un total estudiado de 1580. En ellos, la relación encontrada
entre las porciones no compactada y compactada fue de 1,2±0,4,
la localización de las mismas se dio mayormente en el septum
interventricular, a diferencia de la localización típica en pare-
des inferior y lateral observada en el MNC. Sólo 2 pacientes
(0,1%) cumplieron con los criterios para MNC11. En casos en
los cuales la calidad de la imagen no es del todo óptima, la
utilización de contraste puede facilitar el diagnóstico19. La uti-

Tabla 1. Clasificación de las miocardiopatías

1. Miocardiopatía dilatada.
2. Miocardiopatía hipertrófica.
3. Miocardiopatía restrictiva.
4. Distrofia arritmogénica del ventrículo derecho.
5. Miocardiopatías específicas.
6. Miocardiopatías no clasificadas.

Tabla 2. Características clínicas y electrocardiográficas
de la población de los 34 pacientes incluidos en la serie más
importante de seguimiento a largo plazo en pacientes adultos
con MNC publicada por Oechslin y col.12

Masculinos 25 pacientes (74%)
Edad 42 ± 17 años
Dolor precordial 9 pacientes (26%)
Dificultad respiratoria 27 pacientes (79%)
NYHA clase I/II 22 pacientes (65%)
NYHA clase III/IV 12 pacientes (35%)
Antecedentes familiares 6 pacientes (18%)
ECG anormal 32 pacientes (94%)
FA crónica 9 pacientes (26%)
BCRD 4 pacientes (12%)
BCRI 15 pacientes (44%)
Anormalidades en la
repolarización (sin bloqueo) 12 pacientes (35%)
Wolf Parkinson White 0 pacientes (0%)

NYHA: New York Heart Association. ECG: Electrocardiograma.
FA: Fibrilación auricular. BCRD: Bloqueo completo de rama derecha.
BCRI: Bloqueo completo de rama izquierda.

Tabla 3. Criterios diagnósticos

• Ausencia de anomalías cardíacas coexistentes.
• Relación entre la porción no compactada y la compactada en

fin de sístole > 2.
• La localización de los segmentos no compactados se da, en

más del 80% de los casos, en los segmentos apicales y medios
de las paredes inferior y lateral.

• Los recesos endocárdicos presentan característicamente flujo
detectado con Doppler color.
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lización de strain rate o Doppler tisular puede mejorar aun
más la calidad de la imagen20 (Figuras 1 y 2).
El ecocardiograma tridimensional (3D) aumenta el valor diag-
nóstico y la capacidad para delinear los segmentos endomio-
cárdicos afectados en pacientes portadores de MNC, colabo-
rando en la realización de un diagnóstico diferencial más con-
fiable21. La capacidad de este método de determinar con exac-
titud la profundidad de los recesos intratrabeculares, sumada a
la localización exacta de los segmentos no compactados, le
aporta un enorme valor pronóstico. Desde el momento que se
conoce que la sobrevida está directamente relacionada con la
extensión del compromiso ventricular, y que dicha extensión
puede ser en sí misma un criterio de indicación de trasplante o
de cardiodesfibrilador implantable (CDI)12, la caracterización
con el ecocardiograma 3D podría ser de gran utilidad21.

Tomografía por emisión de positrones (PET)
A diferencia de la cámara gamma convencional (Single Pho-
ton Emission Computed Tomography: SPECT) el PET permite
cuantificar un proceso biológico en términos absolutos, con
una alta resolución espacial. En el caso de la perfusión, no
sólo puede analizar la perfusión relativa, sino que también pue-
de evaluar el flujo coronario en ml/min/gramo de tejido en for-
ma regional, es decir por territorio vascular. Esta cuantifica-
ción puede llevarse a cabo tanto en reposo como ante un apre-

mio farmacológico, utilizándose en este método radiotrazado-
res de vida media muy corta como el 13N-amonio o el RB 18.
Del cociente entre el flujo en estrés y el flujo en reposo se
obtiene el cálculo de la reserva de flujo coronario22. En este
sentido, fue realizado un estudio del flujo sanguíneo con PET
en reposo y durante estrés farmacológico, se hallaron defectos
de perfusión miocárdica en el 60% de los segmentos no com-
pactados, el 90% de los segmentos sanos no presentó altera-
ciones de la microcirculación. El flujo de reserva coronaria se
encontró disminuido en el 75% de los segmentos afectados, no
encontrándose diferencia estadísticamente significativa entre
estos segmentos y los segmentos sanos en términos de reserva
de flujo coronario. De esta manera, se determinó que la dismi-
nución en la reserva coronaria en pacientes con MNC no es
patrimonio único de los segmentos no compactados. Los de-
fectos de perfusión miocárdica fueron propuestos como causa
de arritmias y disfunción ventricular23.

Tomografía computada y resonancia magnética nuclear
Existe poca bibliografía a cerca de los hallazgos en la tomo-
grafía computada (TC) en pacientes con MNC. Hamamichi y
col.24 han publicado una investigación sobre seis pacientes ado-
lescentes a los cuales se les realizó una TC ultrarrápida y una
resonancia magnética nuclear (RMN) para diagnosticar la pre-
sencia de MNC. Aunque la resolución de imagen de las por-
ciones miocárdicas no compactadas es excelente, éstos no son
métodos que estén ampliamente utilizados en el diagnóstico
diario de esta patología.

B- Procedimientos invasivos

Angiografía
Los hallazgos típicos del MNC pueden observarse con ventri-
culografía. Luego de la inyección de contraste, el miocardio
afectado puede distinguirse con claridad. De todas formas, la
realización de este procedimiento está generalmente dirigida a
descartar o confirmar otras patologías concomitantes.

Hallazgos anatomopatológicos
El MNC se caracteriza por la presencia de segmentos hipoqui-
néticos e hipertróficos que consisten en una capa miocárdica
engrosada y no compactada que yace sobre una capa epicárdi-
ca delgada y compacta. El endocardio contiene grandes y pro-
fundos recesos y trabeculaciones prominentes, como resulta-
do de la detención de la compactación durante la embriogéne-
sis. Esta detención se da habitualmente entre las semanas 5 y 8
de la vida fetal, ya que es en este período cuando el miocardio
se compacta y los espacios intratrabeculares se transforman en
capilares. La compactación ocurre desde epicardio a endocar-
dio y de ápex a base25,26. No se han definido hallazgos histológi-
cos específicos, más allá del aumento de la fibrosis subendo-
cárdica encontrada en algunos casos. Los recesos se comunican
con la cavidad del VI, pero no con la circulación coronaria12.
El MNC es una entidad diferente a la hipertrabeculación del
VI27,28. Esta última se define como la presencia de al menos
tres trabeculaciones prominentes en el VI, se asocia frecuente-
mente con problemas extracardíacos. Stollberger y col. asu-
men que en estos casos la no compactación podría ser secun-

Figura 2. Ecocardiograma Doppler color, vista paraesternal
en eje corto a nivel de los músculos papilares, se observa flujo
dentro de los recesos intratrabeculares.

Figura 1. Ecocardiograma bidimensional, vista apical de cua-
tro cámaras mostrando la típica afectación de la pared lateral
del ventrículo izquierdo.
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daria a otro proceso diferente de aquel determinado genética-
mente, con lo cual se trataría de una alteración adquirida29.

Diagnóstico diferencial

La diferenciación entre MNC y otras entidades que afectan al
VI puede ser dificultosa. Se realizó un estudio ciego, reviendo
estudios ecocardiográficos grabado en cintas de vídeo16 a los
cuales se les aplicaron los criterios establecidos para el diag-
nóstico de MNC2 con la finalidad de diferenciar esta entidad
de otras tales como MCD, miocardiopatía hipertensiva, car-
diopatías valvulares y presencia de trabeculaciones y bandas
aberrantes.

Diferenciación entre MNC y MCD
y miocardiopatía hipertensiva
Es el diagnóstico diferencial más importante. Se determinó que
la estructura clásica de dos capas miocárdicas del MNC, no es
patrimonio exclusivo de éste, dicha estructura estuvo presente
casi en el 26% de los pacientes con MCD, pero no se mantenía
una relación >2 entre las porciones no compactada/compacta-
da16, observándose también en los pacientes con MCH. Ningu-
no de los pacientes con MCD incluidos en este estudio cum-
plió con todos los criterios para MNC. En pacientes con mio-
cardiopatías valvulares, también está presente la estructura en
dos capas ya descripta, pero las regiones engrosadas se en-
cuentran presente incluso en el septum interventricular, lo cual
es completamente diferente a la hallado en el MNC, donde
sólo los segmentos afectados se encuentran engrosados y don-
de el septum es, por lo general, respetado.
El volumen de fin de diástole es mucho menor en pacientes
con MNC que en aquellos con MCD. Sólo la disfunción dias-
tólica se encuentra presente en la casi totalidad de estas pato-
logías, por lo cual no debe ser tomada como parámetro para
individualizar las entidades.

Criterios para MNC en pacientes valvulares
Se han reportado casos esporádicos de MNC en presencia de
estenosis aórtica (EA)30. En base a estos casos, se evaluó si los
cambios miocárdicos presentes en valvulopatías tales como EA,
insuficiencia aórtica e insuficiencia mitral (IM) imitaban lo
descripto en el MNC16. Sorpresivamente, no se encontraron
diferencias significativas con respecto a la formación de rece-
sos e hipertrabeculación entre pacientes con IM o enfermedad
aórtica; de todas formas sólo 2 pacientes con EA (ambos con
aorta bicúspide) cumplieron con todos los criterios diagnósti-
cos para MNC. La real incidencia de MNC en co-morbilidad
con diferentes valvulopatías no está del todo determinada, aún
se desconoce si la coexistencia de ambas aumenta la mortali-
dad. El espesor del septum interventricular es importante a la
hora de realizar el diagnóstico diferencial, ya que en el MNC
se encuentra respetado casi en la totalidad de los casos, lo cual
no ocurre en miocardiopatías valvulares.

Trabeculaciones hipertróficas y bandas aberrantes
La presencia de bandas aberrantes en corazones normales no
es un hallazgo infrecuente (0,5 al 50%)31. Los dos tercios ba-
sales del septum interventricular se mantienen generalmente

sin afectación. Las porciones comprometidas son generalmen-
te la pared libre y la pared inferior en los segmentos medios y
apicales, manteniéndose esto también en el caso de MNC.
Como se reiteró en varias oportunidades, la no compactación
no se encuentra presente en las porciones basales. La presen-
cia de más de tres trabeculaciones: hipertrabeculación, puede
estar presente en un vasto número de patologías cardíacas como
desórdenes neuromusculares y enfermedades valvulares32,33.
Estas observaciones son inespecíficas y pueden incluso cons-
tituir una variante de la normalidad.
Como conclusión acerca de la diferenciación de esta entidad,
se puede asumir que algunos criterios diagnósticos de MNC
pueden estar presentes en otras patologías, pero la combina-
ción de todos ellos es de alta especificidad. En pacientes sin
evidencia de enfermedades neuromusculares, la presencia de
hipertrabeculación no es un criterio suficientemente sensible.
La posibilidad de encontrar la totalidad de los criterios para
MNC en otra patología es ≤ 5%.

Pronóstico e historia natural

Durante los seis años de seguimiento que llevaron a cabo Rit-
ter y col.6, ocho de los 17 pacientes murieron, tres de ellos
presentaron muerte súbita y dos de ellos habían sido someti-
dos a trasplante cardíaco. En la serie más numerosa de pacien-
tes con MNC12, en el seguimiento a largo plazo (44±40 me-
ses), el 35% sufrió una muerte súbita, el 12% fue sometido a
trasplante cardíaco, el 24% presentó eventos tromboembóli-
cos y el 41% arritmias ventriculares.
Los hallazgos clínicos al momento del diagnóstico en pacien-
tes que finalmente no sobrevivieron, fueron diferentes en aque-
llos que presentaron mayor sobrevida, como ser mayores diá-
metros de fin de diástole, clase funcional de la New York Heart
Association (NYHA) III/IV, fibrilación auricular crónica y blo-
queos de rama12,34. Puede asumirse que la presencia de estos
parámetros hablaría de un peor pronóstico. La elevada morta-
lidad de esta entidad y el carácter familiar de la misma, mar-
can la indicación de realizar un screening con ecocardiografía
en familiares directos.

Genética

El MNC es un desorden genético heterogéneo35 y su diagnósti-
co es importante no sólo por la elevada mortalidad observada
en pacientes sintomáticos, sino porque una vez determinada la
existencia de la enfermedad es necesario realizar un screening
familiar, dado que están descriptas dos formas: una forma es-
porádica y una forma familiar.
El MNC neonatal puede encontrarse relacionado con una muta-
ción en el gen G4.5 localizado en el cromosoma X36 asociado
con el síndrome de Barth, una enfermedad mitocondrial ligada
al sexo que afecta tanto el músculo cardíaco como el esqueléti-
co37. El gen G4.5 codifica para una proteína llamada tafacina,
no se conoce ninguna otra proteína que posea una secuencia
homóloga. Ha sido demostrado que el MNC y otras miocardio-
patías dilatadas ligadas al cromosoma X, pueden ser causadas
por mutaciones en el gen que codifica para una proteína que
compone la línea Z del músculo esquelético y cardíaco38. De
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todas formas, esta mutación no es la única responsable de esta
alteración en la maduración del sistema cardiovascular.
Las formas adultas de MNC son genéticamente diferentes a
las mutaciones genéticas ligadas a X presentes en la población
pediátrica. Se sugiere una transmisión autosómica dominan-
te39, esto se basa en que prácticamente el 50% de los descen-
dientes de pacientes portadores de MNC heredan la condición.

Opciones terapéuticas

El tratamiento de estos pacientes es similar al de otros con
diferentes tipos de miocardiopatías, por lo tanto el tratamiento
debe incluir un correcto manejo de la insuficiencia cardíaca,
control de las arritmias y anticoagulación oral como preven-
ción de embolias sistémicas en pacientes con deterioro de la
función sistólica del VI.
Tanto la implantación de un CDI como la posibilidad de un
trasplante cardíaco en pacientes sintomáticos, debe ser consi-
derada tempranamente. La tasa de mortalidad o trasplante car-
díaco en seis años de seguimiento fue del 59%6. Hasta el año
2004, sólo 7 pacientes con MNC habían sido sometidos a tras-
plante cardíaco40. Los pacientes de alto riesgo, aquellos que al
momento de presentación muestran hallazgos tales como ma-
yores diámetros de fin de diástole, clase funcional de la NYHA
III/IV, fibrilación auricular crónica y bloqueos de rama12 de-
ben recibir las medidas terapéuticas más agresivas.
Cuando el tratamiento estándar para la insuficiencia cardíaca
falla, es en última instancia el trasplante cardíaco el tratamien-
to indicado; esto demuestra que el tratamiento es el punto más
débil ligado al conocimiento de esta enfermedad.
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