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En la etapa embrionaria temprana en el corazón
aparece una pérdida de la red de fibras miocárdi-
cas, lo cual da lugar a una disminución a la masa
miocárdica y del entrelazamiento de la red de
miofibrillas.1

Posteriormente el miocardio en desarrollo se con-
densa gradualmente y los grandes espacios entre
la red trabecular son ocupados por miocardio y
vasculatura capilar.2 Este efecto de compactación
trabecular es más completa en el ventrículo iz-
quierdo que en el derecho. Si en el proceso de
morfogénesis endomiocárdica hay una detención
en la compactación trabecular, quedan grandes
y prominentes trabéculas que alternan con pro-
fundos recesos intertrabeculares.2 Las alteracio-
nes funcionales a las que dan lugar esta malfor-
mación estructural son; la contracción ventricu-
lar ineficiente (insuficiencia cardiaca), disminu-
ción de la distensibilidad miocárdica (restricción
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al llenado), déficit de riesgo coronario (isquemia
miocárdica), trombosis dentro del miocardio
anormal (en los recesos profundos) y arritmias
ventriculares potencialmente letales.3

El ecocardiograma bidimensional es el método
ideal para reconocer este tipo de miocardiopatía,5

al poner en evidencia fácilmente la trabeculación
excesiva que alterna con los profundos recesos en
el seno del miocardio (Fig.1), lo cual, también se
puede demostrar con la técnica de Doppler tisular
(Fig. 2). La restricción al llenado diastólico se
manifiesta con el histograma que ofrece el Do-
ppler tisular (Fig. 3) y la falla contráctil se mani-
fiesta por reducción de la fracción de expulsión
(Fig. 4). Esta rara miocardiopatía congénita com-
parte la fisiología de la miocardiopatía dilatada
(falla contráctil) pero sin dilatación ventricular
(Fig. 4), con la fisiología restrictiva que es causa
de impedimento al llenado diastólico (Fig 3).
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Fig. 1.  El acerca-
miento de una
aproximación api-
cal de 4 cámaras
pone en eviden-
cia las trabéculas
prominentes que
alternan con pro-
fundos recesos,
hecho que carac-
teriza a la ausen-
cia de compacta-
ción miocárdica.

Fig. 3.  El histograma de Doppler tisular de la pared lateral del
ventrículo izquierdo pone en evidencia el movimiento de contrac-
ción ventricular (positivo sistólico) y el patrón restrictivo que mues-
tra el histograma diastólico (negativo).

Fig. 4.  La aproximación apical de 4 cámaras, enseña la ausencia
de dilatación ventricular (volumen diastólico 32.6 C.C) que coinci-
de con falla contráctil (Fracción de expulsión de 17%).

Fig. 2.  Doppler tisular, mediante esta técnica se clarifica la altera-
ción endomiocárdica del ventrículo izquierdo.
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