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INTRODUCCIÓN

La hipertrabeculación del ventrículo izquierdo fue reco-
nocida por primera vez en 1932, y fue asociado con enfer-
medad cardiaca congénita con obstrucción del tracto de
salida del ventrículo derecho e izquierdo, malformaciones
cianógenas complejas y anomalías coronarias 1, pero ofi-
cialmente fue descrita con el término cardiomiopatía no
compactada aislada por Chin y cols., en 1990, en una des-
cripción de ocho casos.2

El ventrículo izquierdo no compacto es una cardiomio-
patía caracterizada por una delgada y compacta lámina
epicárdica y una lámina endocárdica extremadamente gruesa
con trabeculaciones prominentes y recesos profundos que
comunican con la cavidad del ventrículo izquierdo, pero
no con la circulación coronaria .1-3 El ventrículo izquierdo

RESUMEN

Se presenta el caso de paciente masculino de la segunda década de la vida, sin antecedentes patológicos de
importancia con ventrículo izquierdo no compacto, el cual se manifestó clínicamente con síntoma de disnea
progresiva. El diagnóstico inicial fue realizado por medio de ecocardiografía transtorácica.
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ABSTRACT

We reported the case of a 20 years old male patient without pathological antecedents, whit a left ventricular no
compaction. It manifested clinically by cardiac symptoms of progressive dysnea. He was diagnosed initially by
transthoracic echocardiography.
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generalmente muestra disfunción sistólica, con o sin dila-
tación2,4 y usualmente es el único sitio de afectación, pero
puede ser biventricular en menos de 50% de los casos.5 La
prevalencia en adultos en diferentes series varía entre 0.05-
0.25%.6

CASO CLÍNICO

Paciente masculino de 20 años de edad, sin anteceden-
tes heredofamiliares o crónico degenerativos de importan-
cia, el cual inició su padecimiento cuatro meses previos a
su ingreso con presencia de síntomas gastrointestinales ines-
pecíficos: náusea, hiporexia y sensación de llenado pos-
prandial inmediato, a lo que posteriormente se agregó ede-
ma ascendente y disnea progresiva hasta la ortopnea, motivo
por el cual acudió a valoración.

El examen físico de ingreso mostró datos de insuficien-
cia cardiaca congestiva en clase funcional III de la clasifi-
cación de la New York Heart Asociation, su radiografía de
tórax evidenció cardiomegalia global grado IV y datos de
hipertensión venocapilar pulmonar, a nivel electrocardio-
gráfico con datos de taquicardia sinusal, los laboratorios
(biometría hemática, enzimas cardiacas, pruebas de fun-
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ción renal y hepática) sin alteraciones, únicamente con ele-
vación significativa de péptido natriurético cerebral (BNP).

Se inició manejo con diurético de asa, digital, inhibidor
de la enzima convertidora de angiotensina y antagonista de
mineralocorticoides con respuesta favorable.

Durante su hospitalización se realizó ecocardiograma
transtorácico como parte del protocolo diagnóstico y de
acuerdo con resultados, se decidió realizar un estudio com-
plementario de la patología reportada.

El ecocardiograma transtorácico reportó: ventrículo iz-
quierdo dilatado, con diámetro diastólico 71 mm, diáme-

Figura 1. Ecocardiografía en modo bidimensional, vista apical
de cuatro cámaras, donde se observan trabeculaciones promi-
nentes y recesos profundos, de predominio apical en el VI,
además de dilatación.

Figura 2. Ecocardiografía en modo bidimensional en eje corto
paraesternal a nivel apical, donde observamos las dos capas
(zona compactada y no compactada) con predominio infero-
lateral.

Figura 3. Ecocardiografía Doppler color en eje apical de dos
cámaras evidenciando la comunicación entre los recesos in-
tertrabeculares y la cavidad del ventrículo izquierdo.

Figura 4. Estudio de RMN. Imagen de doble capa (miocardio
no compacto y compacto) con un índice de Jenni de 4.2 y 6.1,
positivo para MNC.

tro sistólico 70 mm, con presencia de trabéculas promi-
nentes y recesos profundos de predominio apical y lateral
de la pared ventricular, que comunican con la cavidad ven-
tricular izquierda (Figuras 1-3), relación entre la capa no
compactada y compactada al final de la sístole de 2.6
(Figura 2) e hipocinesia en áreas no compactadas con fun-
ción sistólica severamente deprimida por FEVI de 18%.

Se decidió realizar, además, estudio de Resonancia
Magnética Nuclear (RMN), la cual reportó ventrículo iz-
quierdo dilatado, con índice de volumen telediastólico de
236 mL/m2 e índice de volumen telesistólico de 205 mL/m2,
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FEVI de 13.3%. La contractilidad global y segmentaria se
aprecia con hipocinesia generalizada con imagen de doble
capa (miocardio no compacto y compacto) con un índice
de Jenni de 4.2 y 6.1, positivo para miocardio no compac-
to (MNC) (Figura 4). VD dilatado con índice de volumen
telediastólico 202 mm/m2 y volumen telesistólico de 190
mm/m2 con hipocinesia generalizada, fracción de eyección
de VD de 6%.

El estudio de viabilidad miocárdica con técnica de T1,
Gradiente Eco, inversión-recuperación posterior a la admi-
nistración de gadolinio, sin presencia de fibrosis a nivel
miocárdico.

PATOGÉNESIS Y EMBRIOLOGÍA

Durante el desarrollo embriológico del miocardio exis-
te una malla de fibras de músculo cardiaco vagamente
entretejidas y separadas por recesos profundos que
comunican la pared del miocardio con la cavidad ven-
tricular. Aproximadamente entre la 5ta y 8va semana
esta malla (parecida a una esponga de fibras) y los espa-
cios intertrabeculares se comprimen, del epicardio
hacia el endocardio y de la base al ápex del corazón;
la circulación coronaria se desarrolla a la par durante
este proceso, y los recesos trabeculares se reducen a
capilares.6 7

El proceso normal de trabeculación parece implicar la
secreción de factores de crecimiento de neuregulina y
factores de angiogénesis como el factor de crecimiento
endotelial y la angipoyetina-1.6

El proceso anormal de compactación aún no es entendido
completamente, pero la sobrecarga de presión o la isque-
mia miocárdica se han sugerido como probables factores
causales. El resultado de la no compactación es la persistencia
de recesos intertrabeculares profundos que comunican
la circulación coronaria y la cavidad ventricular.7

MANIFESTACIONES CLÍNICAS

Las manifestaciones clínicas son muy variables, desde
el rango de diagnóstico incidental en pacientes asintomáti-
cos hasta manifestaciones severas, las más comunes son
falla cardiaca, arritmias ventriculares, cardioembolismo y
muerte súbita.6-10

La falla cardiaca es la manifestación más común y es
causada por una disfunción sistólica global severa del
ventrículo izquierdo.3-5,8,11,12 Uno de los mecanismos a los
cuales se le atribuye dicha disfunción es la isquemia
subendocárdica que resulta de la contracción isométrica
del endocardio y miocardio con recesos intertrabeculares
profundos.2 Lo anterior ocurre en presencia de arterias

epicárdicas normales; esto documentado por estudios de
RMN.13

Otros mecanismos potenciales son: disfunción microcir-
culatoria, reserva coronaria disminuida, disincronía entre los
segmentos compactados y no compactados y fibrosis.3 9,13

Los hallazgos electrocardiográficos son poco específi-
cos, y van desde la normalidad, cambios en la onda T y
segmento ST, hasta fibrilación auricular y taquiarritmias
ventriculares, lo cual es una causa importante de muerte
súbita en estos pacientes.6,10,14

El tromboembolismo ocurre en 6-45% de los casos. La
formación de trombo en el ventrículo izquierdo es causada
por la estasis sanguínea secundaria a la disfunción global
del VI y por los recesos intertrabeculares, así como la pre-
sencia de fibrilación auricular.12

El uso rutinario de anticoagulación profiláctica a largo
plazo no está claro; los factores a favor del uso de esta
terapia incluyen la disfunción sistólica severa del VI y la
presencia de contraste espontáneo en el ecocardiograma.10,12

DIAGNÓSTICO

Se han utilizado varias técnicas de imagen para el diag-
nóstico de MNC, como la ecocardiografía transtorácica bi-
dimensional, la ventriculografía, la ecocardiografía bidi-
mensional con contraste, la tomografía computarizada y
la RMN.6

La ecocardiografía es la modalidad diagnóstica más
importante debido tanto a su amplia disponibilidad,
como a su naturaleza no invasiva, además de una exce-
lente evaluación hemodinámica de las consecuencias fi-
siopatológicas.10

Existen tres criterios ecocardiográficos, los cuales requieren
de la ausencia de cualquier anomalía cardiaca o coronaria.

Los criterios más utilizados son los de Jenni y cols. (Cua-
dro 1). La mejor manera de diagnosticar esta patología usan-
do ecocardiografía es probablemente el uso de la combina-
ción de los criterios propuestos por Jenni y Stöllberg.10

Otras características ecocardiográficas: el ventrículo iz-
quierdo está usualmente dilatado con disfunción sistólica
global; la cual frecuentemente es severa.

La onda de pulso Doppler de flujo trasmitral revela he-
modinámica restrictiva en 21.9-35.5% de los casos.

La hipertensión arterial pulmonar y anormalidades del
corazón derecho se han documentado en casos de MNC.

El uso de medio de contraste por ecocardiografía es usa-
do cuando existe una mala ventana o en el diagnóstico
diferencial de anormalidades apicales como tumores, car-
diomiopatía hipertrófica apical y trombos.

El uso rutinario de ecocardiografía por contraste para
aumentar la capacidad diagnóstica de la ecocardiografía
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bidimensional en la identificación de la arquitectura del
miocardio bilaminado en el llenado diastólico de los
espacios intertrabeculares no ha sido sistemáticamente
estudiado.

La ecocardiografía tridimensional puede aumentar la
visualización de las trabéculas, los recesos intertrabecula-
res y resaltar la zona compactada.

El Speckle traking también ha sido aplicado en la eva-
luación de los pacientes con MNC, demostrando que los
movimientos mecánicos de torsión, radial y longitudinal
están disminuidos, en comparación con los individuos
normales.6,10,13

En la evaluación ecocardiográfica se deben tener en cuen-
ta todas las condiciones que pueden causar hipertrabecula-
ción simulando un fenotipo de MNC. Trabeculaciones pro-
minentes pueden ser encontradas en condiciones de
sobrecarga volumen-presión, pero usualmente es un proce-
so más generalizado y no presenta una estructura de dos
láminas ni flujo distólico intertrabecular. El fenotipo de
MNC ha sido documentado en cardiomiopatía hipertrófi-
ca, distrofia miotónica, cardiomiopatía periparto y mio-
carditis transitoria.15

La RMN ha comenzado a utilizarse más frecuentemente
en el diagnóstico de MNC. Esta técnica tiene una mayor
resolución espacial, es menos operador-dependiente, y el
mayor contraste entre la sangre y el miocardio proporciona
una mejor delineación de las trabeculaciones anormales.
El criterio más aceptado utiliza el cociente diastólico

mayor de 2.3 entre las capas no compactada y compacta-
da. Aporta una sensibilidad diagnóstica de 86% con una
especificidad de 99%.

La RMN puede demostrar diferencias en la intensidad
de señal en el miocardio no compacto, lo cual ayuda a
identificar un sustrato potencial para arritmias letales. La
presencia de realce tardío y extenso con gadolinio es un
factor independiente que se relaciona con disfunción ven-
tricular izquierda; lo que va directamente relacionado al
pronóstico de los pacientes.9,13

TRATAMIENTO

La terapia debe ir dirigida a las complicaciones que pre-
sente cada paciente; siendo las más frecuentes: falla car-
diaca, arritmias y eventos embólicos. Los pacientes con
falla cardiaca pueden ser tratados con las guías de manejo
convencionales. La falla cardiaca refractaria a tratamiento
debe ser considerado el trasplante cardiaco.

La terapia de resincronización cardiaca ha mostrado re-
modelación inversa del MNC.

El desfibrilador implantable ha sido utilizado en la pre-
vención primaria y secundaria de arritmias letales, ya que
estos pacientes tienen alta probabilidad de muerte súbita
(clase IIb AHA/ACC para prevención primaria).

La prevención de las complicaciones embólicas tam-
bién es importante, sin embargo, aún no se ha descrito su
uso rutinario de manera clara, pero es una entidad que

Cuadro 1. Criterios ecocardiográficos para el diagnóstico de miocardio no compacto.

Chin y cols.2

• Numerosas trabeculaciones prominantes y recesos intertrabeculares profundos.
• Foco en la profundidad de los recesos medidos al final de la diástole.
• La relación de la distancia desde la superficie epicárdica a través de los recesos trabeculares y la distancia desde la

superficie epicárdica al pico de la trabeculación ≤ 0.5.

Stollbërger y cols.15

• Al menos cuatro trabéculas prominentes visualizadas durante la diástole, localizadas apicalmente a los músculos
papilares y visible en una imagen plana, asociada con recesos trabeculares profundos, los cuales son perfundidos
desde la cavidad ventricular.

• Presencia de una estructura bilaminar.

Jenni y cols.3

• Numerosas trabeculaciones prominentes y recesos intertrabeculares profundos.
• Foco en la presencia de una estructura bilaminada en eje corto al final de la sístole; relación entre la lámina gruesa

no compactada y la delgada lámina compactada ≥ 2.0.
• Espacios intertrabeculares llenados por el flujo directo de la cavidad ventricular, visualizado con Doppler color.
• Localización predominante de la patología: medio lateral, media inferior y ápex.
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debe tenerse en cuenta por la gran comorbilidad que
presenta y, por lo tanto, debe individualizarse cada caso
para la profilaxis cardioembólica valorándose riesgo
beneficio.7,10,12

CONCLUSIONES

El diagnóstico de MNC ha aumentado en los
últimos años, debido a la implementación de nuevas
modalidades de imagen, y a una mayor disponibilidad
de las mismas.

Es necesario conocer la patología, así como todos los
fenotipos de los diagnósticos diferenciales para poder lle-
var a cabo una adecuada identificación de esta enferme-
dad, ya que en la identificación de un individuo puede
realizarse la valoración de los familiares directos y así rea-
lizar una intervención y vigilancia para disminuir compli-
caciones.

La ecocardiografía es el estándar de oro para el diagnós-
tico de esta cardiomiopatía, y se han descrito ya diversos
estudios de los que han surgido diferentes criterios diag-
nósticos con lo que se obtiene una adecuada sensibilidad y
especificidad del estudio. Sin embargo, creemos que la
RMN es un estudio complementario que nos puede apor-
tar mayor información con respecto al pronóstico del pa-
ciente, así como orientar hacia una mejor terapéutica y
siempre que se tenga disponible debe realizarse.
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