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RESUMEN
El ‘miocardio esponjoso’ o cardiopatía no compactada es una rara miocardiopatía 
congénita de etiología desconocida, que resulta de un fallo en la embriogénesis 
en el proceso evolutivo de la trabeculación miocárdica normal. Los hallazgos 
ecocardiográficos característicos de esta enfermedad consisten en múltiples 
trabeculaciones miocárdicas y profundos recesos intertrabeculares que se 
comunican con la cavidad ventricular izquierda, derecha o ambas. Se presenta 
un caso de esta miocardiopatía que afecta el ventrículo derecho, en feto de 31 
semanas de gestación, cuya madre era portadora asintomática de dicha patología. 
Se presenta las imágenes ecográficas prenatales, incluyendo la evaluación mediante 
la técnica de deformación miocárdica (strain), haciendo énfasis en la importancia de 
la historia clínica del paciente, las posibles etiologías y el diagnóstico diferencial con 
otras entidades.
Palabras clave. Miocardiopatía no compactada, No compactación aislada del 
miocardio ventricular, Diagnóstico prenatal, Ultrasonido.

ABSTRACT
"Spongy cardiomyopathy" or noncompaction heart disease is a rare congenital 
cardiomyopathy of unknown etiology which results from a failure in embryogenesis 
in the evolutionary process of normal myocardial trabeculation. The characteristic 
echocardiographic findings of this disease consist of multiple myocardial 
trabeculations and deep intertrabecular recesses that communicate with the 
left or right ventricular cavity or both. We present a case of this cardiomyopathy 
that affects the right ventricle, in a fetus of 31 weeks gestation, whose mother 
was an asymptomatic carrier of said pathology. Prenatal ultrasound images are 
presented, including evaluation using the strain (myocardial deformation) technique, 
emphasizing the importance of the patient’s medical history, possible etiologies and 
differential diagnosis with other entities.
Key words: Cardiomyopathy, non-compacted, Isolated noncompaction of the 
ventricular myocardium, Prenatal diagnosis, Ultrasound.

CASO CLÍNICO

IntroduccIón

El ‘miocardio esponjoso’ es una rara miocardiopatía congénita de etio-
logía desconocida que resulta de detención en la embriogénesis endo-
miocárdica normal. Los hallazgos ecocardiográficos característicos de 
esta enfermedad consisten en múltiples trabeculaciones miocárdicas y 
profundos recesos intertrabeculares que se comunican con la cavidad 
ventricular izquierda, derecha o ambas(1). Esta miocardiopatía parece 
dividir la cavidad ventricular, fraccionando su interior. Puede presen-
tarse en formas prenatales, neonatales, infantiles y adultas, en las que 
el miocardio esponjoso y la disfunción sistólica son la característica co-
mún. 

El diagnóstico prenatal se ha informado esporádicamente. Su frecuen-
cia ha sido estimada en 0,12 por 100 000 o 1 en 850 000 niños de 0 a 10 
años de edad(2). Histológicamente, se caracteriza por fascículos de mioci-
tos poco organizados en las zonas subepicárdicas y miocárdicas medias 
de ambos ventrículos, y los miocitos muestran fibras delgadas, a me-
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nudo anguladas, con centro claro prominente(3). 
Estudios en embriones de ratón, empleando la 
microscopia episcópica, han permitido evaluar 
el proceso de cambios en la trabeculación endo-
cárdica(4), aunque dichos resultados no pueden 
ser extrapolados al corazón humano.  

Se presenta un caso de esta rara entidad que 
afecta el ventrículo derecho, en paciente intrau-
terino con 31 semanas de gestación, cuya madre 
presentaba dicha patología y cuyo diagnóstico 
orientó la pesquisa hacia el feto. Se muestra las 
imágenes ecográficas prenatales bidimensiona-
les y con Doppler color, incluyendo la evaluación 
mediante la técnica de deformación miocárdica 
(strain), haciendo énfasis en la importancia de la 
historia clínica del paciente, el diagnóstico dife-
rencial con otras entidades y su posible mecanis-
mo etiopatológico.

PresentacIón del caso

Paciente de 31 años, gesta III, para I, que refirió, 
en gestación previa, mortinato a las 32 semanas. 
El padre de la paciente tuvo muerte súbita a los 
40 años. La paciente era portadora de cardiopa-
tía no compactada con arritmias esporádicas, 
asintomática para el momento del examen. El 
informe del especialista orientaba hacia la pes-
quisa diagnóstica en el feto. El embarazo actual 
era de 31 semanas, crecimiento fetal acorde a 
la edad gestacional (AEG), con índice de líquido 
amniótico (ILA) normal; anatomía fetal normal, 
genitales femeninos, con discreto derrame peri-
cárdico menor de 3 mm. No se realizó cribado a 
las 11 a 14 semanas. El síndrome antifosfolípido 
(SAFL) fue descartado con exámenes de labo-
ratorio. Tuvo un parto a término, recién nacido 
vivo Apgar 7 y 10, peso 3 100 g. 

Se confirmó el diagnóstico de miocardiopatía no 
compactada del ventrículo derecho (MCNCVD) 
asintomática. Actualmente está en control. Se 
muestra las imágenes conducentes al diagnós-
tico. El resto del estudio del corazón fetal, cone-
xiones, arcos, ritmo y flujometría fueron norma-
les.  El equipo usado fue Esaote MyLab Twice con 
transductor multifrecuencia 2,5–3,5 MHz PA240, 
y el software XStrain™ Doppler 2D, con el equi-
po de ultrasonografía conectado a un generador 
de señal electrocardiográfica, ajustable a la fre-
cuencia cardíaca fetal detectada por la onda de 
flujo Doppler de la válvula mitral. Se obtuvo re-
gistros en vídeo de tres ciclos cardíacos en plano 

de cuatro cámaras, y se procesaron aquellos en 
los que la curva de tensión cero se correspon-
día con la onda S del QRS del EKG. Los patrones 
regionales de deformación miocárdica fueron 
completamente diferentes, siendo evidentes 
las curvas alteradas de deformación (strain) del 
caso presentado, con respecto al caso no afecta-
do observado (control). Figuras 1 y 2.

dIscusIón

En la bibliografía consultada(1-19) se resume las 
posibles causas de esta entidad, entre las que 
destacan proteínas con mutaciones genéticas, 
probablemente responsables de la aparición 

Figura 2. Curvas de deFormaCión y su respeCtiva tasa de deForma-
Ción (strain y strain rate) de ambos ventríCulos del Caso Con la 
mioCardiopatía no CompaCtada (CírCulos rojos a y b), Con evidentes 
diFerenCias si se las Compara Con Caso Control normal (C y d, 
CírCulos verdes) de la misma edad gestaCional (31 semanas). los 
patrones regionales de deFormaCión mioCárdiCa Fueron Completa-
mente diFerentes en el ventríCulo dereCho del Caso Con respeCto al 
observado en Corazón no aFeCtado (Control). 

Figura 1. seCuenCia de imágenes de Corte tetraCameral de Corazón 
Fetal, en las que se muestra la asimetría de Cámaras a expensas del 
ventríCulo dereCho, en el que se observan numerosas trabeCula-
Ciones y el Flujo sanguíneo (doppler Color) en la Cámara CardíaCa, 
penetrando a los reCesos intertrabeCulares.
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de casos con no compactación del ventrículo 
izquierdo (NCVI), genes responsables de la inci-
dencia familiar, trastornos familiares ligados al 
cromosoma X , genes mutados y correlaciones 
con genotipo-fenotipo de diversos síndromes 
tales como distrofia muscular de Becker, distro-
fia muscular de Emery-Dreifuss o síndrome de 
Barth. Este último se caracteriza por neutrope-
nia, retraso del crecimiento, ácidos orgánicos 
urinarios elevados, niveles bajos de carnitina, 
asociaciones con otras entidades, tales como 
trastornos mitocondriales (ADNmt, mutaciones 
de ADN). Además, el gen CSX ha sido implicado 
en el desarrollo de algunos casos de cardiomio-
patía no compactada.  El fondo genético sugiere 
que la morfología uniforme de la hipertrofia del 
ventrículo izquierdo, no solo sería atribuible a 
la no compactación embrionaria, sino que tam-
bién podría ser el resultado de la inducción de 
hipertrabeculación, como una reacción compen-
satoria de un miocardio deteriorado.

El diagnóstico diferencial incluye, entre otros, 
hipertrofia ventricular izquierda, enfermedad de 
Pompe, miocardiopatía dilatada, miocardiopatía 
hipertrófica apical, fibroelastosis endocárdica, 
trombo ventricular izquierdo y enfermedades 
arritmogénicas.

Esta miocardiopatía fue descrita por primera 
vez en 1984 por Engberding y Bender(14). Ante-
riormente, este tipo de anomalía había sido re-
conocido solo en casos de defectos cardíacos 
congénitos con un tabique ventricular intacto y 
atresia de las válvulas semilunares. Engberding 
y Bender llamaron al trastorno ‘persistencia de 
sinusoides miocárdicos aislados’. Puede ocurrir 
como una entidad aislada o asociada con otras 
patologías del corazón(11), y a menudo puede 
afectar ambos ventrículos.

El diagnóstico se realiza mediante ecocardio-
grafía. Jenni y cols.(13) definieron criterios para el 
diagnóstico ecocardiográfico de no compactación 
del ventrículo izquierdo (NCVI), y estos son: 1) las 
anomalías cardíacas coexistentes causadas por 
la exposición a alta presión del ventrículo duran-
te el desarrollo intrauterino están ausentes, y en 
las que varias formas de obstrucción de la válvula 
semilunar están ausentes; 2) la pared ventricular 
izquierda está engrosada y consta de una estruc-
tura de 2 capas: una banda epicárdica compacta-
da de tejido uniforme y una capa endocárdica no 
compactada, mucho más gruesa, de trabeculacio-

nes prominentes y recesos intertrabeculares pro-
fundos, con una relación durante la sístole máxima 
entre las capas no compactadas a compactadas 
mayor de 2; dichas características se encuentran 
de manera predominante en los segmentos api-
cal y ventricular medio del ventrículo izquierdo; y 
3) el Doppler a color muestra flujo sanguíneo que 
pasa directo desde la cavidad ventricular hacia los 
espacios entre las trabeculaciones prominentes, 
y se visualiza durante todo el ciclo cardíaco. Una 
proporción de pared ventricular no compactada 
(NC) sobre pared compactada (PC) mayor de 3 y 
afectación de tres o más segmentos en la cámara 
ventricular, son signos de mal pronóstico, asocia-
dos con un mayor deterioro clínico (clase funcional 
III / IV) y arritmias ventriculares.

El tema se ha prestado a controversias. Así, An-
derson(5) opina que la evidencia es cada vez ma-
yor que la miocardiopatía no compactada del 
ventrículo izquierdo, como se define actualmen-
te, no representa una falla de compactación del 
miocardio trabecular preexistente encontrado 
durante el desarrollo embrionario para formar 
el componente compacto de las paredes ventri-
culares. Además, este autor(5) afirma que no hay 
evidencia de que seamos conscientes de favo-
recer la noción de que la entidad es un retorno 
a un fenotipo visto en animales de sangre fría, 
añadiendo que se sabe que, cuando se observa 
en adultos, la presencia de trabeculaciones ven-
triculares excesivas no augura un mal pronós-
tico cuando la fracción de eyección es normal. 
La revisión realizada por este autor sugiere que 
la presencia de una pared ventricular izquierda 
excesivamente trabeculada no es en sí misma 
una entidad clínica y, por lo tanto, sostiene que 
el término ‘miocardiopatía no compactada’ es 
engañoso, porque no hay falla de compactación 
ni un proceso cardiomiopático en la mayoría de 
los individuos que cumplen con criterios de diag-
nóstico ampliamente utilizados.

Aporte interesante, pendiente de corroborar en 
humanos, constituyen los hallazgos de la micros-
copia episcópica, que ha permitido estudiar en 
detalle el proceso de maduración trabecular(4), el 
cual es resumido por Sun y col.(9) de la siguiente 
manera: en la cuarta semana de desarrollo em-
brionario normal, el miocardio se compone de 
una capa reticular esponjosa antes de la forma-
ción de la circulación de la arteria coronaria. En-
tre las 5 y 8 semanas, el miocardio ventricular se 
vuelve gradualmente compacto. El proceso de 
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compactación comienza desde el epicardio has-
ta el endocardio, desde la base hasta el ápice. 
Como resultado, las trabéculas se absorben y se 
compactan constantemente, con la subsecuente 
expansión progresiva de la cavidad ventricular. 
A las 12 semanas de desarrollo embrionario, el 
proceso de compactación se ha completado. El 
miocardio cerca del epicardio está completa-
mente formado, mientras que el miocardio cer-
ca del endocardio no está tan completamente 
formado como el que está cerca del epicardio. 
En consecuencia, quedan algunos músculos 
pectíneos y trabéculas. La parte lisa del tabi-
que interventricular se denomina así debido a 
la absorción de trabéculas más completas del 
segmento superior del tabique interventricular, 
mientras que el segmento inferior del tabique, 
debido a la absorción incompleta, se denomina 
porción trabecularizada del segmento inferior 
del tabique ventricular.

En las revisiones(4,6,7,14) se reúne importante in-
formación, entre las que destaca que la no com-
pactación ventricular izquierda se diagnostica 
en 0,05% a 0,26% de pacientes adultos referidos 
para exámenes ecocardiográficos, con predomi-
nio masculino. Sin embargo, algunos estudios 
informan una prevalencia de 0,01% a 1,3% en la 
población general. En los pacientes afectados 
por no compactación de ventrículo izquierdo 
(NCVI), esta entidad es la causa de insuficien-
cia cardíaca en 3 a 4 / 100 afectados. La tasa de 
afectación familiar parece variar entre 18 y 33%. 
La no compactación ventricular izquierda (NCVI) 
es una miocardiopatía hereditaria única, carac-
terizada por un mayor riesgo de eventos cardio-
vasculares adversos, como insuficiencia cardía-
ca, arritmia o muerte súbita cardíaca.

Si bien la mayoría de los casos publicados co-
rresponden con no compactación del ventrículo 
izquierdo (NCVI), Tian y col.(6) examinaron nueve 
casos de esta patología en fetos, mediante ecocar-
diografía prenatal, y encontraron que el miocardio 
trabeculado y la relación de no compactación / 
compactación (relación N / C) ≥2,0 fue la caracte-
rística ecocardiográfica que permitió el diagnós-
tico. En los nueve fetos con diagnóstico prenatal, 
seis fueron diagnosticados con no compactación 
ventricular izquierda (NCVI), dos con no compac-
tación de ambos ventrículos (NC biventricular) y 
uno con no compactación ventricular derecha. Se 
realizaron biopsias musculares en tres de los fetos 
abortados y se observaron mitocondrias, sarcóme-

ros y fibras miocárdicas anormales. Estos autores(6) 
concluyen que, la no compactación se puede iden-
tificar en el feto, y que la de mayor frecuencia in-
volucra el ventrículo izquierdo, pero puede afectar 
también al ventrículo derecho, o inclusive a ambos 
ventrículos. La ultraestructura miocárdica de la no 
compactación ventricular fetal tiene ciertas carac-
terísticas únicas con respecto a la maduración de 
las mitocondrias, sarcómeros y fibras miocárdicas.

Karatza y col.(9) afirman que los pacientes, de-
pendiendo de la extensión de la lesión, pueden 
ser asintomáticos o presentar síntomas de in-
suficiencia cardíaca, embolización sistémica o 
diversas formas de arritmias. Algunos pacientes 
muestran un aspecto facial dismórfico caracte-
rístico representado por una frente prominente, 
orejas bajas, paladar arqueado alto y microgna-
tia. A estos autores, el pliegue nucal aumentado 
les indujo a sospechar una anomalía cromosó-
mica; pero, la amniocentesis reveló, en los dos 
casos estudiados, un cariotipo femenino nor-
mal. El sexo femenino también excluyó la posibi-
lidad del síndrome de Barth. 

Para Engberding y col.(14), el diagnóstico se basa 
en los siguientes criterios ecocardiográficos: la 
presencia de al menos 4 trabeculaciones promi-
nentes y recesos intertrabeculares profundos, 
flujo sanguíneo desde la cavidad ventricular 
hacia los recesos intertrabeculares y una es-
tructura bilaminar típica de la porción afectada 
del miocardio ventricular izquierdo. También, se 
puede diagnosticar con imágenes de resonancia 
magnética del corazón. 

Las manifestaciones clínicas del cuadro y su 
gravedad son variables e incluyen insuficiencia 
cardíaca, eventos tromboembólicos y arritmias. 
El tratamiento se basa en los síntomas. Los pa-
cientes portadores sintomáticos tienen un mal 
pronóstico. Estos autores(14) atribuyen a Chin y 
col.(15) la sugerencia que se renombrara la enti-
dad como ‘no compactación aislada del miocar-
dio ventricular izquierdo’, sobre la base de una 
mejor comprensión de la fisiología del desarro-
llo, haciendo hincapié en que esta designación 
implica una alteración del proceso de compacta-
ción que ocurre normalmente, como parte de la 
morfogénesis embrionaria del miocardio. 

Se han publicado sobre manifestaciones clínicas 
en el feto y el recién nacido, tales como, aumen-
to de la translucencia nucal(9), ascitis e insuficien-
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cia cardíaca congestiva(3), arritmias, hidrope-
sía, muerte súbita, dismorfismo facial (cúpula 
frontal, orejas bajas, estrabismo y micrognatia)
(10,12,13). Otro dato clínico importante es la coexis-
tencia de algún tipo de trastorno neuromuscular 
y asociación con el síndrome de Barth(19).

Según lo comunicado por Xiao-Jin Ma y col.(3), la 
ecocardiografía se puede utilizar en el diagnósti-
co cualitativo y cuantitativo de la miocardiopatía 
no compactada y en la evaluación de la función 
cardíaca. El vértice y el segmento medio de la pa-
red lateral ventricular izquierda a menudo están 
involucrados, acompañados de una disminución 
en la fracción de eyección ventricular izquierda. 
La insuficiencia cardíaca fue encontrada en el 
83% (44/53) de los niños con esta patología, y la 
fracción de eyección ventricular izquierda para 
estos niños fue 43 ± 9%.

Además de la técnica del strain, la tasa de defor-
mación (strain rate) ha sido empleada en adul-
tos para evaluar la deformación miocárdica en 
los diferentes segmentos de la cavidad afecta-
da(16,17), hallándose reducción de índices de de-
formación especialmente en cortes medio ven-
triculares y apicales afectados. El deterioro de 
todos los parámetros de deformación y la tasa 
de torsión (strain rate) se correlaciona bien con la 
extensión del miocardio no compactado. La re-
sonancia magnética nuclear (RMN) ha mostrado 
utilidad en el diagnóstico(18).

En el caso reportado, los patrones regionales de 
deformación miocárdica fueron completamente 
diferentes, siendo evidentes las curvas alteradas 
de strain del caso con respecto al observado en 
el corazón no afectado, especialmente las del 
ventrículo derecho.

conclusIones

La miocardiopatía no compactada es una rara 
entidad que puede conducir a serio compro-
miso de la salud del individuo afectado, y pue-
de ser sospechada en la etapa prenatal ante la 
presencia de cardiomegalia marcada o de ven-
trículo izquierdo, derecho o ambos, dilatados e 
hipertróficos, la presencia de numerosas trabe-
culaciones y recesos intertrabeculares profun-
dos dentro del miocardio ventricular cardíaco. 
Estos muestran el flujo sanguíneo directo desde 
la cavidad ventricular hacia los espacios inter-

trabeculares profundos, que se evidencian con 
el Doppler a color. En el presente caso, se trató 
de un caso antenatal de no compactación del 
ventrículo derecho, cuya madre era portadora 
de dicha patología, y que sirvió para el estudio 
exhaustivo del corazón de su bebé por medio de 
la ecocardiografía 2D, Doppler color y las curvas 
de deformación miocárdica (strain), esta última 
que, de acuerdo a la bibliografía consultada, no 
ha sido aplicada en etapa neonatal en el diag-
nóstico de dicha entidad.  

Consideramos que el diagnóstico prenatal, la 
evaluación del rendimiento cardiaco del corazón 
fetal, la evaluación especializada al momento 
del nacimiento, permitirán el manejo adecuado 
de cada caso, así como establecer un pronósti-
co adecuado para cada paciente. Esto es crucial 
para implementar el tratamiento más apropia-
do, y debe basarse en los resultados de una va-
riedad de pruebas clínicas.
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