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COMENTARIOS A LOS CASOS

Casos en imagen 3.—MIOCARDIO NO COMPACTADO AISLADO DEL VENTRÍCULO
IZQUIERDO O MIOCARDIOPATÍA ESPONGIFORME

Hallazgos destacables

La figura 1 corresponde a imágenes multicorte (2 cortes con-
tiguos) obtenidas en apnea y sincronismo cardíaco en secuencia
HASTE en el plano axial, donde se aprecia el aumento de trabe-
culación miocárdica en el segmento lateral apical.

Las figuras 2 a 4 muestran imágenes multifase (telediástole y te-
lesístole) obtenidas en apnea y con sincronismo cardíaco en una
secuencia eco de gradiente potenciada en T2 con sensibilización al
flujo en los 3 planos del espacio (True-FISP). En las imágenes co-
rrespondientes a la fase telediastólica se identifican los múltiples
recesos intramiocárdicos más o menos perpendiculares que se re-
llenan de sangre desde el ventrículo. Se sitúan en ápex y segmen-
tos apicales lateral, anterior e inferior. En las fases sistólicas estos
espacios desaparecen por la contracción miocárdica, generando así
un aspecto «esponjoso» de estos segmentos miocárdicos.

La exploración física, el electrocardiograma y la radiografía de
tórax eran normales. Un estudio ecocardiográfico reveló un ventrí-
culo izquierdo con hipertrofia localizada en el segmento apical la-
teral, no dilatado, sin anomalías segmentarias de la contractilidad y
con función sistólica ligeramente disminuida, que se interpretó co-
mo miocardiopatía hipertrófica apical no obstructiva. Se solicitó
estudio complementario con resonancia magnética (RM).

Comentario

El miocardio no compactado o miocardio embrionario persis-
tente es una anomalía congénita extremadamente rara, que se ha
incluido en el grupo de las miocardiopatías sin clasificar como
miocardiopatía espongiforme1. Se trata de una anomalía morfoge-
nética endomiocárdica debida a una detención en la compactación
del entramado suelto de las fibras miocárdicas durante la vida in-
trauterina. En el desarrollo normal este entramado de fibras mio-
cárdicas comienza a ser más compacto hacia la superficie epicár-
dica, el miocardio se condensa y los recesos entre las trabéculas
de fibras son reducidos a capilares. La ausencia de compactación
del miocardio, con persistencia de profundos recesos intertrabecu-
lares comunicando con la cavidad ventricular a través del endo-
cardio se ha encontrado en ventrículos expuestos a altas presiones
durante el desarrollo intrauterino2,3.

Aunque inicialmente se describió en niños4, también se puede
observar en adultos2-5, y su incidencia en este último grupo se ha
estimado del orden del 0,05%3.

Se han descrito dos variantes de la enfermedad: como lesión ais-
lada (más frecuente) o asociada a otros defectos cardíacos congé-
nitos como obstrucción severa al tracto de salida del ventrículo de-
recho o izquierdo, atresia de la válvula pulmonar, origen anómalo
de la coronaria derecha y a defectos del sistema osteomuscular6,7.
Tiene una afectación familiar que se ha observado hasta en el 44%
de los casos7,8. Debido a su incidencia familiar se sugiere realizar
cribado de la enfermedad a los familiares de primer orden5.

Las manifestaciones clínicas más frecuentes son la depresión
de la función sistólica y alteración de la función diastólica del
ventrículo izquierdo que cursa con insuficiencia cardíaca, arrit-
mias ventriculares y embolias sistémicas4.

El diagnóstico se basa en los estudios de imagen, tanto ecocar-
diografía, ventriculografía, como RM6,8 que son capaces de reco-
nocer la morfología característica de los profundos recesos inter-
trabeculares que se rellenan desde la cavidad ventricular. Mediante
ecocardiografía bidimensional se pueden identificar dos estratos en
la pared miocárdica consistentes en una delgada y compactada zo-
na epicárdica y otra zona miocárdica gruesa no compactada con
recesos abiertos a la cavidad ventricular. La RM, fundamentalmen-
te con las imágenes multifase, también muestra los profundos es-
pacios intramiocárdicos que se rellenan en diástole cuando el mio-
cardio no está contraído y las trabeculaciones son prominentes. El

aspecto de este miocardio recuerda la apariencia de una esponja y
generalmente se suele localizar en los segmentos apicales y me-
dios del ventrículo izquierdo, y la afectación del ventrículo dere-
cho es menos frecuente. Cuando están presentes, la RM también
puede identificar los segmentos hipocinéticos, cuantificar el grado
de dilatación ventricular y calcular el grado de disfunción sistólica
midiendo la fracción de eyección. En alguna ocasión se ha descrito
una morfología diverticular del miocardio no compactado9. El
diagnóstico diferencial de esta patología puede incluir la variante
normal de trabeculaciones miocárdicas prominentes, miocardiopa-
tía hipertrófica focal y trombo apical2. Generalmente, las imágenes
funcionales de RM permiten establecer las características diferen-
ciales de estas patologías.

El tratamiento se establece en función de las complicaciones
que genera como los episodios repetidos de insuficiencia cardíaca,
arritmias ventriculares y/o embolias periféricas; la última opción
terapéutica es el trasplante cardíaco2-4. El pronóstico es variable,
desde un curso evolutivo asintomático hasta casos de muerte súbita
provocados por arritmia maligna o fallo cardíaco agudo. Durante
un seguimiento de 6 años de varios casos3 se ha descrito un 60%
de muertes o de necesidad de trasplante cardíaco

En resumen, la ausencia de compactación del miocardio o
miocardiopatía espongiforme es una enfermedad rara que se
identifica fácilmente en los estudios de imagen con RM por sus
características alteraciones morfológicas de predominio en el
ventrículo izquierdo.
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