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Resumen

Objetivo: La miocardiopatı́a no compactada o la no compactación del ventrı́culo izquierdo
(NCVI) es una enfermedad rara y probablemente infradiagnosticada. El diagnóstico es
ecográfico, si bien la resonancia magnética (RM) aporta importante información
morfológica y funcional. El realce tardı́o es un hallazgo importante que refleja fibrosis o
infarto en las zonas afectadas, y se refiere en adultos y niños mayores de forma
generalizada. El objetivo de este trabajo es revisar el realce tardı́o en esta enfermedad en
lactantes y niños pequeños.
Material y métodos: En nuestra base de datos de RM cardı́aca encontramos 5 pacientes
(rango de edad: un mes a 5 años; media de 29,4 meses). Se revisaron los hallazgos
morfológicos y funcionales, incluyendo el realce tardı́o de contraste.
Resultados: Todos los pacientes se diagnosticaron previamente por ecocardiografı́a. Los
hallazgos morfológicos y el cociente miocardio no compactado/miocardio compactado
fueron compatibles con NCVI. Ninguno de los casos mostró realce tardı́o poscontraste.
Conclusiones: Al contrario que en adultos y niños mayores, ninguno de nuestros pacientes
mostró realce tardı́o. Este hallazgo podrı́a reflejar la naturaleza evolutiva de la fibrosis
subendocárdica en estos pacientes.
& 2009 SERAM. Publicado por Elsevier España, S.L. Todos los derechos reservados.
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Lack of MR late-enhancement in left ventricular non-compaction in infants and young

children

Abstract

Objective: Noncompaction cardiomyopathy or left ventricular noncompaction is a rare
disease that is probably underdiagnosed. The diagnosis is reached by echocardiography,
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although MRI provides additional morphological and functional information. Late MRI
enhancement is a hallmark of the disease that reflects fibrosis or infarction of affected
areas in adults and older children. We aimed to review the presence of late enhancement
in left ventricular noncompaction in infants and young children.
Material and methods: We found five very young patients (mean age, 29.4 months; range
1 month to 5 years) with left ventricular noncompaction in our cardiac MRI database. We
reviewed the morphological and functional findings, including late enhancement after the
administration of contrast material.
Results: All patients had been previously diagnosed by echocardiography. At MRI, the
morphological findings and the ratio of noncompacted myocardium to compacted
myocardium were compatible with left ventricular noncompaction. None of the cases
showed late enhancement after the administration of contrast material.
Conclusions: Unlike in adults and older children, none of the infants and young children
we studied had late enhancement. This finding might reflect the natural history of the
disease, with subendocardial fibrosis developing over time.
& 2009 SERAM. Published by Elsevier España, S.L. All rights reserved.

Introducción

La no compactación del ventrı́culo izquierdo (NCVI) es una
cardiopatı́a congénita rara descrita por primera vez en
19901. Se encuentra entre las ‘‘miocardiopatı́as no clasifi-

cadas’’ en la Clasificación Internacional de Enfermedades de
la Organización Mundial de la Salud2. Esta anomalı́a
miocárdica es frecuentemente infradiagnosticada o erró-
neamente catalogada como miocardiopatı́a hipertrófica o
dilatada. Su tratamiento y diagnóstico precoz son impor-
tantes, ya que la disfunción ventricular, las arritmias
ventriculares o las embolias sistémicas ocurren en la gran
mayorı́a de los pacientes en algún momento de la
enfermedad. Los criterios diagnósticos son ecográficos. La
resonancia magnética (RM) aporta una buena correlación
con la ecografı́a, y puede mostrar hallazgos adicionales
sobre la señal y la captación de contraste del miocardio. Las
secuencias de eco de gradiente con inversión-recuperación y
realce tardı́o (EGIR-RT) muestran la captación anormal de
contraste por el miocardio patológico a la vez que suprimen
la señal del miocardio normal. Las anomalı́as subyacentes a
estos hallazgos por RM podrı́an disparar arritmias letales o
indicar deterioro funcional, y aportar un gran valor a esta
técnica a los pacientes con NCVI.

Material y métodos

Realizamos una búsqueda de ‘‘no compactación’’ en la base
de datos de RM cardı́aca de nuestro hospital, y se obtuvieron
6 exploraciones. Un caso se excluyó del estudio al tratarse
de una cardiopatı́a compleja (atresia tricúspide, comunica-
ción interventricular (CIV), derivación sistemicopulmonar).
Los 5 casos restantes se diagnosticaron de NCVI ecográfica-
mente y la RM cardı́aca se solicitó como examen comple-
mentario. Todos los estudios se realizaron en un equipo
Intera 1,5 T (Philips Medical Systems, Best, Holanda) con una
antena flexible multielemento o una antena especı́fica
cardı́aca, en función del tamaño del paciente. Se realizaron
secuencias Turbo Spin Eco con sangre negra (tiempo de
repetición [TR]/tiempo de eco [TE] 500/24ms; 19 ecos de
tren) y secuencia balanceada en estado estacionario

(balanced-fast field echo [B-FFE]) (TR: 3,4ms, TE: 1,7ms,
flip angle [FA]: 701) en los planos axial, sagital y coronal. Las
secuencias B-FFE también se realizaron en eje corto
cardı́aco, 4 cámaras y 3 cámaras. Otros planos adicionales
se obtuvieron cuando se consideró necesario. Las secuencias
de realce tardı́o poscontraste (EGIR-RT) (TR: 4,2ms, TE:
1,3ms, FA: 151, tiempo de inversión [TI]: 200–350ms, y
supresión grasa por inversión recuperación espectral [SPIR
spectral inversion recovery]) se adquirieron 15min tras la
inyección de 0,2mmol/kg de gadopentato de dimeglumina
(Magnevist, Schering, Berlin, Alemania). En ningún paciente
existı́a sospecha clı́nica de insuficiencia renal. No existieron
complicaciones tras la realización de la exploración. Para
obtener una anulación correcta de la señal del miocardio
normal, el TI adecuado se determinó mediante una
secuencia de prueba del TI (técnica Look-Locker).

En los pacientes con trabeculación anormal de la pared
ventricular izquierda, la NCVI se diagnosticó cuando el
cociente entre el miocardio no compactado y el miocardio
compactado fue mayor de 2. Se utilizó la nomenclatura
estandarizada para la segmentación miocárdica por imagen
topográfica cardı́aca3. La fracción de eyección del ventrı́culo
izquierdo se calculó mediante método de Simpson en todos
los casos. El realce tardı́o se evaluó como ‘‘presente’’ o
‘‘ausente’’.

Resultados

Se incluyó en el estudio a 5 pacientes de edades
comprendidas entre un mes y 5 años (media de 29,4 meses
[2 varones y 3 mujeres]). El diagnóstico por RM coincidió con
el diagnóstico ecográfico. Todos los pacientes mostraban
trabeculaciones prominentes y recesos intertrabeculares
profundos en la pared ventricular izquierda. Los hallazgos
morfológicos y funcionales se resumen en la tabla 1.

Tanto las secuencias con sangre negra como B-FFE
mostraron en las áreas de NCVI una pared ventricular
izquierda con trabeculaciones profundas (Fig. 1). La función
cardı́aca fue anormal en 3 pacientes, con una fracción de
eyección comprendida entre el 18 y el 53% (media del 39%).
El caso n.o 3 (Fig. 2) mostró una marcada alteración
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funcional con afectación grave y dilatación de la pared
lateral del ventrı́culo izquierdo (VI). Un paciente mostró
insuficiencia mitral leve, uno insuficiencia mitral moderada
y otro insuficiencia y estenosis mitral moderadas. Un
paciente tenı́a, además, coartación aórtica con válvula
aórtica bicúspide. Los segmentos 10, 11, 12, 15, 16 y 17 (el
ápex, los apicales inferior y posterior y medios inferior e
inferolateral) se encontraban afectados en todos los
pacientes. La afectación difusa se apreció en un paciente
y la afectación septal se apreció sólo en 2 pacientes
(incluyendo el paciente con afectación difusa). No se
detectó realce tardı́o en ningún caso.

Discusión

Descrita por primera vez por Chin et al1, la NCVI es una
cardiopatı́a congénita rara. La caracterı́stica anatómica de
esta enfermedad del miocardio consiste en profundas
trabeculaciones en la pared del ventrı́culo izquierdo que
comunican con la cavidad ventricular. Se encuentra entre las
‘‘miocardiopatı́as no clasificadas’’ en la Clasificación Inter-
nacional de Enfermedades de la Organización Mundial de la
Salud. Otros términos, como ‘‘miocardiopatı́a espongifor-
me’’ o ‘‘hipertrabeculación del ventrı́culo izquierdo’’, han
caı́do en desuso2,4. Recientemente se ha incluido como
cardiomiopatı́a genética en la clasificación de la American
Heart Association5.

La trabeculación prominente es un hallazgo normal en el
ventrı́culo derecho. Se piensa que la NCVI representa una
detención en la morfogénesis endomiocárdica, que normal-
mente ocurre entre las semanas 5 y 8 de vida fetal, y que
consiste en una compactación gradual del miocardio y el
desarrollo de los capilares y la circulación coronaria a partir
de los espacios trabeculares6. La NCVI afecta generalmente
al ventrı́culo izquierdo, pero su afectación se puede
extender a la pared ventricular derecha en el 20% de los
casos7,8. Esta entidad se describió por primera vez en la
edad pediátrica, pero se ha referido abundantemente en
adultos9. La NCVI parece tratarse de una enfermedad
heterogénea genéticamente10,11. Existe una variante fami-
liar de la enfermedad asociada a anomalı́as craneofaciales y
a sı́ndrome de Wolf-Parkinson-White12.

La presentación clı́nica es similar a otras miocardiopatı́as,
e incluye disfunción ventricular izquierda sistólica y diastó-
lica, embolias arteriales y taquiarritmias7,13. Se ha descrito
en algunos pacientes un curso clı́nico ondulante con
deterioros y mejorı́as transitorias. La disfunción ventricular
izquierda se produce a los 10 años del diagnóstico en el 90%
de los pacientes, y se ha descrito una mortalidad de hasta el
80% a los 6 años1,7,14. La NCVI frecuentemente se infradiag-
nostica o se etiqueta de miocardiopatı́a hipertrófica o
dilatada equivocadamente, y probablemente sea una
enfermedad más común de lo que se cree hasta ahora8.

Los criterios diagnósticos son esencialmente ecocardio-
gráficos13. Jenni et al14 definen 4 criterios diagnósticos:
1) ausencia de cardiopatı́a coexistente; 2) múltiples
trabeculaciones y recesos intertrabeculares profundos; 3)
comunicación entre los recesos y la cavidad ventricular
demostrada mediante estudio Doppler, y 4) cociente entre el
grosor de la capa no compactada y la capa compactada
mayor de 2 en sı́stole. Pignatelli et al8 indican un cociente
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ó
n
a
ó
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ó
rt
ic
a

b
ic
ú
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de 1,4 para la edad pediátrica, y no incluye la ausencia de
cardiopatı́a existente como requisito. Nuestros 5 pacientes
mostraron un cociente mayor de 2. Un paciente con
cardiopatı́a congénita compleja se excluyó debido a la
dificultad de interpretación de los hallazgos, pero sı́
incluimos en el estudio un paciente con coartación aórtica.

Las localizaciónes más frecuentemente descritas son el
ápex y las regiones medioventriculares, al igual que en
nuestra serie, pero la NCVI también se ha descrito en ambos
ventrı́culos y el septo interventricular.

La RM es una técnica diagnóstica complementaria que
aporta buena correlación con los hallazgos ecográficos15. La
exactitud en los cálculos de función cardı́aca ası́ como una
mejor valoración de determinados segmentos cardı́acos
hacen de la RM una herramienta útil en el tratamiento
diagnóstico de esta enfermedad. El cociente mayor de 2
entre la capa no compactada y la capa compactada se ha
publicado utilizando la RM16,17. La tomografı́a computari-
zada se ha empleado también en la edad pediátrica18, pero

las radiaciones ionizantes, el menor rendimiento en el
estudio funcional y la menor capacidad de caracterización
tisular del miocardio y de detección de fibrosis hacen que
esta técnica sea menos recomendable en el estudio de la
miocardiopatı́a no compactada. La valoración de la fibrosis
subendocárdica mediante realce tardı́o de contraste en RM y
su correlación con anatomı́a patológica se han descrito en
población adulta19–21. Dodd et al20 encontraron realce tardı́o
en segmentos que no cumplı́an criterios de NCVI, hallazgos
que podrı́an indicar una subestimación de la enfermedad,
mediante el empleo sólo de criterios morfológicos. En un
estudio reciente, Calvillo et al22 sólo visualizaron realce
tardı́o en uno de sus pacientes, que además mostraba
enfermedad coronaria difusa en el cateterismo cardı́aco.
Junga et al23 encontraron correlación entre la hipoperfusión
en la tomografı́a por emisión de positrones y las áreas no
compactadas en imagen por RM en niños de 10 a 15 años,
pero en su estudio no se realizaron secuencias de realce
tardı́o por RM. Hasta donde conocen los autores, sólo hay un
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Figura 2 Caso n.o 3. Niño de 37 meses con afectación apical, basal y lateral. A) La secuencia Turbo Spin Eco en el plano sagital. B)

Eco de gradiente con inversión-recuperación y realce tardı́o muestran afectación grave con recesos profundos en la cara lateral

(flechas) con dilatación cardı́aca, pero sin evidencia de realce tardı́o.

Figura 1 Caso n.o 4. Niña de 5 años con afectación apical, basal y lateral (flechas). A) Secuencia balanceada en estado estacionario

(balanced-fast field echo [B-FFE]) en plano 4 cámaras. B) Secuencia B-FFE en plano 3 cámaras. C) Secuencias de eco de gradiente con

inversión-recuperación y realce tardı́o en el eje corto. Se aprecia el contraste intraventricular, pero no se demuestra realce

miocárdico.
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caso publicado de realce tardı́o en la edad pediátrica, y
muestra extensa captación subendocárdica de los segmentos
hipertrabeculados en un niño de 12 años24. En nuestra serie
no encontramos realce significativo en ninguno de los casos.
El paciente de mayor edad fue una niña de 5 años.

Estos datos podrı́an indicar que el realce tardı́o y la
fibrosis subendocárdica representan secuelas evolutivas de
la disfunción y la perfusión alterada secundarias a la no
compactación, que aún no se han manifestado en niños de
corta edad.

Este estudio presenta varias limitaciones. Al ser una
enfermedad rara, se trata de una serie corta (5 pacientes), y
es un estudio retrospectivo. No disponemos de correlación
radiopatológica. Además, las secuencias de realce tardı́o
presentan limitaciones en los niños pequeños por el pequeño
tamaño del corazón y la falta de colaboración (movimientos
voluntarios, apnea, etc.). El momento óptimo para la
realización de las secuencias de realce tardı́o es controver-
tido, y parece que entre 5 y 30min tras la inyección no
cambia significativamente. Nosotros esperamos 15min para
evitar una excesiva concentración en la cavidad ventricular.
No obstante, para mayor profundización en este tema
referimos a los lectores a otras publicaciones25. Creemos
que para confirmar la ausencia o la presencia de realce
tardı́o y fibrosis en lactantes y niños pequeños con NCVI, son
imprescindibles mayores series con correlación radiopatoló-
gica. Nuevos estudios en la población pediátrica son
necesarios para establecer el papel exacto del realce tardı́o
en la NCVI.
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