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Resumo
A miocardiopatia não compactada isolada é uma doença 

rara, que provavelmente surge no período embrionário, com 
a parada intrauterina da compactação miocárdica no início 
do desenvolvimento fetal, e que determina trabeculações 
miocárdicas proeminentes com recessos intertrabeculares 
profundos e espessamento do miocárdio em duas camadas 
distintas (compactado e não compactado). Embora descrita 
inicialmente na população pediátrica ou em conjunto com 
cardiopatia congênita, pode-se compreender que essa 
doença ocorre de forma isolada, porque o diagnóstico 
é cada vez mais comum em pacientes adultos que não 
apresentam outra doença cardíaca. As manifestações 
clínicas são altamente variáveis, porque partem da 
ausência de sintomas à insuficiência cardíaca congestiva, 
arritmias e tromboembolismo sistêmico. A ecocardiografia 
é o procedimento diagnóstico mais utilizado, porém o 
pouco conhecimento sobre essa doença, sua semelhança 
com outras afecções miocárdicas e a limitação da técnica 
ecocardiográfica empregada fazem com que o diagnóstico 
seja postergado. Esta revisão objetiva mostrar que outras 
modalidades de imagem como ressonância magnética, 
tomografia computadorizada e ventriculografia esquerda 
são alternativas diagnósticas.

Introdução
Os primeiros casos relatados de miocardiopatia não 

compactada (MNC) foram associados à doença cardíaca 
congênita com obstruções de via de saída do ventrículo 
esquerdo e direito, malformações congênitas cianóticas 
complexas e anomalias coronarianas1. A forma isolada da 
não compactação miocárdica foi primeiramente relatada por 
Chin e cols.2 em 1990, que descreveu oito casos da doença2.

A miocardiopatia não compactada é uma desordem rara, 
classificada como cardiomiopatia primária geneticamente 
determinada pela Associação Americana de Cardiologia3 

ou como miocardiopatia não classificada pela Organização 
Mundial da Saúde. Caracteriza-se pelos seguintes aspectos:
•	 Alteração na parede miocárdica devido à proeminência 

de suas trabeculações com recessos intertrabeculares 
profundos que podem ser secundários à parada 
intrauterina da compactação miocárdica que ocorre 
nos primórdios do desenvolvimento fetal; o resultado 
são duas lâminas apresentadas pelo miocárdio, em 
que uma é compactada, e a outra, não compactada4,5.

•	 Continuidade entre a cavidade ventricular e os 
recessos intertrabeculares, que são preenchidos com 
sangue do ventrículo e que não possuem comunicação 
com o sistema coronariano epicárdico.

•	 Diminuição da reserva do fluxo coronariano avaliado 
pelo PET-CT, observado na maioria dos segmentos 
que apresentam anormalidades de movimento da 
parede ventricular6.

A prevalência da MNC na população geral ainda não foi 
determinada. No entanto, em uma população de pacientes 
submetidos à avaliação ecocardiográfica, identificaram-
se 34 casos em 15 anos de acompanhamento, o que 
representou 0,014% dos ecocardiogramas realizados7. 
Todavia, esse é um dado provavelmente subestimado, visto 
que a qualidade de imagem desse método melhorou muito 
nos últimos anos. Estudos mais recentes determinaram uma 
prevalência da doença em membros de famílias afetadas 
em torno de 18% a 50%8.

Patogênese e genética da não 
compactação

Durante o desenvolvimento embrionário do miocárdio, 
há uma rede de fibras musculares cardíacas frouxamente 
entrelaçadas e separadas por profundos recessos que 
ligam a parede miocárdica com a cavidade ventricular. 
Aproximadamente entre a 5ª e a 8ª semanas, essa malha 
esponjosa de fibras e espaços intertrabeculares irão compactar-
se da direção do epicárdio ao endocárdio e da base ao ápice 
cardíaco4,9. Ao mesmo tempo em que ocorre a compactação, 
a circulação coronariana desenvolve-se com a redução dos 
recessos intertrabeculares e a formação de capilares. Esse 
processo envolve a secreção de fatores de crescimento 
endotelial, tais como neuregulinas e angiopoietinas4,10.

A causa da não compactação ainda não é totalmente 
compreendida, mas se acredita que a sobrecarga de 
pressão ou isquemia miocárdica tenham papel na regressão 
dos sinusoides embrionários. Esse processo resultará na 
persistência dos espaços intertrabeculares, podendo ter, em 
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alguns casos, comunicação direta com cavidade ventricular 
e circulação coronariana7.

Em relação aos achados de microscopia eletrônica, não 
existe um padrão histológico específico, embora alguns 
estudos tenham descrito presença de necrose e fibrose na 
biópsia endomiocárdica11-14.

Algumas anormalidades cardíacas podem estar associadas 
à MNC:
•	 Miocárdio não compactado com sinusóides e 

fístulas da artéria coronária direita pode apresentar 
anormalidades congênitas nas vias de saída dos 
ventrículos esquerdo e direito15.

•	 Presença de anomalia de Ebstein, valva aórtica 
bivalvular e transposição dos grandes vasos16,17. 
Pacientes com MNC também podem apresentar 
defeito no septo ventricular18.

•	 A MNC pode ocorrer em doenças metabólicas e 
síndromes genéticas, incluindo a síndrome de Barth, 
a doença de Charco-Marie-Tooth e a síndrome de 
Melnick-Needles19.

A MNC pode ser geneticamente esporádica ou familiar. 
Em um estudo, seis de 34 pacientes (18%) apresentavam 
história familiar de MNC7. Alguns indivíduos afetados podem 
ser detectados pelo rastreamento dos parentes assintomáticos 
de pacientes acometidos. 

Diferentes genes têm sido identificados: 
•	 Mutações no gene G4.5, encontrado nos tafazzins, 

são responsáveis pela síndrome de Barth.
•	 Mutação (P121L)  no gene que codi f ica a 

alfadistrobrevina, proteína citoesquelética, e o fator 
de transcrição NKX2.5 foi encontrada em uma família 
com MNC e doença cardíaca congênita3,20,21.

•	 Mutação do gene para proteína citoesquelética, 
CYPHER/ZASP, foi encontrada em uma família e em 
três casos esporádicos22,23.

•	 O locus no cromossomo 11p15 foi visto em uma 
família com penetrância autossômica dominante24.

•	 A mutação E101K da actina cardíaca alfa tem sido 
identificada em famílias com MNC, defeito septal e 
cardiomiopatia hipertrófica apical25.

Manifestações clínicas
As manifestações clínicas da MNC são muito variáveis 

(Tabela 1). Os pacientes podem ser assintomáticos ou 
demonstrar sintomas de insuficiência cardíaca, arritmias ou 
tromboembolismo25-27. Em uma pequena série de 16 casos, a 
média de tempo do início dos sintomas, após o diagnóstico, 
foi de 3,5 anos4. A frequência dessas manifestações foi 
ilustrada em uma série mais recente de 34 pacientes desses 
mesmos autores7. Nesse estudo, no momento do diagnóstico, 
as manifestações clínicas incluíam: dispneia - 27 pacientes 
(79%); insuficiência cardíaca (IC) classe funcional III e IV - 12 
pacientes (35%); dor torácica - 9 pacientes (26%); fibrilação 
atrial crônica - 9 pacientes (26%).

A maioria dos pacientes com miocardiopatia não compactada 
apresentarão, ao longo dos anos, sintomas de falência 

ventricular. A origem da disfunção nesses pacientes ainda é 
obscura, mas acredita-se que a disfunção microcirculatória 
e, consequentemente, a hipoperfusão subendocárdica 
corroboram de forma determinante para esse quadro2.

Os achados eletrocardiográficos são frequentemente 
anormais, mas nenhuma alteração específica foi identificada7. 
As anormalidades que podem ser descritas são, basicamente, 
bloqueios de ramo e arritmias, como fibrilação atrial e 
taquicardia ventricular. Uma possível associação com 
bradicardia e Síndrome de Wolff Parkinson White foi descrita 
em 18% dos pacientes pediátricos com MNC20,28,29.

Diagnóstico
O diagnóstico da miocardiopatia não compactada é 

frequentemente realizado pela ecocardiografia. Porém, outras 
modalidades de imagem como a ressonância magnética, 
o método mais escolhido, tomografia computadorizada e 
ventriculografia esquerda podem diagnosticar ou confirmar 
a suspeita clínica. 

Os principais diagnósticos diferenciais da MNC incluem: 
cardiomiopatia dilatada, doença cardíaca hipertensiva, 
cardiomiopatia hipertrófica apical, cardiomiopatia infiltrativa, 
e endomiocardiofibrose. 

A. Ecocadiograma
É utilizado como método inicial no diagnóstico e 

acompanhamento7,30. Os critérios ecocardiográficos propostos 
incluem aqueles baseados em estudos observacionais de três 
autores: Chin e cols.2, Jenni e cols.30,31 e Stollberger e cols.32:

1. Os critérios propostos por Chin e cols.2

Presença de x / y < 0,5, em que:
X = distância da superfície epicárdica até o recesso 

trabecular;
Y = distância da superfície epicárdica até o pico das 

trabeculações.
Esses critérios são aplicados para trabeculações do ápice 

do ventrículo esquerdo com imagem apical quatro-câmaras 
ou subxifoide no final da diástole.

2. Critérios propostos por Stollberger e cols.32

•	 Presença de mais de três trabeculações na parede 
ventricular esquerda, com localização apical dos 
músculos papilares, visível em um único plano da imagem.

•	 Espaços intertrabeculares perfundidos desde a 
cavidade ventricular, visualizados por imagem ao 
Doppler colorido.

3. Critérios propostos por Jenni e cols.30,31

•	 Ausência de anormalidades cardíacas coexistentes.
•	 Espessamento segmentar da parede miocárdica do 

ventrículo esquerdo com duas lâminas: uma lâmina 
epicárdica fina e uma lâmina endocárdica espessa com 
proeminentes trabeculações e recessos profundos. A 
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Tabela 1 - Características clínicas e demográficas de pacientes com miocardiopatia ventricular não compactada

Chin2 Ritter4 Ichida26 Oechslin7 Stolberg32

Pacientes 8 17 27 34 62

Homens % 63 82 56 74 70

Média de idade ao diagnóstico (anos) 7 45 5 40 50 

Faixa etária (anos) 0,9 a 22,5 18 a 71 0 a 15 16 a 71 18 a 75

Acompanhamento (anos) ≤ 5 ≤ 6 ≤ 17 ≤ 11 ≤ 6

Dismorfismo facial (%) 38 0 33 0 ...

Ocorrência familiar (%) 50 12 44 18 ...

Localização dos segmentos não compactados

Ápice maioria 100 100 94 98

Parede inferior ... 100 70 84 8

Parede lateral ... ... 41 100 19

ECG - anormal 88 88 88 94 92

Bloqueio de ramo 25* 47 15 56 26

S. Wolf-Parkinson-white 13 0 15 0 3

Taquicardia ventricular 38 47 0 41 18

Fibrilação atrial ... 29 ... 26 5

Disfunção sistólica ventricular esquerda 63 76 60 82 58

Insuficiência cardíaca congestiva 63 53 30 68 73

Embolismo sistêmico 38 24 0 21 ...

Embolia pulmonar 0 6 7 9 ...

Trombo ventricular 25 6 0 9 ...

Transplante cardíaco 0 12 4 12 ...

Desordens neuromusculares ... ... ... ... 82

Mortalidade 38 47 7 35 ...

Morte súbita 13 18 0 18 ...

Adaptação de Rigopoulous e cols.33.

razão do miocárdico não compactado com miocárdico 
compactado no final da sistole é > 2:1;

•	 Localização das trabéculas geralmente nas paredes 
apical/lateral, média/inferior do ventrículo esquerdo. A 
maioria dos segmentos não compactados é hipocinética.

•	 Pelo Doppler colorido pode ser identificado fluxo 
entre os recessos intertrabeculares (Figura 1). 

Os critérios diagnósticos comumente utilizados são aqueles 
propostos por Jenni e cols.30 e Frischknecht e cols.31. São 
critérios ecocardiográficos disponíveis com maior acurácia. O 
estudo realizado por Frischknecht e cols., que fundamentou 
tais critérios, foi retrospectivo e cego, em que se avaliaram 
19 pacientes com miocardiopatia não compactada, 31 com 
cardiopatia dilatada idiopática, 22 com miocardiopatia 
hipertensiva e 86 com doença valvar cardíaca grave com 
disfunção. Dos pacientes com MNC, todos apresentavam 
as duas estruturas laminares com espessamento da parede 
do ventrículo esquerdo, recessos perfundidos avaliados pelo 
Doppler colorido em 95% e segmentos hipocinéticos em 89%. 

A localização das trabeculações na parede miocárdica 
encontra-se mais comumente em ápice e nas paredes lateral 
e inferior do ventrículo esquerdo33 (Tabela 2). 

Ressonância magnética cardíaca
Tradicionalmente, a não compactação do ventrículo 

esquerdo é diagnosticada pela ecocardiografia, quando a 
relação do miocárdio não compactado para compactado é 
superior a dois. Porém, a ecocardiografia não pode, muitas 
vezes, visibilizar a região apical da melhor maneira, levando 
à subestimação do grau de não compactação ventricular 
esquerda. Com isso, a ressonância cardíaca tornou-se o 
método de escolha para confirmar ou afastar o diagnóstico 
da MNC, pois fornece uma descrição mais detalhada da 
morfologia cardíaca em qualquer plano de imagem (Figura 2). 
Uma relação do miocárdio não compactado ao compactado > 
2,3 produz a maior sensibilidade (86%) e especificidade (99%) 
no diagnóstico34,35. A eficácia do diagnóstico realizado pela 
ressonância foi avaliada por um estudo com sete pacientes 
com MNC, comparando-se com 170 pacientes hígidos, 
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Fig. 1 - Ecocardiograma, imagem apical quatro câmaras, demonstrando trabeculações e recessos intertrabeculares no ventrículo esquerdo. Pelo Doppler colorido se 
verifica o fluxo nas trabéculas.

Tabela 2 - Localização das trabeculações em pacientes com 
diagnóstico de miocardiopatia não compactada

Pacientes 
pediátricos

Ichida26

Pacientes 
adultos

Oechslin7
Sengupta41

Ápice VE 100% 94% 100%

Parede inferior 70% 94% 95%

Parede lateral 41% 100% 100%

Segmentos 
basais do VE < 20% < 27%

VE - ventrículo esquerdo.

atletas, pacientes com miocardiopatia hipertrófica, doença 
cardíaca, hipertensiva e estenose aórtica35 e observou-se:

1.	 Áreas de não compactação são mais comumente 
encontradas nas porções apical e lateral do 
ventrículo esquerdo35.

2.	 A relação miocárdico não compactado e compactado 
deve ser maior que 2,3 durante a diástole (sensibilidade 
de 86% e especificidade de 99%)35.

Limitações dos critérios dos diagnósticos
Já existem evidências suficientes que apoiam o conceito 

de miocardiopatia não compactada como uma doença real 
e que pode, em alguns casos, ter associação com outras 
anomalias cardíacas e sistêmicas, principalmente desordens 
neuromusculares. Entretanto, estudo recente36 demonstrou 
que uma grande proporção de pacientes com diagnóstico de 
insuficiência cardíaca sistólica preenche os critérios utilizados 

para MNC, pelo menos quando esses critérios são aplicados a 
posteriori. Também verificou-se que 8,3% dos controles normais 
arrolados nesse estudo preenchiam tais critérios, sugerindo que 
trabeculações proeminentes poderiam ser mais um achado 
incidental. Isso é particularmente verdadeiro em pessoas da raça 
negra, que têm uma maior incidência de hipertrabeculação que 
cumprem os atuais critérios de diagnóstico, independentemente 
da presença da doença ventricular esquerda. 

Para se evitar um excesso de diagnósticos de MNC, 
recomenda-se a confirmação da suspeita diagnóstica com o 
uso da ressonância cardíaca, justamente para se diferenciar 
as trabéculas de bandas aberrantes, falsos tendões e inserção 
anormal de músculos papilares. Considerar diagnóstico 
diferencial com trombos, cardiomiopatia hipertrófica apical, 
fibroma, processo obliterante, hematoma intramiocárdico, 
metástases cardíacas ou abscesso intramiocárdico (Tabela 3)37,38.

Em crianças, essa cardiomiopatia deve ser diferenciada da 
atresia valvar pulmonar, com septo interventricular intacto e 
de patologias que possam induzir obstrução do fluxo de via de 
saída do ventrículo esquerdo. Alguns tumores cardíacos como 
os hemangiomas, que são caracterizados pela proliferação 
de vasos sanguíneos, podem ter a aparência de recessos26.

Tratamento
As principais complicações relacionadas à miocardiopatia 

não compactada são tromboembolismo, arritmias e insuficiência 
cardíaca progressiva. A prevenção das complicações 
tromboembólicas tem sido alvo de intensos debates, alguns 
autores recomendam anticoagulação profilática, em longo prazo, 
para todos pacientes com o diagnóstico de não compactação 
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Fig. 2 - Aquisições acopladas ao ECG, em cine FIESTA, ao final da diástole, no plano eixo longo do VE. Notar a espessura total da parede e o aumento da trabeculação 
subendocárdica do VE. A relação espessura miocárdica diastólica não compactada (traçado vermelho/traçado verde) máxima foi de 3,8. A relação média de 2,4.

Tabela 3 - Diagnósticos alternativos quando aspectos da MCNC 
estão presentes ao ecocardiograma e que podem ser confirmados 
pela ressonância cardíaca

Coração de atleta Doença de Fabry

Sarcoidose cardíaca Amiloidose primária

Cardiomiopatia hipertrófica Tumores cardíacos

Ataxia de Friedrich Hiperparatireoidismo

Síndrome Hipereosinofílica Síndrome de Noonan

Síndrome Kleinfelter Doença de Pompe

Desordens do glicogênio Feocromocitoma

ventricular, independentemente da função ventricular4,7. 
No entanto, o risco de tromboembolismo é provavelmente 
menor do que se acreditava anteriormente, com isso 
algumas diretrizes, incluindo a brasileira39, recomendam 
anticoagulação aos pacientes que apresentam função sistólica 
diminuída com fração de ejeção inferior a 40%, história 
de tromboembolismo ou fibrilação atrial8. Preconiza-se o 
uso da aspirina em pacientes assintomáticos e com função 
sistólica normal. Em relação aos betabloqueadores, a sua 
utilização na disfunção ventricular esquerda promovida pela 
não compactação é feita por extrapolação das indicações de 
manejo na insuficiência cardíaca. Embora os resultados sejam 
escassos, devem ser utilizados, juntamente com inibidores da 
enzima de conversão do angiotensinogênio (IECAS). Existe 
apenas um único estudo que avaliou o uso de betabloqueador 
em crianças com MNC40.

Devido à frequencia aumentada de taquicardia ventricular 

e risco significativo de morte súbita, a avaliação de arritmias 
atriais e ventriculares pela monitorização ambulatorial do 
ECG deve ser realizada anualmente. No caso de arritmia 
ventricular sintomática e no contexto da função sistólica 
prejudicada, a prevenção de um evento sustentado e de 
arritmia potencialmente letal é indicada por meio de agentes 
antiarrítmicos ou de desfibriladores cardíacos implantáveis, 
de acordo com as diretrizes internacionais. Rastreamento 
ecocardiográfico dos familiares tem sido preconizado. 
Devido à grande prevalência de desordens neuromusculares 
relatadas em pacientes com MNC, avaliações neurológicas e 
musculoesqueléticas são também recomendadas. 

O motivo pelo qual existe uma associação frequente 
entre não compactação e desordens neuromusculares é 
desconhecido. A prevalência de desordens neuromusculares 
foi de 82% em 49 pacientes com MNC que foram 
investigados neurologicamente32. Em alguns desses casos, 
o distúrbio neuromuscular ainda não tinha se manifestado 
clinicamente. Em tais casos, o diagnóstico da MNC pode levar 
ao diagnóstico neurológico, por isso, recomenda-se que os 
pacientes com MNC sejam submetidos a exames neurológicos, 
independentemente de terem ou não sintomas.

Oechslin e cols.7 relataram que certas características clínicas 
eram observadas mais frequentemente nos pacientes que 
foram a óbito, comparados aos sobreviventes com MNC, 
incluindo maior diâmetro diastólico final do ventrículo 
esquerdo, baixa fração de ejeção, classe funcional III ou IV 
(Nova York Heart Association), fibrilação atrial persistente 
ou permanente e bloqueio de ramo. Pacientes com essas 
características são de alto risco e candidatos precocemente 
às intervenções agressivas, incluindo consideração de 
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cardiodesfibrilador implantável e avaliação para transplante.
O prognóstico dos pacientes com miocardiopatia não 

compactada é determinado pelo grau e progressão da 
insuficiência cardíaca, presença de eventos tromboembólicos 
e arritmias. Em uma série inicial, aproximadamente 60% 
dos pacientes sofreram morte súbita ou foram submetidos 
a transplante cardíaco, no prazo de seis anos após o 
diagnóstico4. De forma similar, em outra série de 34 adultos 
com MNC isolada, 47% daqueles pacientes morreram ou 
foram submetidos a transplante cardíaco, em um período 
de follow-up de 44 ± 39 meses7. A ocorrência de eventos 
embólicos, arritmias ventriculares e morte súbita parece ser 
consideravelmente menor nos doentes pediátricos26 quando 
comparada à subpopulação de adultos na descrição inicial 
de Chin e cols.2, apesar de aproximadamente 90% dos 
doentes seguidos em um período de dez anos desenvolverem 
disfunção ventricular esquerda. Recentemente, Murphy e 
cols.8 observaram melhoria no prognóstico, comparando-se 
ao que fora relatado em estudos prévios. Durante um período 
médio de 46 meses, encontrou-se uma morte em uma coorte 
de 45 pacientes com não compactação ventricular, que passou 
por um estreito acompanhamento clínico com intervalos 
regulares a cada seis meses em centro especializado. 

Conclusão
A miocardiopatia não compactada é uma doença com 

diagnóstico crescente na prática clínica e que pode, em 

alguns casos, ter associação com outras anomalias cardíacas 
e sistêmicas, principalmente desordens neuromusculares. 
Sua apresentação clínica é altamente variável e pode ser 
assintomática em muitos casos, ou levar à insuficiência 
cardíaca grave e morte súbita em outros. A alta incidência 
de miocardiopatia não compactada verificada nos 
últimos anos, principalmente devido à melhora das 
técnicas ecocardiográficas e utilização da ressonância 
cardíaca, sugere que a hipertrabeculação ocorre também 
em outras comorbidades e que pode ser falsamente 
diagnosticada como não compactação ventricular41. Assim 
sendo, sugerimos que o diagnóstico de suspeita de não 
compactação miocárdica seja criteriosamente avaliado 
pelos métodos de imagem para evitar o diagnóstico 
inapropriado e exagerado. 
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