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Miocárdio Não Compactado: Uma Doença ou um Fenótipo?
Uncompacted Myocardium: A Disease or a Phenotype?
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Introdução
O miocárdio não compactado (MNC) permanece sendo 

um assunto polêmico entre aqueles que o consideram como 
uma cardiomiopatia genética1 e aqueles que acreditam que 
a trabeculação excessiva seja uma condição morfológica 
característica compartilhada por processos patológicos 
distintos e, portanto, não uma única doença.2

O marco deste fenótipo é a presença de trabéculas 
proeminentes no ventrículo esquerdo (VE) e recessos 
intertrabeculares profundos, contínuos com a cavidade do 
VE e separados das artérias coronárias epicárdicas.3,4 Tais 
anormalidades são identificadas por meio de exames de 
imagem, podendo afetar o VE, o ventrículo direito (VD) ou 
ambos, e não definem por si só uma miocardiopatia.3

A prevalência deste fenótipo varia muito de acordo com os 
critérios de imagem aplicados, sendo 0,56% em coortes que 
utilizaram os critérios ecocardiográficos de Jenni, até 20% em 
coortes que aplicaram os critérios da ressonância magnética 
de Petersen et al.3

Neste artigo de revisão, iremos trazer as evidências mais 
atuais sobre trabeculação excessiva do VE e sua associação 
com cardiomiopatias.

Definição
Diversos critérios baseados em métodos de imagem foram 

propostos para a definição de trabeculação excessiva do VE 
(Tabela 1 e Figura 1). A localização mais típica das trabeculações 
é nos segmentos médio-lateral, apical e médio-inferior do VE e 
presume-se a ausência de anormalidades cardíacas pré-existentes.3

A sensibilidade e a especificidade variam de acordo com o 
método de imagem adotado para definição de trabeculação 
excessiva de VE.5 Alguns critérios foram desenvolvidos 
baseando-se no ecocardiograma, porém a ressonância 
magnética cardíaca parece ter maior resolução e melhor 
diferenciação entre músculo e sangue, permitindo uma 
identificação mais precisa das trabeculações do VE. 3
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Como temos diferentes critérios com acurácias muito 
variáveis, tais definições podem ser muito simplórias e 
limitadas e ainda há lacunas importantes no reconhecimento 
deste fenótipo.

Fisiopatologia
Inicialmente, se pensava que as trabeculações excessivas 

se originavam da parada embriológica da morfogênese 
endomiocárdica normal, mas atualmente vem se questionando 
essa teoria.13

Durante a embriogênese normal, no início da gestação, 
a relação entre o miocárdio trabeculado e não trabeculado 
é elevada e, ao passo que a gestação avança, essa relação 
diminui.3 Antes, se achava que esta relação se reduzia ao 
longo da gestação devido à compactação do miocárdio 
trabeculado.13 No entanto, o que se sabe hoje em dia é que 
o miocárdio trabeculado e o não trabeculado crescem de 
maneira independente. No início da gestação, a velocidade 
de crescimento do miocárdio trabeculado é superior à do 
não trabeculado. Conforme a gestação evolui, esta relação 
se inverte (Figura 2).3,14

Por diversos motivos, a proporção entre miocárdio 
trabeculado e não trabeculado pode permanecer elevada no 
final da gestação. Porém, o termo mais adequado para esse 
fenômeno seria trabeculação excessiva mais que miocárdio 
não compactado.3

Vários fatores já foram identificados na fisiopatologia 
deste fenótipo. O primeiro deles é a genética, que vem 
sendo cada vez mais estudada nesses pacientes. As variantes 
patogênicas responsáveis por esse fenótipo  pertencem a 
uma ampla gama de proteínas envolvidas no sarcômero, 
citoesqueleto, mitocôndrias, desmossoma, armazenamento 
e canais iônicos, que estão implicados em diversas doenças 
cardíacas.15 Em cerca de um terço dos casos, se identifica 
uma variante patogênica relacionada, sendo a maioria de 
herança autossômica dominante.3 Os genes mais comumente 
relacionados são MYH7, MYBPC3, ACTC1 e TTN e os mais 
específicos parecem ser MYH7, ACTN2 e PRDM16.3 Variantes 
nos genes LMNA e RBM20 estão associadas a maior risco de 
morte súbita arrítmica.16

Entretanto, o teste genético só auxilia se encontrarmos 
algum indício de cardiomiopatia, lembrando que esse 
fenótipo pode ser uma variante da normalidade.3,15  Foi 
demonstrado que 52% dos casos de cardiomiopatia 
associada a trabeculação excessiva do VE eram esporádicos, 
32% com fator genético associado e 16% tendo familiares 
afetados mesmo com teste genético negativo, embora nem 
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Tabela 1 – Diferentes definições de trabeculação excessiva de ventrículo esquerdo6-12

Ecocardiograma

Critério Descrição Método Acurácia

Chin et al.

Distância (X) do recesso trabecular mais profundo até a superfície 
epicárdica

Distância (Y) da trabeculação mais alta até a superfície epicárdica
X/Y<0,5 = trabeculação excessiva

Telediástole, janelas 
paraesternal eixo longo 

ou apical 4 câmaras
S=79-100%

Stöllberger et al.

Relação de miocárdio não compactado (NC) para compactado (C) ≥ 2 
no final da diástole

>3 trabeculações na parede do VE distal aos músculos papilares
Perfusão dos recessos intertrabeculares pela cavidade ventricular
As trabeculações devem ter a mesma ecogenicidade do miocárdio 
enquanto se movem em sincronia com as contrações ventriculares

Telediástole, janelas 
apical 4 câmaras

S= 79-80%
E= 79-93%

Jenni et al.

Relação NC/C≥2
Ausência de anormalidades cardíacas coexistentes

Numerosas trabeculações proeminentes e recessos intertrabeculares 
profundos

Espaços intertrabeculares preenchidos por fluxo sanguíneo direto da 
cavidade ventricular

Telessístole, janela 
paraesternal eixo curto

Pouco sensível

Ressonância cardíaca magnética

Critério Descrição Método Acurácia

Petersen et al. NC/C>2,3 na diástole
Telediástole, apical eixo 

longo (4 câmaras, 3 
câmaras e 2 câmaras)

S=86%
E=99%

Jacquier et al.
Massa trabecular total em comparação com a massa total do VE

Massa ventricular NC>20% da massa total do VE
Telediástole, imagens 

cine de eixo curto
S=93,7%
E=93,7%

Grothoff et al.
Índice de massa NC total de 15 g/m2 da massa global do VE

Massa VC>25% da massa global do VE
Telediástole, imagens 

cine de eixo curto
Altas S e E

Stacey et al. NC/C>2 na final da sístole
Telessístole, imagens 
estatísticas de eixo 

curto
-

Captur et al.
Análise fractal usada para quantificar o do NC ao longo do ápice 

cardíaco
Dimensão fractal apical máxima ≥1,392

Telediástole, imagens 
cine de eixo curto

-

C: miocárdio compactado ou trabeculado; E: especificidade; NC: miocárdio não compactado ou não trabeculado; S: sensibilidade; VE: ventrículo esquerdo.

Figura 1 – Desenho esquemático dos principais critérios diagnósticos por imagem que definem a trabeculação excessiva do ventrículo esquerdo. C: miocárdio 
compactado ou trabeculado; NC: miocárdio não compactado ou não trabeculado; VE: ventrículo esquerdo.

Critérios de Jacquier et al.

Massa total do VE: área compreendida 
entre os contornos do miocáridio 
trabeculado (em vermelho) e o epicárdio 
(em verde)

Critérios de Chin et al.

X/Y<0,5 = Trabeculação excessiva de VE

Massa do miocárdio trabeculado:
área compreendida entre os contornos 
do miocárdio trabeculado (em 
vermelho) e o endocárdio do miocárdio 
não trabeculado (em azul)

Massa do miocárdio trabeculado ≥20% = Trabeculação excessiva de VE
Massa total do VE

x

c

y

NC
Critérios de Jenni et al.

NC/C≥2 = Trabeculação excessiva de VE

Critérios de Petersen et al.

NC/C≥2,3 = Trabeculação excessiva de VE
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sempre apresentassem o mesmo fenótipo do probando (ex.: 
alguns possuiam fenótipos de dilatada, hipertrófica ou de 
morte súbita).17

Outro fator relacionado à trabeculação excessiva do VE 
são as doenças neuromusculares, visto que encontramos 
este fenótipo em doenças como síndrome de Barth, 
desordens mitocondriais, distrofia miotônica, envelopatias 
nucleares e distrofias de Becker e de Duchenne.3 Dos 
pacientes com trabeculação excessiva pelos critérios 
ecocardiográficos de Stöllberg, 80% apresentaram alguma 
doença neuromuscular.18 Ademais, 20 a 30% dos pacientes 
com distrofias musculares de Becker ou de Duchenne 
apresentam uma cardiomiopatia com trabeculação 
excessiva de VE.19

Diversos fatores que estão relacionados ao aumento 
da pré-carga ventricular podem levar ao fenótipo 
de hipertrabeculação, como gestação (mais comum 
em mulheres negras e tende a se resolver após 12 
semanas do parto), exercício físico frequente e intenso e 
hemoglobinopatias.3

Algumas séries de casos vem descrevendo a relação do 
fenótipo em questão com a doença renal policística.20-22 
Ainda não se sabe explicar ao certo tal relação, mas se admite 
que haja um fundo genético em comum para ambas as 
entidades ou ainda que a hipervolemia causada pela doença 
renal crônica leve a um aumento da pré-carga, contribuindo 
para a trabeculação excessiva do VE.3

A cardiotoxicidade relacionada à quimioterapia também 
vem sendo associada a este fenótipo.23 Não se sabe com 
certeza o que é causa ou consequência, mas alguns estudos 
demonstram a associação da cardiomiopatia associada a 
trabeculação excessiva do VE, em resposta a quimioterapia, 
sendo relacionada ao gene da TTN em alguns casos.24 

Portanto, pelo que sabemos hoje, podemos concluir 
que o fenótipo de trabeculação excessiva de VE já começa 
a se desenvolver na vida intrauterina e apresenta etiologia 
multifatorial, com componente genético relevante, e nem 
sempre culmina em uma cardiomiopatia.

Quadro clínico
Os dados sobre a prevalência de achados clínicos, 

história natural e prognóstico da cardiomiopatia associada 
a trabeculação excessiva de VE ou “miocardiopatia não 
compactada” (MNC) são repletos de vieses, pois como 
veremos adiante, os métodos diagnósticos ainda são muito 
divergentes e até hoje não temos um método padrão-ouro.15

Classicamente, a MNC é representada pela tríade de 
insuficiência cardíaca, arritmias e eventos tromboembólicos.25 
Uma metanálise evidenciou que a insuficiência cardíaca 
está presente em 43% dos casos,26 podendo ocorrer por 
disfunção sistólica ou diastólica até com padrão de restrição.27 
Na mesma metanálise, 20% dos pacientes apresentaram 
arritmias ventriculares sustentadas ou não sustentadas, sendo 
a maioria monomórfica, e 9% eventos tromboembólicos.26 As 
trabeculações estão envolvidas no desenvolvimento do sistema 
His-Purkinje, portanto qualquer alteração neste sistema pode 
ocasionar distúrbios de condução e arritmias.5

Diagnóstico
No eletrocardiograma (ECG), foram descritos diversos 

achados na MNC, como atraso na condução intraventricular 
(31%), bloqueios de ramo (19%), critérios de voltagem para 
hipertrofia de VE (38%) e alterações da repolarização (72%), 
incluindo alterações do segmento ST (61%), inversão da 
onda T (41%) e prolongamento do QTc (52%). Não existe 
nenhum padrão de ECG específico para MNC e em 13% 
dos casos o ECG é normal.28 Além de arritmias ventriculares, 
podemos encontrar arritmias supraventriculares, como 
fibrilação atrial, em 17% dos casos.25 A taquicardia ventricular 
e a síndrome de Wolf-Parkinson-White (WPW) parecem ser 
mais frequentes em crianças com MNC, ao passo que outras 
arritmias ventriculares e a fibrilação atrial são mais comuns em 
adultos.29 A etiologia da síndrome de WPW ainda permanece 
controversa, mas alguns autores sugerem um distúrbio de 
desenvolvimento do annulus fibrosus.30

Apesar de mais de 30 anos da primeira descrição de MNC, 
que ocorreu em 1990, ainda não temos um método padrão-
ouro para o diagnóstico dessa entidade. Desenvolvimentos em 
tecnologia de imagem e maior acesso à ressonância magnética 
cardíaca (RMC), melhoraram a visualização das trabéculas 
e detalhes endocárdicos anteriormente negligenciados.5 A 
descoberta consistente em várias coortes é que os métodos de 
RMC geram uma prevalência 12 vezes maior de MNC do que 
a ecocardiografia. Por outro lado, essa detecção aprimorada 
resultou na “overdiagnosis” de MNC, pois muitos pacientes 
com trabeculação excessiva de VE sem cardiopatia associada 
foram rotulados como MNC.31 Dessa forma, a real prevalência 
na MNC é impossível de calcular.5 Na ressonância magnética 
cardíaca, diversos padrões de realce tardio já foram descritos, 
isquêmicos (subendocárdico ou transmural) ou não. O padrão 
não-isquêmico mais comum é em septo médio e nos pontos 
de inserção do ventrículo direito. Vale ressaltar que o realce 
tardio pode afetar tanto áreas de miocárdio trabeculado, 
quanto não trabeculado, podendo predominar até mesmo 
em áreas distantes de locais com maior trabeculação.32,33

Há diversos critérios diagnósticos para trabeculação 
excessiva de VE, como é demonstrado na tabela 1, com 

Figura 2 – Diferentes proporções nas velocidades de crescimento entre 
o miocárdio trabeculado e não trabeculado durante a gestação. Imagem 
adaptada de Ishiwata et al.14
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diferentes sensibilidades e especificidades. A tomografia 
computadorizada, não representada na tabela 1, também 
pode ser utilizada para diagnóstico de trabeculação 
excessiva de VE, porém não avalia fibrose miocárdica como 
a ressonância magnética, o que é um fator prognóstico 
importante, além de agregar importante exposição à 
radiação ao paciente. Assim, é pouco utilizada na prática 
clínica.34 Mendelez-Ramirez et al. descreveram os únicos 
critérios tomográficos, definindo como trabeculação 
excessiva a relação entre miocárdio não trabeculado (NC) 
pelo miocárdio trabeculado (C) maior do que 2,2 em 2 
ou mais segmentos.35

Muito se questiona o papel da biópsia endomiocárdica 
(BEM) no diagnóstico de MNC, porém os achados são 
muito inespecíficos36 e não há diferenças significativas na 
área de miocárdio trabeculado entre pacientes com MNC e 
aqueles com causas secundárias de trabeculação excessiva 
de VE.37 O papel da BEM reside principalmente nas doenças 
neuromusculares associadas a este fenótipo, já que pode 
trazer alterações mais específicas destas doenças, como por 
exemplo as doenças mitocondriais.38 Portanto, a BEM deve 
ser individualizada e indicada para a minoria dos casos.

No entanto, na ausência de um método padrão-ouro, para 
chegarmos ao diagnóstico mais preciso de MNC, devemos 
agregar diversas informações, como anamnese detalhada, história 
familiar, exame físico, além de integração de diversos exames 
complementares, como ECG, ecocardiograma, RMC e, caso haja 
suspeita de miocardiopatia associada a trabeculação excessiva 
de VE, devemos prosseguir com exames adicionais, como teste 
genético, holter 24h, teste ergométrico, além de propedêutica 
voltada a afastar diagnósticos diferenciais. (Figura 3)

O teste genético pode auxiliar nos casos em que não 
conseguimos excluir de maneira contundente a presença 
de miocardiopatia associada e que ainda exista a suspeita 
de que a trabeculação excessiva do VE não seja fisiológica.5 
Além de ajudar na confirmação diagnóstica, as diferentes 
mutações sarcoméricas podem causar fenótipos distintos 
entre os familiares, além de influenciarem nas terapêuticas 
potenciais e no aconselhamento genético.25,39

Tratamento
Há uma paucidade de evidência científica em relação 

ao tratamento específico da MNC, o qual é voltado 

Figura 3 – Algoritmo diagnóstico proposto para trabeculação excessiva do ventrículo esquerdo.  Imagem adaptada de D’Silva e Jensen.15
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principalmente para a prevenção das principais complicações 
da doença (Figura 4).

A primeira discussão é sobre a anticoagulação, uma vez 
que já sabemos que os eventos tromboembólicos são uma 
das preocupações nestes pacientes. Além de arritmias como 
a fibrilação atrial, acredita-se que os numerosos recessos 
intertrabeculares contribuem para a formação de trombos 
intracardíacos.40 No entanto, em uma coorte de mais de 
10.000 cidadãos dinamarqueses, a massa trabecular não foi 
significativamente relacionada com a incidência de AVC.41 
As recomendações de anticoagulação mais estabelecidas 
nesses pacientes são a presença de trombo intracardíaco, de 
fibrilação atrial ou de eventos tromboembólicos prévios.5,27,34 
Entretanto, outras indicações são mais discutíveis, como a 
disfunção ventricular e guiada pelo escore CHADS2 (em 
ritmo sinusal). Alguns autores advogam pela anticoagulação 
quando há fração de ejeção de ventrículo esquerdo (FEVE) 
está abaixo de 40%,4 porém tais pacientes apresentam o 
mesmo risco de AVC do que aqueles sem trabeculação 
excessiva.42 O ensaio clínico WARCEF incluiu 2305 
pacientes com outras miocardiopatias com FEVE≤35% e 
rítmo sinusal, que foram randomizados para varfarina versus 
AAS 325mg por dia. Não houve diferença no desfecho 
primário composto por AVC isquêmico, AVC hemorrágico e 
morte por qualquer causa. Porém, a varfarina foi associada 

a menores taxas de AVC isquêmico, porém às custas de 
mais sangramentos maiores.43 Outros autores também 
recomendam a anticoagulação desses pacientes, se escore 
CHADS2≥2, na vigência de ritmo sinusal, porém baseando-
se em um estudo retrospectivo pequeno, que não avaliou 
sangramentos e eventos à longo prazo.44 Quanto à escolha 
do anticoagulante, os estudos iniciais foram com varfarina, 
mas já há evidências para se utilizar os anticoagulantes orais 
diretos (DOACS) na indicação por FA, como também por 
trombo intracardíaco.27

Outro ponto importante é a indicação de cardiodesfibrilador 
implantável (CDI). Nos atuais guidelines da ESC para o 
tratamento da insuficiência cardíaca (IC), não há nenhuma 
indicação específica para MNC.45 Seguindo as mesmas 
indicações gerais da IC, se recomenda o CDI como profilaxia 
secundária, ou seja, após uma morte súbita abortada, mas 
também como profilaxia primária nos casos de FEVE≤35%.45 
Algumas coortes observaram maiores riscos de morte súbita 
em alguns subgrupos de pacientes com MNC, como síncope 
de origem arrítmica e arritmias ventriculares sintomáticas e/
ou refratárias à ablação, sugerindo-se também o implante 
de CDI.5,36,46,47

O tratamento medicamentoso da IC deve seguir as 
recomendações dos guidelines vigentes, com medicações 
que atuam na história natural da IC, bem como aquelas 

Figura 4 – Tratamento proposto para miocardiopatia não compactada. AA: antagonista da aldosterona; BB: betabloqueador; BRE: bloqueio de ramo esquerdo;  
CDI: cardiodesfibrilador implantável; IC: insuficiência cardíaca; FA: fibrilação atrial; FEVE: fração de ejeção do ventrículo esquerdo; IECA/BRA: inibidor da enzima 
conversora de angiotensina / bloqueador do receptor de angiotensina; INRA: inibidor da neprilisina e do receptor de angiotensina-neprilisina; ISGLT2: inibidor 
do cotransportador de sódio-glicose-2; WPW: síndrome de Wolff-Parkinson-White; TAV: taquicardia atrioventricular reentrante; TRN: taquicardia por reentrada 
nodal; TV: taquicardia ventricular.
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compactada” (MNC)
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sintomáticas.45 Em pacientes com MNC e IC avançada que 
preencham os critérios gerais para terapia de ressincronização 
(TRC), o implante do dispositivo deve ser considerado.45 
Observou-se ainda que pacientes com áreas mais extensas de 
miocárdio não trabeculado apresentaram respostas melhores 
a TRC, com maiores chances de remodelamento reverso.48 
Para pacientes refratários à terapia medicamentosa para IC, 
o transplante cardíaco deve ser considerado.5  Uma análise 
do banco de dados do United Network of Organ Sharing 
(UNOS) comparou pacientes submetidos a transplante 
cardíaco entre 2000-2013 por MNC e por miocardiopatia 
dilatada idiopática.49 As taxas de sobrevida entre os grupos 
foram semelhantes, porém a incidência de infecção de ferida 
operatória foi maior no grupo de MNC, provavelmente por 
maior necessidade de dispositivos de assistência ventricular 
no período peritransplante.49

A ablação é outra discussão importante nos pacientes com 
MNC, pois apresentam arritmias e distúrbios de condução 
com maior frequência. Assim, pacientes com síndrome de 
WPW, taquicardia atrioventricular reentrante, taquicardia 
por reentrada nodal e taquicardia ventricular monomórfica 
podem beneficiar-se da ablação por radiofrequência.5,46,50,51 
No entanto, o procedimento pode ser necessário também 
na superfície epicárdica, além da abordagem endocárdica 
padrão, pois as áreas de arritmias foram encontradas no tecido 
miocárdico fibrótico presente no miocárdio trabeculado e 
não trabeculado.5

De acordo com as recomendações da ESC para participação 
em esportes competitivos, atletas com trabeculações excessivas 
reveladas em qualquer método de imagem, sem função 
sistólica do VE prejudicada, arritmias ventriculares ou eventos 
tromboembólicos, não têm restrições em esportes competitivos. 
Atletas com diagnóstico de MNC são estratificados de acordo 
com a função sistólica do VE. Aqueles com função do VE 
normal podem participar de todos os esportes competitivos 
(com exceção daqueles em que síncope pode causar morte 
ou lesões graves), caso sejam assintomáticos, sem história de 
síncope inexplicável e sem arritmia ventricular em Holter e teste 
ergométrico. Atletas com função sistólica de VE comprometida 
e/ou arritmia ventricular devem ser aconselhados a abster-se 
de participar em esportes competitivos e a permanecer em 
acompanhamento clínico regular.52

Prognóstico
Os pacientes com trabeculação excessiva assintomáticos 

e saudáveis têm bom prognóstico. Um estudo com duração 
de 9,5 anos não mostrou diferenças em volume do VE, 

função sistólica, IC, AVC e desfechos cardiovasculares 
entre pacientes hipertrabeculados versus aqueles com 
trabeculação normal.53 Portanto, a trabeculação excessiva 
com FEVE normal e sem fibrose não possuem um pior 
prognóstico.32 Piores resultados foram vistos na presença de 
realce tardio na RMC e na FEVE reduzida.32,42

O risco de eventos cardiovasculares maiores também 
parece ser maior em pacientes com disfunção sistólica 
do VE associada a alguma variante patogênica associada 
a MNC, em comparação àqueles com formas esporádicas 
da doença e também com disfunção ventricular, sugerindo 
que a genética também desempenha um papel fundamental 
no prognóstico.54

Outros fatores associados a pior prognóstico são: fibrilação 
atrial, diâmetro do átrio esquerdo acima de 40mm, idade 
avançada e doenças neuromusculares.5

A mortalidade varia na literatura, porém um estudo 
retrospectivo estimou uma mortalidade da MNC de 5,8% ao 
ano, porém a maioria dos pacientes apresentavam disfunção 
ventricular e/ou fibrilação atrial.55
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