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Las miocardiopatias se definen como aquellas enfermedades en la que el masculo
cardiaco es estructural y funcionalmente anormal. Son una serie de diversos
trastornos del musculo cardiaco que inducen disfuncién miocardica mecénica y/o
eléctrica; las miocardiopatias a menudo dan origen a la hipertrofia o la dilatacion
inapropiada de los ventriculos, y entre sus manifestaciones finales comunes estan

la insuficiencia cardiaca progresiva y la muerte de origen cardiovascular.

Las miocardiopatias pueden clasificarse en tres tipos principales con base en el
aspecto anatomico y la fisiologia andémala del ventriculo izquierdo. La
miocardiopatia dilatada se caracteriza por la dilatacion de la cavidad ventricular con
compromiso de la funcion contractil sistélica; la miocardiopatia hipertréfica, por un
engrosamiento anémalo de la pared ventricular con compromiso de la relajaciéon
diastolica, pero por regular una funcién sistélica conservada; y la miocardiopatia
restrictiva, por un miocardio con rigidez anémala que determina alteraciones de la
relajacion diastélica aunque la funcion contréctil sistélica suele ser normal o casi

normal.

Las miocardiopatias se han relacionado con multitud de alteraciones que pueden
generar anomalias Unicamente a nivel cardiaco o provocar manifestaciones
sistémicas, conduciendo el mal funcionamiento de los cardiomiocitos. Existen aun
muchos casos en los que no se conoce la alteracion genética o funcional causante

de la enfermedad.

La mayoria de las miocardiopatias familiares son enfermedades monogénicas, en
la que un defecto genético especifico es suficiente por si mismo para que usar la

afectacion miocardica. Las mutaciones que causan con mas frecuencia estas



enfermedades son aquellas que afectan los genes que codifican la estructura del

sarcomero, el citoesqueleto, la membrana nuclear o las uniones intercelulares.

La Sociedad Europea de Cardiologia agrupa las miocardiopatias de acuerdo con
unos fenotipos morfologicos y funcionales especificos, y dentro de estos distingue

entre formas familiares y los familiares.
Miocardiopatia Hipertréfica

La miocardiopatia hipertréfica se define por la presencia de un aumento del grosor
de la pared del ventriculo izquierdo que no puede explicarse Unicamente por
condiciones de cargas andmalas. Esta definicibn no hace pronunciaciones sobre la
etiologia de la misma, incluyendo la miocardiopatia hipertréfica sarcomérica y otras

formas de origen genético y no genético.

La caracteristica predominante de la miocardiopatia hipertrofica es la hipertrofia
ventricular marcada que reduce la distensibilidad y las propiedades de relajacion
diastolica de la cavidad con mama de manera que se compromete su llenado. Los
pacientes con miocardiopatia hipertrofica acéptala simétrica de la region proximal
del tabigue interventricular puedo encontrar con hallazgos adicionales relacionados
con la obstruccion transitoria del flujo de salida del ventriculo izquierdo durante la

sistole.

El diagnostico de MCH muchas veces se establece mediante
ecocardiografia 2D, que demuestra la hipertrofia ventricular izquierda no
dilatada, en ausencia de otras enfermedades cardiacas o sistémicas. La ECG es

anomala en el 95% de los casos, muestra hipertrofia ventricular. La vigilancia



ambulatoria continua ayuda a detectar arritmias. La IRM cardiaca también ayuda
a determinar el sitio y extensién de la hipertrofia. El valor de las pruebas
electrofisiolégicas es controversial. Las pruebas genéticas, con analisis de
secuencia bidireccional del acido desoxirribonucleico (ADN), proporciona el
diagnoéstico exacto y permite identificar las mutaciones génicas, si el gen

afectado es uno de los que pueden identificarse en las pruebas.

Los sintomas varian en gran medida entre los individuos afectados desde ser
nodulos hasta general limitaciones fisicas intensas. La edad promedio de

presentacion corresponde a la mitad de la tercera década de la vida.

El sintoma més frecuente es la disnea derivada de la elevacion de la presion
diastélica en el ventriculo izquierdo. Este sintoma se exacerba en mayor medida por
la presion sistélica elevada del ventriculo izquierdo y la insuficiencia mitral

identificados en pacientes con obstruccion del tracto de salida.

Los pacientes a menudo refieren la presencia de angina, incluso en ausencia de
arteriopatia coronaria obstructiva. Factores que pueden contribuir a la isquemia
miocardica son las de manda elevada de oxigeno en la masa muscular aumentada
y el estrechamiento de las ramas pequeias de las arterias coronarias al interior de

la pared ventricular hipertrofica.

El tratamiento médico de la MCH se enfoca sobre todo en las personas con
obstruccién y sintomas. La primera opcion para aliviar los sintomas son los
medicamentos que bloquean los efectos de las catecolaminas que exacerban la

obstruccién al flujo de salida y disminuyen la frecuencia cardiaca para mejorar el



llenado diastolico. Por lo general, los bloqueadores B-adrenérgicos son la
eleccion inicial para la MCH sintomatica. También puede emplearse el
bloqueador del conducto de calcio verapamilo. Sin embargo, puede exacerbar la
obstruccion de la salida ventricular izquierda y no se recomienda para personas
con obstruccion grave del flujo y sintomas intensos. Puede agregarse
disopiramida al B-bloqueador o al verapamilo, ya que tiende a disminuir el

gradiente y mejora los sintomas en algunas personas.

En la MCH resistente al tratamiento farmacolégico, las alternativas
terapéuticas incluyen la miectomia septal, la ablacién con alcohol del tabique
interventricular y el control de la frecuencia de 2 camaras y biventricular. La
fibrilacidn auricular se trata con medicamentos que controlan la frecuencia,
cardioversion y coagulacién. Debe emplearse un DCI en personas con MCH que
tienen riesgo de muerte subita cardiaca. Estas incluyen a las que ya tuvieron un
paro cardiaco, o0 que experimentaron taquicardia ventricular o fibrilacion
ventricular, los que tienen un familiar en primer grado con MSC prematura
vinculada con MCH, asi como aquellos con taquicardia ventricular repetida,
grosor >30 mm de la pared ventricular, respuesta hipotensiva al ejercicio y

sincope reciente inexplicable.
Miocardiopatia dilatada

El dafio en los miocitos y el crecimiento cardiaco en la miopatia dilatada derivan de

un espectro diverso de causas genéticas, inflamatorias, toxicas y metabdlicas.



La MCD se caracteriza por crecimiento ventricular, disminucion del grosor
de la pared ventricular y disfuncién sistolica de uno o ambos ventriculos. En el
examen histolégico se caracteriza por fibras miocéardicas atroficas
e hipertréficas, asi como fibrosis intersticial. Los miocitos cardiacos, sobre todo
los del subendocardio, a menudo muestran cambios degenerativos avanzados.
Existe fibrosis intersticial, también mas prominente en la region subendocérdica.
Puede haber células inflamatorias dispersas. Este trastorno puede manifestarse

casi a cualquier edad.

La miocardiopatia dilatada se desarrolla un nimero estas o de personas con un
consumo excesivo cronico de bebidas alcohdlicas. aunque la patogenia del
trastorno se desconoce, se piensa que el etanol compromete la funcion celular a la
actual sobre la funcion oxidativa de las mitocondrias, la sintesis de las proteinas de

los miofilamentos, las concentraciones citosdlicas de calcio y la apoptosis miocitaria.

Pero los estudios diagndsticos, la radiografia de térax revela aumento del tamafio
de la silueta cardiaca. Si ya se desarroll6 insuficiencia cardiaca, son evidentes la
redistribucién del flujo sanguineo pulmonar, el edema intersticial y alveolar, los

derrames pleurales.

El tratamiento es con el objetivo de promover el remodelamiento adverso de los
ventriculos dilatados, reforzar el miocardio, aliviar los sintomas, prevenir las

complicaciones y mejorar la sobrevivencia a largo plazo.

Miocardiopatia restrictiva



Son menos comunes que la miocardiopatia dilatada y miocardiopatia hipertrofica.
Se caracteriza por la presencia de ventriculos con rigidez anormal con compromiso
del llenado diastdlico, pero por lo general con una funcion sistélica normal o casi
normal, puede derivar de la fibrosis o cicatrizacion del endomiocardio o la infiltracién

del miocardio por una sustancia anormal.

Las miocardiopatias restrictivas comparten sintomas, signos y perfiles

hemodindmicos casi idénticos a los de las pericarditis constrictivas.

El tratamiento se basa principalmente en disminuir los sintomas que es su mayoria
son para disminuir la congestion sistémica y pulmonar. Los vasodilatadores no son
utiles debido a que la funcion sistdlica por lo regular esta conservada. Es importante
mantener el ritmo sinusal para incrementar al maximo el llenado diastélico y el gasto

cardiaco anterogrado
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