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MIOCARDIOPATIAS %7

Las miocardiopatias (MCP) se definen como el conjunto de enfermedades
del miocardio que causan una mala funcion del mismo. Son 4:
miocardiopatia dilatada (MCPD), displasia arrtimogénica de ventriculo
derecho (DAVD), miocardiopatia hiipertréfica (MCPH) miocardiopatia
restrictiva (MCPR)

MCPDILATADA (MCPD):

Se caracteriza por dilatacion (DTD>60mm o 27mm/m2. o VTD>100mI/m2
0 >117% del que corresponderia a un control sano por edad y superficie
corporal); y disfuncién contractil del ventriculo izquierdo o ambos ventriculos
( fraccion de eyeccion de ventriculo izda (FEVI)<40%).Es una causa mas
frecuente de insuficiencia cardiaca y es el diagnostico mas frecuente en

pacientes sometidos a transplante cardiaco.

Etiologia:

squémica, Idiopatica o hipertensiva (su frecuencia relativa varia en funcién
de la poblacién considerada), 12% miocarditis, 11% enfermedad coronaria
oculta y el 31% de otras causas entre ellas MCPD familiar, alcohdlica,
secundarias a cocaina, etc. Se debe interrogar sobre viajes a los paises

tropicales por la prevalencia en éstos de miocardiopatia chagasica.



Fisiopatologia:
0s causantes principales de la morvimortalidad son la insuficiencia
cardiaca, las arritmias (supraventriculares y ventriculares), las embolias y

la muerte subita.

Clinica:
¢ Insuficiencia cardiaca (disnea de esfuerzo, ortopnea, DPN y edemas
periféricos).
e arrritmias tanto ventriculares como supraventriculares.
e alteraciones de conduccion (por ejemplo, BRI).
e complicaciones embdlicas.

e muerte subita.

Exploracién fisica:
e ingurgitacion yugular.
¢ soplo cardiaco (fundamentalmente mitral: sistélico irradiado a axila
y no irradiado a focoaortico y carétidas).

e 3erruido.

Exploraciones complementarias:

e RXx torax presenta cardiomegalia y en caso de reagudizacion signos
de hipertension venocapilar pulmonar o derrame pleural
(clasicamente derecho).

e ECG: bloqueo AV de primer grado, BRI, hemibloqueo anterior
izquierdo y otrasalteraciones de conduccion (un ECG normal, deberia
hacer replantearse el diagndstico de MCPD). Es frecuente
encontrarse arritmias supraventriculares (FA).

e Ecote(ecocardigrafia transesofagica): es un estudio fundamental y
deberia realizarse siempre en un paciente con insuficiencia cardiaca
de nueva presentacion, ademas de diagnosticar y ofrecer una
valoracion de severidad de la afectacién cardiaca permite investigar
algunas causas: cardiopatia isquemica (alteraciones segmentarias)

o valvulopatias asociadas



Ventriculografia isotopica: Permite calcular la fraccion de eyeccion.
Estudio Holter es util para la deteccién de arritmias asintomaticas. Es
significativo el hecho de que las taquicardias ventriculares no
sostenidas (<30sg.) son frecuentes y nose relacionan con el riesgo
de MSC aunque podrian determinar un peor prondstico global.
Existen otra serie de pruebas que se deben o pueden realizarse tras
una primera orientacion diagnostica como las pruebas diversas de
deteccidn de isquemia, asociadas o no a la medicién del consumo

maximo del oxigeno (VO2 max), coronariografia que



permite diagndstico de enfermedad coronaria, caterizacion de arteria
pulmonar, asicomo biopsia endomiocardica de la que cabe destacar su bajo

rendimiento diagndstico.

Pronéstico:
Son predictores de mal prondstico la FE(fraccién de eyeccidén),la clase

funcional (NYHA) y el VO2 méaximo obtenido.

Es fundamental diagnosticar y tratar causas potencialmente tratables de
MCPD: isquemia, enolismo, consumo de cocaina y anfetaminas,
intoxicaciones por plomo, mercurio y monoéxido de carbono, corregir
trastornos metabolicos como uremia, evitar medicamentos cardiotoxicos
(algunos antineoplasicos y antirtrovirales) y detectar enfermedades
causantes (lupus, esclerodermia, arteritis de células gigante,

hemocromatosis, borreliosis, etc...)

Actitud terapéutica en el area de Urgencias:

e Tratamiento en el area de Urgencias es el de insuficiencia
cardiaca descompensada: oxigeno, diurético intravenoso (40
mg/iv), cloruro morfico (2-10 mg diluidos en 9ml SF hasta una
dosis total de 20-25 mg), NTG sl.

e Deteccion y tratamiento de una posible causa
desencadenante: infeccion respiratoria, abandono o cambios en la
dieta y/o medicacion habitual, isquemia, anemia, arritmias,

insuficiencia renal y disfuncion tiroidea.

Tratamiento a medio y largo plazo:
e diuréticos orales a dosis que eviten signos y sintomas de
congestion pulmonar y periférica.
e |ECAs a dosis maxima tolerada.
e betabloqueantes siempre en pacientes estables e inicialmente
a dosis bajas y lento aumento posterior.



e digital en pacientes con FA o en RS si presentan FE <30%, GF
Il 'y varios ingresos porlIC. espironolactona a dosis de 25-50
mg/dia en pacientes con FE <30%, GF Ill, K< 5,5 mg/mly Cr<2,5
mg/dl).

e anticoagulantes si no existe contraindicacién en pacientes con FA.

e EVITAR ANTAGONISTAS DE CALCIO TIPO VERAPAMIL Y
DILTIAZEM.

¢ Resulta de vital importancia detectar sintomas y signos sugestivos
de una miocardiopatia dilatada no conocida en Urgencias por las
implicaciones prondsticas y terapéuticas que ello implica.

e El paciente tipo es: varodn, en la cuarta o quinta década de la vida,
gue presenta insuficiencia cardiaca, soplo cardiaco (habitualmente

mitral), cardiomegalia, BRI o imagen de cicatriz y fibrilacién auricular.

DISPLASIA ARRITMOGENICA DE VENTRICULO DERECHO (DAVD): 23
En esencia se trata de una miocardiopatia dilatada que fundamentalmente
afecta a VD, aunquetambién puede afectar al izquierdo sobre todo en su
evolucion. Anatomopatolégicamente se detecta una sustitucion de

miocardio por tejido fibroso y/o graso.

Etiologia desconocida, de incidencia episddica en la inmensa mayoria de

los casos. Alta incidencia en zonas del norte de Italia y Francia.

Clinica:

Se pueden dar 4 presentaciones clinicas:

e fase silente.

o fase de arritmias ventriculares tipicamente con morfologia BRI
(origen en VD)frecuentemente desencadenadas con esfuerzo.

e fase deinsuficienciaventricular derecha con relativa preservacion

del ventriculo izquierdo (VI). fase final con progresiva dilatacion



biventricular, similar a una MCPD clasica. Pueden aparecer

complicaciones tromboembadlicas y fibrilacion auricular.

e UNA PRESENTACION TEMIBLE ES MUERTE SUBITA SOBRE TODO
EN JOVENES DEPORTISTAS.
Exploraciones complementarias:

Rx térax es habitualmente normal en fases iniciales;.

ECG: T negativas profundas en V1-V4, BIRD y ondas epsilon (deflexiones
positivas finales delQRS).

El diagnostico final precisa de realizaciéon de ecocardiograma, RMN,
ventriculografia derecha y ocasionalmente biopsia endomiocardica

utilizando criterios diagnésticos mayores y menores establecidos.

Tratamiento:
e Farmacoldgico: betabloquenates, amiodarona y sotalol.
e No farmacoldgico: ablacion con radiofrecuencia y DAl La
insuficiencia cardiaca derecha se trata de forma habitual que en
MCPD.

MCP HIPERTROFICA ( MCPH ): ®

Se caracteriza por la presencia de hipertrofia ventricular (habitualmente de
predominio septal) de causa desconocida o que no se justifica con la

cardiopatia presente y funcion ventricular excelente.

Etiologia y fisiopatologia.

Existen varios tipos fundamentales:

e MCPH familiar,
e MCPH del anciano (esta suele ser de predominio apical)
otras.

e Los fendbmenos fundamentales de importancia fisiopatologica son:



Clinica.
[ ]

rigidez del miocardio hipertréfico que genera disfuncidon
diastélica de mayor o menor grado responsable de cuadros de
insuficiencia cardiaca y arritmias auriculares,

obstruccién en el tracto de salida de ventriculo izquierdo
(TSVI) originada por un septo hipertréfico, y de un movimiento
sistolico anterior (SAM) de valva anterior mitral, a su vez
responsable de un determinado grado de insuficiencia mitral.
Por otro lado el miocardio hipertréfico es heterogéneo en sus
propiedades de conduccion eléctrica lo que constituye un sustrato
fundamental para la presencia de arritmias ventriculares y es

propenso a sufrir isquemia incluso con coronariografia normal.

Disnea e intolerancia al esfuerzo debidas a la disfuncion diastolica.
Palpitaciones se deben habitualmente a arritmias supraventriculares.
Angina por la hipertrofia ventricular. Sincopes e incluso muerte
sUbita cardiaca de origen multifactorial (obstruccién TSVI,

isquemia y arritmias: ventriculares).

En estos pacientes se tiene que indagar en la historia personal y familiar de

sincopes y muertesubita. Son un subgrupo de riesgo de MSC: jovenes,

con AF de muerte subita, sincopes de repeticidn, taquicardia ventricular en

Holter y respuesta hipotensiva con el ejercicio.

Exploracion fisica:

Puede ser normal en pacientes con la forma apical de la
enfermedad y en aquellos conafectacién no obstructiva.

El soplo sistélico es propio de la forma obstructiva y tiene
caracteristicas peculiares que lo distinguen del soplo de estenosis
aortico: es rudo, se localiza entre la punta y elborde esternal

izquierdo, irradia a focos de base pero no a carotidas.



e EIl pulso carotideo es de ascenso rapido. Suele disminuir con
presion manual sostenidoy aumenta colocando al paciente en
cuclillas.

e A veces coexiste soplo sistélico suave irradiado a axila de insuficiencia

mitral.

Expolarciones complementarias:

ECG es la prueba que muchas veces es la que da pie al diagnésitico,
siendo ademas su alteracion muy precoz y previa a la anormalidad de otras
pruebas. Es caracteristica la presencia de hipertrofia ventricular
(alteraciones del segmento ST y de la onda T , voltajes aumentados y
crecimiento Al). Es frecuente la presencia de ondas Q en cara inferior (ll,
'y aVF) y V5-V6.Al contrario son raros las alteraciones de conduccion y

de estar presentes se dan en pacientescon sincopes.

EcoTT: grosores de algin segmento >15 mm. En caso de obstrucciéon se
objetivan gradientessignificativos (>30 mmHg) basales o tras provocacion

con NTG sl.
RMN es util en pacientes con mala ventana acusticay MCPH apical.

Actitud terapéutica en urgencias:



e Betabloqueantes y verapamilo son farmacos de eleccién en caso
de pacientes con sintomas de disnea, angina, palpitaciones y
sincope. Los betabloqueantes son de primera eleccion en caso de
MCPHO, sobre todo en caso de aumento de gradientes con
provocacion. Los pacientes refractarios a betabloqueantes y
verapamilo pueden beneficiarse del uso de disopiramida, aunque
la experiencia es menor.

e Los diuréticos deben ser utilizados con precaucion dado que reducen
el llenado de VI y el gasto cardiaco.

e La amiodarona es eficaz para control de taquicardias
supraventriculares y ventriculares de la miocardiopatia hipertrofica.

e Ladigital, cladsicamente contraindicada, puede tener uso en caso
de precisarse control de frecuencia cardiaca en pacientes con
hipertréfia no severay sobre todo sin gradiente intraventricular y en
FA, aunque debe evitarse prefiriéndose los betabloqueantes y

verapamilo.

MIOCARDIOPATIA RESTRICTIVA (MCPR): *

Es el tipo mas raro de miocardiopatia (<5%) cque se caracteriza por
presencia de funcién ventricular conservada o solo ligeramente disminuida,
las cavidades de ambos ventriculos de tamafio pequefio y de espesor normal

0 aumentado.

Etiologia:

En nuestro medio la causa mas frecuente es la amiloidosis primaria, pero
puede ser debida asarcoidosis, hemocromatosis, ser familiar, e idiopatica,
ademas de otras causas. En paises tropicales es frecuente la enfermedad

Endo miocardica como causa de MCPR.



Fisiopatologia:
Se caracteriza por perdida de distensibilidad secundaria a infiltracién y

fibrosis que producedisfuncion diastolica.

Clinica:

Se caracteriza por:

e presencia de insuficiencia cardiaca de predominio derecho con
ingurgitacion yugular, ascitis y edemas, en pacientes con datos poco
expresivos de fallo derecho.

e Sonfrecuentes las alteraciones de conduccidn, arritmias

ventriculares vy

0 COMPLICACIONES TROMBOEMBOLICAS.

e La presencia de angina (habitualmente con coronarias normales) es

rara y tipica de amiloidosis.

Exploracion fisica:

la propia de la IC frecuentemente derecha.

Exploraciones complementarias:
ECG Casi siempre anormal, los rasgos mas caracteristicos son: bajo voltaje
en derivaciones de miembros vy fibrilacion auricular con paralasis auricular
(ausencia de ondas f ). Ocasionalmentese pueden ver ondas Q que simulan

cicatrices miocéardicas.

Rx térax: su rasgo mas llamativo es ausencia de cardiomegalia en presencia de

IC clara.

El diagnéstico definitivo lo aportan ecocardiograma, el cateterismo
cardiaco y en algunas patologias especificas, la biopsia endomiocardica y de

tejidos afectos extracardiacos.

Diagndéstico diferencial (que no procede en el ambito de urgencias) se tiene
gue establecer necesariamente con pericarditis constrictiva pues a diferencia

de la MCPR, ésta tiene un tratamiento eficaz.



Tratamiento:

e El tratamiento etioldgico varia en funcion de la causa (sarcoidosis,
hemocromatosis, etc..) y es en la mayor parte de los casos poco
efectivo.

e El tratamiento sintomatico estéa dirigido al de insuficiencia cardiaca
con vasodilatadores. Los diuréticos deben ser utilizados con
precaucion por el riesgo de bajo gasto. Caracteristicamente los
antagonistas de calcio y la digital presentan una alta capacidad
de unién al amiléide por lo que estan relativamente contraindicados

en laamiloidosis.

El paciente tipo con MCPR es: edad variable en relacion con la enfermedad
causal, clinica deinsuficiencia cardiaca, ausencia de cardiomegalia en Rx
térax, ECG con voltajes disminuidos, presencia de enfermedad sistémica

(renal, hepatica, pulmonar o neurolégica).

MIOCARDITS.

Se da el nombre de miocarditis a un cojunto de miocardiopatias de
presentacion aguda o subaguda de causa y fisiopatologia diversa y, en

muchas ocasiones, desconocidas.

Etiologia:

Algunos de estos cuadros se han atribuido a causa virica (fundamentalmente
enetrovirus comocoxsackie B y echovirus B; citomegalovirus, HIV-1,VHC |,
adenovirus) o bacteriana (B.burgdorferi), otros se producen en contexto de
enfermedades sistémicas. Tambén se han implicado factores téxicos o
medicamentosos. La patogenia no esta clara y se implican multiplesfactores

entre ellos autoinmunes.



Clinica:

e Muchas miocarditis cursan de forma asintomatica u oligosintomatica.

e En otras ocasiones debutan con un cuadro que simula un proceso
gripal con artralgias, mialgias y malestar.

e En ocasiones dolor toracico que puede simular pericarditis o ser
indistinguible de undolor isquémico.

e Pueden presentar insuficiencia cardiaca de rapida progresion.

e Son frecuentes las arritmias auriculares (FA) y ventriculares.

e Ocasionalmente la enfermedad puede debutar con muerte subita

Exploracién fisica: |

a propia de insuficiencia cardiaca.

Exploracines complementarias:
ECG presenta alteraciones de repolarizacibn en ocasiones generalizadas y

blogqueo de rama.

Rx térax: Cardiomegalia, redistribucion.

Laboratorio: elevacion de marcadores de necrosis miocardica.
La serologia es frecuentemente no informativa.

La biopsia miocéardica puede establecer el diagnéstico aunque su rendimiento

es muy bajo.

Diagnostico diferencial:
se debe hacer con sindrome coronario agudo sobre todo en paciente con
perfil de riesgo coronario basado en antecedentes, sexo, edad y factores de

riesgo coronario.

Actitud terapética:

Los pacientes con miocarditis deben ser monitorizados.

e Tratamiento de la IC con diuréticos e IECAS:



e Tratamiento de las arritmias ventriculares y supraventriculares. Esta
en discusion el usode corticoides (contraindicados los AINES) y
otros inmunosupresores (contraindicada la ciclosporina) que se
considera de utilidad sobre todo en las miocarditis secundarias a
enfermedades sistémicas. Ocasionalmente se han comunicado
buenos resultados con tratamiento antiviral (ganciclovir vy

ribavirina)

Evolucién y pronéstico: Una vez superada la fase aguda que puede durar
unas 72h que puede cursar como insuficiencia cardiaca ligera o shock
cardiogénico con tomenta eléctrica noes raro que la disfuncién ventricular
gue frecuentemente es severay global en fase aguda mejore hasta presentar
los pacientes una FE normal o ligeramente deprimida en un plazo de
semanas o meses. Por otro lado, no se han definido factores predictores en

fase aguda de la evolucién posterior.

El pacieinte tipo es: persona joven, que ingresa con insuficiencia cardiaca
aguda franca y grave, con arritmias ventriculares, con o sin dolor toracico y
un electrocardiograma con anomalias claras, muchas veces extensas pero
no especificas. Es frecuente que en laanamnesis refiera cuadro gripal en las

semanas previas.
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