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MIOCARDIOPATIAS

Las miocardiopatias se definen como el conjunto de enfermedades del miocardio

gue causan una mala funcion del mismo, con un origen diverso y una expresividad

variable.

» Clasificacion

De entre las multiples clasificaciones que se han realizado de las miocardiopatias,

la mas clasica es la de la Organizacién Mundial de la Salud (OMSWHO/ISFC), que

se realiza segun el modelo fisiopatolégico o, de ser posible, por los factores

etiolégicos/patogénicos, dividiéndose en:

o

Dilatada

Hipertrofica

Restrictiva

Displasia arritmogénica de ventriculo derecho

Un grupo de miocardiopatias no clasificadas

Las denominadas miocardiopatias especificas, incluyendo estas ultimas la
miocardiopatia isquémica, valvular, hipertensiva y todo un conjunto de
formas secundarias a una variedad de agentes y causas, entre las que se

encuentra la miocarditis como miocardiopatia inflamatoria.



MIOCARDIOPATIAS, OMS 1995

Miocardiopatia dilatada

Miocardiopatia hipertrofica

Miocardiopatia restrictiva

Miocardiopatia arritmogénica del ventriculo derecho

Miocardiopatias no clasificadas

Fibroelastosis

Miocardio no compactado

Disfuncioén sistélica con minima dilatacion

Miocardiopatia mitocondrial

Miocardiopatias especificas:

Miocardiopatia isquémica

Miocardiopatia valvular

Miocardiopatia hipertensiva

Miocardiopatia inflamatoria (miocarditis y disfuncién cardiaca):

O

O

O

Idiopatica
Autoinmune
Infecciosa (enfermedad de Chagas, virus de la inmunodeficiencia, humana,

enterovirus, adenovirus y citomegalovirus)

Miocardiopatia metabdlica:

o Endocrinas: tirotoxicosis, hipotiroidismo, insufi ciencia suprarrenal,

feocromocitoma, acromegalia y diabetes mellitus

Enfermedades por depdsito e infi Itrativas: hemocromatosis, glucogenosis,
sindrome de Hurler, enfermedad de Niemann-Pick, enfermedad de Fabry,
enfermedad de Hand-Schuller-Christian y enfermedad de Morquio
Enfermedades por défi cit: alteraciones del metabolismo del potasio,déficit de
magnesio, déficit de selenio, alteraciones nutricionales como el Kwashiorkor,

anemia y beri-beri

o Amiloidosis primaria y secundaria. Fiebre mediterranea familiar



e Miocardiopatia por enfermedades sistémicas:
o Enfermedades del tejido conectivo: lupus eritematoso sistémico, poliarteritis
nodosa, artritis reumatoide, esclerodermia y dermatomiositis
o Infiltrativas y granulomatosas: sarcoidosis y leucemia
e Miocardiopatia por distrofia muscular:
o Duchenne y distrofia mioténica
e Miocardiopatia por alteraciones neuromusculares:
o Ataxia de Friedreich y sindrome de Noonan
e Miocardiopatia por reacciones toxicas y sensitivas:
o Alcohol, catecolaminas, antraciclinas y radiaciones

e Miocardiopatia periparto

Debido al desarrollo de métodos diagndsticos, en especial dentro del campo de la
genética molecular, y a la identificacion de nuevas patologias, la American Heart
Asociation (AHA) publicé en el afio 2006 una nueva clasificacion basada en la

genética molecular, definiendo las miocardiopatias como:

Un grupo heterogéneo de enfermedades del miocardio asociadas a disfuncién
mecanica y/o eléctrica que generalmente (pero no de forma invariable) presentan
hipertrofia ventricular inadecuada o dilatacién y que son debidas a una variedad de

causas que frecuentemente son genéticas.

MIOCARDIOPATIAS, AHA 2006
Miocardiopatias primarias
e Genéticas
o Hipertrofica
o Arritmogénica de ventriculo derecho
o Miocardio no compactado
o Deposito de glucogeno: PRKAG2, Danon

o Defectos de conduccién (enfermedad de Lenegre)



o Mitocondriales

o Canalopatias: S. Brugada, S. QT corto, S. QT largo, taquicardia
ventricular polimorfica catecolaminérgica, fibrilacion ventricular
idiopatica

Mixtas

o Dilatada

o Restrictiva (no hipertrofica ni dilatada)

Adquiridas

o Miocarditis (inflamatorias): toxinas o drogas, infecciones,
hipersensibilidad, de células gigantes

o Estrés: Tako-Tsubo

o Periparto

o Taquicardia ventricular o supraventricular

o Alcohol

o Nifios de madres insulino dependientes

Miocardiopatias secundarias

Infiltrativas

o Amiloidosis, enfermedad de Gaucher, enfermedad de Hurler,
enfermedad de Hunter

Depdsito

o Hemocromatosis, glucogenosis (enfermedad de Pompe),
enfermedad de Fabry, enfermedad de

o Niemann-Pick

Toxicas

o Drogas, metales pesados, agentes quimicos

Endomiocardicas

o Fibrosis endomiocardica, sindrome hipereosinofilico de Léeffler

Granulomatosas o inflamatorias

o Sarcoidosis

Endocrinas



o Diabetes mellitus, hipertiroidismo, hipotiroidismo,
hiperparatiroidismo, feocromocitoma, acromegalia
e Cardiofacial
o Sindrome de Noonan, lentiginosis
e Neuromuscular/neurolégica
o Ataxia de Friedreich, distrofi a muscular de Duchenne-Becker,
distrofi a muscular de EmeryDreifuss, distrofi a miotdnica, neurofi
bromatosis, esclerosis tuberosa
e Déficit nutricional
o Beri-beri, carnitina, selenio, pelagra, kwashiorkor
e Autoinmunes/ colagenosis
o Lupus eritematoso sistémico, dermatomiositis, artritis reumatoide,
esclerodermia, poliarteritis nodosa
e Trastornos electroliticos
e Terapia parael cancer
o Antraciclinas, ciclofosfamida, radiacién

Por ultimo, el grupo de trabajo de enfermedades pericardicas y miocéardicas de la
Sociedad Europea de Cardiologia (ESC) presenté en 2008 un nuevo esquema de
clasifi cacion de las miocardiopatias. Propone una clasifi cacion en la que las
alteraciones del musculo cardiaco son agrupadas segun la morfologia y la funciéon

ventricular. Asi, definen miocardiopatia como:

Una afeccion del miocardio que se caracteriza por una anomalia estructural y

funcional capaz de producir dicha afeccion miocardica.



MIOCARDIOPATIAS, ESC 2008

1. Miocardiopatia hipertréfica e Familiares (genéticas):

2. Miocardiopatia dilatada 1. Alteracién genética no

3. Miocardiopatia restrictiva identificada

4. Displasia del ventriculo 2. Subtipos de  patologias
derecho especificas

5. Miocardiopatias no e No familiares (no genéticas):
clasificadas 1. Idiopéticas

2. Subtipos de  patologias

especificas

MIOCARDIOPATIA DILATADA

La miocardiopatia dilatada es la mas frecuente en pediatria. Cursa con dilatacion

ventricular y signos de insuficiencia cardiaca.

La miocardiopatia dilatada (MD) se caracteriza por dilatacién y disfuncién contractil
del ventriculo izquierdo o de ambos ventriculos. La dilatacién ventricular es

generalmente severa y se acompafa siempre de hipertrofia. La MD puede ser:

e |diopatica

e Genética/familiar
e Viral y/o inmune
e Alcohdlica/téxica

e Asociada a otras cardiopatias.

» Etiologia

La etiologia de la miocardiopatia dilatada es muy diversa, aunque la mayoria de los

casos son de origen idiopatico. Algunas causas son tratables.



El sindrome de la MD puede estar causado por una gran diversidad de
enfermedades especificas, aunque la mayoria de los casos son de origen idiopatico.
La diferenciacion entre las formas idiopaticas y las secundarias es importante, dado

que algunas de estas Ultimas pueden ser potencialmente reversibles.
» Diagnostico inicial

Una correcta historia clinica y exploracion fisica son la base para la orientacion

diagnostica. La ecocardiografia nos aportara una informacion fundamental

La historia clinica debe incluir preguntas relativas al posible consumo de
medicamentos, hébitos nutricionales, estancias en zonas endémicas para
infecciones, relacion con animales, antecedentes personales de arritmias,
guimioterapicos o transfusiones sanguineas e historia familiar de MD o coexistencia
de miopatias. Asimismo, la idea de que la MD idiopatica es con frecuencia un
problema genético hereditario debe ser tenida en cuenta en la practica clinica,

estudiando sistematicamente a los familiares de primer grado del paciente.

Los sintomas mas frecuentes son los de insuficiencia cardiaca (disnea de esfuerzo
progresiva, ortopnea, disnea paroxistica nocturna y edemas periféricos). Otros
sintomas pueden ser: pulsos débiles, ritmo de galope u oliguria; hepatomegalia,

ingurgitacién yugular, edema facial, tos, cianosis y taquipnea.

Otras formas de presentacion son la deteccion accidental de cardiomegalia
asintomatica y los sintomas relacionados con arritmias, alteraciones de conduccién,

complicaciones tromboembdlicas o muerte subita.

El cuadro clinico predominante va a depender de la edad del paciente. En los
lactantes, el cansancio o la dificultad para la alimentacidon con escasa ganancia
ponderal pueden ser signos de insuficiencia cardiaca. También, la irritabilidad,
hipersudoracion, respiracion dificultosa, palidez y a veces cianosis. En escolares y
adolescentes, los signos y sintomas son mas parecidos a los del adulto,

predominando la disnea de esfuerzo, ortopnea y disnea paroxistica nocturna.



En el electrocardiograma, los pacientes con MD presentan frecuentemente
bloqueo AV de primer grado, bloqueo completo de rama izquierda, hemibloqueo
anterior o alteraciones inespecificas de conduccidon intraventricular. La
monitorizacion electrocardiogréafica ambulatoria (Holter) es Util para la deteccién de
arritmias asintomaticasO (alrededor de la mitad de los pacientes con MD presentan
salvas de taquicardia ventricular no sostenida) y para el control de la respuesta al

tratamiento en pacientes con arritmias espontaneas frecuentes.

La radiografia de torax suele poner de manifiesto cardiomegalia y redistribucion
venosa por insuficiencia cardiaca. El limite superior de la normalidad del indice

cardiotoracico se establece en 0,6 en el lactante y 0,5 en el nifio mayor.

La ecocardiografia bidimensional y Doppler es fundamental para confirmar el
diagnéstico, asi como muy util para evaluar el grado de dilatacion y disfunciéon
ventricular y para excluir una patologia valvular o pericardica asociada. El estudio
Doppler permite conocer la severidad de la regurgitacion mitral y tricaspide.
Ademas, la presencia de un patron restrictivo de llenado ventricular parece que

identifica un grado mas avanzado de enfermedad.

> Tratamiento

El tratamiento mas utilizado son los diuréticos y los inhibidores de la enzima
convertidora de angiotensina, sin olvidar una serie de medidas generales. El

transplante cardiaco puede ser la opcion final para los casos con mala evolucion.
El tratamiento de los pacientes con MD tiene por objeto:

a) Controlar los sintomas de insuficiencia cardiaca

b) Evitar la progresion de la disfuncion ventricular

c) Evitar o retrasar la aparicion de insuficiencia cardiaca clinica en pacientes
con MD asintomatica

d) Aumentar la supervivencia. Para ello, disponemos en la actualidad de
numerosas medidas terapéuticas, tanto farmacolégicas como no

farmacoldgico



Tratamiento farmacoldgico

Diuréticos. Los diuréticos de asa deben ser utilizados en todos los pacientes con
sintomas de insufi ciencia cardiaca y evidencia de retencion hidrica o predisposicion
a ella (recomendacion clase 1). No obstante, aunque necesarios, los diuréticos no
son suficientes, y no deberian ser utilizados como Unico tratamiento, sino asociados
generalmente a inhibidores de la ECA o betabloqueantes. La dosis de la furosemida
sera de 1-4 mg/ kg/dia en 1-3 tomas via oral (1-2 mg/kg/dosis intravenosa). La dosis
de la hidroclorotiazida es de 2-3 mg/kg/dia repartida en 2 tomas diarias por via oral.

Inhibidores de la enzima convertidora de la angiotensina. Todos los pacientes
con MD e insuficiencia cardiaca deberian ser tratados con un IECA, salvo que hayan
presentado intolerancia o tengan alguna contraindicacion para el uso de este tipo

de farmacos.

Bloqueantes betaadrenérgicos. Los betabloqueantes, en particular: bisoprolol,
metoprolol y carvedilol. Al igual que los IECA, los betabloqueantes pueden disminuir
el riesgo de muerte y el combinado de muerte y hospitalizacion. Estos beneficios se
han observado en pacientes que ya recibian tratamiento con IECA, lo que sugiere
que la inhibiciébn combinada de dos mecanismos neurohormonales puede producir
efectos aditivos; generalmente, los betabloqueantes se usan asociados a diuréticos
e IECA.

Digital. La digoxina, junto con los diuréticos, IECA y betabloqueantes, se
recomienda para mejorar la situacion clinica de los pacientes con insuficiencia
cardiaca por disfuncion sistolica. La dosis oral total de impregnacién es de 0,02
mg/kg en los prematuros, 0,03 mg/ kg en neonatos y 0,04-0,05 mg/kg en lactantes

y nifios.

Antagonistas de la aldosterona. El uso de bajas dosis de espironolactona esta
indicado en pacientes con insuficiencia cardiaca en clase funcional Il o IV

(recomendacion clase ).

Antiarritmicos. No se recomienda de forma general el tratamiento antiarritmico de

los pacientes con arritmias ventriculares asintomaticas o no sostenidas.



Anticoagulantes. La anticoagulacion esta indicada en pacientes con MD e
insuficiencia cardiaca asociadas a fibrilacion auricular (recomendacién grado la), o
con evidencia de trombos intracardiacos o embolismos sistémicos (recomendacion
IC).

MIOCARDIOPATIA HIPERTROFICA

La miocardiopatia hipertrofica puede debutar como muerte subita cardiaca. El
desarrollo de los estudios genéticos abre nuevas posibilidades en el manejo de
estos pacientes.

El segundo tipo de miocardiopatia mas frecuente en la infancia es la miocardiopatia
hipertréfica, que supone mas de un 25% de los casos. Su prevalencia en poblacién
general se estima en 1/500. En la edad pediatrica, suele manifestarse en
adolescentes, pero tiene gran trascendencia al ser una causa frecuente de muerte

subita, en ocasiones como primera manifestacion de la enfermedad.

Se caracteriza por una hipertrofia del ventriculo izquierdo, aunque puede afectarse
también el derecho, lo cual condiciona una obstruccion, con un componente
dindmico, en la salida del ventriculo izquierdo. En ocasiones, la hipertrofia de la
pared de las arterias coronarias origina isquemia, lo cual empeora el cuadro y puede

originar arritmias. Se establecen dos formas distintas:

e Una familiar con herencia autos6mica dominante y penetrancia variable,
causada por alteraciones en las proteinas del sarcomero
e Secundaria a enfermedades metabdlicas, endocrinolégicas o perteneciente a

sindromes generalizados como el sindrome de Noonan.

La clinica va a depender de la edad de presentacion: en los lactantes predomina la
clinica de insuficiencia cardiaca. Los niflos mayores pueden referir palpitaciones,
dolor toracico, disnea o sincope. En nifios adolescentes, la muerte subita puede ser
la forma de debut de la enfermedad. En otras ocasiones, se descubre en el estudio

de un soplo, que es el hallazgo mas frecuente en la exploracion fisica.
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