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MIOCARDIPATIAS.

Se denomina miocardiopatia a la enfermedad que afecta primariamente al musculo
cardiaco, independientemente de su etiologia, que se manifiesta por dilatacion,
hipertrofia o restriccion al llenado del corazdn sin que esté presente una sobrecarga
hemodindmica y que en forma secundaria puede involucrar el funcionamiento de las
véalvulas.

M locard | o p atia h I pe rtréfl Ca . Normal heart Hypertrophic cardiomyopathy

Se define como la presencia de un incremento del espesor de
la pared ventricular que no se explica debido a una alteracion
por sobrecarga de presion o volumen.

| Etiologia.

: CUADRO 2 .
TIPOS DE MIOCARDIOPATIA HiperTROFICA|  ES g€nerado por mutaciones en al menos 10

URELENCI ARSI genes, tiene una herencia autosémica
e " 3% | dominante, expresividad variable y penetrancia incompleta que suele
) Hipertrofi ical 3% H™S P . 7
e e iy 1 | iNiCiar de manera temprana. Las mutaciones mas frecuentes se

92:1680-1692.

""Tomado de Wigle y col., Circulation, 1995;

observan en la cadena pesada de la miosina beta en el cromosoma
14 (MYHT7) y la proteina C ligada a la miosina en el cromosoma 11

\w’\/\—— (MYBPC3), mientras que en menor proporciéon se ven afectados
genes que codifican a las troponinas |y T (TNNI3, TNNT2), la cadena alfa 1 de la
tropomiosina (TPM1) o la cadena ligera de miosina 3 (MYL3).

Fisiopatologia.

Las mutaciones de la sarcomera producen hipertrofia y una desconfiguracion
histoldgica de las fibras miocardicas, tanto en su orientacion como en la estructura.
Se suele observar fibras mas anchas y cortas que las normales y pueden alternar
con parches de tejido normal, fibrosis y engrosamiento de la pared de las arterias
coronarias intraumerales.

Se divide en septal asimétrica que es la afeccion selectiva de la hipertrofia al tabique
interventricular; concéntrica que es la afectacion del tabique como del resto de las
paredes; apical que afecta la punta del corazon y medioventricular que es la lesion
del musculo papilar.

Aspectos clinicos.

Algunas personas se mantienen asintomaticas. Sin embargo, los sintomas mas
frecuentes son disnea, dolor toracico y sincope. Se puede observar angina de pecho
e infarto al miocardio.

La hipertrofia apical es una manifestacion rara de la MCH, que suele tener una
presentacion mas benigna. El ECG revela ondas T negativas gigantes en las
derivaciones precordiales. En la hipertrofia apical se observa una ventriculografia



izquierda telediastolica en la proyeccion oblicua anterior derecha con un aspecto en
“pica".

Diagnostico.
Se solicita ECG, ecocardiograma, BNP, NT-proBNP, troponinas, telerradiografia.
Tratamiento.

Reduccion de peso, evitar la deshidratacion y el consumo excesivo de alcohol.
Betabloqueadores como 1ra eleccion y verapamilo o disopiramida como 2da
eleccion. Miectomia septal o cirugia de Morrow (cuando el gradiente en el tacto de
salida es mayor o igual a 50 mm Hg) o colocacién de marcapasos.

Miocardiopatia dilatada.

Se define como la presencia de dilatacion ventricular izquierda con
el consecuente deterioro de la funcién sistdlica en ausencia de
condiciones anormales de sobrecarga o0 la existencia de
enfermedad coronaria que cause alteracion de la funcion sistdlica
global.

Esta miocardiopatia se considera como mixta dado que, segun los
consensos internacionales existen como formas de presentacion principales la MCD
familiar o hereditaria, una forma no familia o esporadica y una inflamatoria.

Etiologia:

e Familiar: se transmite con un patrén de herencia autosémico dominante y en
menor proporcion autosémico recesivo, ligado al cromosoma X y mitocondrial
que afectan la estructura de las proteinas de envoltura nuclear en el gen
LMNA que codifica a la lamina A y C, proteinas de la sarcoma como el gen
TTM que codifica a la titina, canales idnicos como el gen SCN5A que codifica
a la subunidad alfa del canal de sodio en corazén, factores de transcripcion
y proteinas del citoesqueleto relacionadas con distrofina, entre otras.

¢ Inflamatorio: es consecuencia de un agente infeccioso casi siempre viral que
provoca miocarditis y la respuesta inmunoldgica consecuente, también
producirse por toxinas, farmacos, enfermedad sistémica o reacciones de
hipersensibilidad.

e Idiopatico: no se reconoce la causa.

Fisiopatologia.

El incremento de los diametros sistolico y diastélico de uno o ambos ventriculos, asi
como de sus volumenes, lo que da lugar a una elevacion de la presion diastolica
final ventricular y la consecuente congestion retrograda izquierda o derecha que
origina los signos y sintomas de insuficiencia cardiaca. Por lo general, las valvulas
cardiacas no tienen lesiones y las coronarias epicardicas muestran lesiones



ateromatosas no significativas. Desde el punto de vista microscépico, los miocitos
pueden encontrarse hipertréficos o atréficos y hay una cantidad variable de depédsito
de fibras de colageno como efecto de un fenémeno fibroinflamatorio.

Aspectos clinicos.

Refleja la presentacion clasica de ICC derecha. La enfermedad embolica como el
ACV, es una complicacion plenamente de MCD y puede ser la manifestacion inicial
en algunas personas.

Diagnostico.

ECG, teleradiografia de térax, biomarcadores como BPN o NT-proBNP,
ecocardiografia.

Tratamiento.

Actividad fisica aerébica tolerada por el enfermo, restriccion de liquidos y consumo
de sal. El uso de betabloqueadores como farmacos de l1ra linea. Diuréticos en
individuos con retencion hidrica. IECAS, ARA, espironolactona, digoxina, trasplante
cardiaco o dispositivos de asistencia ventricular.

Miocardiopatia restrictiva. St Contempety

Se define como un aumento de la rigidez del miocardio,
con elevacion de la presion intraventricular, en presencia
de volumenes diastolicos ventriculares normales o
ligeramente disminuidos, grosor de la pared normal o
aumentada y funcion sistolica preservada; puede afectar
tanto al ventriculo izquierdo como al derecho.

Etiologia.

Se genera por alteraciones que comprometen al endocardio y otras al miocardio y
tienen tres componentes: simétrica, asimétrica del ventriculo izquierdo y asimétrica
del ventriculo derecho. Entre las endomiocardicas figuran la fibrosis
endomiocardica, sindrome hipereosinofilico, sindrome carcinoide, compromiso
miocardico por antraciclinas, radiacion o metastasis. Las miocardicas a su vez
pueden ser a) no infiltrativas: esclerodermia e idiopatica; b) infiltrativas: el prototipo
mas comun incluye amiloidosis, sarcoidosis y enfermedad de Gaucher; c)
enfermedades de depdsito: hemocromatosis, enfermedad de Fabry. De acuerdo
con la causa se presentan los diferentes hallazgos anatomopatoldgicos. En la
amiloidosis, la afectacion cardiaca es mas comun en la forma primaria, ocasionada
por la produccién de inmunoglobulinas de cadena ligera por las células plasmaticas.

Fisiopatologia.

La anatomia habitual es la presencia de ventriculos de tamafio normal, gran
dilatacion biauricular, funcién sistélica conservada y ausencia de enfermedad



pericardica. La disminucion de la distensibilidad en los ventriculos produce una
alteracién de su llenado: pequefios aumentos de volumen dan lugar a una elevacién
desproporcionada de las presiones ventriculares y ello a su vez provoca los signos
y sintomas tipicos de esta alteracion y la presencia de congestion venosa y
sistémica.

Aspectos clinicos.

Se presenta con congestion y sintomas de bajo gasto cardiaco. Son frecuentes las
disneas, la disnea nocturna paroxistica, la ortopnea, el edema periférico, la ascitis y
la fatiga y la debilidad global. Asi como angina de pecho, fibrilaciébn auricular y
bloqueo cardiaco. Se puede observar complicaciones tromboembolicas. El signo de
la raiz cuadrada es algo caracteristico de MCR.

Diagnostico.

ECG, radiografia de térax, ecocardiograma, Doppler, cateterismo cardiaco,
ventriculografia.

Tratamiento.

Diuréticos, espironolactona, betabloqueadores, IECAS.
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