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En los nifios, sobre

todo lactantes, se
deben descartar causas
que originen
miocardiopatia hipertrofica.

Q Siempre que se
diagnostica una
miocardiopatia hipertrofica
se debe estratificar el
riesgo de muerte subita.
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Las miocardiopatias son anomalias estructura-
les o funcionales intrinsecas del miocardio.
Constituyen un conjunto de entidades anato-
moclinicas muy heterogéneas, por la amplia
variabilidad que presentan en multiples aspec-
tos (etiopatogénicos, morfolégicos, clinicos,
etc.).

Siguiendo la clasificacién fisiolégica revisada
de la Organizacién Mundial de la Salud, para
ordenar el estudio, se dividen en miocardiopa-
tias dilatadas (IMD), las mds frecuentes en la
infancia (64%), miocardiopatias hipertréficas
(MH) (28%), y miocardiopatias restrictivas
(MR) (2-5%), aunque cualquier paciente pue-
de presentar caracteristicas de mds de una clase
durante su vida.

En este articulo se revisan las causas, la fisiopa-
tologia, la clinica, el diagnéstico y el tratamien-
to de los 3 grandes grupos de miocardiopatias
en la infancia.

Miocardiopatia
hipertréfica

Designada con multiples nombres (estenosis
subaértica hipertréfica, miocardiopatia obs-
tructiva, etc.), se caracteriza, sobre todo, por
hipertrofia del ventriculo izquierdo (VI). Para
su diagnéstico deben excluirse previamente en-
fermedades que ocasionen hipertrofia cardiaca
reactiva: hipertension arterial, obstrucciones en
el lado izquierdo del corazén, etc.!.

Aunque la prevalencia en la poblacién general
es de 1/500, no es una enfermedad frecuente
en cardiologfa pedidtrica (CP) puesto que se
suele expresar clinicamente en adolescentes y
adultos jévenes. Su relevancia radica en que es
la causa mas frecuente de muerte stbita (IMS)
en jovenes, generalmente deportistas aparente-
mente sanos, y este episodio puede ser la mani-
festacion inicial de la enfermedad?.

Anatomia patolégica

La hipertrofia puede comenzar a cualquier
edad, aunque lo mds frecuente es después de la
pubertad?, y se puede manifestar con diferentes
patrones. La mayoria (60%) es asimétrica, y
afecta al septo interventricular (SIV), pero
también puede ser concéntrica (septo y pared
posterior del VI) o segmentaria (punta, etc.).
En los lactantes, la afectacion es muy rara, pero
mds grave, generalmente con obstruccién de am-
bos tractos de salida y en el 25% con signos de
insuficiencia cardiaca (IC)* Ademis de la hiper-
trofia, se observa fibrosis parietal, engrosamiento
de las valvas mitrales y de la pared de las arterias
coronarias intramurales y crecimiento auricular’.
Histolégicamente lo caracteristico es una
desorganizacion de los miocitos hipertrofiados,
dispuestos oblicua o perpendicularmente entre
si en lugar de paralelos®.

Ninguno de estos hallazgos es patognoménico.

Etiologia
Hay 2 formas claramente diferenciadas:

- Primaria (familiar, cldsica). Causada por mu-
taciones en cualquiera de los 10 genes que co-
difican las proteinas del sarcomero, principal-
mente cadena pesada de la B-miosina, troponina
T y proteina C de enlace a la miosina’. Su he-
rencia es autosémica dominante con penetran-
cia variable y excepcionalmente se presentan
antes de los 2 afios de vida®.

- Secundaria a enfermedades metabdlicas, en-
docrinolégicas o pertenecientes a sindromes
generalizados (tabla 1). Se presentan en los
primeros 4 afios de vida. El sindrome de Noo-
nan es la causa mds frecuente. Las metabdlicas
suponen el 26% de las MH en la infancia’.

Fisiopatologia
La hipertrofia cardiaca ocasiona una prolonga-

cién de la relajacién ventricular con retraso de
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Introduccion

Las miocardiopatias son
entidades anatomoclinicas
muy heterogéneas por su
gran variabilidad
etiopatogénica,
fisiopatoldgica, clinica y
evolutiva.

Miocardiopatia
hipertréfica

La miocardiopatia
hipertréfica es una
enfermedad evolutiva. La
hipertrofia cardiaca suele
comenzar tras la pubertad
pero puede hacerlo a
cualquier edad. El
rendimiento diagnéstico
del estudio a ninos
prepuberes familiares de
un caso indice es escaso.

Las alteraciones del
electrocardiograma y la
disfuncion diastdlica
(Doppler mitral) en la
miocardiopatia hipertrofica
preceden a la hipertrofia
visible en ecocardiografia.
Suelen estar presentes en
la mayoria de los
afectados a partir de los 30
anos de vida.

»p
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la apertura mitral, lo que condiciona una re-
duccién del llenado répido protodiastdlico ven-
tricular (onda E del flujo mitral), que intenta
compensarse con un aumento de la contraccion
auricular telediastélica (onda A del flujo mi-
tral). Este patrén del flujo mitral E < A desa-
parece si se asocia insuficiencia mitral.

La fraccién de eyeccién del VI inicialmente es-
ta incrementada, sobre todo a expensas de la
pared posterior, el SIV estd hipoquinético. En
el 25% de lactantes y en algunos adultos, el
ventriculo se dilata y la contractilidad disminu-
ye al modo de una MD1°.

Evolutivamente, en la MH puede haber una
obstruccién caracteristicamente dindmica en el
tracto de salida del VI (TSVI), por contacto de
la valva septal mitral en mesosistole con el SIV
(movimiento sistélico anterior o SAM), quiza
por efecto Venturi. Esta obstruccién es muy 14-
bil y varia con numerosas alteraciones fisiologi-
cas o farmacoldgicas. A veces se produce insu-
ficiencia mitrall.

La hipertrofia de la pared de las arterias coro-
narias puede condicionar isquemia, la cual, jun-

Tabla 1. Causas de miocardiopatia hipertrifica
secundaria

Sindrémicas

Noonan, Turner, Beckwith-Wiedmann

Alteraciones electroliticas

Calcio, fésforo

Infecciosas

Virus de la inmunodeficiencia humana,
virus de Epstein-Barr

Endocrinologicas
Hijos de madres diabéticas (transitoria)

Tratamientos prolongados con
dexametasona

Hipo/hipertiroidismo, acromegalia,
feocromocitoma

Neurolégicas

Enfermedades neuroectodérmicas
(enfermedad tuberosa, neurofibromatosis)
Ataxia de Friedrich, enfermedad de Fabry

Metabélicas
Glucogenosis. Enfermedades lisosomiales
(mucopolisacaridosis)

Enfermedades peroxisomales
(hiperoxaluria )

Trastornos de la betaoxidacion de los
4cidos grasos (déficit de carnitina)
Encefalomiopatias mitocondriales
Trastornos congénitos de la glucosilacién
de las proteinas

Acidurias orgénicas (propiénica,
metilmalénica, déficit de 3 cetotiolasal)

to con la fibrosis parietal es el substrato de las
frecuentes arritmias que se pueden presentar.

Clinica
Hay 2 grupos diferenciados:

Los lactantes pequefios desarrollan IC en un
25% de casos, mds del 60% tienen obstruccién
en ambos tractos de salida ventriculares, y con
frecuencia fallecen en el primer afio de evolu-
ciénl2,

Los mayores de 2 afios suelen estar asintomati-
cos y se descubren por el estudio de un soplo
cardiaco o en un estudio familiar. Sélo el 6% tie-
ne sintomas (disnea, dolor precordial, sincope,
palpitaciones) y menos del 4% presenta IC. Los
adolescentes, a pesar de estar asintomdticos, son

mis proclives a la MS que los lactantes!3.

Exploracion fisica

Se ausculta un soplo mesotelesistélico eyectivo
en borde esternal izquierdo en el 40% de pa-
cientes, que aumenta cuando lo hace la con-
tractilidad cardiaca o disminuyen la pre o pos-
carga (ejercicio, bipedestacién, digital, etc.).
Ademis suelen auscultarse 3.° y 4.° tonos.

Exdmenes complementarios

En la radiografia de térax la cardiomegalia es la
regla y el 75-90% de los electrocardiogramas
(ECG) son anormales: hipertrofia del VI
(HVI) (o de ambos en lactantes) no proporcio-
nal con la magnitud del engrosamiento cardia-
co, ondas Q_patoldgicas, alteraciones de la re-
polarizacién e intervalo QT prolongado!. En
la enfermedad de Pompe es caracteristico un
intervalo PR corto y voltajes extremadamente
altos de los complejosls. Pueden recogerse ex-
trasistoles o taquicardias ventriculares, sindro-
me de Wolftf-Parkinson-White con taquicar-
dias supraventriculares o diversos grados de
bloqueo auriculoventricular. El fibriloflutter
auricular es mds propio de los adultosl®.

La ecocardiografia es diagnéstica cuando iden-
tifica la HVI mayor de 2 desviaciones estdndar
para la edad y sexo. Ademds es caracteristica la
afectacion de la funcién diastélica (patrén de
flujo mitral E < A) que, junto con las alteracio-
nes del ECG, a veces preceden al desarrollo de
la hipertrofia visible!”. Si hay obstruccién al
T'SVI, se observari el clisico SAM de la valva
septal mitral con o sin insuficiencia mitral. La
funcidn sistélica s6lo se afecta en lactantes muy
enfermos.

Algunos adolescentes atletas tienen un engrosa-
miento leve y reversible del septo y pared poste-
rior del VI (13-15 mm/60 kg) que hay que dife-
renciar de la MH. En este caso, la cavidad del
VI es pequefia, el patrén de flujo mitral es anor-
mal y la auricula izquierda estd agrandadalg.



Diagnéstico

En los lactantes se deben descartar causas que
la originen, ya que algunas serdn susceptibles
de tratamiento (tabla 2).

Puesto que en la MH familiar la hipertrofia se
suele manifestar a partir de los 12 afios, una
posible estrategia de investigacion para familia-
res de un caso indice (ECG y ecocardiografia)
podria ser:

- En menores de 12 afios, opcional a menos que
el nifio tenga sintomas, quiera practicar deportes
competitivos o tenga antecedentes familiares de
MH prematura u otras complicaciones.

- Entre 12 y 21 afios, revisiones cada 1-2 afios,
y se podrian espaciar cada 5 afios en los mayo-

res de 2119

Muerte siibita en miocardiopatia hipertrifica
familiar

La mortalidad anual en < 20 afios es del 2%. A
pesar de que MH es rara en CP (1-2 casos
nuevos/afio), la MS es el modo mis frecuente
de muerte, y su mayor incidencia se presenta en
adolescentes y adultos jévenes, generalmente
deportistas “aparentemente sanos”, puesto que
puede ser el primer signo de la enfermedad?°.

Tabla 2. Protocolo diagndstico de la
miocardiopatia hipertrdfica metabilica

Determinaciones analiticas
Sangre

Hemograma, coagulacién, equilibrio écido-
base, glucemia, electrolitos, anién gap

Creatinina, urea, creatincinasa,
transaminasas, lipidos

Lactato, piruvato, aminoécidos, acidos
orgdnicos y d4cidos grasos libres

Carnitina libre, esterificada y acilcarnitina
Cuerpos cefénicos, amoniemia
Acidos grasos de cadena larga

Estudio isoeléctrico de la ferritina
(glucoproteinas deficientes en hidratos de
carbono)

Orina
Cuerpos ceténicos, aminoécidos y acidos
orgdnicos

Metabolitos (mucopolisacéridos,
oligosacaridos, etc.)

Estudio enzimatico en fibroblastos
Glucogenosis, enfermedades lisosomiales

Biopsia muscular
Encefalomiopatias mitocondriales,
glucogenosis
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Por tanto, es de gran importancia realizar al
diagnéstico de MH, un Holter y una ergome-
tria para identificar una serie de factores de
riesgo de MS, con el objetivo de prevenirla (ta- v
bla 3). Los antiarritmicos no son eficaces para
suprimir este riesg021.

La implantacién de un desfibrilador (DAI) si
ha modificado la evolucién natural de la enfer- La miocardiopatia
medad?>23. Cuando hay el antecedente de una
parada cardiaca, se debe realizar prevencién se-
cundaria implantdndolo, asimismo se debe im-
plantar como prevencién primaria de MS
cuando se identifiquen otros 2 factores de ries-
go diferentes?*25.

Ademis, se debe prohibir completamente la

deportistas

Lectura rapida

hipertréfica es rara en la
infancia, pero es la causa
mas frecuente de muerte
subita en adolescentes

“aparentemente sanos”. Se
debe realizar un examen
cardioldgico a todo nifio

26 que se inicie en el deporte

prictica de deportes=°.
. tenga antecedentes
Tratamiento

Indicado si hay sintomas por esfuerzo, debidos
generalmente a congestién venosa pulmonar
por la disfuncién diastélica o a la obstruccién
del TSVI. Se usa la asociacién de un diurético
con un bloqueador beta, ya que el primero en
monoterapia, al disminuir la precarga, aumen-
taria la obstruccién del TSVI. Los firmacos no
tienen efecto en la progresion de la hipertrofia
y la reduccién real de las arritmias ventricula-
res.

Cuando no hay mejoria se sustituye el bloquea-
dor beta por un antagonista del calcio tipo ve-
rapamil, manejado con precaucion, ya que ini-
cialmente puede producir vasodilatacién y
empeorar la obstruccién del TSVI, (contrain-
dicado en IC, bloqueos o < 1 afio). Se ha usado

medida valida para

prevenir la muerte subita

en miocardiopatias

antiarritmicos.

Tabla 3. Fuctores de riesgo de muerte sibita

Antecedente de paro cardiaco o
taquicardia ventricular espontanea
persistente
Antecedente familiar de muerte
prematura relacionada con
miocardiopatia hipertréfica (mayor valor
si fue sUbita o afecté a varios familiares)
Sincope, mayor valor si:
Relacionado con el ejercicio
Recurrente en pacientes j6venes

Estd documentado que fue por la
arritmia

Brotes multiples, repetitivos o
prolongados de taquicardia ventricular
no persistente (Holter)

Respuesta hipotensora al ejercicio
(ergometria)

Hipertrofias gigantes (al menos
grosores de pared de 30 mm)
en adolescentes

4
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competitivo, aunque no
familiares ni sintomas.

La implantacion de un
desfibrilador es la unica

hipertréficas. No sirven los
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Miocardiopatia dilatada

La miocardiopatia dilatada
(MD) es una disfuncion de
la célula cardiaca que
desarrolla de forma
progresiva insuficiencia
cardiaca, mas
frecuentemente izquierda,
aunque también se puede
afectar el ventriculo
derecho.

En un 50% de casos no se
puede averiguar la causa
de una MD, y de este
modo constituye el grupo
de MD idiopaticas.

El diagnéstico de MD debe
sospecharse por la
semiologia clinica y la
cardiomegalia con edema
pulmonar variable
observados en la
radiografia. El diagndstico
definitivo se efectia por
ecocardiografia.
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disopiramida asociada al bloqueador beta en
pacientes muy enfermos o con poca respuesta a
los anteriores?’. Hay poca informacién sobre el
uso de diltiazem en nifios. Se deben asociar
antiarritmicos de mantenimiento si ha habido
arritmias.

Los inotrépicos estin contraindicados, salvo
cuando la funcién sistélica estd afectada.
Cuando hay gradientes subadrticos, estd indi-
cada la profilaxis de endocarditis bacteriana
(generalmente sobre la vilvula mitral)?8.

La reseccién parcial del SIV basal por via
transadrtica (miectomia de Morrow o variacio-
nes) estd indicada si hay gradientes 2 50
mmHg en reposo o con ejercicio fisiolégico y
hay sintomas graves que no mejoran con trata-
miento médico.

El marcapasos bicameral no reduce el riesgo de
MS ni remodela la hipertrofia, por lo que se
abandoné como alternativa terapéutica prima-
ria a la miectomia®’.

A pesar de que se han publicado algunos casos
exitosos®’, la ablacién septal con inyeccién de
alcohol es controvertida en nifios, ya que la ci-
catrizacion a largo plazo podria inducir arrit-
mias ventriculares3?.

Tabla 4. Causas de miocardiopatia dilatada

Miocarditis aguda y crénica: coxsakievirus
Ay B, adenovirus, virus de la
inmunodeficiencia humana, enfermedad
de Chagas, enfermedad de Lyme,
toxoplasmosis, etc.

Enfermedad vascular del colageno

Drogas: alcohol, simpaticomiméticos,
antraciclicos

Estadio final de miocardiopatias
hipertroficas

Endocrinolégicas: déficit de hormona del
crecimiento, hipertiroidismo,
hipotiroidismo, hipocalcemia, diabetes
mellitus, feocromocitoma

Hereditarias: autosémico dominante,
recesivo, ligado a X

Errores congénitos del metabolismo

Isquémicas: arterioesclerosis, enfermedad
de Kawasaki, origen anémalo de arteria
coronaria izquierda

Distrofia muscular

Déficits de nutrientes: selenio, carnitina,
tiamina

Periparto
Enfermedades cardiacas estructurales
Hipertensién artferial sistémica

Toxicos: cobalto, plomo

El transplante cardiaco podria estar indicado
para pacientes en IC refractaria, pero antes se
deben descartar enfermedades metabdlicas.

En un futuro, el establecimiento de una corre-
lacién perfecta del tipo de mutacion con la pre-
sentacién clinica de la enfermedad (correlacién
genotipo-fenotipo), ademds de identificar a los
portadores sanos, abrird las puertas al trata-
miento génico.

El otro gran reto de futuro consistird en mejo-
rar el disefio técnico de los desfibriladores para
adaptarlos mejor a la poblacién pedidtrica.

Miocardiopatia
dilatada

Es una disfuncién de la célula miocardica que
afecta a la funcién ventricular y se caracteriza
por producir dilatacién de ambos ventriculos,
generalmente mds el izquierdo, con desarrollo
de IC32,

Su incidencia anual es de 2-8 casos/100.000
habitantes. La prevalencia estimada es de 36

afectados/100.000 personas.

Etiologia

Se han implicado factores infecciosos, metab6-
licos, isquémicos, téxicos y hereditarios (tabla
4). La miocarditis viral es una enfermedad in-
flamatoria cardiaca que puede evolucionar a
MD, en la que el Coxsackievirus B3 es el
agente etiolégico mis frecuente33.

Inicialmente se consideraron hereditarias el 6-
8%. Posteriormente, se ha comprobado dilata-
cién ventricular con contractilidad conservada
en familiares de afectados. Con un diagndstico
menos estricto, la frecuencia hereditaria ascen-
deria al 35-48%, que podria ser incluso mayor
st incluimos los casos de etiologia genética por
mutaciones de novo. En cualquier caso, el pa-
trén de transmisiéon mds frecuente es autosé-
mico dominante (90% de las MD heredadas)
con mayor penetrancia a mayor edad y de ex-
presién variable34.

En el 50% de los casos se desconoce su causa
(idiopaticas).

Fisiopatologia

Dilatacion cardiaca'y aumento de la tension

de la pared

Segun la ley de Frank-Starling, un incremento
de la precarga provoca un aumento de la con-
tractilidad y con esto un aumento del volumen
eyectivo para mantener las necesidades de los
tejidos periféricos. Este incremento en el volu-
men diast6lico puede ocurrir como mecanismo
fisiolégico de adaptacién a diferentes situacio-
nes, como inadecuado reparto de oxigeno (ane-
mias cronicas), disminucién del tiempo de lle-



nado ventricular (taquicardia auricular croni-
ca), disfuncién contrictil, poscarga incremen-
tada, etc.

En las MD la dilatacién es el resultado de una
mala adaptacién. A menos que aumente el
grosor de la pared, la dilatacion conlleva un au-
mento en la tensién de la pared (ley de Lapla-
ce) y precisa una aportacién de oxigeno mayor.

Fisiopatologia celular

Los miocitos son sélo una tercera parte de las
células cardiacas. El resto lo forman fibroblas-
tos, musculo liso vascular y células endoteliales.
Ademis, la matriz extracelular estd formada
por las proteinas del tejido conectivo, que
mantienen el alineamiento necesario de los
miocitos para una correcta transmision de la
fuerza contrictil. Con la dilatacién ventricular
se produce estrechamiento de la pared por des-
lizamiento en la alineacién de los miocitos y
por pérdida de miocitos y miofibrillas.

Fisiopatologia molecular

Las 2 proteinas codificadas por genes conoci-
dos en la MD, distrofina y miosina cardiaca,
participan en el acoplamiento mecdnico, lo que
indica como mecanismo patogénico una mala
transmision de fuerzas. En el caso de las mio-
carditis virales, se sabe que una enzima proteo-
litica expresada por Coxsackievirus deshace la
distrofina.

La muerte celular parece acelerarse por el es-
trés mecdnico. Esto explica la mayor gravedad
de la afectacion en el VI y el peor resultado de
los inotrépicos frente a los inhibidores de la
enzima de conversion de la angiotensina (IECA)
y los bloqueadores beta para reducir la mortali-

dad.

Clinica

Historia clinica

En los antecedentes familiares debe indagarse
causas de muertes desconocidas o tempranas,
arritmias, VS y otras enfermedades que pue-
dan ser hereditarias. Estudiar posibles exposi-
ciones a toxinas cardiacas, quimioterapia pre-
via, etc.

Sintomatologia

Los sintomas de MD se correlacionan con el
grado de disfuncién miocdrdica.

En nifios pequefios los sintomas de IC pueden
ser poco evidentes: irritabilidad, mala curva de
peso, anorexia, disnea o polipnea. Los nifios
mayores suelen presentar intolerancia al ejerci-
cio.

A veces hay otros sintomas en relacién con la
etiologfa concreta, como infeccién viral recien-
te, enfermedad de Kawasaki, signos de hipoti-
roidismo, etc.
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Figura 1. Radiografia de térax en un caso de
miocardiopatia dilatada. Cardiomegalia a
expensas de agrandamiento del ventriculo
izquierdo, redistribucion vascular bacia campos
superiores y liquido en la cisura mayor del
pulman derecho, hallazgos propios de

insuficiencia cardiaca congestiva.

Exploracién

- Inspeccion: signos de IC como mala perfu-
sion, ansiedad, sudoracién y taquipnea, a veces
con quejido y uso de musculatura respiratoria
accesoria.

- Palpacién: punta cardiaca desplazada hacia
abajo y lateralmente por aumento del VI. Pue-
de haber hepatomegalia.

- Auscultacién: el soplo mds frecuente es el sis-
télico de regurgitacion mitral por dilatacion
del anillo. Puede haber ritmo de galope. Los
tonos cardiacos pueden estar apagados si hay
derrame pericérdico.

Exdmenes complementarios

- Electrocardiograma: los hallazgos mds fre-
cuentes son taquicardia sinusal e HVI. La exis-
tencia de ondas Q_profundas en derivaciones
izquierdas puede indicar origen anémalo de la
arteria coronaria izquierda desde la arteria pul-
monar.

- Radiologfa: los principales hallazgos son car-
diomegalia por dilatacién de cavidades izquier-
das, congestién venosa pulmonar y edema (fig.
1). Puede haber derrame pericdrdico.

- Ecocardiografia: es la prueba diagnéstica por
excelencia. Los principales hallazgos son:

- Aumento de las cavidades izquierdas, funda-
mentalmente del V1.
- Funcién ventricular alterada.

Debe documentarse cuidadosamente el origen
de la arteria coronaria izquierda, puesto que la
deteccién de un origen anémalo (generalmente
en el tronco pulmonar) y correccién quirdrgica
posterior es curativa de la MD?. Puede haber
derrame pericdrdico. Es frecuente la existencia
de insuficiencia mitral3®.
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El tratamiento de la
miocardiopatia dilatada es
el de la insuficiencia
cardiaca: inotropicos,
inhibidores de la enzima
de conversion de la
angiotensina y diuréticos.
Se esta usando
recientemente carvedilol.
Se aconsejan
antiagregantes
plaquetarios si la funcién
ventricular esta
disminuida. La digoxina
se debe manejar con
mucha prudencia por la
susceptibilidad para la
intoxicacion que tienen
estos pacientes.

El prondstico de la
miocardiopatia dilatada es
mejor si se diagnostica en
la lactancia, ha habido un
cuadro viral en los 3
meses previos
(posibilidad de
miocarditis) o si mejora la
funcion ventricular en los
6 meses siguientes al
diagndstico.
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Lectura rapida
3

Miocardiopatia restrictiva

La miocardiopatia
restrictiva se considera la
variante menos frecuente
de este grupo de
miocardiopatias y en la
mayoria de los casos su
causa es desconocida.

El diagnédstico de
miocardiopatia restrictiva
se realiza por
ecocardiografia y
cateterismo cardiaco, y
antes resulta obligada la
exclusion de la pericarditis
constrictiva. El trasplante
cardiaco es la unica
alternativa terapéutica de
los pacientes con
miocardiopatia restrictiva.
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- Cateterismo: indicado si se sospecha arteria
coronaria anémala o para realizacién de biop-
sia endomiocdrdica. Contraindicado si hay
trombo en VI, que podria embolizarse. Pueden
ocurrir arritmias y/o derrame pericdrdico por
posible perforacién en la biopsia, lo que obliga
a la realizacién posterior de un control ecocar-
diogrifico.

Tratamiento

Medidas generales: como en toda miocardio-
patia, para evitar la descompensacién que su-
ponen las infecciones respiratorias importan-
tes, se recomienda la vacunacién antivirus
respiratorio sincitial y antineumocdcica en me-
nores de 2 afios y antigripal en todas las eda-
des.

Farmacos: si no se encuentra una causa identi-
ficable y tratable, el tratamiento es el de la IC,
ademas del control de las arritmias significati-
vas y de disminuir los factores de riesgo de
tromboembolia.

- Inotrépicos: segun el grado de afectacion, el
tratamiento de estos pacientes puede incluir
inotrépicos intravenosos. A largo plazo, el far-
maco de eleccién usado para mejorar la fun-
cién ventricular es la digoxina oral. No debe
olvidarse que en pacientes con miocarditis agu-
da se puede favorecer la aparicion de arritmias
ventriculares.

- Diuréticos: su uso mejora la homeostasis de
liquidos en pacientes con IC congestiva. El
firmaco de eleccion es la furosemida, que pue-
de asociarse con espironolactona, un diurético
mis débil, pero que ayuda a mantener los valo-
res de potasio, y que en adultos mejora la su-
pervivencia de estos pacientes.

- Vasodilatadores: los firmacos IECA reducen
la poscarga y mejoran el estado clinico. Se re-
comiendan también en pacientes con disfun-
cién sistélica sin clinica de IC. Se ha compro-
bado que el uso del bloqueador beta carvedilol
mejora la fraccién de eyeccion en estos nifios®’.
- Antiarritmicos: estos pacientes tienen mayor
incidencia de arritmias ventriculares y MS. No
se recomienda de forma general el tratamiento
antiarritmico si éstas son asintomdticas o no
sostenidas. Algunos antiarritmicos de clase III,
como la amiodarona, no parecen aumentar el
riesgo de muerte en pacientes con IC, por lo
que son los preferibles para el tratamiento de
las arritmias auriculares. No obstante, debido a
su toxicidad, no se recomienda el uso general
de amiodarona para prevenir la MS. La procai-
namida y los bloqueadores beta son también
antiarritmicos efectivos, pero por su efecto ino-
trépico negativo se utilizarin con precaucion.

- Antiagregantes y anticoagulantes: deben uti-
lizarse agentes antiplaquetarios para prevenir la
formacién de trombos a la que son propensos

estos pacientes, aunque no alteran su supervi-
vencia38. La utilizacion de anticoagulantes ora-
les estarfa justificada en los individuos con IC
descompensada, antecedentes de episodios em-
bélicos o que estén en fibrilacion auricular.

- Otros: el aporte de carnitina deberia realizar-
se de forma temprana si se confirma su déficit
como causa de la miocardiopatia, y puede ser
util en formas idiop;iticas”.

Tratamiento no farmacologico

- Desfibrilador implantable (DAIT). No hay es-
tudios controlados sobre el efecto del DAI en
pacientes con MD y taquicardia o fibrilacién
ventricular. No obstante, se constata una baja
incidencia de recurrencias de parada cardiaca
observada con estos dispositivos en compara-
cién con las descritas antes de su utilizacién®.
- El trasplante cardiaco es el tratamiento final
de muchos de estos pacientes cuando presen-
tan una IC grave. Se ha sugerido como indica-
cién temprana de transplante una presién tele-
diastélica superior a 25 mmHg, por
considerarse criterio de mal prondstico.

Pronéstico

Se ha observado mejor evolucién cuando se
diagnostica en nifios menores de 2 afios, si hay
historia de enfermedad viral en los 3 meses
previos o mejora de la funcién ventricular du-
rante los 6 meses siguientes al diagnéstico“.
La supervivencia parece relacionarse con el
grado de disfuncién sistdlica. En este sentido,
el limite entre supervivientes y no supervivien-
tes estaria en una fraccién de acortamiento del
21y del 12%, respectivamente.

En nifios con MD idiopitica, de pronéstico
mis pobre*2, se han realizado estudios para
identificar factores de mal prondstico.

Las principales causas de muerte son:

- Arritmia ventricular

- IC progresiva intratable

- Complicaciones del trasplante cardiaco

- Asociacién con el sindrome del QT largo™®

Miocardiopatia
restrictiva

Es una enfermedad con escasa prevalencia en
la edad pedidtrica**. Se caracteriza por una dis-
funcién diastélica, con funcién sistélica preser-
vada, dilatacion auricular y ausencia de hiper-
trofia o dilatacién ventricular.

Etiologia

En la mayoria de los casos, la etiologia de la
enfermedad es desconocida. Cuando se consi-
gue diagnosticar completamente la enferme-



dad, si tiene una localizacién preferentemente
miocdrdica, puede estar causada por una altera-
cién enzimdtica-metabdlica, infiltrativa (ami-
loidosis) o una enfermedad de depésito (gluco-
genosis). Cuando se trata de afectacién
endocdrdica, la etiologia suele ser la fibrosis
endomiocirdica o el sindrome de hipereosino-

filia de Loffler.

Fisiopatologia

La restriccién en el llenado ventricular condicio-
na un cuadro clinico de bajo gasto cardiaco y au-
mento de las presiones pulmonares. Cuando
afecta al ventriculo derecho, los sintomas predo-
minantes derivarin de la congestién vascular sis-
témica, en la que se encuentra hepatomegalia,
estasis yugular, edemas periféricos, etc. Si la afec-
tacién es predominante en el VI, los sintomas se
deberdn fundamentalmente a la hipertension ve-
nocapilar pulmonar, como polipnea, dificultad
respiratoria, etc. Si ambos ventriculos estdn afec-
tados, la clinica serd una mezcla de ambos.

Clinica/diagnéstico

La radiografia de térax es de poca utilidad, ya
que la cardiomegalia y el edema pulmonar no
se evidencian hasta estadios avanzados de la
enfermedad®.

En el ECG podemos encontrar signos caracte-
risticos, como son la aparicién de ondas P gi-
gantes, con potenciales bajos en precordiales
derechas.

El ecocardiograma Doppler permite la visuali-
zacién de dilatacion de las auriculas, junto con
un tamafio ventricular y grosor miocdrdicos
normales; en la curva del Doppler mitral, es
muy indicativa de la enfermedad una relacién
E/A mayor de 1,5.

El diagnéstico se confirma cldsicamente me-
diante cateterismo cardiaco, en el que se evi-
dencia un aumento de las presiones telediast6-
licas ventriculares.

En algunos casos es necesario practicar una re-
sonancia magnética para realizar el diagndstico
diferencial con la pericarditis constrictiva, cuyo
cuadro clinico es similar pero con tratamiento
y prondstico radicalmente diferentes.

El de los pacientes con MR es muy desfavora-
ble, con una supervivencia media al diagndsti-
co desde pocos meses a 7 afios. No se han esta-
blecido claramente factores prondsticos.

Tratamiento

El tratamiento médico con vasodilatadores
pulmonares y sistémicos no ha aumentado la
supervivencia de estos pacientes.

El trasplante cardiaco se convierte en la tnica
opcidn terapéutica en los pacientes cuya etiologia
se considera idiopdtica o desconocida, y hay es-
casos estudios que corroboren su utilidad en las
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enfermedades de causa metabdlica o infiltrativa.

El desarrollo de enfermedad vascular pulmonar
es mas temprano en MR que en la MD, por lo
que suele ser preciso el trasplante de forma mds

tempr ana46.
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