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REIED

Las miocardiopatias son las enfermedades del musculo
cardiaco y condicionan una mala funcién del mismo.

El origen es muy diverso y puede deberse a multiples
causas. Algunas de estas causas son tratables, por

lo que es fundamental una correcta aproximacion
diagnostica y terapéutica. La expresividad es variable y
depende de multiples factores.

La miocardiopatia mas frecuente en la poblacién
pediatrica es la miocardiopatia dilatada, seguida de la
miocardiopatia hipertréfica. Otros tipos de miocardiopatia
como la restrictiva, la displasia arritmogénica del
ventriculo derecho o el ventriculo no compactado son
mas raras. Algunas clasificaciones incluyen dentro de las
miocardiopatias las alteraciones de los canales i6nicos,
como el sindrome de QT largo o el sindrome de Brugada.
Algunos de los aspectos mas importantes en el

manejo de estos pacientes incluyen el manejo de la
insuficiencia cardiaca y la estratificacion del riesgo de
muerte subita cardiaca. El origen genético de algunas de
estas enfermedades abre nuevas posibilidades en cuanto
al diagnéstico y consejo genético, y posiblemente en los
préximos afios, también en lo relativo al tratamiento.

Abstract

Cardiomyopathies are diseases of the heart muscle,
which determines a malfunction thereof. Source is
very diverse, and may be due to multiple causes. Some
of these causes are treatable, so a correct diagnostic
and therapeutic approach is essential. Expressivity is
variable and depends on many factors.

Most common cardiomyopathy in the pediatric
population is dilated cardiomyopathy, followed

by hypertrophic cardiomyopathy. Other types of
cardiomyopathy as restrictive, arrhythmogenic right
ventricular dysplasia or ventricular noncompaction are
rarer. Some classifications include the cardiomyopathies
the alterations of ion channels, such as long QT
syndrome or Brugada syndrome.

Some of the most important aspects in the management
of these patients include heart failure management
and risk stratification of sudden cardiac death. The
genetic origin of some of these diseases opens up new
possibilities in the diagnosis and genetic counseling,
and possibly in the coming years, also in regard to the
treatment.
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Introduccion

Las miocardiopatias son las enferme-
dades del musculo cardiaco que condi-
cionan una mala funcién del mismo. La
miocardiopatia dilatada es la mas frecuente
en la edad pediatrica.

as miocardiopatias se definen
L como el conjunto de enfermeda-
des del miocardio que causan una
mala funcién del mismo, con un origen
diverso y una expresividad variable(!4).

El enfoque del manejo y tratamiento de
las miocardiopatias es objeto permanen-

te de discusion®). En nuestro caso, in-
tentaremos hacer una aproximacién ini-
cial a este grupo de enfermedades, cuya
importancia esta fuera de toda duda. En
este sentido, hay que seflalar un trabajo
sobre la mortalidad por enfermedades
del miocardio en nifios y jovenes(©.
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Dentro de éstas, la miocarditis fue la
causa mas frecuente de muerte subita
(33,3%), seguida de la miocardiopatia
arritmogénica (displasia arritmogénica)
con un 23,3%, mientras que la miocar-
diopatia dilatada fue la mas frecuente de
los casos de muerte no subita (80%),
generalmente por insuficiencia cardiaca.

Revisaremos las principales clasifi-
caciones de las miocardiopatias, para
después centrarnos en la miocardio-
patia dilatada, la cual supone casi dos
tercios de los casos de miocardiopatia
en la poblacion pediatrica.

Definicion y clasificacién

La Sociedad Europea de Cardiologia
define miocardiopatia como una afeccion
del miocardio con anomalia estructural y
funcional, y las clasifica en miocardiopatia
hipertréfica, dilatada, restrictiva, displasia
arritmogénica de ventriculo derecho y un
grupo de miocardiopatias no clasificadas,
pudiendo cada fenotipo ser de tipo familiar/
genético y no familiar/no genético.

De entre las multiples clasificaciones
que se han realizado de las miocardio-
patias, la més clasica es la de la Orga-
nizaciéon Mundial de la Salud (OMS-
WHO/ISFC)®), que se realiza segtn el
modelo fisiopatologico o, de ser posible,
por los factores etiologicos/patogéni-
cos, dividiéndose en: dilatada, hipertré-
fica, restrictiva, displasia arritmogénica
de ventriculo derecho, un grupo de
miocardiopatias no clasificadas y las de-
nominadas miocardiopatias especificas,
incluyendo estas tltimas la miocardio-
patia isquémica, valvular, hipertensiva y
todo un conjunto de formas secundarias
a una variedad de agentes y causas, en-
tre las que se encuentra la miocarditis
como miocardiopatia inflamatoria (Ta-
bla I)(1:3.4),

Debido al desarrollo de métodos
diagnésticos, en especial dentro del
campo de la genética molecular, y a la
identificacién de nuevas patologias, la
American Heart Asociation (AHA) pu-
blico en el aio 2006 una nueva clasifica-
ci6n® basada en la genética molecular,
definiendo las miocardiopatias como:
un grupo heterogéneo de enfermedades
del miocardio asociadas a disfuncién
mecanica y/o eléctrica que generalmen-
te (pero no de forma invariable) presen-
tan hipertrofia ventricular inadecuada
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Tabla I. Clasificacién de las miocardiopatias OMS 1995*

. Miocardiopatia dilatada
. Miocardiopatia hipertréfica
. Miocardiopatia restrictiva

a b~ wN =

. Miocardiopatias no clasificadas:
— Fibroelastosis
— Miocardio no compactado

. Miocardiopatia arritmogénica del ventriculo derecho

— Disfuncioén sistélica con minima dilatacién

— Miocardiopatia mitocondrial
6. Miocardiopatias especificas:

— Miocardiopatia isquémica

— Miocardiopatia valvular

— Miocardiopatia hipertensiva

— Miocardiopatia inflamatoria (miocarditis y disfuncién cardiaca):

- Idiopética
- Autoinmune

- Infecciosa (enfermedad de Chagas, virus de la inmunodeficiencia,
humana, enterovirus, adenovirus y citomegalovirus)

— Miocardiopatia metabdlica:

- Endocrinas: tirotoxicosis, hipotiroidismo, insuficiencia suprarrenal,
feocromocitoma, acromegalia y diabetes mellitus

- Enfermedades por depésito e infiltrativas: hemocromatosis, glucogenosis,
sindrome de Hurler, enfermedad de Niemann-Pick, enfermedad de Fabry,
enfermedad de Hand-Schiiller-Christian y enfermedad de Morquio

- Enfermedades por déficit: alteraciones del metabolismo del potasio,
déficit de magnesio, déficit de selenio, alteraciones nutricionales como el

Kwashiorkor, anemia y beri-beri

- Amiloidosis primaria y secundaria. Fiebre mediterranea familiar
— Miocardiopatia por enfermedades sistémicas:

- Enfermedades del tejido conectivo: lupus eritematoso sistémico,
poliarteritis nodosa, artritis reumatoide, esclerodermia y dermatomiositis

- Infiltrativas y granulomatosas: sarcoidosis y leucemia
— Miocardiopatia por distrofia muscular:

- Duchenne y distrofia mioténica

— Miocardiopatia por alteraciones neuromusculares:
- Ataxia de Friedreich y sindrome de Noonan
— Miocardiopatia por reacciones téxicas y sensitivas:
- Alcohol, catecolaminas, antraciclinas y radiaciones

— Miocardiopatia periparto

*Adaptado de: Richardson P, McKenna WJ, Bristow M, Maisch B, Mautner B, O’Connell J
et al. Report of the 1995 World Health Organization/International Society and Federation
of Cardiology Task Force on the Definition and Classification of the Cardiomyopathies.

Circulation. 1996; 93: 841-2.

o dilatacion y que son debidas a una
variedad de causas que frecuentemente
son genéticas (Tabla II)G.7).

En esta nueva clasificacion, las mio-
cardiopatias pueden estar confinadas
exclusiva o predominantemente al mus-
culo cardiaco (miocardiopatias prima-
rias, que a su vez pueden ser genéticas,
adquiridas o mixtas) o ser parte de un
desorden sistémico generalizado (mio-
cardiopatias secundarias); se recogen

nuevas entidades como las canalopatias,
pues las alteraciones de las estructuras
proteinicas estan causadas por alteracio-
nes genéticas. Esta clasificacion excluye
de las miocardiopatias la isquémico-
necrotica, la secundaria a cardiopatia
congénita, hipertensién arterial o val-
vulopatia severa.

Por tltimo, el grupo de trabajo de
enfermedades pericardicas y miocar-
dicas de la Sociedad Europea de Car-
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Tabla Il. Clasificacion de las miocardiopatias (AHA 2006*)

Miocardiopatias primarias
Genéticas

Mixtas

Adquiridas

e Hipertréfica

e Arritmogénica de ventriculo derecho

e Miocardio no compactado

e Deposito de glucégeno: PRKAG2, Danon

e Defectos de conduccién (enfermedad de Lenegre)
e Mitocondriales

e (Canalopatias: S. Brugada, S. QT corto, S. QT largo, taquicardia ventricular polimérfica
catecolaminérgica, fibrilacién ventricular idiopatica

e Dilatada
e Restrictiva (no hipertréfica ni dilatada)

e Miocarditis (inflamatorias): toxinas o drogas, infecciones, hipersensibilidad, de células gigantes
e Estrés: Tako-Tsubo

e Periparto

e Taquicardia ventricular o supraventricular

e Alcohol

e Nifios de madres insulino dependientes

Miocardiopatias secundarias
Infiltrativas
Depésito

Téxicas

Endomiocardicas
Granulomatosas o inflamatorias
Endocrinas

Cardiofacial
Neuromuscular/neurolégica

Déficit nutricional
Autoinmunes/ colagenosis
Trastornos electroliticos
Terapia para el cancer

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

Hemocromatosis, glucogenosis (enfermedad de Pompe), enfermedad de Fabry, enfermedad de
Niemann-Pick

Drogas, metales pesados, agentes quimicos

Fibrosis endomiocérdica, sindrome hipereosinofilico de Loeffler

Sarcoidosis

Diabetes mellitus, hipertiroidismo, hipotiroidismo, hiperparatiroidismo, feocromocitoma, acromegalia
Sindrome de Noonan, lentiginosis

Ataxia de Friedreich, distrofia muscular de Duchenne-Becker, distrofia muscular de Emery-
Dreifuss, distrofia mioténica, neurofibromatosis, esclerosis tuberosa

Beri-beri, carnitina, selenio, pelagra, kwashiorkor
Lupus eritematoso sistémico, dermatomiositis, artritis reumatoide, esclerodermia, poliarteritis nodosa

Antraciclinas, ciclofosfamida, radiacion

*Adaptado de: Maron, BJ, Towbin, JA, Thiene, G, Antzelevitch C, Corrado D, Arnett D, et al. Contemporary definitions and classification
of the cardiomyopathies: an American Heart Association Scientific Statement from the Council on Clinical Cardiology, Heart Failure and
Transplantation Committee; Quality of Care and Outcomes Research and Functional Genomics and Translational Biology Interdisciplinary
Working Groups; and Council on Epidemiology and Prevention. Circulation. 2006; 113: 1807-16.

diologia (ESC) present6 en 2008 un
nuevo esquema de clasificacion de las
miocardiopatias®. Propone una clasi-
ficacién en la que las alteraciones del
musculo cardiaco son agrupadas segiin
la morfologia y la funcién ventricular.
Asi, definen miocardiopatia como: una
afeccion del miocardio que se caracte-
riza por una anomalia estructural y fun-
cional capaz de producir dicha afeccién
miocdrdica. Esta clasificacion se centra
en la practica clinica diaria y mantiene
los fenotipos morfofuncionales previa-
mente establecidos: miocardiopatia hi-
pertrofica, dilatada, restrictiva, displasia

arritmogénica de ventriculo derecho y
un grupo de miocardiopatias no clasi-
ficadas. Posteriormente, cada fenotipo
se subdivide en tipo familiar/genético
y no familiar/no genético, en funcién
de si existe o no afectacion en mas de
un miembro de la familia. Cuando se
descubre una mutacioén de novo, ésta
es asignada igualmente a la categoria
familiar, ya que dichas alteraciones
pueden ser transmitidas a posteriores
generaciones (Tabla IIT) G-#).

La clasificacion europea no incluye
la diferenciacion entre miocardiopatias
primarias y secundarias, ni tampoco

incluye las alteraciones de los canales
i6nicos cardiacos. Ademas, se excluye la
disfuncion ventricular izquierda secun-
daria a enfermedad coronaria, hiperten-
sion arterial, valvulopatia o cardiopatia
congénita.

Miocardiopatia dilatada

La miocardiopatia dilatada es la mas
frecuente en pediatria. Cursa con dilata-
cion ventricular y signos de insuficiencia
cardiaca.

La miocardiopatia dilatada (MD) se
caracteriza por dilatacion y disfuncion
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Tabla lll. Clasificacién de las miocardiopatias (ESC 2008*)

1
2
3
4
5

. Miocardiopatia hipertréfica

. Miocardiopatia dilatada

. Miocardiopatia restrictiva

. Displasia del ventriculo derecho
. Miocardiopatias no clasificadas

Familiares (genéticas):

1. Alteracién genética no identificada
2. Subtipos de patologias especificas
No familiares (no genéticas):

1. Idiopaticas

2. Subtipos de patologias especificas

*Adaptado de: Elliot P, Andersson B, Arbustini E, Bilinska Z, Cecchi F, Charron P, et al.
Classification of the cardiomyopathies: a position statement from the European Society
Of Cardiology Working Group on Myocardial and pericardial Diseases. Eur Heart J. 2008;

29: 270-6.

contractil del ventriculo izquierdo o
de ambos ventriculos. La dilatacion
ventricular es generalmente severa y
se acompana siempre de hipertrofia.
La MD puede ser idiopatica, genética/
familiar, viral y/o inmune, alcoholica/
toxica, o asociada a otras cardiopatias.
Probablemente, el sindrome clinico
de la MD representa un final coman
al que se llega a través de multiples
mecanismos citotoxicos, metabodlicos,
inmunolégicos, infecciosos y familia-
res(1,2.49),

Etiologia

La etiologia de la miocardiopatia dila-
tada es muy diversa, aunque la mayoria de
los casos son de origen idiopatico. Algunas
causas son tratables.

El sindrome de la MD puede es-
tar causado por una gran diversidad
de enfermedades especificas, aunque
la mayoria de los casos son de origen
idiopatico. La diferenciaciéon entre las
formas idiopaticas y las secundarias es
importante, dado que algunas de estas
ultimas pueden ser potencialmente re-
versibles.

Causas conocidas de miocardiopatia
dilatada son:

e Isquemia.

e Toxicos: etanol, cocaina, anfetami-
nas, cobalto, plomo, mercurio, mo-
noéxido de carbono y berilio.

* Medicamentos: quimioterapia
(doxorrubicina, bleomicina, 5-fluo-
ruracilo), antirretrovirales (zidovu-
dina, didanosina, zalzitabina), feno-
tiacinas, cloroquina y radiacion.

* Deficiencias nutricionales: tiamina,
selenio y carnitina.

* Alteraciones electroliticas: hipocal-
cemia, hipofosfatemia y uremia.
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* Alteraciones endocrinas: hormonas
tiroideas, hormona del crecimiento,
feocromocitoma, diabetes mellitus y
enfermedad de Cushing.

* Enfermedades neuromusculares: dis-
trofia muscular de Duchenne, distro-
fla miotdnica y ataxia de Friedreich.

¢ Enfermedades reumatologicas: lu-
pus, esclerodermia y arteritis de
células gigantes.

* Enfermedades infecciosas: viricas
(coxsackie, citomegalovirus, virus
de la inmunodeficiencia humana,
varicela, hepatitis, virus Epstein-Barr
y Echovirus), bacterianas (fiebre
reumatica, fiebre tifoidea, difteria,
brucelosis y psitacosis), ricketsiosis,
borreliosis, micobacterias-hongos
(histoplasmosis y criptococosis),
parasitos (toxoplasmosis, tripano-
somiasis, esquistosomiasis y triqui-
nosis).

* Enfermedades de depdsito: hemo-
cromatosis y amiloidosis.

* Misceldnea: miocardiopatia peripar-
to, taquicardia, sarcoidosis, miocar-
diopatias familiares, apnea del sue-
no, miocarditis autoinmune, sobre-
carga de calcio y radicales libres.

* Enfermedades innatas del metabo-
lismo: enfermedad de Pompe, alte-
raciones de la beta-oxidacién y de
la cadena respiratoria.

Diagnéstico inicial

Una correcta historia clinica y explora-
cion fisica son la base para la orientacion
diagnéstica. La ecocardiografia nos aporta-
ra una informacién fundamental.

El estudio del paciente con MD debe
enfocarse no solo al establecimiento del
diagnostico sindrémico, sino hacia la
identificacién, por los métodos de diag-

nostico habituales, de posibles causas
tratables o reversibles de la enferme-
dad(-10).

La historia clinica debe incluir pre-
guntas relativas al posible consumo de
medicamentos, habitos nutricionales,
estancias en zonas endémicas para in-
fecciones, relacién con animales, ante-
cedentes personales de arritmias, qui-
mioterdpicos 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 fa-
miliares de primer grado del paciente.

Los sintomas mads frecuentes son
los de insuficiencia cardiaca (disnea de
esfuerzo progresiva, ortopnea, disnea
paroxistica nocturna y edemas perifé-
ricos). Otros sintomas pueden ser: pul-
sos débiles, ritmo de galope u oliguria;
hepatomegalia, ingurgitacién yugular,
edema facial, tos, cianosis y taquipnea.
Otras formas de presentacion son la
deteccién accidental de cardiomegalia
asintomatica y los sintomas relacionados
con arritmias, alteraciones de conduc-
cién, complicaciones tromboembolicas
o muerte subita.

El cuadro clinico predominante va
a depender de la edad del paciente. En
los lactantes, el cansancio o la dificul-
tad para la alimentacién con escasa ga-
nancia ponderal pueden ser signos de
insuficiencia cardiaca. También, la irri-
tabilidad, hipersudoracién, respiracién
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 es-
fuerzo, ortopnea y disnea paroxistica
nocturna.

Se cree que la miocarditis se presen-
ta a menudo en forma de manifestacio-
nes sistémicas, cambios electrocardio-
graficos o ecocardiograficos sugestivos
de miopericarditis y con una funcién
ventricular normal. Estos pacientes se
curan en general sin lesién residual.
Otro subgrupo de pacientes con lesién
miocdrdica cursan con disfunciéon ven-
tricular y se curan con secuelas (disfun-
cién, dilatacion). Este grupo de enfer-
mos puede permanecer estable durante
afios o su curso ser progresivo hacia una
dilatacion y disfuncion ventricular gra-



ves que condicionan un fallo cardiaco.
Finalmente, hay pacientes que tienen un
curso clinico fulminante y fallecen a las
pocas horas de las primeras manifesta-
ciones clinicas.

La exploracion fisica suele revelar
diferentes grados de cardiomegalia y
signos de insuficiencia cardiaca. La pre-
sencia de un galope presistélico (cuarto
ruido) puede preceder a la aparicion de
insuficiencia cardiaca. El ritmo de galo-
pe ventricular (tercer ruido) es la regla
en los casos con descompensacion de
la IC. Es frecuente la presencia de so-
plos sistdlicos de insuficiencia mitral o,
menos frecuentemente, tricuspidea. La
exploracion fisica completa debe incluir
la palpacion de los pulsos de las 4 extre-
midades, asi como la toma de la presién
arterial con un manguito adecuado para
la edad del paciente.

En todo paciente con MD, se debe
realizar una analitica rutinaria, que in-
cluya: hemograma completo, electro-
litos séricos, creatinina sérica, tasa de
filtracién glomerular estimada, gluco-
sa, pruebas de funcién hepatica, acido
lactico, determinacion de hormonas
tiroideas, hierro sérico y analisis de
orina. Dependiendo de las posibilida-
des diagnésticas derivadas de la historia
y exploracion fisica, deberan realizarse
otras pruebas de laboratorio mas espe-
cificas, como las siguientes: anticuerpos
antinucleares y otras pruebas seroldgi-
cas para lupus, determinacion de tia-
mina, carnitina y selenio, anticuerpos
antimiosina, evaluacién para descartar
feocromocitoma, serologia viral, PCR
para virus (adenovirus y enterovirus),
examen de exudado endotraqueal/na-
sal, serologia para Borrelia, y pruebas
genéticas. En la poblacion infantil, una
captacion elevada de antimiosina detec-
tada poco después de la presentacion
de la enfermedad tiene un significado
pronostico. Cuanto mas alta, mayores
las probabilidades de complicaciones
graves.

Cada vez son mas los articulos que
hacen referencia a la utilidad de los pép-
tidos natriuréticos [péptido natriurético
tipo B (BNP) y el pro-BNP aminotermi-
nal (NT-proBNP)] como guia de trata-
miento de los pacientes pediatricos en la
insuficiencia cardiaca. En la actualidad,
esta ampliamente reconocido como
marcador de la disfuncién ventricular

y la insuficiencia cardiaca en adultos.
En varios estudios se ha confirmado la
relacién entre los valores del BNP y la
evolucién de los nifios en la insuficien-
cia cardiaca, lo que indica que puede ser
una variable que cabe tener en cuenta
para predecir la respuesta al tratamiento
o el prondstico del niflo en la insufi-
ciencia cardiaca. Una concentracion
plasmatica normal en un paciente sin
tratar tiene un alto poder predictivo de
exclusion de la insuficiencia cardiaca.

En funcién de los hallazgos encon-
trados en la exploracién fisica y de los
datos de la anamnesis, pueden plantear-
se otros estudios, incluyendo algunos
estudios metabdlicos. En menores de 3
afos, podemos realizar determinacién
de: dcidos orgdnicos en orina, carni-
tina libre, esterificada y acilcarnitinas,
valorando la realizacién de una biopsia
muscular. En casos con acidosis, hipo-
glicemia, alteraciones de creatinkinasa
o encefalopatia, afiadiremos la deter-
minaciéon de aminodacidos en sangre,
amonio y cociente lactico/piravico en
suero (y en LCR si se hace puncién lum-
bar). En casos de persistencia de acidosis
lactica, realizaremos: biopsia muscular,
estudio enzimatico de musculo, lactico
en LCR, RMN craneal con espectrosco-
pia y estudio de ADN mitocondrial en
musculo().

En el electrocardiograma, los pa-
cientes con MD presentan frecuente-
mente bloqueo AV de primer grado,
bloqueo completo de rama izquierda,
hemibloqueo anterior o alteraciones
inespecificas de conduccién intraventri-
cular. La monitorizacién electrocardio-
grafica ambulatoria (Holter) es 1til para
la deteccién de arritmias asintomaticas
(alrededor de la mitad de los pacientes
con MD presentan salvas de taquicar-
dia ventricular no sostenida) y para el
control de la respuesta al tratamiento
en pacientes con arritmias espontaneas
frecuentes.

La radiografia de térax suele poner
de manifiesto cardiomegalia y redistri-
bucién venosa por insuficiencia cardia-
ca. 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 diagndstico, asi como muy util para
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evaluar el grado de dilatacién y disfun-
cion ventricular y para excluir una pa-
tologia valvular o pericdrdica asociada.
El estudio Doppler permite conocer la
severidad de la regurgitacion mitral y
tricispide. Ademds, la presencia de un
patroén restrictivo de llenado ventricu-
lar parece que identifica un grado mas
avanzado de enfermedad.

Otras pruebas de imagen disponi-
bles son: la ventriculografia isotopica de
primer paso o en equilibrio, los estudios
isotopicos de perfusion con talio 201
y tecnecio 99. La captaciéon miocardica
de galio 67 y la de anticuerpos mono-
clonales antimiosina cardiaca pueden
ayudar al diagnoéstico de miocarditis.
La resonancia magnética cardiaca per-
mite evaluar con precisién volimenes,
masa y movilidad de la pared, aunque
su disponibilidad es escasa.

La realizacion de pruebas de estrés
fisico o farmacolégico son mas ttiles en
el paciente adulto: la ecocardiografia de
ejercicio o tras infusion de dobutamina,
o las pruebas de esfuerzo cardiopulmo-
nares [con medida del consumo maxi-
mo de oxigeno (VO, maximo) durante
el ejercicio maximo].

Las pruebas diagnésticas invasivas,
como: la coronariografia, la cateteriza-
cién de la arteria pulmonar o la biopsia
endomiocardica no son objeto de esta
revision.

Tratamiento de la miocardiopatia
dilatada

El tratamiento mas utilizado son los
diuréticos y los inhibidores de la enzima
convertidora de angiotensina, sin olvidar
una serie de medidas generales. El trans-
plante cardiaco puede ser la opcién final
para los casos con mala evolucién.

Dado que la causa de la MD idio-
patica es desconocida, hasta ahora no
es posible una terapéutica especifica de
esta enfermedad. El tratamiento de los
pacientes con MD tiene por objeto: a)
controlar los sintomas de insuficiencia
cardiaca; b) evitar la progresién de la
disfuncion ventricular; c) evitar o retra-
sar la aparicion de insuficiencia cardiaca
clinica en pacientes con MD asintomati-
ca; y d) aumentar la supervivencia. Para
ello, disponemos en la actualidad de
numerosas medidas terapéuticas, tanto
farmacolégicas como no farmacoldgi-
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cas. Aunque la mayoria de estas medidas
son muy eficaces para el control de los
sintomas de insuficiencia cardiaca, solo
algunas consiguen un efecto favorable
sobre el pronodstico de estos pacien-
tes(1,10,11,13).

Medidas generales

1. Vacunaciones: ademas del calenda-
rio vacunal vigente en su CC.AA.,
el nifio con miocardiopatia debe
vacunarse anualmente frente a la
gripe. También vacunarse frente al
neumococo con la vacuna conju-
gada 13 valente con un numero de
dosis dependiente de la edad del
nifo. Los nifios mayores de 5 afios
recibiran una dosis de la conjugada
13 valente seguida a las 4-6 semanas
de la vacuna polisacarida 23 valente.
En nifios que toman anticoagulantes
orales, las vacunas intramusculares
estan contraindicadas. Las vacunas
que habitualmente se administran
por esta via seran inyectadas en te-
jido subcutaneo(+15).

2. Inmunizacion frente al virus respi-
ratorio sincitial con palivizumab en
pacientes menores de 24 meses(!4).

3. Alimentacién: importante descu-
brir posibles déficit nutricionales.
La alimentacién debe ser lo mas
variada y completa posible. Pueden
ser necesarios aportes caléricos su-
plementarios. En pacientes obesos se
recomienda la reduccion de peso. La
restriccion de la ingesta de sal ayuda
a mantener el balance hidrico(2.14.

4. Atencién odontoldgica, comenzan-
do con una higiene dentaria siste-
matica.

5. Actividad fisica: los nifos suelen
autolimitarse en funcién de su ca-

pacidad.

Tratamiento farmacolégico

Diuréticos. Los diuréticos de asa de-
ben ser utilizados en todos los pacientes
con sintomas de insuficiencia cardiaca y
evidencia de retencion hidrica o predis-
posicion a ella (recomendacion clase I).
No obstante, aunque necesarios, los diu-
réticos no son suficientes, y no deberian
ser utilizados como tnico tratamiento,
sino asociados generalmente a inhibi-
dores de la ECA o betabloqueantes. La
dosis de la furosemida serd de 1-4 mg/
kg/dia en 1-3 tomas via oral (1-2 mg/
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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 conver-
tidora de la angiotensina. Todos los
pacientes con MD e insuficiencia car-
diaca deberian ser tratados con un IECA,
salvo que hayan presentado intolerancia
o tengan alguna contraindicacion para
el uso de este tipo de fairmacos. En pa-
cientes con evidencia o antecedentes de
retencion hidrica, los IECA se deben aso-
ciar a diuréticos. Los IECA se recomien-
dan también en pacientes con disfun-
cion sistdlica sin clinica de insuficiencia
cardiaca. También, estarian indicados en
pacientes afectos de miocardiopatia di-
latada asintomatica. Los mas usados son
el captopril, a dosis de 0,5-6 mg/kg/dia
repartido en 3 dosis (dosis habitual 0,3
mg/kg/8 horas), y el enalapril, a dosis
de 0,1-0,4 mg/kg/dia (y hasta 1 mg)
en una o dos dosis(®).

Bloqueantes betaadrenérgicos. Los
betabloqueantes, en particular: biso-
prolol, metoprolol y carvedilol. Al igual
que los IECA, los betabloqueantes pue-
den disminuir el riesgo de muerte y el
combinado de muerte y hospitalizacion.
Estos beneficios se han observado en pa-
cientes que ya recibian tratamiento con
IECA, lo que sugiere que la inhibicién
combinada de dos mecanismos neuro-
hormonales puede producir efectos adi-
tivos; generalmente, los betabloqueantes
se usan asociados a diuréticos e IECA. El
tratamiento con betabloqueantes debe
iniciarse con dosis muy bajas, con incre-
mentos progresivos cada 2-4 semanas si
la tolerancia es buena, siendo necesario
un estricto control clinico del paciente
durante la fase de ajuste de la dosis. La
dosis del propranolol son 1-2 mg/kg/
dia repartido en 3 tomas. El carvedilol se
administra a dosis de 0,1-1 mg/kg/dia.

Digital. La digoxina, junto con los
diuréticos, IECA y betabloqueantes, se
recomienda para mejorar la situacién
clinica de los pacientes con insuficiencia
cardiaca por disfuncioén sistélica. La do-
sis 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. Si se usa la via intrave-
nosa o intramuscular se daran 2/3 de la
dosis oral. Esta dosis de digitalizacién se
reparte en 3 tomas: %2 al inicio; % a las 8
horas; % a las 16 horas. Posteriormente

se establece la dosis de mantenimiento
(1/8 de la dosis total de impregnacién
cada 12 horas).

Antagonistas de la aldosterona. El
uso de bajas dosis de espironolactona
esta indicado en pacientes con insufi-
ciencia cardiaca en clase funcional Il o
IV (recomendacion clase I). La eficacia
y seguridad de los antagonistas de la
aldosterona en pacientes con IC leve o
moderada siguen siendo desconocidas.
Las dosis adecuadas son de 2-3 mg/kg/
dia en 2-3 tomas orales.

Antiarritmicos. No se recomienda
de forma general el tratamiento anti-
arritmico de los pacientes con arrit-
mias ventriculares asintomaticas o no
sostenidas. La utilizacion de fairmacos
o dispositivos antiarritmicos deberia
reservarse para pacientes con: a) taqui-
cardia ventricular sostenida o sintoma-
tica, fibrilacién ventricular o historia de
muerte subita resucitada; o b) arritmias
auriculares recurrentes o sostenidas. En
estos pacientes, el tratamiento debe ser
individualizado y supervisado por un
electrofisi6logo en caso necesario.

Anticoagulantes. La anticoagula-
cién estd indicada en pacientes con
MD e insuficiencia cardiaca asociadas
a fibrilacion auricular (recomendacion
grado Ia), o con evidencia de trombos
intracardiacos o embolismos sistémicos
(recomendacion Ic).

Péptidos natriuréticos. En los ulti-
mos anos, el conocimiento de la impor-
tancia de los factores neurohormonales
en la fisiopatologia de la insuficiencia
cardiaca ha posibilitado la aparicién de
nuevas opciones terapéuticas como los
péptidos natriuréticos. En varios trabajos
prospectivos, se ha evaluado el uso del
nesiritide (una forma recombinante del
péptido natriurético de tipo B humano
o BNP) en pacientes pediatricos en in-
suficiencia cardiaca, y se ha observado
una mejoria en su clase funcional.

Inotrdpicos. Recientemente, ha apa-
recido un nuevo grupo farmacolégico
de inotrépicos positivos denominado
sensibilizadores al calcio y cuyo prin-
cipal exponente es el levosimendan. El
mecanismo de accion del levosimendan
en el sistema cardiovascular es doble:
mejora la contractilidad miocardica por
sensibilizar el calcio a la troponina C,
y produce una vasodilatacion arterial
y venosa mediante la activacién de los



canales del potasio sensibles al adeno-
sintrifosfato (ATP) de la fibra muscular
lisa vascular. Se administra en infusién
continua durante 24 h. Tiene un me-
tabolito hemodindmicamente activo
denominado OR-1896, que provoca
que el efecto hemodindmico del levo-
simenddn sea sostenido, y puede persis-
tir incluso mas de una semana tras una
unica administracion intravenosa. Sin
embargo, hay que tener en cuenta que
su principio activo tiene una duracién
variable y, en ocasiones, se precisa de
una segunda dosis.

Simplemente citaré otros trata-
mientos no farmacolégicos, como: la
estimulacién eléctrica, la ablacién con
radiofrecuencia o los dispositivos antia-
rritmicos, que sobrepasan el objetivo de
esta revision. La resincronizacion cardia-
ca esta consolidada como herramienta
terapéutica tras su inclusion en las guias
de actuacion clinica de las sociedades
americanas y europea.

En cuanto al tratamiento quirirgi-
co, el trasplante cardiaco es el tratamien-
to final de eleccion en pacientes con
MD e insuficiencia cardiaca intratable o
muy baja probabilidad de supervivencia
a corto plazo, pero siempre y cuando
sean considerados candidatos adecua-
dos por el equipo médico responsable.
Otras técnicas como la ventriculotomia
izquierda parcial (operacién de Batista)
o la cardiomioplastia dinamica pueden
tener sus opciones. La utilizacién de
dispositivos de asistencia ventricular
izquierda (ECMO, sistema Berlin-Heart
Excor) puede permitir la estabilizacién
de pacientes en espera para trasplante,
cuyo numero esta descendiendo en los
ultimos afos.

Miocardiopatia hipertréfica

La miocardiopatia hipertréfica puede
debutar como muerte stbita 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 mio-
cardiopatia hipertrofica, que supone
mas de un 25% de los casos. Su preva-
lencia en poblacién general se estima
en 1/500. En la edad pediatrica, suele
manifestarse en adolescentes, pero tie-
ne gran trascendencia al ser una causa

frecuente de muerte subita, en ocasio-
nes como primera manifestacion de la
enfermedad®17.1%).

Se caracteriza por una hipertrofia
del ventriculo izquierdo, aunque pue-
de afectarse también el derecho, lo cual
condiciona una obstruccién, con un
componente dindmico, en la salida del
ventriculo izquierdo. En ocasiones, la hi-
pertrofia de la pared de las arterias coro-
narias origina isquemia, lo cual empeora
el cuadro y puede originar arritmias.

Se establecen dos formas distintas:
una familiar con herencia autosémica
dominante y penetrancia variable, cau-
sada por alteraciones en las proteinas del
sarcomero, y otra secundaria a enferme-
dades 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 predo-
mina la clinica de insuficiencia cardia-
ca. Los niflos mayores pueden referir
palpitaciones, dolor toracico, disnea o
sincope. En nifios adolescentes, la muer-
te 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 mads frecuente en la
exploracion fisica.

La radiologia de térax suele mostrar
cardiomegalia, y el EKG habitualmente
esta alterado, pudiendo mostrar altera-
ciones de la repolarizacion, signos de
hipertrofia ventricular y/o presencia de
ondas Q patologicas. La ecocardiogra-
fia mostrard la hipertrofia del ventriculo
izquierdo, siendo caracteristica la afec-
tacion de la funcion diastélica.

Por lo que respecta al diagnéstico,
hay que excluir otros procesos que cur-
sen con hipertrofia ventricular, como la
hipertension arterial y los cuadros obs-
tructivos del lado izquierdo.

El pronéstico es variable, aunque
los casos diagnosticados en los prime-
ros meses de vida suelen fallecer antes
del afio de vida. Como se ha comentado
anteriormente, en ocasiones la primera
manifestacion de la enfermedad en ado-
lescentes y adultos jovenes es la muerte
subita. Los principales factores de muer-
te stbita aceptados son: los familiares
de pacientes con muerte prematura por
miocardiopatia hipertrofica, los pacien-
tes con sincope (en especial, jovenes
con episodios sincopales multiples o
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asociados al ejercicio), la presencia de
taquicardia ventricular no sostenida en el
registro de ECG-holter, los pacientes con
hipertrofia ventricular izquierda superior
a 30 mm en la ecocardiografia, y la res-
puesta plana o hipotensiva de la presién
arterial en la prueba de esfuerzo('®.

De cara al estudio de familiares, se-
ria conveniente la realizacion de ECG y
ecocardiografia seriados a partir de los
12 anos. Antes de esta edad, habria que
valorar a los pacientes sintomaticos, a
los que practiquen deporte de competi-
cién, o a los que tengan antecedentes de
miocardiopatia hipertrofica prematura
u otras complicaciones.

El tratamiento de primera eleccién
cuando hay sintomatologia es la asocia-
cién de un diurético con un betablo-
queante. Otra opcioén es la utilizacién
de calcioantagonistas como el verapamil
(estd contraindicado en casos de insufi-
ciencia cardiaca, bloqueos y en menores
de un afo). Los antiarritmicos estan in-
dicados cuando hay arritmias, aunque
no disminuyen el riesgo de muerte si-
bita. La implantacién de desfibriladores
es una opcién para evitar la muerte si-
bita en pacientes de alto riesgo(!?).

El tratamiento quirtrgico (miecto-
mia) estd reservado a pacientes con afec-
tacion importante y falta de respuesta
al tratamiento médico. También, se ha
utilizado la implantacién de un marca-
pasos bicameral en este tipo de pacien-
tes. Finalmente, el trasplante cardiaco es
una opcién en algunos casos.

La miocardiopatia hipertréfica es
una de las enfermedades en las que
el desarrollo de los estudios genéticos
puede abrir nuevas puertas, orientando
incluso hacia unas opciones terapéuti-
cas u otras. En este sentido, el grupo de
trabajo de enfermedades del miocardio
y el pericardio de la Sociedad Europea
de Cardiologia ha elaborado unas guias
sobre el diagndstico y el consejo gené-
tico en las miocardiopatias®?.

Otras miocardiopatias

Otras miocardiopatias menos frecuen-
tes en la edad pediatrica son: la miocar-
diopatia restrictiva, la displasia arritmogé-
nica de ventriculo derecho, el miocardio
no compactado y las canalopatias, como
el sindrome de QT largo o el sindrome de
Brugada.

PEDIATRIA INTEGRAL

653



654

MIOCARDIOPATIAS

La miocardiopatia restrictiva es una
enfermedad del miocardio que produ-
ce disfuncién diastélica secundaria a
aumento de la rigidez ventricular, con
voliimenes diastolicos normales o dis-
minuidos en uno o ambos ventriculos.
La funcion sistdlica suele estar preser-
vada y el espesor de la pared conserva-
do o incrementado dependiendo de la
etiologia.

La displasia arritmogénica de ven-
triculo derecho o miocardiopatia arrit-
mogeénica de ventriculo derecho es una
miocardiopatia con entidad propia, ca-
racterizada por fibrosis e infiltraciéon
grasa del miocardio del ventriculo de-
recho que provoca muerte stbita en
jovenes y atletas.

Otra forma de miocardiopatia reco-
nocida es el miocardio no compacta-
do, descrito desde 1990. Se caracteriza
anatémicamente por un miocardio con
trabeculaciones profundas en la pared
ventricular y recesos profundos que
comunican con la cavidad ventricular
principal, afectando fundamentalmente
al dpex y la pared libre del ventriculo
izquierdo. Al igual que en otras mio-
cardiopatias, las manifestaciones clinicas
incluyen disfuncion sistolica y diastoli-
ca, asociada en ocasiones con arritmias
y fenémenos embolicos.

Por dltimo, las canalopatias, como el
sindrome de Brugada o el sindrome de
QT largo congénito, son enfermedades
eléctricas primarias, sin evidencia de
alteraciones observables en imagenes
o histopatologicas, con alteraciones es-
tructurales que residen a nivel molecu-
lar en la membrana celular.

Funcion del pediatra de
Atencion Primaria

La funcién del pediatra en Atencién
Primaria en las miocardiopatias es do-
ble. Por un lado, constituye el primer
punto de atencién al niflo con patologia
aguda, debiendo orientar el diagnosti-
co inicial. Una adecuada anamnesis y
una exploracion fisica completa pueden
orientar hacia el diagnostico del pacien-
te. El primer nivel de pruebas comple-
mentarias incluyendo la analitica basica,
el electrocardiograma y la radiografia
de torax, cuando se considera necesaria,
estan al alcance del pediatra de Atencién
Primaria, pudiendo aportar, en algunos
casos, informacién fundamental para
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orientar el diagndstico. El diagnéstico
final, asi como la orientacién terapéu-
tica, se realizaran habitualmente en la
consulta de Atencién Especializada.

Por otro lado, el pediatra de Aten-
cién Primaria es una pieza clave en el
seguimiento de los pacientes con mio-
cardiopatias. El control de las vacunacio-
nes e inmunizaciones de estos pacientes,
asi como la alimentacién y las normas
de higiene bucal, forman parte de las
actividades preventivas. Es importante
la regulacion del régimen de vida, in-
cluyendo la posibilidad de realizacién
o no de ejercicio fisico.

Por ultimo, también juega un pa-
pel fundamental en la atencion de las
enfermedades intercurrentes en estos
ninos. El pediatra de Atencién Primaria
debe manejar y tratar estas enfermeda-
des, habitualmente infecciosas, asi como
detectar posibles descompensaciones de
la enfermedad de base.
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pediatria: Plan de actuacion en Atencion
Primaria. Protocolos diagnosticos y tera-
péuticos en cardiologia pediatrica. Socie-
dad Espafiola de Cardiologia Pediatrica y
Cardiopatias Congénitas.

MIOCARDIOPATIAS

Hace referencia al papel del pediatra de Atencion
Primaria en los nifios con insuficiencia cardiaca.
Forma parte de los protocolos de la Sociedad Es-
paiola de Cardiologia Pedidtrica y Cardiopatias
Congénitas.

— Galve Basilio E, Alfonso Manterota F, Ba-
llester Rodés M, et al. Guias de practica
clinica de la Sociedad Espafola de Car-
diologia en miocardiopatias y miocardi-
tis. Rev Esp Cardiol. 2000; 53: 360-93.

Guia de practica clinica completa sobre el manejo

de las miocardiopatias. Aunque se basa en la cla-

sificacion de la OMS, los aspectos fundamentales
siguen siendo los mismos.

- Jiménez-Casso MS, Benito Bartolomé F.
Miocardiopatia hipertréfica. Protocolos
diagnosticos y terapéuticos en cardio-
logia pediatrica. Sociedad Espafiola de
Cardiologia Pediatrica y Cardiopatias
Congénitas. p. 645-57.

Revisién de miocardiopatia hipertrofica, de forma

sencilla y a la vez abordando el tema en profundi-

dad. Forma parte de los protocolos de la Sociedad

Espanola de Cardiologia Pediatrica y Cardiopatias

Congénitas.

— Moruno A, Garcgia-Angleu F, Coserria F.
Miocardiopatias en la infancia. An Pediatr
Contin. 2007; 5(2): 77-84.

Revision sobre las miocardiopatias orientadas

hacia el pediatra de Atencién Primaria. Realiza

un abordaje facilmente comprensible, con una

orientacion practica.

Lactante de 2 meses de edad que consulta por rechazo
de tomas e irritabilidad.

El embarazo, el parto y el periodo neonatal cursaron sin
incidencias resefables. El nifio esté siendo alimentado con
lactancia materna exclusiva y toma vitamina D. No hay an-
tecedentes familiares de interés.

La madre refiere que desde hace unos dias viene co-
miendo peor, pero que en las Ultimas 48 horas le encuentra
[lorén e irritable, alternando con fases de decaimiento. Coge
el pecho con dificultad y enseguida lo suelta, con mucha
fatiga.

A la exploracion fisica, presenta un color palido grisaceo.
La saturacién de oxigeno es del 89%, la frecuencia cardiaca

es de 172 Ipm, la frecuencia respiratoria es de 69 rpm y la
temperatura es de 36,1°C a nivel rectal. La tension arterial
es de 62/35 mmHg. El tiempo de repercusion periférica es
de 1 segundo y medio. Se objetiva una hepatomegalia de 2
traveses de dedo a la palpacion abdominal. A la auscultacion
cardiaca se aprecia la taquicardia sin poder valorarse con
claridad la presencia de soplos. Se auscultan con claridad
crepitantes en ambos campos pulmonares. El resto de ha-
Ilazgos se encuentran dentro de la normalidad.

La madre aporta radiografia de térax realizada 48 horas
antes, que muestra un indice cardiotorécico de 0,60 y un
aumento difuso de trama, sin apreciarse condensaciones
parenguimatosas.
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