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MIOCARDIOPATIAS.

* OMS-ISFC (1980): Enfermedades del musculo cardiaco de
causa desconocida.

* OMS-ISFC (1995/96):Enfermedades del miocardio asociadas
con disfuncion cardiaca (de causa conocida o desconocida).

* CLASIFICACION:

* CARDIOMIOPATIA DILATADA.

* CARDIOMIOPATIA HIPERTROFICA.

- CARDIOMIOPATIA RESTRICTIVA.

* CARDIOMIOPATIA ARRITMOGENICA DE V.D.
> CARDIOMIOPATIAS NO CLASIFICADAS.




CARDIOMIOPATIAS ESPECIFICAS
(OMS, 1995)

CARDIOMIOPATIA ISQUEMICA.
CARDIOMIOPATIAS VALVULARES.
CARDIOMIOPATIA HIPERTENSIVA.
CARDIOMIOPATIAS INFLAMATORIAS.

CARDIOMIOPATIAS METABOLICAS (enf. Endocrinoldgicas, enf. por depdsito
de glucégeno, enf. nutricionales, electroliticas, etc.)

ENF. SISTEMICAS (enf. Tejido conectivo, sarcoidosis, leucemias).
DISTROFIAS MUSCULARES (distrofia de Duchene, Becker, otras).
ENF. NEUROMUSCULARES (ataxia de Friedreich, S. Noonan, lentiginosis).

REACCIONES TOXICAS O DE HIPERSENSIBILIDAD (alcohol, cocaina,
anfetaminas, antraciclinas, ciclofosfamida, antidepresivos triciclicos,
fenotiazinas, radiacion).




CLASIFICACION AHA (2006).

PRIMARY CARDIOMYOPATHIES
(predominantly involving the heart)
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MIOCARDIOPATIAS.
FENOTIPOS




MIOCARDIOPATIA DILATADA
IDIOPATICA.

Dilatacion y disfuncion del VI o ambos.

Causas: genéticas, virales y/o autoinmunes, asociada a causas
especificas o no reconocidas.

Entre un 25%-35% de los pacientes con MCD idiopatica presentan
algun familiar de primer grado afecto por grados mas o menos
avanzados de la enfermedad. En algunos de estos casos de MCD
familiar (30%-35%) se han detectado mutaciones en hasta 31 genes
autosémicos y 2 ligados al cromosoma X (distrofina)que codifican
proteinas sarcomeéricas y del citoesqueleto; el gen que codifica la
proteina gigante titina se encuentra entre los mas frecuentemente
afectados.




MIOCARDIOPATIAS
DILATADAS SECUNDARIAS.

* ALCOHOLICA.

* PERI-PARTO/POST-PARTO.

* TAKO-TSUBO.

 TAQUICARDIOMIOPATIAS.

* TTO ANTINEOPLASICO:

Antraciclinas (doxorubicina, daunorubicina, epirubicina).
Ac monoclonales (trastuzumab)

Inh de tirosin-quinasa (imatinib, sumatinib).

* ENFERMEDAD DE CHAGAS.




MIOCARDIOPATIA HIPERTROFICA.

* Hipertrofia de VI o ambos, a menudo asimétrica, con frecuente
compromiso del septum.

* Reduccion del llenado ventricular. Gradientes sistolicos.

* Causa: mutaciones en proteinas del sarcoplasma.




CARDIOMIOPATIA RESTRICTIVA.

* Restriccion al llenado y reducido tamafio de uno o ambos
ventriculos, con funcién sistélica normal o casi normal.

* Es idiopatica, o se asocia a otras enfermedades (amiloidosis, enf.
Endomiocardica).




MIOCARDIOPATIA ARRITMOGENICA DE VD.

* Reemplazo fibro-graso progresivo del miocardio de VD, o en
algunos casos, de VI o ambos.

* Frecuentes formas familiares.

* Herencia autosomica dominante, penetrancia incompleta.




CARDIOMIOPATIAS NO
CLASIFICADAS.

* No incluidas en ninguna categoria.

* En general presentan dilatacion minima y disfuncion sistodlica leve
(ej: enf. Mitocondrial, fibroelastosis, VI no compactado).




VINO COMPACTADO.

* Cardiopatia genética (autosdmica dominante) que afecta la
embriogénesis del miocardio.

* Capas del miocardio: una, delgada y adyacente al epicardio,
normalmente compactada, y otra que ocupa el resto hasta el
endocardio, no compactaday engrosada (hipertrabeculado).
Mala irrigacion e isquemia del subendocardio, acompanada de
fibrosis.

* La alteracion es regional y afecta mas a las zonas lateral, apical
e inferior del ventriculo izquierdo.

* Manifestaciones: insuficiencia cardiaca (disfuncion sisto-
diastdlica), arritmias. Tromboembolias. Muerte subita.




Diagnostico.

RNM

ECOCARDIOGRAMA.




QL A 3
s

CARDIOMIOPATIA DILATADA.
CARACTERISTICAS CLINICAS.

* Insuficiencia cardiaca congestiva: disnea, fatiga, edemas periféricos.
* Embolias pulmonares o sistémicas.




Stage A
At high risk for heart
failure but without

structural heart disease

or symptoms of HF

\

e.g., Patients with:
Hypertension

Coronary artery disease

Diabetes mellitus
or
Patients
Using cardiotoxins
With FHx CM

\

Therapy
Treat hypertension

Encourage smoking
cessation

Treat lipid disorders

Encourage regular
exercise

Discourage alcohol
intake, illicit drug use

ACE inhibition in
appropriate patients

Stage B Stage C Stage D
Structural heart Structural heart Refractory HF
disease but without disease with prior requiring specialized
symptoms of HF or current interventions
symptoms of HF
4 A y
e.g., Patients with: e.g., Patients with: e.g., Patients who
; : have marked
Previous M| Development | Known structural Refractory 1 St
Structural LV systolic of symptoms | heart disease symptoms of fyde?pitoms 7 real |
heart disease dysfunction of HF Shortness of breath | HF at rest Spite maxim: N
o q medical therapy (e.g., =
Asymptomatic and fatigue, those who are &
valvular disease reduced exercise recurrently f\r
tolerance hospitalized or cannot [~
be safely discharged
from the hospital
without specialized
interventions)
\ A y
Therapy Therapy Therapy
All measures under All measures under All measures under
stage A stage A stages A, B,and C
ACE inhibitors in Drugs for routine use; Mechanical assist
appropriate patients Diuretic devices
Beta blockers in ACE inhibitors Heart transplantation
appropriate patients Bata blockers Continuous (not
Digitalis RismtishiN
; 2 inotropic infusion for
Dietary salt restriction palliation 1
Hospice care




EXAMEN FISICO.

* SIGNOS VITALES!!!

* ZMI desplazada.

* Ingurgitacion yugular.

* Ruidos patoldgicos: R3- R4. Cadencia de galope.

* Soplos sistélicos de regurgitacion mitral y/o tricuspidea.
* Reflejo abdomino- yugular +

* Edemas periféricos.




TABLA|

CRITERIOS FRAMINGHAM PARA EL DIAGNOSTICO DE
INSUFICIENCIA CARDIACA

Criterios mayores

Disnea paroxistica nocturna u ortopnea
Ingurgitacion yugular

Estertores

Cardiomegalia

Edema agudo de pulmén

Galope por tercer tono

Presion venosa central > 16 mmHg
Tiempo de circulacion > 25 sg

Reflujo hepatoyugular

Criterios menores

Edema maleolar

Tos nocturna

Disnea de esfuerzo

Hepatomegalia

Derrame pleural

Reduccion de la capacidad vital en un tercio respecto la
mdxima

Taquicardia (> 120 lat/min)

Pérdida de > 4,5 Kg en 5 dias en respuesta al tratamiento
(podria ser criterio mayor)

Para diagnostico de insuficencia cardiaca se precisan dos criterios mayo-

res 0 uno mayor y 2 menores. En los criterios menores deben descartarse
ofras causas.




RADIOGRAFIA DE TORAX.




ELECTROCARDIOGRAMA.

Recordar: ECG NORMAL alto valor predictivo
negativo!!!

o T o 5 i3 3 S owm 5 3 3 -
B _ = ! {}’ : : : = :
i i 3173 ] ! i 4.4
< - & b JL
1 3 c = i 4 ] | 3 gt : :
j : - . E—-f-; %—4 '
= I 2
: 3 & 1 I : 3 3
: .-
. = g l :
_3 2 3 i !l ' l 3 3
T . -
1 L S 131 $ 1 v | SEE
- = 3 =% 3T 33 : = 1 : 3  —
: : i | L3 =t S EES
3 : IR T i 1 (3 =8 £ 4 sur o | : -4l
: = X : u_
- - X 3 : 3 3 : i | . :
3 E 4 !" : ! : : : : : |
2= -~ - 2 - - 3
- p— 4 . - - b 4 3 r 3 * + ¥
: : 13 : : 1-
: : : : : : :
3 : 3 : : *g b = EES I A el :
: $ . . : 3 M 5
= o= e o i FE S "3 EERE 15 : SR, . o
3 : 3 $43-3 1 3= 3 1 i j
o o s P s e prgg 1 ;
2 —— : : —
. 3 = .:I : : b | ; 3 3 i
- = 1 ; —
. i 1 = 3H | H 58 : : | :
e 0% | $ -1 31 i . 3 £ 1 3 poes ? 1 3




ELECTROCARDIOGRAMA

* Boqueo Completo de Rama lzquierda (prevalencia 30%).




ELECTROCARDIOGRAMA

* Blogueo Completo de Rama Derecha.

ol " N -

] —J\’ A.,\,' f 3! A ) g A ~
A AN AN N N A

. - " ..
|
/\_»J/\"“JA.(/\‘ \\—:/"-—-‘Jr "‘""‘L""W‘v‘r‘-\,\'vﬂ“&\/ "‘\L\ rwlj f/'“‘—'\‘l rJ\vJ"_..J\
i ' i f f

-t . :
e e A A A o L
1 l l )

JarE i) e

Sl
A /\. I SRR /’._.__‘ A TAPY A A A ALY /\w./\
. - - . . - v |
¥ [ i ¥ Y b f ! L) ' '

] ¥




ECOCARDIOGRAMA DOPPLER

Dilatacidon de cavidades.

Evaluacion de estructura y funcion valvular. Medicion de
gradientes.

Movilidad/contraccion de segmentos.
Funcion sistolica y diastodlica.




OTROS METODOS DIAGNOSTICOS.

* LABORATORIO: Hemograma, electrolitos, funcion renal y hepatica. BIOMARCADORES
(BNP- NT-proBNP).

* CAMARA GAMMA:
PERFUSION MIOCARDICA.
RADIOCARDIOGRAMA.

* RNM CARDIACA (REALCE TARDIO CON GADOLINIO).
+ ESTUDIO HEMODINAMICO (izquierdo y derecho).

* TAC MULTISLICE.

- BOPSIA ENDOMIOCARDICA.

* Predictores de MAL PRONOSTICO: hiponatremia, bajo FG, altos niveles de BNP.




PERFUSION MIOCARDICA: evaluacién de
presencia de isquemia; viabilidad miocardica.

Saeptal Ant
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CINECORONARIOGRAFIA: evaluacion del
arbol coronario y funcion ventricular.




MIOCARDIOPATIA HIPERTROFICA.

Copyright © 2005 iy Elsevier Ing

La Miocardiopatia Hipertrofica (MCH) es una enfermedad cardiaca
hereditaria autosdmica dominante con prevalencia fenotipica de

2 /1000 de la poblacién general.

Se caracteriza por engrosamiento de |la pared muscular, sin aumento
de la cavidad, en ausencia de otras causas cardiacas para la
hipertrofia. VI hiperdinamico.

Gran variabilidad fenotipica.
Distintas edades de presentacion.




FENOTIPOS ANATOMICOS.

SIN GRADIENTE
el

HIPERTROFIA APICAL

CON GRADIENTE
T

HIPERTROFIA SEPTAL CON
GRADIENTE EN TSVI

i HIPERTROFIA MEDIOVENTRICULAR CON
. GRADIENTE INTRAVENTRICULAR




FORMAS FAMILIARES: mas de 1500
mutaciones en al menos 20 genes diferentes.

* MC 1: CROMOSOMA 14(B miosina)

* MC2:CROMOSOMA 1(troponina T)

* MC 3 : CROMOSOMA 15(tropomiosina)

* MC4 :CROMOSOMA 11(puentes mios.C)
- MCS5 : CROMOSOMA 7(c/ WPW)

* LAMP2 (Glicogeno)




FISIOPATOLOGIA

* SISTOLE. Obstruccidn dinamica del tracto de salida.

- DIASTOLE. Deterioro del llenado, con aumento de presion de
fin de diastole.

* ISQUEMIA MIOCARDICA. Aumento de masa muscular, presién
de llenado, aumento de demanda de O2.

Disminucion de reserva vasodilatadora y densidad capilar.
Anormalidad de arterias coronarias.
Aumento de compresion sistolica.




PRESENTACIONES CLINICAS.

* Pacientes asintomaticos (hallazgo ECG/ecocardiografico).
* Pacientes sintomaticos (1 de cada 5 casos):

Disnea (90%)

Angina de pecho (75%)

Fatiga, mareos.

Pre-sincope, sincope (MAL PRONOSTICO).

Palpitaciones.

Muerte subita: LA MIOCARDIOPATIA HIPERTROFICA es la principal
causa de muerte subita en jovenes.




ELECTROCARDIOGRAMA (en menos de 10%
de casos es normal.

* Criterios de voltaje de HVI.

317178y 9/18/81  imefet




ECOCARDIOGRAMA DOPPLER/TISULAR.




HISTORIA NATURAL.

B.J. Maron / Pediatr Clin N Am 51 (2004) 1305-1346
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mm’"‘sﬁ»i?'a'&&‘& —d_e_rl—e—géa de mn]grte subita en pacne'r;tes
con miocardiopatia hipertrofica®

MAYORES

Parada cardiaca (hbrlacn ventricudar)
Taguicardia ventricular sostenida espontanea
Antecedentes lamiliares de muerte subita

MENORES

Sincope nexpicado’

Grosor de pared ventricular izauerda > 30 mm

Respuesta anorma de fa presian arteral durante el ejercicio’
Taguicardia ventricular no sostenida’

Obstruccion al fracto de salida del ventriculo izquierdo
Obstruccion microvascular

Defecto genético de nesge




TRATAMIENTO.

| Miocardiopatia hipertréfica |

Estudio de la familia
Estudio genético
Evaluacion de riesgo de MS

| Riesgo aito de MS: DA |

|

[

Sin sintomas;
seguimiento

Tratamiento médico:
betabloqueantes, verapamilo, disopiramida

|
{ I

;egdl TR

[

Si: miectomia septal
~Alternativa: ablacién septal

No: tratamiento
convencional de IC
Trasplante cardiaco




MIOCARDIOPATIA
RESTRICTIVA.
DEFINICION.

Es una enfermedad del mio/endocardio que
produce disfuncion diastoélica secundaria a
aumento de la rigidez ventricular, con
volumenes diastdlicos normales o
disminuidos en uno o ambos ventriculos, y con
funcion sistolica preservada.

Deterioro en la relajacion ventricular.




CLASIFICACION.

* Primarias:

Endocarditis de Loeffler (fibrosis miocardica e infiltracion
eosinofilica).

Fibrosis endomiocardica.

* Secundarias.




MIOCARDIOPATIA RESTRICTIVA

e No infiltrativa e Enfermedades por depdsito

e Miocardiopatia idiopatica " Hemocromatosis

= Enfermedad de Fabry

= Enfermedad por almacenamiento de
glucogeno

e Miocardiopatia familiar
e Miocardiopatia hipertroéfica
e Esclerodermia

e Seudoxantoma eldstico
e Miocardiopatia diabética * Endomiocardica

=  Fibrosis endomiocardica
= Sindrome hipereosinofilico

Y Inflltratlva =  Enfermedad carcinoide cardiaca
e Amiloidosis =  Tumores metastasicos

e Sarcoidosis " Radiacion

e Enfermedad de Gaucher = Efectos toxicos de antraciclina

=  Farmacos que provocan endocarditis
fibrosa (serotonina, metisergida,ergota
mina, agentes de mercurio, busulfan)

e Enfermedad de Huler
e |Infiltracion grasa




MIOCARDIOPATIA RESTRICTIVA

PRESIONES IZQUIERDAS

pulmonary

capillaries PCWP 3-1Z mm Hg=normal
12-25 mm Hg=elevated
=25 mm Hg=pulmonary edema




MANIFESTACIONES CLINICAS.

v Insuficiencia cardiaca, sin causa aparente. Disnea, fatiga. Fallo
cardiaco congestivo del lado derecho.

* Exploracion fisica: Cardiomegalia leve a moderada: R3 y R4.
Insuficiencia valvular auriculoventricular: aumento de la
presion venosa con la inspiracién (signo de Kussmaul).

v'Ecocardiograma sugestivo (hipertrofia, disfuncidon diastdlica).

v"Manifestaciones sistémicas.




ECG: bajo voltaje generalizado.
Arritmias supraventriculares (FA).
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AMILOIDOSIS

La amiloidosis debe sospecharse en
cardiopatia con disfuncion diastodlica
ventricular y evidencia asociada de
neuropatia periférica (sindrome del tunel
carpiano), neuropatia autondmica (diarrea
o impotencia) y nefropatia.




AMILOIDOSIS

DIAGNOSTICO:
e Se confirma en la forma primaria con:
inmunoglobulina monoclonal en suero u orina.

e Biopsia: se busca amiloide en grasa peritoneal
o a nivel gingival, rectal, médula 6sea, renal o
endomiocardico.




MIOCARDIOPATIAS
BIOPSIA



ECOCARDIOGRAMA BIDIMENSIONAL'Y
DOPPLER.




OTROS METODOS COMPLEMENTARIOS.

e FEstudios de radioisotopos: Infiltracion del miocardio.
(201TI). Tamano de la cavidad ventricular izquierda
pequefio o normal (RVG). Funcidn sistélica normal
(RVG).

e (Cateterismo cardiaco: Disminucion de la
distensibilidad del ventriculo izquierdo Signo de la raiz
cuadrada en los registros de presion ventricular.
Funcion sistolica preservada. Elevacion de presiones
de llenado del lado izquierdo y derecho.




HEMOCROMATOSIS

Se caracteriza por deposito excesivo de hierro en
diversos parénquimas:

Higado.

Corazon

Gonadas

Pancreas




HEMOCROMATOSIS

v’ Afectacién familiar o idiopatica
v’ Defecto de sintesis de hemoglobina
v’ Enfermedad hepadtica crénica

v Toma excesiva de hierro oral durante afios




SARCOIDOSIS

Es una enfermedad granulomatosa de causa
desconocida, caracterizada por una
afectacion multisistémica.




SARCOIDOSIS

PATOLOGIA:

Los granulomas pueden afectar a
cualquier region del corazén, aunque
la pared libre del ventriculo izquierdo
y el tabique interventricular son las
localizaciones mas frecuentes.




MIOCARDIOPATIA ARRITMOGENICA
DE VD

* Enfermedad genética, autosomica dominante. Penetrancia
100%.

* Sustitucion fibrosadiposa del miocardio de VD (forma
localizada o difusa), aunque puede afectar al VI.

* Predominio en varones, y presentacion en adolescentes o
adultos jovenes.

* Manifestaciones clinicas:

Formas asintomaticas.

Palpitaciones, sincope arritmico o muerte subita.
Insuficiencia cardiaca derecha.
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Figura 2 Electrocardiograma de 12 derivaciones. La onda épsilon se insinua sobre el final de los complejos QRS en las precordiales derechas,
Fusnte: autor




