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CARDIOMIOPATIAS EN NIXOS,

INTRODUCCION.

En gron némero de pacientes con cordlopatfa, la sobrecarge sisudlica
debida e transiturnos valvulores, cardiopotias congénitas, hipertensidn arterial
o o neunopatias, puede excluirse; on estos pacientes, la cardiomepnlia o
1a alterncidn funcionnl en el resultado de alterociones miocdrdicns ().

El término "Enfermedad Miccirdica Primeria” ho ganado ocepracion, duebide
o que localiza la anomalis bdsica en el misculo cardfacos el Lérmine "Enferme-
dad MiocArdica Secundaria®, se hn wtilirzado por varlos autvres para indicar
la asocincién de alternciones miochirdicas ¥ enfermedodes sistimicas (2,30,
Esta divisidn, mo obstante, cren problemss didActices, por lo qie se prefiere
utilizar el término de Enfermedad Miocirdica sin adjetivon umblg;oei. Uno
de los tipes o subgrupos, se caracterlza principalmente por dilatacidn e
tnsuficiencia cardiaca conygestiva, y ¢l miocnrdio reaccions vn forma similer
a como S¢ presestaba la Miocarditis Diftérica. Existe gran nimero de pacientes
con esta signologia, pero ol diogndsiico ne es de Hiocerditis, debildo a la
auaencid de proceso inflamatorio, Por lo antertor, se han creomboe pomhres
diversos parn eutn patelogis, o saber: Depeoneracibn MiocArdicn ne Coronarin,
Formos Atipicos de Miocarditis, Degeneracidon Miocirdica Primaria, C:_iruilomlopu-
tis © Miocardicpatln 1diopAtica, cic. Estos sindnimos sc han creado en Lurma
olsloda o con lu conviceidn de que representa, en la mayoria Jde los cosos,
unu etapa tordin del proceso inflamatorie primario, Miocarditis. Actunlmente
se prefiere el nombre de Cordlomiopatin Congestiva, ya fjue conlleva el nombre
de 1o alteracién bisica.

Otre subgrupo de enfermedades miccirdicas, se¢ coracteriza, principalmente,
por hipertrafin concéntrica, con dilatacidn secundaria y tardini ecnsionalmen-
te la hipertrofia es peculinrmente nsimftrics. El clecte mas dramitice es

la obstruccién ol flujo ventricular y amerita upa cotoporla oparte en la
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clasiffcacién clinica, y se ha denominodo Cardiemiopatin Obstructive. Ademis
(ie los aubgrupba anteriores, se pucde cncoplrar otro proceso miocdrdico con
caracteristicaos especificax, que clinicamente se comporta como una Pericurdi-
tis Constrictiva, siendo el comin denominador el endurecimicnto miocdrdice,
debfdo a la invasidn del misma por tejido fibroso, lo cuul itmplde el sdecuade
1lennde ventricular, y sc denomino Cardiembopat!o Restrictiva. Actualmente,
esta potologin vy 1o Cardlomiopatia Obstructiva, se enploban en 1o Cardlomiopo-

tip Hiperterdfico {(4).

FISTCRTA,

Desde 1950, se ha dIntentado ol estudio profunde de log problemas Cllrlh:.n.ls
del miocardio, peroe fio es sine hasta 1054, en un estudio monografico e¢laborade
por Ressi, "“Ei Corazén Grande cn el lactante”, en gue se utidjzd v descritll
o las Cardjomlopatias, cestableciendo los primeros criterlos vilidos para
¢l diognéstico diferencint con lag cordiopatias congénttas (1,%),
Suceslvamente, 1o titerntura pedidtrica, considerande ol problema en su totali
dad ful bascante modesta, a excepclin de les trabajos de Guilliiand y Mchomara,

Fiddler ¥ Pernot (6,7,68).

CLASIFICACION.

La primera clasificocién propucsta sebre las Cardiomlopatias, aparccid
publicada en la revista Lancet en 1970, siendo su autor Goodwin (4). Dicha
clasificocidén es incompleta y, en parte, orbitrariu desde el puntc de vigta
didictico, pero tiene cl miérite de aportar cierta clasificncidn o un comple Jo

problema.
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Clasificacion de Goodwin:

1. Cardiomlopatia Conpestiva, Dilotada o Hipucindética.
2. Cardiomiopatin Hiperirdfica, Obstructiva y no Obstructive,
3. Cardjomlopatio Cbliterante v Constrictive,
4. Cardjonioputles sccundorins,
A partir de 1970, Hamby y otros, basdndose en estudios clinicos, hemodindmicos
y oaglogralicos, crean wia clasificacidn nctualizadn, gue es In que sctuaslmente
so utltiza (9):
1. Cardiomiopatfas primarins:
a) Variednd Dilatada,
b) Variedad Hiperiréficar
= Obstrectivi.
~ No Ubstruct iva,

2. Cardiominpatios Sccumtarlas,

ETIOLOGTA.

Ly primera posibilidad ctioldpiea de las Cardiomiopatias, ¢s la virval,
Lnicinlmente se aialaran lo que se pensd ceran porticulne virales vn el tejido
miocdrdico, pero en contra de csin posibitidad, se enconkrd en varios estudios,
tn wugencia de pnticuerpes circulantes a diversas espuciey virales (10,11,12,
13). En fechas mas recientes, se ha logrado aislar el virus Coxsackie B-4 en
el miccardie de recién nacidus y lactantes que han presentode Cardiomiopatin
en formu epldémica. En otros vstudios, se han nislado virus Coxzuckle D=3 y

A=106, pero solo en evdcunciones o en orina.
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Se han implicado a otras especles viruluea, como ¢l vitus de la Buleola, ol
Dengie y la [iebre de Chikungunys, cic. {(14,15,16,17,18),

La segunda posibllidad, es que se trate de un proceso inmunoldéglce; esta teoria
supone 1a presencis de anticuerpos uwuteinmunes unidos o eélulas mioostad lcan,
lo cual puede condicionor alteracieones en lo microestructurn celular o imtertse
rir en el proceso de contruccidn de las [ibras musculnres yfo on la sintestn
de protefnas. Se han encontruda anticucrpos antimiocsdio etrculantes, asi
como anticuerpos marcados con fluoresceina unides ol wisculo cardiaco, on
pacientes con Cardiomicpatia. Sin emborgo, es probable gue estos omicuerpuos
sean vl resuliado @as que la causa el dano miocdrdicn, via que es ooy comgh
encontrarios despuén de Infortos Mlocdrdicoes o en Cardiopatia Heumilica on
sy fase apudn. La produccidn experimental e anticucrpos antimiveardioes poe-
rros provoecd poca eviudencia de depresidn de Ia tuncidn miociardica; sl embarga

se ha wvisto que s preschcio de estos,  en paclentes con Cardisoiopatis es

de mal pronGatice yoo gue probablemente rellejan Ia destruccidn continuada
del miacardio, Adembs, el mancjo con inmunosupresores ro ha side exitosv (19,20)
En cuanto o la Cordiomiopatfn Hpertrdfica Obstructiva, lu paciecntes se pueden

dividir v 2 grupos: Aquelluvs con histeria familipr positive de esta Lorma
do cardiomiopat{s, y oquellos sin historia familiar. En 1/3 de los pacientes
con Cordiomiopatin Hipertrofica Obstructiva, la entermedad es de tipo fomilinr,
Par otro lado, en lo forma esporddica, el radio masculinoffemening es de 41l

Laa varfnciones o la expresién, dentro de wne misma familia, han impedido
pna explicacidn genétlca steple, Es posible que estén ipvolucrndus algunos
genes modilicadoresy si este o5 el casa, ¢! mecanismo hereditario podria mer
mis conpplejo, dinvolucrando un umbral poligénice que teconvee b presencin

de una predisposicidn subyacente variable, o cierta suceptibilidad s In enfer-

medod, incluyendo factores tanto genéticos como ambicntoles (21,22,23,24),
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n ¢l vaso Jde las Cardiomiopntias Secundariss, ins anomalins funcionales y
estructurales, pueden encontrarse en una amplia variednd de enfermedades siscé
nicas. Como regla guneral, las manliestoclones sistémicns vpacan las snomallas
miocArdicas, pero estas (luimas pueden dominor ¢l cuodro clinlco,

Los lesiones miochrdicns asociadas o procesns sistémicos pucden sc difusas
v locnlizadas. St 1o lesidon eos difusa, el cuadro clinico pucde simular una
Miocarditis; por o} contrario, si es localizoda puede condiclonar arritming,
obstruceibn nl flujo sanguineo, onomalias clectrocardiogrificas, o pucde pre-
sentarse como hallasge de mutepsia (29,26,27,25,29),

Podemas considurar a lny Cardiomiopatfes Sccunderias en lus siguientes grupos:

I. Seeundarlas o Infeccicnes,

l.a, Infecciomes Bacterinnns: IMiteria, Tuberculosis, Tifoidea, Escar-
lating, Fiebre Reundtica, Meainpococcuomia, Endocurditis Bacterisna, Brucelesis,
Téranon, Tularewmin, Melioidosis, Tosferina, asl como Sepsis y Neumonlas de
diversas cticlopla (20,230,736, 34,39, 40,41 40 470,44),

L.be Inferclunvs, por Espiroquetas: Sifilas vy Leptaspiresis (45,46),

L.c. Rickettslosis: Tifv endémico (murino) y Epidémico, Fiebre de
1ns Huntafins Mocsllosas, Enfermednd de Tsutsugsmushi ¢ Flebre Q (47).

I.d. Infecciones por Clamidias: Psitacosis (H)).

T.¢. lnfecctones Virales: Coxsuckic, Poliovitus, Echo, virus de¢ 1o
Influenza, virus de 1a Parotiditis, Monopucleosis Inpfeceiosa, virus de lp
Hepatitis A, Hubroln, Sorumpidn, Rabia, Corlemeningitis Linfocltice, Voricela,
Encefalitis wvirnles, Citomepalovirus, Herpes Simple y Zoster, Adenovirus,
Artovirus ¥ Botavirus (10,14,15%,10,17,08,37,48,40) .

t.f. Infceciones Micoricnas: Actinomitosis, Blastomicosis, Candidiasis,
Asperpiloais, Histoplasmosis, Esporetricesia, Coccidieidomicosis y Criptococo-

sis (52).
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1.g., Infestacién por Protozoarfos y Helmintos: Tripanosomiasis, Tuxo-
plosmosls, Malorio, Lelshmaninsis, Bilontidiasis, Sarcoporidosis v Amibiasis,.
Triquinosis, Equinecocosiz (Hiduvidosis), Esquistesomipsis, Ascoridiasis,
Heterofidtasis, Fllarlasia, Paragonimiasis, FEstrongiloidosis, Cistloerwosnls
y Toxocoriesis (53,54,55,56,57,58,5%),

1.4, Infecciones por Mycoplasma: Neumonins Atipicas (50),

I11. Secundarias u Transtornos Nutricionales: Beriberi, Pelagra, Fscorbuto,
Mpervitominosis I, Kwashlorkor, Deficlencia de Selenio y de Carnitina (32,61,
62,63,64,65,139) .

I11. Secumdarias a Enfermedades Motabdlicus: Amiloidosis, Riperproduccidn
de  Cateceolaminas, Glucogenostis, Hemocromntosis, Hemosiderosts, Enfermedod
de Fabry, Porlirin, Mucopelisacaridesis, Xantomatosis Primarin, Histioctrosis
X, Hiperuricemin, Oxalosis, Cotn, Calciffcacion Miocchrdica Peimarin, Enfermedad
de Puget, Mucoviaidesis, Hipokalemia, Uremin, Tirotoxlconsis y Diabetes MHellf-
tugs {(67,08,00,70,71 ,72,73,74,75,70, 77,78, 79,80, 1230, 13), 192,133, 134,13%, 130,137,
138),

IV. Secundurins o Enfermedades Hematolégicas: Leucemias, Anemia de Calu-
los Falciformes, Poelicitemia, Trombocitosis, Parpuro Trombocitopénicu Trombdti
co y Parpura Anaflilactolde (82,83 ,84,83).

V, Secundorias n Neoplasias y Lesiones Metastdsicas (71).

V1. Secundarias n Causas Toxicons: Alcoholismo, Cloruquina, Emetino, Feno-
tinzinas, Antidepresores Triclclices, Metiscrgida, hrsénico, Antimoniom, Noro-
pinefrina, Monéxido de Corbono, Cobalto, Hidrocarburos, FPésforo, [ueruro,
Mercurio, Plomo, Picaduta de Escorpién y Mordedura de Viborn {93,94,95,90,47,

98,99,100,101,102,103,104, 105,106,107,108,130),
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YII. Secundariass a FEnlermedades Neurolésticns y Nouromusenlares: iHstiro) .o
Muscular Frogresiva de Duchenne, Ataxia de ¥Fricdrich, Palineuropatla Fer- 'tn-
ria de Roussy-lLévy, flioton{o Atré[ica, Miastenla Gravig y Escleroui- Toberon:
(81,86,87,88,89,90,91,92).

¥IIl. Secundarins a Hipersensibilidad: Sulfas, Penicetlinas, Fenilbulnzona,
Yocunas, Clortetraciclina, Antifimicos, Fenidonn, Acetaminofén, Reserpina,
Guonetidinag y Litio (109,110,145},

IX. Secundarins a Factores Ffsicon: Kadiacifn, Chuque Dléctrico y flelpe
de Calor (111,147},

X. Secundorias a Otras Causns: Enfermedad de hawnsali, Recharza o Transplan
tea de Corazdn, Colagenopatins, Ariritis Reumntoide y Espondilitia Anguilasan-
te, Enfermedud de Keleer, Sindrome do Copgun, Enfermedad do Behcer, Transtornos
Cenbticoa con Afeccidn Multisistémica, Fnfermedad de Weber-Christian, Yantogpra-
nuloma Juvenil, Escleredema, Sindrome de Meye, Lipldosls Cardlncu Alslada,
Lentiginosis, Sindrome de Refsum, Usn de Antraciclinnk, Sarcuidesis y Cardio-
micpatf{a lipertréfica Transitoria de los 1 jos de Madres Diabétiens (231,33,34,
35,112,113,114,115,116,117,118,119,120,321,122 ,123,134 140,148,135, 161,162,164,
161’1.165.166.163',165.169.]70,1.71.172.173.17&.175,176377.H"B.l?!).lﬁ(!.lﬂl).

XI. Secundario o Flebre Beomdtica (182, 1H3,184,1485, 186,187, 1H8Y.
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FISTOPATOLOG1A,

I, CARDIOMIOPATIAS PRIMARIAS, VARIEDAD HIPERTROFICA: Humndi‘nﬁmi:umcntc.
la Cardlomiopatia fipertrdficn Obstructiva {Estenosis Scbabrtice Hipertrdfica
Idjopdticn) se carpeteriza por: (1) Obstruccidn del Tracto de Entroda y, (2}
Obstruceidn del Tracto de Salida del Ventriculo Izquierda.

Cop 1a obatruccidn del vracto de entrada, hay pérdida Jde distencidn diastélica

del ventriculo izquierde, que 82 debe o ung velojaclén isovolumétrica retordae-
do del wmismo, lo que produce un llenodo dinstblico reducide con vlevecibn
de ln pruesién postdiostSlica, o pesar de que la controctilidad es normal,
inelyso clevadn. Como causn de la pérdidad de Jdistennibilidod haste ahora
se considerd respunsable nl intense aumento del tejido conective, pero so
debe principalmente o una ordenacién irrcgulor ultraesiructural en los sarcdee

rog, con desorientacidn en ias miofibrilles, formando célulos wmiocdrdicas
mds anchas ¥ cortns de to habitual, gue presentan tendeacin o randficarse.

Ult imamente, sin embarpo, 1o patogenio se ha relacionado cop uUna respucsto
excesiva del miocardio n 1o presencia de catecolominas, o uno alteracibn de
la sintesls pretéico y, principalmente, un metabolisme alterado del colele
en cl miccardio, lo cual puede corroborarse con investigaciones bioquinicos
en modelos animoles o investigaciones clinico/fornmaceligicss en humnnog con
Cardiomiopatin Hipertrdficn, utilizando lsoprotercnol o Antogenistas del Col-
cio {Verapomil},

Lo obstruccién del tracte de solide del veatriculo izquierdo, producidn por
hipertrofle septal, se¢ carncreriza por una obstruccidn aistblico al flujo
sangulnee. Con vllo se produce un grodiente de presién sistblicn subvalvular
(subeértien} en el ventrlculo, con contraccién hiperdindmica en "Reloj de
Arena", La corriente laminar es intenso y hay formacidén de remolinos antes
o después de la obstruccldn Gcptal durunte lo sistole; se puede producir un e-

fecto de Veaturl y la valvs anteroseptsl de la mitral sc desplaza hacio el

sepium en lugar de hacia la vilvula mitral,



Fig., b.~ lipertrolin masiva del septum
que estrecha In via de salida.

AQ: porto; LaA: Auricula Bzquierdas
LYV: Ventricule izquierdo.
Flecha obscurn = Eyeccidn,
Flechs clara = Obstruccién,

Flechn gris = Regurgitocion.



Fig, 2.= La Cardiomiopatia Hiﬁurtrﬁf[ca Obstructiva
{Estenosis Subadrtica Hiperurdfica ldiopdtica)
se caracteriza por una hipertrofin masiva del miocardio
con predominio del proceso hipercrdfico en el septum 1V

(flecha).
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Tode o anterior puede producir, sinultdneamente, una wbstrurcids del fzacto

de sallda junto cor (nsuficiencla funcional Je le vilvula mitesl,

1. CARIMOMIOPATIAS PRIMARIAS, VARIEDAD DILATADA: Buata furma o mds comfin

de Ic que se¢ pensaba, § ose presents taa frecdente coamn adponae Cogd lopert Tan

Congénitas. Se ha calculado que su incidencia es del arden det I en vorazones

superioreg o los 900 gr v gue va ea HUBenLo progresiveo,

En estudios postmortem, el zorasdn se encuentra muy dilatodo, jevo o pared

ventricalsr o5 de grasor normal, o selo existe distrera hipertiotlia, o cual

o5 uwla coracterdstize diferencial won lay fovmas Hipertoativas; vste ovenlo

seglete que o dilstation es ol evento primacso. bn 1o cavorla de loas cosos

. Mivresedpicenente, cercis de 34

sg pueden encontsar Lrombos  intramurale
de los corazonen estudlados, mbentrian fncremmto de te fido f1hroso, pmticolar

mente en ol subendocnrdio, Constantesente seo oobserva edema dotescelolar e

hipertrofio de Ins Fibran susculares: Lo pecrosis es rara v ono existe eandada

inflamatorie. ka micrescopfa electrdnicn nes muesctn gue o] dane mitocondeiol

y el edema del sarcoplasma son cani uwniversales, indicimfonss un defectas en

la produtcidn de eneriin o una alteracion de las miofibriflos erilizadas en

la contrhecidn. Euta farma de Cardiomlopatia se olserva en Ja Flbraolastosis

EndomivcArdicn; el erdocardic, usvalmeate del veniriculo izquicrds, mocstra

aumento de grosor con excess de fibras eldstices y de coldigena.

Exizten 2 varivdades de Fibroeclostosis fndomiocdedican: ¢1) Urimarin, en la
fque pe se roeconoce oilaguns patolepgi{a nswveinda, ¥y (3) Secundario, Jo cual se
preseata funto con mileiptes patalopias, sobre tode aspcloads o Coardivpotios

Congénitns (Comunicncidn Tnterveatriculor, Persistoncla del Copducto Acteriuso
13

Estenosin Adrtica, Ceartacidn Adrtica, etc).
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La cavidad veniricular se ditatu, la valvula mitral puede ser insuflciente
wi los misculos papilares estdn involucradas en el procese,
En nlgunas clrcunstoncias se encuentra un cuadro ldéntico wn vl ventricuto
izquierdo, cuando use¢ asoclian ciertas condiciones, como  estenosis afrtica o
cunndo la coarvnario izquierda se origing del tronco de 1a pulmonor (Coronaria
Izquierda Andrala), por lo que se puede observar, ademds Jde las nlteraclones

del ventricwlo tzguierde vy de la vdlvaela mitral, rafortes en la roona tributa-

ria de 1lp corenarin anomala (22,23 ,24,125 127 ,124) .
Tode ¢l conjunto de lesiones antes ciladas, condicionan una falls on o con-
tractilidad y nenor dasteasibilidoad de tas fibras ruscelares cardiacas,

Como resultado Oltine se presenta losuficiencin Cardleca Congestiva, Ls fmpor-

tante hacer potar, que en los ninoes, puctde no encontyarse ninguna sintomatolo-

gia por algunos meses, y presentarse durante un proceso  infeccioss de vias
adreas superiores, o cwal condiciomsrd mavor sobrecarga del pequelo circii-
Lo ¢ ipsuficiencia cardiaca,

Por lo anterfor, e¢n le mayoria de los casos extste el antccedente de infee-
citn de vias alreas superiores pocos dios antes de iniciar con la sintomate-

login clisica de 1o Insuficiencin cardiaca congestiva (1,%,26,35,125,126,129,

130).



Fig. 3.- Seccién histoldgica del Miccnrdie
en un caso de Cardiomiopatia varicdad Dila
tada. En ls parte izquierda se observa una
arteria intramural trombosada y parcielmen

te recanalizada. Abajo o la derecha: Teji-

do fibroso que representa un microlnfarto.



Fip, 4.~ Cardiomiopatio Varicdad Dilatada.
Ilustracidén caracterisrtica de la Fibroelag
tosis EndomiecArdica. El interior del ven-
triculeo izquierdo muestra hipertrofis de

la parcd, elongacibn de 1la chmara y marcado

engrosamiento fibroso del endocardio.
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111, CARDIOMIOPATIAS SECUNDARIAS.
1. Infecciosas.

l,a.— Difteria: La toxina diftérica produce transtornes de Lo respf
roclén celular, aparchtesente actusndo como un anflogo competitive, una von
que el cltocromo b del huésped esth depletadoiiy por lo tanto, lo Organes con
mayor requerimiento energético son los que se afectan primarlomente (corazén,
nervios, etc), El exdmen potoldgico revela un miocordio flaccido, dilatade
y phlido. Exiate necrosis hialiaa y miocitolisis, con acusulacidén prosn y
deplesidn de glicdgeno; la toxina diftérica interfiere cn la oxidoclén de
dcldos grasos e inhibe ln sinteais protéica. Loa cambios pnrenyuimatosos soa
extensos y parecen ser desproporcionados nl infiltrado intesticisl, Ademds,
existe dnjio mitocondrinl extenso (38).

1.b. Tuberculosis: Las monifestaciones patolégicas a nivel miocdr-
dico incluyen: Grandes nddulos coseoses, lesiones millares, mlopericarditis
difusa, El bacilo tuberculeso puede llegar nl cernzéa por extenaidn directa,
por vio linfhtica o hematdgena. Estos lesiones son mias frecuentes cn nifioy,
probablemente por que en estes ca mbs frecuente la forma milior de 1o enferme-
dad. Los lesioncs milinres comunmente siguen el trayecto de las grierfas coro-
norias; los nédulos tuberculosos son mAs frecuentes en la auricula derecha
y, usualmente, ocurren por extensién directs de nédulos hiliares, Estos nbdu-
los pueden Ber osintomiticos o condicionar alteraciones del rltmo, de ln con-
duccidn o del fluio intracardinco (39),

l.c,~ Tifoidea: Lo presencin de Cardiomiopatio Tifeldica eas frcr.ue_rl.
te en nifios, presentandose en ia 2% o 3% semanas de la enfermedod, Los camblos
patolégitos eatdn constituidos por cdema y fragoentacién de miofibrillas y
degeneracién hinlina. Debemos tomar en cuentn que lo complicacitn mhs frecuen-

te, a nivel cardiovascular, es ¢l colapso (40},



Fig. 5.~ Granuloma Miocdrdico en TB miliar.
Reemplazo de las fibras miocérdicas por

material caseoso, granuloso.
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i.d.- Escarlating v Fiebre Reumfticn Aguda: Lo mayorla de los pacien
tes con escarlatiny faral, tienen evidencin de cardiomiopavin; presenton infil-
trados de células redondeadas subendotelinles y perivosculares, asl come dege-
neracidén hialina o necrosis grapulor muasculor. Pueden oxlstic vegetacioncs
valvulares. En la Fiebre Reumiticn, lo cardiomiopatia es parte de 1a Pancardi-
tis, y lo lesidon diogndstica son lon cuerpos de Aschoff o nivel miochrdico.

l.v.- Meningococcemint En ¢stn potologla podemus encoatrar ua tipo
de cardiomlopatia intersticial, siendo mds comin en 1la Meningococcemin que

¢n lo Meningitis, sobre todo con Nelseerin meninpitidis grupos B ¥ C. El colap-

8o circulatorie la insuficieoncis cardiacn congestiva, le conguinvcidn intravascu
Inr diseminadn y los cnmbios electrocardlogrdficos del segmente 5T-T. proplos
del Sindrome de Waterhouse-Friederichsen, reflejun el cefecto circulatorio de
la toxina meningocdccica y de ia cardiomiopacla asociada. Patoldéglcomente encon
tromos: Petequins endo y epichrdicas, hemorragias miochrdicas, necrosis focal,
infiltrado polimorionuciear, degeneracidn de miofihrillas vy trombosis capllar;
lp presencia de endopericarditis es rara. Lo ipflosmocidn del nodo AV ae ha
deserito como causa de muerre sibitn en estos paclentes, (41)

1.f.- Endocnrditis Bacteriana: lus manifestuciones clinicas de estn
entidad, von mAs cn relacibn o le valvulitis que o lo cardiomiopotis nsocladng
en esta Gltima enconmtromos: Microinfartos, cdema de miofibrillng, degencracién
grasa, petequias, mlctoobscesos y cambios perivasculares; cominmente hoy vege-
taciones valvularas, asi como tronstornos de la conduccibn. (42)

1.8.~ Brucclosis: Se ha reportado la presencin de endopericarditis
y cambios en los complejos 5T-T. Existe, histolbglcamente, degeneracidn de

miofibrillas ¥ lesiones granulomatasas. (43).
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l.h.~ Tulercmiot No exlsten onopallaws clinicos o electrocardiopri-
ficas asociodas, pero se hap réportade inflitradus mononucleares y wcdema de
miofibrillns,

1.i.- Melioidosis: La infeccibn sistémica por la Vseudonoms pscudo-
malled cu enddémica en ol sureste de Asin, Se han reportudo casos que clinicomen
te corresponden a infartos miochrdicos, pero, histolégicumente, se comprobd
la presencin de abscesos con necrosis miocdrdica circundante.

1.j.~ Tus Furina, Hosofpringicis Aguda, Amigdalitis Agudn y Broneco-
neumonina: En cnsos aislodes en que se han presentado estas patologlas, so
han reportade: Hipotensibn, cianosis, arcitmias, combios en el 57-T, insullcien
cin cordlacs congestiva y, adn, muerte sdbito. Lo sintomatologio propin de
1a cardiomiopot in subyacente se presenta nl ceder el cundro ngudo, ¥ la eviden-
cia patoldgico se baso en infiltrodos mononucleares y necrosis murcular,

1.k.= Iufecelanes por Espiroquetus: Las maniflestaciencs mivcdrdicas
de 1o sff1lis incluyen, presencin de “gomas" miocirdicas intersticianles milia-
res y, clinicamence, hny arriimios, onomalias de conduccibn y pscuduesiencsis
valvulsr. En 10% de los pacientes con Leptospirosis, sobre todo en la 2% semuna
de 18 enfermedad, se presenta cordiomegalias junto con arritmins, insuliciencia
cardiaco congestiva y, ocasionulmente, endopericarditis. Las lesiones patoldgle
cas se cnracterizon por: Hemorrogias focales, edema interaticinl intenso, dege-
neracibn y necrosis miocdrdica, primariamente en el subendocardio y musculas
papilures; comimmente invade &1 sistemn de conduccidn, (45,46),

1.1.~ Ricketrgiosis: La cavdiomiopatia es frecuente en estas ofecclo
nes particularmente en la Eaflcrmedad de Tautsugamushi, siends la vasculitis
1a lesién pateldgica curncreristica. Lo ficbre { raromente sc asccia a sintomos

cordiacos, en ouscncin de paotologla cardfaca previa. (&47).
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Fig. 6.- Goma Sifilitico MiocArdico.
Se observa infiltrado inflamatoric ¥
fibrosis intcrsticiales (X150},

rig. 7.~ Leptospirosis involucrando
cl miocardio. Existe edemn intersti
cial, con infiltrado mononuclear v
linfocitario, v frogmentacidn de la
estructura muscular (X130},
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l,m,~ Infecctones por Clomidias: Histoldgicamente, hay un cuadre
de mjocordicis en In Psitocosis sistémica, Ocasionaimente, las células plasmi-
ticas conticnen los cuerpos de inclusién carpcteristicos de csta enfermedad.
Se ha reportade insuficiencie enordiaca congestiva, dilatecidn cardiaca, hipo-
tenaidn, pericarditls con derrame v cambios en el segmente ST-T (51).

1.n.- Infecciones Virnles: En la Pollomielitis fatnl, un 40-50%
de los cnbos, cursan con evidencia patoldgics de cardiomjopatini histoldgica-
mente coxiste necrosis muscular, pero las miofibrillas generalmente estfn in-
tactas. El virus Coxsackie grupo B, similar al de 1a Poliomielivis, parcce
ser eapecialmente cordictréplco eon ol lhumano, sicnde la causa mas comin de
Cordlomiopat{n: cominmente es falal en su formos epidémice en heopatos, presen-
tdndose como un evento fulminonte, lLas evideacias mds recientes sugieren que
la coardiomiopatln por este virus puede ser dnicamente demostrada en el examen
histoldgieo, por lo que ¢s mis comin de los que se espera en edndes pediferi-
cas, sobre todo en lactantes. Aporentemente, la cousa de arritmias y cambles
en el EKG son secundarias n lesidn del nodo AV. Caracteristicomenie, los po-
cientes ofcctadas se recuperan totalmente, pero podemos enrcontrar lesiones
residunles: Anomnlias del EKG, dilatacidn cardiacn y pericorditis constrictiva.
Histoldgicomente existe necrosis de miofibrillas y, a la microscopla electré-
nica, se localizan particulas virales o lo largo de los tlbulos del reticulo
sarcoplésmico en el misculo cardlnco. Ademis se han demostrada anticuerpos
fluorescentes en el miceardio vy en la vdlvula mitral,

La presencina de snticuerpos sugiere la participacién de reacciones de hiper-

sensibilidad o sutolnmunidad.



Fig. 8 .- Cardiomiopatia en el Tifo.
Nodulo perivascular, con obliteracién
parcial de 1s luz del voso; infiltra
do mononuclear con la presencia de
polimorfonucleares ocasionales {X350)
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En cunnto @ los virus Echo, loa tipos 6 y 19 son vspecialmente cardiotrépicos,
prescntando las mismns lesiones miocdrdicns que los poliovirus, El virus de
lo Pororiditis, generolmente no pyovoco lesiones residunles, pero se han obser-
vado combios electrocardioproficos no especifices, sin disfuncidn cardinca,
Clinicomente, puede condicionar Cardiomiopatis de la voriedad Dilntoda. que
ocasignalmente se presenta posterior o que ha cedido 1o pnrotid!tiﬁ.
Con los virus Influenza, los cambios patoldgicos son similoresy también se
presentan ea el periols de convelescencla, provocando Cardiomiopatin vorledad
Dilatada. Con el virus de lp Mononucleosis infecciosn, los tronstornos miecdr-
dicos son ruros; cn los pocos cnsos, se han logrado sislor los caracteristicos
linfocitos atiplcos o nivel perivascular en el mlocardio,
El virus de la Hepatitis A puede condiclenar Cardiomiopotin ea las primeras
semanas de la enfermednd, siendo frecuente la presencia de crists do Stokes-
Adams, En el caso del virus de 1lp Rubeola, la miocerdiopat{a ¢s frecuente en
neonatos con Rubeola Congénita, pudicndo encontrar dntos parecides a los produ-
cidos por Infartos Miocardicou; histoléglcamente, exiate necrosals vocuolar
del miocardio, sin gvidencia de infldmacidn. En el Sarompién, podemos encontrar
slteraciones en el EKG (cambios transitorios del compleje ST-T), onomolias
de conduceidn y arritmios hasto en 20% de los pocientes; solo en reportes oca-
stonales, se ha descrito 1o presencin de dilatacidn cardinca persistente, lnsu-
ficiencin cardipco y arritmins recurrentes. Los patrones electrocordiogrificos
son los mismos que los provocsdos por la miocardiopatia secundaria a Rabin,
la cual, definitivomente, juegn un papel importante en los estadlos finales
de 1o enfermedad.
En 1a Voricela, 1lns alteraciones miocArdicas son concomitnntes econ Heumonfa

secundaria o éste: el virus de lo vaticels, tombién es cardlotréptico,
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En cuanto a les otros virus mencionados {Coriomeningitis linfocitica, Encefali-
tis Virales, Herpes Simple y Zoster, Citomegalovirus, Adepovirus y Arbovirus)

’luq cnmbilos histopatoléglcos sen escenclalmente los mismos, sl como las mani-

feataciones clinicoy secundorias a wstoed,

_ Es Importante hacer notar que los Rotavirus también se han iavolucrade cn pro-
_ceacs putolégicos miochrdicos. Estos son el agente etiolégico de procesos pas-
troenterales del lactanle, y que sc disgnostico coda vez con payoer frecuencin

., €n nuestra pinhs. Ademds, se han detectade sncicucrpos contra el mismo en aproxi
madamente 508 de los neonatos, Lranssitides por o madre. La imnpurtancia de

cate agente ¢3 que, ol menos en invierno, hosta el 907 de los cuadros ¢ntera-

les son secundarios a infeccidn por Kotavirus, por lo que es atonse jable efcc-

tuat contrules cardiovasqgulares en los pecientes que bian cursade con infeccio-

nes de este tipo. {(10,14,15,16,17,18,137,48,49).

l,i.~ Infecclones Micdticas: lLa inleccldn por Actinomicetoz puede

llegar al miocardio por vin hematbgenn {vio uarterias coronariss) o por exten-

sibn directa de los pulmones o del pericardios’cldsicasente, bay nhscesos mio-

cdrdicoes fibrocaseosos, cen grdnulos actinomicdticos en el centro.
La Blastomicoris se caracteriza por lp prescncis de tubéreulos miocirdicos;
ambos sltunclones, puede obscrvarse ohstruccidn valvolar, arritmias, insuficien
cia cordiaca congestiva y endapericarditis,

La Candidinsis slstémica se presenta mis frecuentemente en cdodes pediatricas,

as!{ como en dnmwnosuprimides; la sintomatologia cordiovascular es minima o

estd auseate, 8 menas que se prescente Endocarditis con vegetaciones, ya que,

a nivel miecardice , sule sc hap observado pequeiios nhsceses miltiples con

células miochrdices necrdticas en su centro y pseudohifas en la periferin,

En la Asperpgilosis, predominn 1n patelogio pulmonar, aungue se ham freportado

granulomas miccirdicos o microabscesos; en ol EKG se observan alteraciones

de 1o onda T por varias semanas, La Histoplasmosis diseminada svlo ocasionalmen

te afecta ¢) miocardlo, pudiendo c¢ondicionat alteraciones de 1o conduccidn,



Fig. 9.- Absceso Miocdrdico por Aspergilus,
Se observan hifas fragmentndas rodeadas de
polimorfunucleares (X120},
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nsi como obstruccidn de la vens cova superior: las alteraciones histoldgicns
" son prudominantemente perivasculeres, sobre todo granulomatosas.

En la Esporotricosis, Coccidieidomicesis y Criptococesis, lus leslones también
son gronulomatosas, provocande nlteraciones cllinlcas de igual magnitud que
los descritas en las micesis meocionndas anteriormente {52),

l.o,~ Infestociones pov Protozearios y lelmintes: En la enfermedod
de Chagas, en su estadlo, crinico, lo caructeristico es la alteracidn micchrdl
vn, yo que la forma aguda ©s carncteristicomente asinbomitics en nifvs: histo-
logicamente, lus lesiones nis importantes son & nivel de los ganglins autond-
micos, nervios coerdiocos y en ol sistema de conducciéng, yu que la destruccion
del miocardio es moderada, En estos cusos, la Cardlomiopatla os de tips Hiper-
tréfica no Obstructive, cncontrando pran hipertrofius de cavidades, con fihro-
Big niochrdlcy inverstictal, cun infilirodo nenonuclear de predominlo en el
nodo sincauticulor.
En la Toxoplostosis, es casi constante la lesion del miocorcio a pivel microu-
cbpico, ain evidencia clinicoa de cordiopating o) protoreario lpvade lap célu-
1as miochrdicas, sin provocar destruccidn de mipfibrillas, pero aungue éstas
sc encucniran repletas de estos orgonismos, debide o que In reproduccibn del
protoozo es por divisidén Binaria. En el memento gque hay rupturs de la célulp,
existe reaccldn mononuclear focal y necrosis de la miofibrilla; el paciente
puede presvntor dilatacidn cordinca con todas sus consecuencins, y ln recupe-
raclén completn es poco usual.
En-cl Paludismo (Malerio}, laos complicaciones, fuera udel colapso circulatorio
periférico, son raras, no obstante las importontes alteraciones histeoléglcas,
en donde se observa oclusidn copilar v arterlolar en lns coronarias, yu sea
por los propios pardsitos o por eritrocitos parousitados, lo cual condicionn

alteraciones en ¢l ERG compatibles con isquemin,
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Ea comfin encontrar degeneracidn grasn del mioccardio, as{ come depdsitoc y fage-
clrouis de pigmento, probablemente secundario a anemin hemolirieo,

“ En.la leishmaniasis, solo se presentan alteraclones moderadas, tante clinica
coma patoldglcamente ¥ solo en la forma viceral del Kola-Acar; aparcntesente,
1a presencia de ¢lasmatocitos eh el mlocardio, ex la responsable de la insafli-
clencia cardiaca congestiva que llega o observarse en ests patologia,

La Balontidiasis condiciona miocarditis granslomatosa con atrofia mauscular
¥y, secundariomente, dtlatacidn cardivcn,

Ln dinfestncidn por Sorcoperidin es, realmente, un hallazgo inctdental en el
exdmen tisular microscépice; coracteristicamente, invade misculos cardlaco
y peciférico, osungue tambidn se ha descrite lo presencia de sarcoguistes en
el tejido de Purkinje.

En la cardiomiopatia sccundaria s amibinsis, sc¢ han descrito anomalfas en
¢l EXG (bloqueo completo y cambios en el ST-T), asi{ come cuadres tipe nngor,
slncope de Stokes-Adams y pericarditis: menos comin es la presencia de amee
tomas miociardicos.

Lo Triquinosis es lo infeatacidn helmintica mds prevalente en ¢l ser humanog
la mias frecuente y seria de sus complicaclones cos la afvcetdén del misculo
cardiaco, que es o que condiclons los fatalidades secundarias a esta enferme-

dad. Las lervas circulantes de Trichinella spiralis. invadea ¢l corazdn en

in fase nguda de 1o enfermedud, pero nunce se enquistan en el mlocurdlo; nunca
se encuentran parfsitos cn lo segunda sermana de la enfermedad y se cree fque
a¢ destruyen o 4S¢ relntegran a la circulacidn. Se preseatn una mjucardltis
focnl, involucrando parénquima y tejida intersticial, entre la 2% y B89 gema-
nas, y se cree que esta Jesibn focal es secundario o mantfestaciones inflamato

rios incspecificas de 1a invasion larvaria al mivcardlo, a rcaccién o la muerte



Fig. 10.- Larva de Trichinella spiralis
en misculo caTdlace (X350%,
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y &u los perdsitos, o a hipersensibilidad o respuestn tHxicn o estos. Ocosional-
mente se encuentran pardsitos en &reas necrdticas miocdrdicas.
En cerca de 1/3 de los pacientes, exlsien camblos electrocordiogrdflvos transi-
torios, comﬁnm;nle sin sintomatologlas cardinca, probablemente secondarios u
la respuestn tdxica, wmetabilica o de hipersensibilidad. Las complicaciunex
aparecen eontre lu 280 y 39 semanas, cuendo la sintomatologfa sistimica cmpieza
o dJesaparecer; entopces, Y concomithnte con sintumatologla neyrologica, las
manifestacivnes coardiacos son mis prominentes (4% o B* aemanas), v pueden pre-
sentar disnca, dilatacidn cardisca, arritmiuns e insuficiencio coardlnca coungus—
tiva. ¥s poce usunl la persistencia de la nnrdi(htnpntin a largoe placa,
Los manlfestaciones eardlocas de lo Equinucocosis constituyen wna complicacion
importante pero rara. Lo enfermedad es comén en oveljeres, y, hasicamente, pre-—
domina lo sintomntologin hepatopulmunar, con incidencio miximd en 1o 3% o 59

décadas de la vida y en el sexo masculino. Aparentemente Toenin echinccoccun

invade el miocardio o travbés de la civculacién coronaria o linféAtico, localizdn
dose sobre todo en el ventriculo lzquierdo, formande pscudoquistes miocdrdicos
lo cual puede copdicionar laguemin del miscule circundante, interferir en la
funcidn velvular o en la conduccién.

Ln Esqulstoromiaails presenta maniflestaclones cardiacas secundarias o Cor Pulmo-
nale, secundarins & esquistosominsis pulmonor; la esquistosomiasis miocardica
primarie ¢a raras, y gencralmente es hallazpo de autopsia,

Las larvas de Ascaris lumbricaldes invaden el miocardie o trovés de la circuln—~
cidn coronarin; se ha descrito lo presencla de abscesos miocArdicos, encantron—
do nl pardsito en el misculo del ventriculo izquicrde, rodeado de un proceso
necrotico cxtenso. La deacripeidn de Ferreirn sobre la presencia de un huevo

fecundado de ascoris en el miocardio, sugiere un proceso embdlico.
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.En pacicntes con leterofidioais intestinal, les huevos de estos tremitodos
pueden alcenzar el miscylo cordlaco o través de la circulacidn; se ho reportado
Curdiuminpatlu Mlatadu, insuficiencta cordiaca congestiva y arritmias. Los
hueovecillos se localizun entre Yas miofibrillas y, ademds, se hn documentado
engraosamiento y caleificoacidn de lu vdlvola mivral,
En &reas endémicas de Filnriasgis, la presencla de tnsuliclencis cardinca conges
tivy sibita, debe havernes sospechar Cardiomiopatin Filaridsica; sobre tedo,
se presenta insufickencius cotdiaca derccha. Pateligicomente, existe esclerosis
miocdrdica con fibrosis intersticial, encontrande larvas en los miofibrillas,
La Parogonimlasis se presenta en nsidticos, v se ha descrito la invasidn niocdr
dica sin manifestaclones clinicasi lu misme sucede en ta Estrongiloidosis.
En estn Gltima, pueden presentarse eambios no especificos en el ERG,
En in Cisticercosis, pueden encontrarse quintes on el niccordie, sin que estos
produgran dafio; no obstante, sc ha descrite la presencio de insuficiencin car-
dinca congestiva y combios en las ondas Py T del ERG. La reaceldn exudativa

tisular ol Cyvsticercus cellulosne condiclony encapsulacidns fibresa del quiste,

el cunl, eventualmente, puede reabserverse o calcificarse.

En la Toxocariasis, los pacientes generalemnte se recuperan y raramente existen

complicociones cardiovasculares, sunque se ha descrite insuficiencin cardiacn

secundaria n granulomotosis miocardica, as§ coiwo lesiones per Hipersensibilidod

al migrar el pardsito {parte del Sindrome de Loefler). {53,54,55,56,57,58,59).
l1.p.Infeccibn por Mycoplasma! Genernlmeate condiclionu Cardiomiopa=-

tin asintomhtica y solo hoy datos no capeciiicos en el EKG. (50).
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2. Secundurias o Transtornos Nutricionales.

2.08.~ Beriberi: E}¥ Beribert no btratadn, complicado con ulteraclones
cardiacas, se esrfcterizu por unp elevads mortalidad, y lo respuesta clinien
de la insuficlenciu cardisew severn a 1o ndministracidn de tiomtnn es drami-
tica, Debe teperse en cuentn este patologle ©n paclentus con insuficivncin
eardincn no explicable, parcticularmente en desnutridos, sohre todo cunnde
coexiste con neuritis periférica y/o pelagra.
Las mantfestuciones cardlacas son svcundarins no o cambios anotémicos enm el
miocardio, sine a niterocibn en el metabulisao de los carbehidratos, con efce-
tos similores o tos de la bilpoxin., Lo deficieate utllizucién de oxigenn por
el miocoardia, v el resultante decrvmento en la demonda metnbbiica del mismoe,
pueden candicionar decremento ca el [lujo coronario, La produccidn de enerplo
por el miocardic estd alternda por lo deficlencin de Cocarbexilass, por lo
que se utilizan las grosas como fuente energéticn. La presencia de lasuficlen—
cia Cordinen de Castoe Alte, con decremento en ja extraccldn ¥ congumo de oxipe
no por el mlocardiu, Imponen un trabajo adicionsl o un corazdm previomente
olterodo por este cfecto metabblico.
Las lesionus onatdmicas mlocirdicon incluyen: Dilatocibn biventriculor con
hipertrofin, degeneracidn hidrépica de miofibrillas y del sistemn de conduc-
cibn o0si coma edema intersticial e intracelular, y de fibras de coldgenn;
la fibrosis s50lo ocurre después de tiempo prolongado (6G1).

2.b.~ Pelogra: Los transtornos cardioces en costa enfermcdml, pueden
atribuirse tanto o la deficiencis de Acldo Nicotfnice, como o la usocincién
frecuente cen Beriberi, Diversos estudios reportan que no cxiste evidencin
de alteracidén miochrdico en los poclentes afectos Gnicomente de Felugru, o

menos que exista patologla previa en el miisculo cardinco {61).
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2.,¢,~ Escorbuto: La myerte sobitz se llepn o preseintor en el Escor-
bute, probabiemente debido o cardlomioputla. Se prescnts hipertrofin vestricu-
laur derecha en nifies con estn patologin; el oxdmen histoldylco muwstrs dege—

nerackdn gross del miocordiu, o pueds encontrarse pormot (623,

2.d.~ pervitamingsis D La Wpervitaminosis O cundiciona hipercal

cemie, con depbsitos microschpicos de culelo on el corsndn, asocisdos con

negrosis miocdrdica y degencracion grasa (63).

2.0.- Rwashiorkeor: Los oifos con unn dictsn deficiente en protelnas

y clevada en carbohidrates, desarrollan cardiomegalin con Insuflicliencis de

Costo HBujo, cdema impurtante, fibragis hepdticn y hemosidercsis. Lo atrofis

musculor e observa sobre todo cn pifivg, sncontronde en eximencs postDortem:
Atrofin miocirdica, destotegrocibn del sistema de copduccidn, dilotacién biven

triculnr con hipertrofia, edems interfibridar, {ibrosis interstictal minima

y trombusis murnl. Ho existe [ibroelustosis endocdedica significativa, ni

tampoct olterocionen valwlares {64,65).

2.f.- Deficiencia de Scienior Recleptemente ne ha observade una

farma cspeciol ¢ de evolucidn letsl, sobte todo om China, deblde o un sumlpis-
tro deficiente de Selenjo. Esta enfermedad fud descrita por ol Keshon Discase

Researeh Group en 1979, y patece ser que estd condicionade por un dé&ficit

de Peroxidasa Glucémics [32).

2.g.~ Deficlencia de ELarnitina: La Corpltine es un cofactor on

el sistems de tronsporie de fhcidas grosos de cadenn larga, o _!rnvéa de la

mepbrana mitocondrinl. Lo defiriencis déo Cornitina bloguen 1o oxidacibn de

fcidos graspca en lms mitocondrins, En los seres humanos, la podemon dividir
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en 2 formas: La miopatica y la sistémicse., en base ul contesnido Joe carniting
de los tefidos. En la miophticn, los niveles de carnitino Sl se encuentran
reducidos en misiculo: en la forma sistémice, se eacuentinn reduc idos on varios
tejidos {(miscule, plasma e higado}, Los paclentes en este Gltime ywrupo, pueden
presentor, en la lactancia, hipoglicemia, hiperamenemin, cardivmegalla y hepaty
megolia. Esta (ltima como resultade de acumulacidn de lipidos cn el citosol (1719).
3. Secundarins o Enfermedades Metabélicas,

J.a,~- Amiloidosis: En adultes, la lneldencia de Cordiomiopatia por
Amiloidosia es de aproximadamente 5-10Y, ¥y Jdebe tenerse en cuvily on ancianod
con insuficienciu cardinca congestive de orlgen desconocido. Tipicamente, se
prescentan con pirpura, lesiones en plel ¥ membranns, mactoglosia, nefrosis
o neuropat{n periférica, Poco comin en lu edod pedidtrica. E1 material amiloide
consiste de [ibras de proteinas productdas por células reticuluendotel foles,
depositéndose en unas base de mucopolisacdridos wnormales; al depositarse en
diferentens drgonos, se presentan viceromegaline, slendo uno de los sitlouw de
predileccidn el cormzdn (60,142,153,

3.b.~ Hiperproduccidn de Cotecolominan: La lestén miucirdico induci«
da por Catecolaminas es deblda n la inhabilided de las arterios coranarias
pora llenar los demandos metobdlicas Jdel miocardlo; ademds, condiclonan cons-
triceidn de las arteriolas y capilares coronarios. El estudio patoldglco reveln
inflamacién interstictnl, degencractén de miofibrillas, necrosis docal con
fibrosis sccundaria. La Hiperproduccidn de Catecolominns se observa, predominan
tezmente, en tumores productores de eplnefrine, como ¢l Feccremocitomn. (67}

3,c.- Glucogenosis: El misculo cardfaco y esquelético se vo nfectn-

do en la furma generalizada de Jus Glucogenosis, copaclda como Enfermedad



Fig. 11.~ Amiloidosis. Reemplazo severo de fibras miecirdicas
por materiol amileide. Se encuentran depdsitos del mismo vn
las paredes de una arteria coronaria (X128).
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de Pompe o Glucugenosis Tipe I1. Esta enfermedod ocurre en 2 formas: (1) Tipo
ila, que afecta lactantes, y {2) Tipo 11b, gue afvcta nidos mayores y odultou,
La Ila o Enfermedad de Pompe, cos la dnica eafermedid lisosomal ontre lus gluco
genosia; curda con deficiencia de alfa-~glucostdusa dcida, ln cual se encnrgn
de degradar #1 glucdgeno, y estd aseciada con la fruccidn lisosomal de homoge-
natee tisulpres, por lo gque 58 auscheln condiclona nlmecenamiento de glucdgenc
en la membrana lirosomal y c¢n el citoplusmo muscular, y este glugdgeno no
puede utilizarse en procesos metabdlices, Clintecamente se manifiesta por;
Gran hepatomegnlin, hipoglicemia, cardiomepualis, hiputenis y sumento con la
suceptibliidud a infeccliones severas,

En lns Glucogencsis 110 {Enfermedad de Forbes o de Cori), por defleiencia
de amile-],6-glucosidasa, y en la Tipo ¥ {Enfermedad de McArdie)}, por delicien
ciu de fosforilusa muscular, también pucden encontrarse alieracionces miochrdi-
cas por ateseramicnte de glucdgeno, poero, gencralmeite, cursab wsintopiti-
cot {(0H,69,70),

3.d;— Hemocromatesis y Hemosjderosis: la ifumocromptaesis eos una
de las varledn‘dcs de enfermedades por nlmacenumiento de hierro, caructerizéndo
se por depdsito exagerado de hemefiderina que, en el pincreas, hipado, corazdn
y gfondas, eventvalmente condiclona alteracienes onatomofisinldgicas. Existen
2 voriedades: La Hemocromatosis Primaria o Familiar, szocialda con incromento
de la pbaoreibn de hierro n poartir del trocto gastrointestinal, y la Hemocroma
tosls Sccundoria, Lo Hemosiderosis es una enfermedad primoria pulmonar, que
afecta schre todo a pacientes en la eded pedidtricn y que, secundariamente,

pueden presentar cordiemicpatia (72,141,142).



Fig. 12.- Hemocromatosis Hiochrdica,

Depbsito de grénulos de hemosiderina

{ficcha) en las fibros miochrdicas
(430},
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J.co— Enfermedad de Fabry: Tombién denorinada Angioyucratoma Corpb-
reo NMifuso Universal, ¢s una iipfdosis ligada o)l X, Puede presentarse come
angiogueratomas puntéceos de color plrpuri en "traoje de baiio” y, generalmente,
con opacidades cornenles; no gbstante, se hon descrita pacientes sin estos
lesiones. La sintomatologla se derivard de la deposteidn de lipidos en los
vasos sanguincos, miscules (estriado y cardfsco}, cdrnca y cristalino. £s rele-
vonte la presercin de Hipertensibn Arterinl. Ia deficiencie basice es de alfa-
gnlactosidasa, lo que da lupar a acumulacién de glicollpides terminales, sobre
tado trihoxosilceramida, No es uno enfermedad propia de lao edad pedidtrica,
pero cada ver se depcubren mds casom antes de los 10 afos, Puede ger causa
de muerte sibita, debldo o las nlteracioncs cardicvasculares yfo renales. (149}

3.f.— Porfiria: No obstante ls pusencia de sintomntologi{n cnrdiovos-
cular en los perfiriss, en el exfimen poastmortem, se encuentran deplsitos de
pigmento, degintegracién de fibras miocdrdicas con pérdida de los nicleoa y
wetrias {72,74).

3.g.~ Mucoponlisacaridosis: En mis del 70 de los pacientes con 5in-
drome de Hurler, puede encontrarse cvidencia de cardiomiopatia, como consecuen-
cia de la deficlencia de alEs-l-TIduronidapn, Este sindrome es el prototipo
de las Mucopolisacaridosis, y se caracteriza por depdsitas onormales de mucopo-
lisncfiridos en tods la cconomin. En ol estudio postmortem, se encuentra edema
de 1las células miocérdicas, con vacuolaclén e hipertrofin; existe nodulacién
y engrosamiente de las véilvelas card{ncas, sobre todo la mitral, ns{ como escle
ronis endocArdica y proliferacién de le intima de los vasos coronarios.

Podemos encontrar alteraciones parecidos en otras mucopolisacaridosist Sindrome

de Hunter, sindrome do Morquio y sindrome de Scheie, (73)



fig, 13.- Mucopolisacaridousis: Enfermedad de Morquia,
A. Marcado engrusamiento del endocardio con muy pocas
fibras eldsticas (X20),

B. Corazén cn conjunto, que muestra engrosomiento del
endocardio. |
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J.he- Xantonatosls Primarin: Los pacicntes con Xantomntosis Hiperco-
lesterolémica Familfar, presentan sintomatologia cardlovascular dJdebido a In
asociacién de arterioestlerosis e invasidin xantomatosa del alocardio; ademis,
se ha descrito la presencin de estenosis ndrtica miquirida. Pateldpicumente,
hay depésito focol de lipidos y Ffibrosis del septum Intorventriculur, lo gue
condiciona transtornon de condeccidn, Los ventriculos se encuentran hipertré-
Ficos, con "parches" amarillo-grisdceos de 1ipidas (76G).

3.i.~ Gota: Lova depleitos de urnto en el corazdn pueden involucror
la intimn de los vnsos coronarios, cl endocardio valvular (usualmente de la
vAlvula micral), el peritardio y el miocerdio. En este dltimo, se pueden encon-
trar los clésicos "Tofos" entre les fibras miocdrdicas (77),

3.4.- fistiocitoris X: Podemos encontrar depbsitos xantomatosas,
que consisten de colesterol y grasas neutras, lo cual es clisico de la Enferme-
dad de Hand-Schiller-Christinn, aunque hay poca correlacién cntre estos depdal-
tos y la clinica. La evolucién de esta enfermedad es lentamente progresivag
la acumulecidn de lMipidos es secundaria m anomnlias de las células reticuloendo
teliales, yn que no se han descrito alteracienes del metabolismo de los 1{pi-
dos (142). .

3.k.~ Oxnlesis: La Oxalosis Primario, un defecto hereditario poco
comfin, y 1n Hiperoxaluria Secundarin, se carocterizan por el depduoito de oxala-
to de calcio en diferentes tejidos., Estes depbsitos pueden obsecrverse entre
las fibras miocdrdicas, asf como en las roronariss y en el aistema de conduc-
cibn. Existe infiltrade de pononuclearcs y degeneracidn do miofibrillias con

fibrosis en las drean de depdaito de cristales (78),
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3.1.,- Caleificacidn Miochrdica Primaria: la coausa principal de
esta patologia es la wrterioescleroals, aunque tambidn se ha reportado secumis
rin a cousas vasculares, inflomatorias y thxicas. No e¢s frecuente en la edad
pedidcrica, pero se ha reportodo hasta en prematuros. Ho ac hun descrito alle-
raciones on el metabelismo del calcie. El estudie histopntyldpico revela nlte-
raciones Simlloares o las vistas en la Oxaglosis (79).

3.m.- Enfermedad deo Paget: La alteracidén bdsicn es 1o caleificacidn
mlochrdics y valvulor, pudiendose extender ol sistemn de conduceldn, Estos
pocientes cursan con Insufjciencin Cardfaca de Gasto Alto. la enfermedad es
de cardcter familiar y, coracteristicamente, cursan con Riperfosfatasia (79).

3.n.- Hucovicidosis: También llomada Fibroais Quistica del Plncreas
es ln enfermedad genéticas mis comin y letal en cnuchsicos. Sec desconoce el
defecto biisico, pero se transmite como autosémico receciva. Lo cavsa mas comin
de cardiomispatin, e¢s el Cor Pulmonale, secundarfo n neumopatin crénica, pero
g¢ ha reportedo lo presencia de fibrosis miocdrdica. El estudio postmortem
reveln dilatpcién biventricular con hiprtrofta, degeneracién de fibros muscu-
lares reemplazados por tejido cicatricial y fibrcelastosis endocirdica, predo-
minantemente en los aurieulas (80),

3.ii.~ Hipoknlemia: Los anomnlias cardiacos sccundarias o Hipokale-
min se observan cuando el nivel sérico de potasic es8 menor de 3 mEq/l, Las
plteraciones en lo conduccifn y lo insuficiencia cardiaca conpgestiva se han
reportade  frecuentemente, secundorias a tronstornos electrofisioléigicos mis
que s defectos angtémicos. No obstante, se cncuentran lesiones miocéArdicas:
Pérdida de lns estrias musculares, vocuolocidén y frogmentacidn de los mliofi-

brillas, necrosis miochrdica y proliferacidn Eibrobléstica.
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3.0.- Uremla: las manifestaciones cardiovasculeres mis frecuentes
de la Uremia son: llipertrofia ventriculor izquierdn, !Insuficiencis cardiaca
congeativa, arritmias y pericarditis; pueden ser secundarias s hipertensidn,
olteraciones electrol{ticas, sobrecarga de lfquidos, unemin, alterocicnes coro-
narian, y/o cnlcificacién metastésica miocArdica, Se ha deeerito un sindrome
clinico especi{fico en la Uremla, denominiindose Cardiomiopatin Urémico; se ha
observado en poclentes manejodos con dietas hipoprotéicas y se corncterizo
por cardiomegnlia rmosiva, decremento de la tenoibn arterisl medin, pericordi-
tis, arritmins Yy una sensibilidad marcada o los glicdsides cardfincos. Todns
estan alteraciones desapareczn o mejoran con !n hemodidlisis, (77,78,79)

3.p.~ Tirovoxicosls: En el lHipertiroidismo no complicado es raro
enocntrar hipertrofia cordiaca, pero sl Sc observa en la Tiratoxicesis, pero
generalmente s¢ atribuye a hipertensién o a lo presencia de complicacicneos
cardincas, pero histolégicamente se ha encontrado degeneracidén de miofibrillas,
edemn miocéirdico, necrosis focel, infiltrados celulares y fibrosis miocdrdica,
El incremento en el trabajo cardiaco puede ¢ondicicnar dilatacidn cardiaco
e hipertrofia, por efecto dirccto de 1n accidn de la tiroxipa en ol miocardio
(142). ‘

3.q9.~ Dinbetes Mellitus: Todavim existe controversia en cuanto o
la relncifn de hiperglicomin y el desarrollo de complicnciones a large plaze
en la Dighetes HMellitus. Claramente, hay heterogenicidad en tédroinos del desa-
rrollo de patologia vascular, En un estudic sec reporta ls ausencia de alteracip
nes microvosculdres gsignificativas, asf{ como ncuropatia, hasta en 20-40% de
loa pacieates con Diabetcs Mellitus Tipo I que hon sobrevivido por 40 efies.
Probablemente, cata variabilidad en debids a fenbmenos come los genotlpos HLA;

también intervicnen la outoinmunidad y los anticuerpos anti-islotes.
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Los ectudios bioquimicos indican que la hiperglicemia o 1a deficiencia de insu-
lins, condicionan nlteraciones en la membrana basal vascular, asf cono ocumulo
de prodyctos derivedos de glucosa como el sorbitol, Lo elevacidn de la llewopio-
bina glicosilada (HuAlc) debida o hiperglicemis, con le consecuente disminucibn
en ou reactivided al 2,3 difosfoglicerato (2,3 DPG), pueden condiclonar alcera-
ciones de 1a oxigenacién tipular y contribuir a 1 ongiopatia diatética dobido
a isquemia tisular. Ademfie de lo aceleracién del procesc artericesclerédtico,
existen factores reoldgices {incremente de la apregacidn plaguetarin, hipervis-
cacidad seaguinea, rigidéz de los ritrocitos y diastorcidén en lo honmvostasis
de prostaglandinas) gue pueden contribuir a los problemas microvasculares cn
pacientes diabéticos mal controlades (131,132,133,134,135,136,137),
4, Secundorias o Enfermedades Hematoldgicos.

4.0.- Levceming Se pueden chcontrar slteraciones clinicas y/o elec-
trocardiogrdfican hastn en un 25% de paclentes con leucesin; la mitad de las
manifestacionea cardiacas son debidas a inflltrados leucémicos en el miacardio.
Estos infiltrades ocurren més frecucntepente en leucemins agudes, sobre tudo
cn la mielocitica. Lan invosiln miocArdica puede ocurrir tempranamente en el
curso de la enfermeded y, ocssionslmente, los sintomas cardiovnsculares son
lps manifestociones inicisles, La lesidn caracteriptica es un infiltrado lewcé-
mico focsl de loa enpilores miocArdices y del tejldo intersricinl, lo que condi
ciona degenercibn muscular y necrosis, El principsl factor que condiciona dile-
toeibn cardisca es la Ancmia, (B2)

4.b.= Anemia de Células Folciformes: En la mayorin de los paclentes
con esta enferpedad, podemos encontrar cardiomegalia; 1o sintomatologin eB
debida, liasicamente a la onemin, a la tromboals de la arteris pulmonar, que
condicions cor pulmonales, y a ln cardiomiopatia consecutiva n trombosis de

pequefios vasos miocérdicos,



Fipg, lbd.= lovcemia dgmla,
InTitltrado leacémico faval intersticial,
No existe mrofin de {ibros miochrdicas
ni necrosis (X20).

Fig. 15.« Enfermedad de Hodgkin.
Existe infiltrado palimérfico, compucsto de
células plasmaticas, cosindlilos y células
de Reed-Sternberyg {flecha) (X250).
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En €1 estudio postmortem podemos encontrar: Dilatacién e hipertrofis biventricy
lor, hipertrofic de miofibrillas, arteritis proliferativa cep trombosis, todo
lo cusl results en degencrncidn miochrdica, necrosis y fibrosis secundorin.B3)

4,c,= Policitepin: Lo manifestacién clinica mbs frecuente, es inque—
min miocirdica, secundorfn a trombosis introvascular de las coronarias,
De acuerdo a 1la Ley de Polseuille, existe unn relacidn inversa entre la viscoci
dod de un 1iquido y su fluje, por lo tonto, es de ecsperorse que conforme sumen—
te el hematocrito y la viscocidad saonguiness, cncontraremes disminueidn del
flujo en diversos &rgnnos, entre ellos el corazbm,
En luas neonatos afectados, lo mha camin es que curse con insuficiencin cerdinca
congeativa de gosto bajo, asl come con datos de isquemin/infarte miocdrdicos.
se encuentra oumento del Indice Cardiotordcice (ICT} en todos los necnatos
afectadoy, pero eatos indices mon mis elevodos catre mdn alto el bemntocrito,
(159,160)

4,d,~ Trombocitosktn: Sc han reportndo cambios electrocardiogrificos
tipicos de infarto miocérdico en la Trombocitosis Primarin, aln en nifos. Esto
es secundario ol sumento en cl mimero de plaquetas, lo que condicionn trombosis
de vasos coronarios. (B2} El mismo cunira puede encontrarse en la Pirpura Troo-
bocitopénica Trombbticny en esta, los arteriolas ods sfectadas son las que
suplen ol sistemn de cenduccién, por lo gque, adechs, podemos epncontrer trons-
tornos del ritmo y de la conduccidn, También se ha reportade infarto de las
romas del Has de His, (B4)
En 1o Pirpurs Anafilactoide, 1la evidencin de dofo mioccdrdice se prescatn en
las ctapas inicinles, pero la sintomatologin es moderada y puede pasar desaper-

cibida, Los combios histolégicos son propios de una periangelcis, (85)
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5. Secundurios n Neoplaslas y Lesiones Mctastdsicas: Los Lumores cardin
cos no producen sintomatologia cspecificn, o mepos que interfieron con le fun-
clén del corezbn; por lo tanto, solo 5 a 10T de estos se pueden diapnesticnr
clinicamente. Lo disfunsién cnrdisca generalmente es minima, no obstante que
exinta invosidn mioccdrdica extensa: la ausencin de sintomatelogfe puede atri-
buirse al crecimiento lento del tumor, que permite que 6@ presenten camblon
compensatorios, asf como n la resistencin relotiva de las vhilvulos, del tefi-
do de conduceldn y de las arterins a 1o iavasién tumoral, lo cunl preserva
1a hemodinfmico cardiovascular.

El metabolipmo del miocardio es nerdbico, requiriendo deido léctico y ueiliznn-
do poca glucoss de la circulacibai en cambic, el metaboliswo tumeral vs altamen
te anacrébica, requiriendo muche glutesa y peco oxigene, produciende lactato.
Estor tejldes, puede decirse, son cosi simbibticos, de ahi 1o ausencin de sintg
mas, Las tumores cardincos primarios, benignos y malignos, nsi como los petssth
sicos condicionsn monifestaciones clinicas indistinguibles.

Los tumores miocdrdicos - 1lipomns, ongiomas, hemangioendoteliomns malignos,
robdomiomas, sarcomas, mesoteliomna y filiromas - puoden involucrar la parcd
cardlaca o las vdlvules. Sc¢ presentan a cunlquivr edad y con la misma inciden~
¢ia en bmbos sexos, Los tumores intramurales, gencralmente, son hallasgos de
avtopsin; en los diagnosticedos ontemortem, las arritmias proveen la clave
del diagndstica. Las mapifestoaciones mis frecuentes son los tranacornos de
conduccifn,

Los tumores metastdsicos deben sospecharse en pacientes con procesos matignos,
en los cuales 8o presentn disfunciin cordfaca ein causa aparente. Lo sintorato-
logfa cord{aca nolo ocurve en 8.5% de loa pocientes con methstasis cardioca,

Estos tumores son 15 veces mAs frecueptes fque los primarios y se localizon



Fig. 16.— Mixoma Auricular, comptesto de
tejido conective suclto, infiitrado do cd-
lulas plasmiticas, con vascularidad promji-
nente y fibroblastos estelados.

Fig. 17.- Sindrvome Curcinolde con me-
thstasis miocirdicas. Se epcuentran ni-
dos de células pequefias, regulares, arre
gladas en un patrén organizado (X150).



Fig, 18,- Melanoma Maligno con metdstasis miocardicas.
Existe dostruccidn y reemplazo del misculo cardiace por
tejido ncoplisico. Se observa un depdsito neoplisico en
un capal varcular ([lecha) {(X150),
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més frecuentemente en el puricardio que en el miozardio. Algunos estudies
demostrado que la invasién miocdrdicn puede scontecer a cualquiee nivel, pere
en proporcidn directn o la masa, por lo que preponderantomente s¢ presencnn
on ¢l ventriculo irzquierde; cn otros estudios Ee cncontraron mayor nimere de
metéstosis dercchas, probablemente condicionado porque el 75% del flujo coronn-
rio regrese al lode derecho del corazén, permitiende el establecimiento de
metdstasis en esn zona. Es poco frecuente que se afecte el endocardio o las
vAlvulas, ya que son zonas avasculores,
Actualgente, se sabe que la via principal de ipvasidn, son lor linféticos,
lo cual es frecuente en Carcinoma Broncopénico y MHamario, Las metAstasis corcin
cos se pueden presentar con todes loa tipos de tumores primarios: Carclpomas,
sarcomas, leucemias, linfoone, sarcoma de Kapesi, etc. Ninpdn tumor maligno
tiende n motastatizar particularmente al corazbn, excepte el Melaposn Maligno,
el cual involucra cl miocnrdio en mhs de)l 50X de los cnsos. La infiltractén
cardisacn, cominmente macroscépica, se presents en 1/4 de los casos de leucemia
y ¢n 1/6 de los coosos de linfoma, (71,154,156,157)
G, Secundarine a Causas Téxicas.

G.n.~ Alcoholismo: Lns alteraciones cardiovasculares del alccholismo
crénico pucden ser secundarias o deficlencies nutricionales asccindns y/o a
una cardiomiopatia téxica primaria. Esto Gltima, es comin observarln vn adultos
entre lg 4P y 5% dbcadoas, generalmente obesos, que ha bebldo en excesn por
varios anos, En el estudio postmortem encontromos; Corazdn pilido y reblandeci-
do, con dilatacién, fibroclanstonis endoclrdica especialmente del ventriculo
izquierdo, cen necroois muscular y Eibrosis: ademds, hipertrofis wiocirdica
campensatoria. E1 alcehol condicicna las mayores aleeraciones en el metnbolinme

mtocdrdico, yn que se ha encontrndo lesidén mitocondrial, con decrementn en
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lns eneimes oxidativas, condiciopando dofectos en la produccidn de energla
y disminucibn en la {ntepsidad de la conptraccidn, Los cambios en el reticulo
endoplésmice parccen condicionar alteraciones en el suplemento de calelo a
la maquinaria coptractil; ndemds, el scetaldehido, principul metnbolite del
etenol, condiclonas liberacibn de norepinefrina por el miocardio y tamblin se
han implicodo hipomngnesecmia y otras olteracioncs del metnbelismo, (150)

6.b.~ Emetinn y Cloroquina: La toxicldad cardiovascular es evidente
en lo moyorin de los pacientes que reciven Emetipa; es comin cn el tratamiento
de 1la pnibinsis. Esto es debido al pequedo maorgen de seguridad entre lo dosis
terapfutica y lo téxica. Se presentap onomallas pimilares con el uso de Cloro-
quina; en forma conjunta, sus electom son sinérpicos, Los cambios patoléyicos
son los propios de la degenerncidn miochedicos y destruccién de miofibrillns,
pero sin respuesta inflpmntorin; oxiste dofe mitocondriol selectivo, Clinica-
mente, 8¢ pueden oncontrar alrerpciones on el EXG como (nico date o pueden
presentar nrritmins, hipotensién, taquicardis, disnea, delor precordinl y mucr-
te sibita, Se ha sugerido que las anomalias en el EKG sop funcionales, yu que
pueden prevenirse o revertirse con ¢l use de Potasip., Se ha impliecndo, por
lo tante, a las altersciones en el metebolismo del potasio como responsables
te loa cambios en el EKG y de la toxicidad nuuromuﬁculnr. (94,95)

6.c,= Fenotinzlnaa.z El mejor cjemplo do cates drogas, es ln Claorpro-
mazina (Largactil} y la Tioridazina (Melleril). Sec ho reportade necrosis miochr
dico intersticial sin alterociones clinicos; on pocientes que fallecieron phbi-
tamonte dursnte el tratomiento con Fenotinzinas, se encomtrd: Depbsito de muco—~
polisachridos alrededor de arterins intramlochrdicas, particularmente en el
sistcms de canducclfn, subendocardio y wmhscules papilares. Ademhn, depletan
lan catecolominas coardlacas, lo que condiciona disminucién en la fuerza de

contractilidad, (96)



Fig. 19.- Toxicidad por Emetina.
Se observa miocitolisis del miocardio
con infilerado perivascular focal e
intersticial a base de linfocitos.
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6.d.~ Antidepresores Triciclicos: S5e les ha asoclado con una varie-
dod de alteraciones cardipcas, incluyendo falta de respuesta o trotamiente
antihipertensivo, crisis Nhipertensivas, arritmins, infarte miocArdico, nltera-
ciones en el FKG y muerte sdbita, Estos medicamentes, bloguesn la reentroda
de norepinefrino en las terminaciones ncurcnales. Cuando se dan junto ton inhi-
bidores de la MAD pueden condicionar crisis hipertensiva, ya que ambos oumen—
tan laos cfectos presores de la norepinefrinn. Los ontidepresores triciclicos
en dosia clevadns, deprimen la contractilidnd, la frecuencin y el flujo corona-
ric; en dosis bajos, puede presentarse taquicardia. (97)

G6,o,- lletisergldo: Se ha reportado que eats drogn condiciona fibro-
8is retroperitoncal y pleuropulmonar, asi come fibroelnstosls endocdrdica,
La oceién de la Hetisergida es muy porecids o Ao de lo Serotonina; se ho obser-
vade que csta Oltime puede condicionar alteracién en la permesbilidad endochr=
dica, permiticendo depdsito de plaquetns con fihrosis subsccuente, Aporentemente
1a Bradiquinina también juegs un popel importante en la lesidn cardisce, ya
que incrementa el gosto enrdiaco y nltera le permeabilidad endoteliol, (98)

G6.f,- Arpfnico; Se ha reportado miocordicis intersticial con cardio-
miopatia secundaris en pacientes que fueron tratados antiguamente con nrsénico.
Se ha postulado una cemusa alérgica, perc no ac he compfobado. Lo intoxicacibn
agudn con Arpénico, cs lo causn mis frecuente de intoxicnclén con metalea pesn-
doa{ este producto, interfiere con la funcién de la cadena respiracoria y pucde
condicionar hipoxin cardfaca. Lo intoxicecién con gases que contengan Arsénice,
pucde terminar fatalmente, como resultade de insuficlencis miocArdica, Se ha
implicalo, odecds de 1o hipoxia, a las cantidsles apreciables de arsénico en
ol miseulo cardioco, en la nparicidn de degeneracibn y fragmentacidn miochrdi-

co, (99)
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G.Re= Antimonio: Se reportnren coses de Cordiemiopatin secundoria
a1l usu tle antimonia, cuando este se utilizaba para el tratemiento esquistooo-
ofosis. Se observd que, frecuentemente, anterior s la voxicidad cardinca, se
presentaba taxicidnd hepitica fatal. Los tronstornos miochrdicos se observaron
en etapas tempranos del tratamiento. Casi  invarlablemente, se deseribieron
alteraciones en el EXG »l final del manejo; aw presentd puerte shbitn, penernl-
mente secundaria o arritmins. (500}

G.h,~ Norepinefrinn: Se hn observoedo 1s presencla de mincorditis
con cardiomiopatia secundnrie, duronte el manejo con l-norepinefrinu. Se preacn
tan necrosls miochrdica, infiltrado inflomotorio, edema y hemorcaptn eplebrdi-
ca. Presumiblemente, ostas alteraclones son secundarins o uha combinncidn de
fnctores: lHpertensién, sumento de la demandn miocérdica de oxipeno, doho del
endotelio de vosos coronories, hipokalemias, ete. (101)

G.1.- Mondxido de Carbono: Las nlteracioncs miochrdicus se presen—
tan tanto en le intoxicacién aguda y crénica por CO2, inicialmente como unn
miocarditis téxica, quo puede evolucionar a Cardiomicpotin. La lesidén cardia-
ca se atyribuye a hipoxenin ¥y o un cfecto téxico directo cn las fibras miochrdi-
cas y en las mitocondrias, Existen lesjones hemorrdgicos y necrédticas, probatle
mente por hipoxian, sobre todo en misculos papllares y el subendocardio del
ventriculo izquierdoi puede hober trombosis intramural, Se ha reportndo la
presencia de Ruptura Miocérdica, {102)

6.3.- Cobalte: S¢ ha reportodo un caso de cardiomiopatin por cobalte
en un trobojedor de metples. En el cstudio postmortem se encontrd depdsiteo
escecivo de cobalto en el wmiocardio y loas cambios histolégicos eran similarcs

a loa observados cn 1n cordiomiopatin olcohblicn., (103)
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6.k.- Hidrocarbures: En los casos de ingestidén de hidrocarburos,
predosinan los sintamas neuraldgicos y 1o neunonitis, los cuales puuden enmas-
carar lu sintomatologiu cardiovascular, sobre todo los oripinados por insufi=-
civncin cordiacs izquierda. Los anomallas anaténicas incluyen: Fragmentacién
de miofibrillas, vicuslacidn y phrdida de las estrias. Sc han reportudo dilata-
cibn cordiace, neumopericardic, arritmins y cambioa no especi{ficos del sepmento
ST-T (104).

O.l.- Fésforo: Se presenton anomalias en el LKG de mis del 507 de
lom pacientes con intoxiconclén por fdésfore, on forma proporcional a) fésforo
ingerido, Lo cousa de muerte en laa primeras 12 o 24 hrs. después de 1a inges-
tibn de [dnforo, usualmente e¢a de origen cardiovascular; el f&sforo inhihe
1a incorporacidn de sminodcidos p las proreinas miochrdicss, adembés de un efec=
to tbxico directo sobre el miocardio y viasos periféricos, condicionando depre-
8idn de la contractilidod y disminucidn de las resistencias vasculares perifé-
ricas que no responde a opentes adrenérgicos. La lesidn hiptoldgica bisica,
es la degeneraciép grosa con necrosis de miofibrillns (105).

G.m.= I'lotio: Se ho reportodo frecuentemente, la presencin de cordio-
miopatia en pacientes jbvenes con intoxicncibn ocupacicnal, erdnica, por plomo.
Lo disfunsién mlocdrdica puede sor debida o combios hipertensivos secundarios
a lealén renal por plomo, y/o s un efecto téxico directo del plome en el mio-
cordio. Histolégicamente, se ha cncontrado fibrosls intersticial y la presen-
cin de un exudado soroso; ocasionolmente se locolizan células inflamatorias
(106).

6.n.~ Vencne de Escorpién: Sc hn reportade 1la prescncia de cardio-
micpatin cn forma frecucnte en pacientes picados por escorpiones, sobre todo

de 1 fapilin Buchidae. El vencpo inyectade funcicono como un estimulader simpd-
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tico muy petente, y laa manifestscloncs cardiovasculares junto con lns altuera-
ciones oorfolégicas del miocardlo, son secundnrias al elevade aivel e rateco-
luminas circulantes. Histoldgicamente, las nlterociones son las MmisTEs  que
lan obsorvodans en la cardiomlopailn por exceso d¢ cateceluminas (107),

G.0.- Yencno de Scerptetes: Se han descrito varins ospecles cota
causanteti de cardiamiopatia secundarin a mordedurs por serplentes, unn de ellas
es ¢l vilpero de Yalaya, Se han descrito alteraciones en el EKG conmurcntes
con infarte mioclrdicoe y anozualias de la onda Ti aparentemente, estas alleru-
cionea son secundarias o coagulacién intravascilar diseminada y/o efccto diree-
to thxico sebre ¢l miccardio (108).

7, Secundarins n Enfermodudes Beuroldgicas y Reuromusculares.

7.0.~ Distrofin Muscular Progresiva de Duchenne: Se presenta cardio-
mlopatia hastm c¢n mis del 50% de los pagtenten con esta enfermedod: no exdste
correlacién entre ¢l grado de alteracién de los misculos esqueléticos y la
severidad de las alteraciones cardiovasculares, Ln lesidn eardinca consiste
de degenerocién grosn y flbrosa del miocardis, con cicatrizacidén selectiva
do la porcién posterobasal del ventrfculo izquierdo y del niisculv papilar pos-
teromedial, lo cual s¢ correlacionn adecuadamente con las alteraciones EKG.
Exigten Arens de hipertrofin compensatorin, pero la nayorfa de las eblulag
miccéirdicas son atréficas, con piérdida de las estrins y vacuolacibén, Ademfis,
existen combics degeneratives en las artericlas miocérdicaas,

Se puede observar la presencia de cardiomiopatio en otrns formas de Distrofia
Museular no-mioténica, pero lus manifestaciones clinices no son tan prominen-
tes y son menos especificas que en la enfermedad de Duchenne (80).

7.b,- Atoxia de Friedrelch; Es la mids comin de las atoxdias hercdita-
rins, caracterizada por su inicle en la adolescencia, con la presencie de car-
diomiopatio en nproximadamente 1/3 de los pacientes. Se puede encontrar hiper-

trofia cardioca con depeneracidn grasa, fibrosis {nteraticial e infiltrades
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eosinofilicos y linfociticon., Las arterias coronariaos pucden sufrir canbios
ateromatosoa, con degencrocién de de ln medin ¢ hiperplasia de lo intima,
Tnlnh!.én ge han descrito pacientes que presentan Ataxin de Friedrich junto con
Estenosis ASrtica iiporcréfica IdlopAtica (87,88),

7.c.~ Polincurcpat{s Hereditarin de Rouspy-Lévy: Se caracteriza
por una combinacidn de las manifestociones clinicas de 1a atrofia nmuscular
perom':a Junto con las de la atoxio de Friedreich. Las aplterociones cardiovascu-
lares son loe mismas que lps encontradas en cl picrafo anterior (87,B9).

7.de= MHiotonin Acrréficn: Se carscteriza por relajeciédn musculer
lenta desgpués do lo contraccién, strofip muscular, hipertonfo, fascies inexpre-
siva, cataratas, colvicle prematura y otrofis gonadal, LA cardiomiopatfn se
presenta en etopas tardias de la enfermedad, encontrando fibrosis miocArdica,
con degeneraclén grasa, separacidn de [lbrons por tejido conective, junto con
ung veriscibn marenda cn tamnfio y forma de loe miofibrillas y nGcleos. En ln
nicroacopla electrénicn se han demostrado alteraciones mitocondrieles. Algunos
autores no han encontrado altereclanes ansténmices y relaclonan & la cardlomio-
patia con alteracicnes metabdlicas (90).

7.¢,~ Miastenla Gravis: En la mayorin de los pacientes afectados
por esto enformedad, no se encucntran datos de alteraciones cardiacas, poro
oe han descrivo arritaies y sngina de pecho on algunos, asi como la prasencie
do muvesens terminales en o1l QRS y cambios no papecifices en ol ST-T, En los
estudlos postmortem ac ha encontrado necrosls de miofibrilles con infiltrndan
inflamatories, particularsente en asocincidn <on timomasi eato pucde represon-
tar una cardicmiopatia “nutoinmune™ (91).

7o £+~ Easclerosis Tuberosa: La cardiomiopatis propis de este padeci-
mlento es pecundario s la formacidn de Robdomiomss Cardfacos, yo que ls mayoria

de estos tumores mlochrdicos benignoa se asocian o lo Esclercsis Tuberosa. (92)
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B. Secundarins a Hipersensibilidad.

H.0.- Sulionamidas: Lo hipersensibllidnd o estns drogas, scle sne
presentn en oproximndsmente 50 de los paclentea. Se han reportode algunos
tasos de miocorditis intersticial, sin sintomatolog{a, nsi como cardiemioputia
con insuficicncia cardiscn severa en lo cual se han observado granulomns mip=
cdrdicos, necrosis de miofibrillas y hemorragians pclequi;lus. También se han
degerito nlterncicnes simllares con €1 uyo de Sulfonilurens.

B.b,- Penicilinas: En la hipoersensibilidad s penicilinaa, se han
descrite brodicardia y cambios no especificos en el ST-T, apareatemente Bccun-
darios o nlteraciones mioclirdicas. Tawbién se han encontrado gronulomas, solre
todo de los misculos papilares.

8.c,= Fenilbutnazona: Puede condiclonar lo presencia de cardiomiopa-
tfa intersticinl, dindistinguible de las formas anteriores, yn quoe también ac
ho reportado la presencia de granulomas miocérdicos. Las lesionen se presentan
durante o después del manejo.

B.d,- ¥Yocunn Antivariclosa: Se describieron casoes de cardiomiopatia,
una a dos semanas después de 1a aplicacifin de esta vacuna, generalmente de
cursa benigno y con recuperncién completa; eparentemente scecundaris a reaccio-
nes antigeno-onticuerpo. Tombién se describleron cnsos de miccarditia fulminan-
to, con degeneracién miocardica sguda e infiltrados granulozmatosos.

8,0.~ Fenidona y Clortetraciclinat Se han reportado casos de miocar-
diopatis, nsocindos a hipersensibilidad por la ur.llir.-ncién de ecstas dropas.
Los combios histopatolifgicos sen les mismes que para otros medicamentos.

8.f,~ Antifimices: Se hon deacrito caosos de mucrte slbita duronte
la quimioterapia de lo Tuberculosis, aparentemente gecundarias a disfunsidn
miocArdice; sobre todo, se han implicado o la Estreptomicina y al P.A.S5. Algu-

nos de los pacicntes mancjados con estn Gltima, presentaron cardiomiopacia
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voriedod dilatadn. NistolSgicamente, ac encucntra frogfrentncién de miofibrillas
junto con células gigentes multinuclendas e infiltrados perivosculares.

8.8+~ Acctaminofén: Adembs de la necrosis hepiticu nguda, bien cono-
cida con sobredosis de Acetaminofén, tomblén se ha descrito la presencia de
necrosls wicclrdica aguda, que puede evoalucionar s cardicmiocpatis wvariedad
dilatada. Yo se sabe 8 cienclo clertes Bl se trata de una reaccidn de hipersen-
sibilidnd o toxicidad directa. (149).

8.,h.- Ragerpina y OGuonetidina: Se ha demestrado, en pnimiles de
laboratorioc, la presencin de lesiones estructurales y blogimicas, después de
tratamiento prolongado con ambos drogas. Aparentemente no se nscein @ deplesidn
de catecolaminae y puede ser poar hipersenaibliidad o toxicidad. (109,110).

9. Secundarias a ¥Factores Flsicos: Los principales son la Radincidn,
el choque Eléctrico y el “Golpe de Calor".
Las dosis elevoadns de radinpcién ol térax, pueden lesionar el miocardio y el
pericardio, El diogndstico de Fibrosin Coardfoca inducida por radiacién debe
de tenerse en cuents en pacientes manejados con radioterppla y que presenten
elteraciones clinicas ¥ electrocordiogrificos poco usuales. Uebemos taoner cen
cuente, Bin embargo, fue el miocardio e5 uno de los tejidos més resistentes
a la radiacién., Las arterios coronarine se encuentron engrosados y hialinizadas
1o cusl ha condicionard isguemis miocdrdica; tembién se puede encantrar Eibro-
ais ¥ fibroclasteosls endocérdicn, que, cuando complics el agistema de conducclén
condicicna bloqueos completos. Se ha sugerido que la rodioterapia puede predis~
poner o ncelernr la presencin de nrtericeaclerosis coronario, yo que loas lesio-
nesa vosculares oceleran el depbsito de lipidos en la intima, (147).
En los pacicntes con Choque Eléctrico, existen camblos en el EKG proplos de
isquemiafinfarto varias semsnas despuls del accldente; ne se han comprobade

camblos morfolbgicos miochArdicos.
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El doflo miocdrdico secundario a "Golpe de Calor" se evidencin por combios en
el EXG, que incluyen combios no especificos de los complejos ST-T, anomalias
de conduccién (reversibles en los sobrevivientes) y elevacién de enzlions cordia
cas. El exfinen histopatolédgice revela degenerocifn de miofibrillas, hemorra—
gins petequiales y edemn intersticiael, lo cusl puede estar condicionade por
lesibén directa del tejido, hipoxia, nnomalins metnbdlicas, etc, (111},
10. Secundonrias a Otras Cousnas.

10,a.~ Enfermedad de Kawasaki: las monifestaciones cardiovasculores
de osto enfermednd son mAs oparentes durante la etapa secundaria o subagude,
puio el inicio resl probablemente se encuvatra en la etapa nguda o prinaria.
Las biopsins y necropsins muestran cambios miochrdicos indicativos de mioeardi-
tis en los pacientes con la forma clfsica de la enfcrmedad. Hasta en 0% de
los pacivntes, se ho llegado n encontrar combios en discretos en el LEKG {FR
prolongado y camblos no empocifices en el ST-T), lo cual tiene pocn correlacién
con la aparicidn posterior de alteraciones coronarips. Ademfs, la toquicardin
¥ el ritmo de golope fuera de proporcifn con la flebre y/o anemin, en lo ctapa
aguin, probablemente también son manifestacioncs de miccarditls temprana.
Lo aparicién de derrome pericérdico y regurgitacibn valvular se preseatsa al
finnl de¢ In etnpa oguda, sicndo el derrame secuvndaric a miopericorditis y lo
regurgitocién de las vélvulas AV, sobre todo mitral, probablemente asea debido
a transtornos funcionsles transiteries de las misculos papilares, Cuunde se
presenta insuficiencie cardincn conpestivo, estn puede ser secundnrin n cardio-
miopatin, regurgitacibn de las vAlvulns AV o a isquemin/infarto.
Los coambios patolSgicop corresponden con los etapas ¢linicos:
Etans I,- Perivasculltia sguda de las coronarios; angeitis microvascular de
las corenorion y oporta; pancorditis: inflamacién del sistemn de conduccidn

AV,
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Ltepa 11.- Panvasculitis sguda de las coromariss; ancurismas coronariosi obs-
truccidn y trombosis coronaris; disminucién de la inflamacién endomiocdrdicn.
Etapa 111.- Inflamncidn subaguta de las coronarims; ancurismoa coronarios;
menor inflomacibn elocArdica.
Después de 50 dias, se ho cncontrndo cicatrizacidn, calcificacibn en las orte-
rins coronarins con estenosis y recanolizacidn y Eibrosis mlocirdica, {140).

10.b.- Rechaze o Trunaplantes Cardincost Podemo: encontrar dilata~
clén cnrdinca yfo derrame perichrdice como dotos inicinles de cardiomiopatin
secundoria sl rechazo; ain embarga, 3/4 de los pacientes estlin asintomiticos.
Las olterociones nnatbmicas incluyen arteritls necrotizante v necroois fibrinod
de voscular, miocitolisis, edema y reaccibn inflematoria,

10.c.~ Cologenopatins: Las colagenopatios que cursan con Cardiomio-
patis son el Lupus Eritemateoso, la Poliarteritis Nodosa, el Escleroderma y
1a Dermntomicaitis,
Las onomalias cardiovasculores en el Lupus Eritematosos Sistémico {LES), ne
presentan en casi el 501 de los pacientes. La manifestocién mAs conocido cs
1a Endeocarditis de Libran-S%nchs, y se refiere a las lesiones verrucosas eon
el endocardic de pacientes que follecen por LES, Las lesioncs Miocirdicans del
LES son debidos, principalmente, al depésito de materinl fibrinoide en los
septums intracelulares miocArdicos; rarsmente se encuentra degencracidn celu-
lar. AdemAs, cl Miocardio parcicipe en lan vasculitin geaeralizada de vasos
pequeiios, generalmente locclizandose cn el sistema de conducckdn, encontrando
arteritis scgmentaris y periarteritis con [ormacidn de trombos y poequefias
Arens de fibrosia distoles a In oclusiédn. Frecuentemento se encuenttra hipertro-
fia cardinca,

En la Periorteritis KNodosa cldsics, cs comGn encontrar alteraciones de les
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coronarins, 1o que condiciona infarton mincArdicos, Cowo regpla, encontramun
fibrosin "en parches" en el miocardio, as{ como crecimiento importante del
ventricule izquierdo; ento {ltimo, secundaric n la combinacidn de hipertensitén
y fibrosis miovcérdica.
Fn el Escleroderma, pucden afectarae el miocardio, endocardio y poriesrdio
solos o e¢n combinacidn., HNo obstante, ¢l miocardio es el mhs frecusntemente
ofectade y ol quc presents los lesiones mis serias. Existe reemplazo del mio-
cardio por tejido conectivo, ¢l cunl ae arregla en 3 configuraclones: Lesio=-
nes "en parches"; marcada crecimiento del tejide concctive altnmeate vascu-
larizado, que separs las ramas musculares; y, reemplazo masive del misculo
por tejido conective avasculsr, que corre paralelo a lus fibros musculnres.
Mo ae involucra directamente o los vasos caronorios, También se puede encontrar
edemp intersticini.
En lo Dermatomiositis, generalmente ge encuentra odemn de las fibras miochrdi-
canl, ocosionalmente con infiltrado linfocitico, necroais, fibrosis ¥y calcifica-
cidén; puede haber dilatacién cardfiace leve a moderada. (113,162,163,164,165,
166,167,168,169,170},

10.d,~ Artritis Reumatoide y Espondilitis Anquilosontet Debe soape-
charse la presencia de cardiowiopstia renmitica en laos pacientes con Artritis
Reumatoide periférica que, odemis preacnten monifestaclones cordiacas. Pueden
presentarse alteraciones volvulares, miochrdicas y perichrdicas, lo cual resul-
vard en insuficiencia cardfaca cangestiva, arritming, bloqueo A=V ¢ ineuficien—
cin valvular. Los vAlvulas mitral y pdrtica se fihrosnn y engrusan, aiendo
incompetentens; pucde prerentarse cslcificacién con estenosis sccundarin. La
hipertrofia cardinca solo Be presenta en pacientes con transtornos articulnres
myuy severos ¥ de muy larga duracidn, Se pueden epcontror granylomnn en el mio-
cardio, similares a los nbdduloa reumatoides, sobre todo en las hases y clspides

de lias vllvulns AV, Tucde observarse una Miocarditis no especifica en 10 a
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20% de lgs cosos. En In Fopondilitis Anquilesante, los problemns cardiacoes
mon una complicacibn tardia, que progresa ruy lentamente, La lesidn valvular
tipien es la regurgitacién abdticn, Se he descrito la presencis de cardiomiepa-~
tfa, con dilatacién cardinca, inseficiencia cardlaca conpestiva y anomalias
de conduccién. Los anomalins miochrdicas ne son espec{ficnm: Flbrosin, infilten
do linfoeitico perivascular, vte. (113,114,155},

10,0.- Sindrone de Keiter: Se corocteriza por artritis, uretritis
y conjuntivitis, VPueden presentarae oalteraciones pericArdicns, miachrdicas
y volvulares, sobre todo despuls de atoques recurrentes. Lo complicacidn tordia
mis frecucntc ea la rogeryitacidn abrticn, encontrande que aus clspides eatdn
cngrosadas y #us mArgenes enrclladas en forma de corddn, e¢l anillo valvular
¢ilatodo, con reemplozo del miocardio pur coldpenn. (115).

10.f,~- Sindrome de Copnn: Caractuerizade por gueratitis interaticial
no aifilitica y sordera bilatraly 1/3 de los pacientes presentan manifemtacio-
nes cardiacns. Histolbglcamente encontramos necrosis fibrinelde, sobre todo
de la vAlvula abrtico, onpeltis de los vasoa mincdrdices, con la resultonte
loquemia y necrosis, Sen de importancia 1n dilatacidén cardi{nca, los soplos
y 1a tnsuficiencia cardluca congestiva. (116},

10.g.- Enfernedad de Beheet; Constitvidn por uleceracicnes orales
¥ genitales recurrentes junte con iritls. Las manifeatnciones cardlacas son
lom propins de uns cardiomiopntia dilatada, (117),

10.h.~ Tranaternos Genéticos cons Afeccidn Multisistémica: En este
capirulo tomnmes con cuentp ok Sindrome de MorcFén, S{ndrome de Noonon, Sindrome
de Ehlers-Danlon y Pscudexantoma Eldstico.

Las alterucicnes cardfacns ep el sindrome de Marfin, pucden ser secundarian
a necronin quistica medisl abrtica, defecto de las valvas, defectos de conduc-
cién, cardiomiopatia, xifoescoliosin y pectum exeavatum y, ocasionnlmente,

a cardiopatin congénita.



(45)
Exiate degeneracifn wedial, gquistica y no guistica, asl come proliteraciln
do la media de los vasos miocdrdicos, del nodo sinusal y del nodo AV, 1o cunl
condicicnn transtornos de la conduccidn; las olteraciones en el miocardiuv par-
ticipnn en 1a dilatacidn ¢ insufiedencin cardfacns posteriores,
Los que padecen cl Sindrooe de Noonon tienen wn fenotipa parecido al Sindrome
de Turner; comunmente se encventrd cordiopatfa conpgénita del tipo Estenosis
Pulmonar, adezis de cardiomiapnt{a hipertréfica, tanto obstructivs como no
obstructiva, lo que os un hallozgo frecuecnte,
El Sindrome de Ehlers-Danlos constituye de transternos hereditarios del tejjdo
conectivo, cuyas manifestociones principalea incluyen: Hiperextensibilidaed
de la plel, con frapilidad de la misma, hiperextensibilided de artitulnciocnes
y frogilidad capilor, Por lo menos, Be encuentran 7 tipos diferentes los cunles
presentan diferenciss en las manifestociones clinicas, que van desde leves
a severaa; los patrones de herencio incluyen autosémico dominante, autusémico
rececivo y fececive ligado nl X, La colégena tipo I {helice triple con dca
cadenes nlfa diferentes) se encuentra cn la piel, hueso, vnsos sanguineos,
dentinn y otrom érganos; ae piensa que oxiste nlterncién de catn maocromolécula
en el Ehlers~Danlos (EDS) tipos I, II y III. La coldgenn tipe II (helice de
3 cadenas nlfa similares a las tipo I) se encuentra bisicamente on ol cartila-
go. La coldgena tipo III (helice triple con 3 cadenas alfa idénticas) tiene
la misma distribucidn que la tipo I, excepto en dentinn y huesc; se piensa
que as la afectads en el EDS tipo IV,
Sobra todo ep el EDS tipe I, se ha descrito la presencin de fibrosis miochrdi-
ca, sobre todo de los misculos papilaresx, lo cual conlleva a unn Cardiomiopa-
tia [ipertrbfica n largo plazo, Es comin, ademds, cncontrar alteracicnes valvu-

lares y de las cuerdas en las vAlvulaz A-V.
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En el Pseudoxantoma Elfistice, lns ancmalias card{acas primarins son poca usun-
les, pera, ocosionslmente, son lo primera oanifestacién de enfermedad o 1o
cayaa de nuerte, Histolbpicamente ne encueatra engrosamiento de endocardio
que puede Iinvolucrar las vilvulas; el incremento en coldpena y fibras elésti-
cna puede tomar ¢l sistemy de conduccidn., Se ha obsorvado caleilicacidn ¥y [rog-
mentacibn de la eléstica de los vosom mlocdrdices. (118,119),

10.1.- Enfermedad de Weber-Christian: Actualmente no se reconoce
ceeo o wna entidad capecificn. Se debe uwtilizar ¢l nombre de Paniculitis Aguda
y buscar la causn subyacente, la cunl puede condicionnr lo aparicién de Miocar-
ditis y, secundarismente, de Cardiociopakin. (120}.

10.j.~ Xantogronuloma Juvenil {Nevoxantoendoteliomn): Fata enferme-
dad eos porpia de los lactantes y preescolares, gencralmente putolimictada, que
ocasionalmente invelucra viceras. Se han descrito “tumorea xantogranylomatosos”
del epicordio, los cunles pueden condicionar hemopericardio., (171).

10,k,~ Escleredems de DBugschke; El eacleredemo es una infiltracldn
con mucopolisachridos de lo piel, gpeneralmento nutolimiteda, que pucde encon-
trarsa despuds de procesosn infecclosos bannles, pero que, ocodlonalemente ge
nsocin & scpais y tlene mal prondstico y pueden encontrarse monifestaciones
cardiovascularcs secundarias., [l defo miocdrdico Be coracteriza por cambios
en el EXG, en los scgmentos ST-T, con decremento del voltaje de OQRS, derrame
pericdrdico e insuficlencin miocérdica. Estas ulteraciones tisnden a dosapare-
cer funto con la desnparicidn del escleredema, (121},

10.1,- Granulomaotosis de Wegener: Lo triada clésica de granuloms
de la linen aedin que no cicatriza {sobre tode nariz), infiltrado pulmonar
y nefropatin, pucde progresar a leo forma sistémica, debido a vasculitis necro=
tizante, Aparentemente se debe a hipersensibilidad y/o alteraciones de la ros-
pucsta inmunc de tipo ecclular. Ln mayorfo de los pacientes con estn enfermcdad

presentan la forps generalizada, involucrande miileiples &rgenecs, comunmente
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con manifestacionet de inflamocién apgudo. Las anomalias miocidrdicas incluyen:
Vosculitis necrotizante, lesicnes granulomacosas, duepencracién filrinaade,
necrouis de miofibrillas ¢ infiltrado inflamatorio, ecasionalmente cim la pre-
mencia de células gigantes. La presentacidn clinica ea In de una Cardiomiopatin
varfedad Mlatada. (122,144},

10,m.~ Sindrome de Hoye: Se carncteriza por una encefalupatia heph-
tica agudn, popin de 1ls edad pedidtrica, que se asocin aparentemente a virosis,
uno de aspirina, etc. Ademin de la degencracién grosa del hignde, pucde presen-
tarse 1a mismp plterocién cn otros &rgancs, ne slende la excepcidn el cornzdn,
Mistoléglcamente se hn demostrado la presencia de dJdepbsitos grasos intramiocdr-
dicgs de predominio en 1lps auriculas, y en wenor grade en les ventriculos,
También se encontrd en el has du His y fibras de Purkinje. La microscopia olec~
trénicn mueatrs edema mitocondrinl con fropgmentnci6n de las crestos y depbsite
de Acidos grasos intracelulores. Estas alteraciones pueden condicioanr blogueo
de ramp o AY, lo cual contribuye al estado eritico de los paclentes, (172,173,
174).

10.n.~ Lipidosis Cardinsca Aisloda: Se reportd el caso de un lnctonte
con caquinrritmine que fueron fatales; histolégicamente sc encontrb intiltrade
lipoprotéico en 1a base del corazén y en el sitemn de conduccidn, min Que pin-
glin otro &rgano eatuviera afectado, (175).

10.fi.~ Lentiginosis: £s una enfermedsad nevroectodérmica, transmjti-
da como Autosémica deminente, nsociada o Cardiomiopatia Ilipertrdflca Ubstructi-
va. Se cncuentrn ung hipertrofin masiva auriculoventricular, progresiva, que
resulta en obstruccidn al flujo de salida. La enfermedod es generolmento leve
al incio, pero paulatinomente es mis smevera; on ocasionea, la progresibn de
la cardiomiopatia so relacions con incremento en las leaionea de la piel (molaa

lentiformes). la melanina de 1o plel y 1o norepinefrino cardiaca esthu quimico-
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nente relaclonndas, y se ha sugerids que existe un defects enzinitice o uno
ononnlfn de los precursores de cstas sustincias como causd de vstan enfersedad.
{123).

10,0.~ Sindrome de Relfsum: Resulta de la inhabilidad parn metnboli-
zar Acido Fitdnico, con el congecuente depdsito de este en varios tejidos.
Se tronsnite como outosdmico fececivo. A nivel cardiaco se presente atrofia
celular y fibrosis, sin evideacin Jde {nflamacidng las nervios autdnomos, el
nodo sinusal y ¢l has de His son ancrmalmente promincntes. (124},

10,p.- Uso de Antraciclinas: Sc incluyen en las Cardionmiopotius
de origen Téxico. Las alteraciones cardiocns aporccen sccundarias al mane jo
con Doxerrubicinag y/o Dauporrubicine en pacientes oncoldgicos. En un tralajo
realizndo por Favrot y otros, coatrolaron 481 ninos manejndas con antraciclinas
obgervondo lo preaencia de cardiomiopnria en 11, de las cuales 10 fucron irre-
versibless por lo tanto, la incidencia global es de 2,75, La intldencia descien
de a 1,1 81 sclo s¢ toman en cuenta 8 las pocientes que han recibido una dosis
acumulotiva de antraciclinas inferfor o ipual & 500 mg/u’. Coma [actores de
riesgo parz presentar cardiomiopatis, debemos secfAnlar la presencia de cardiopa-
tia antrior y 1n cndioterapia dirigido o drea cardiaen y/o hepdtica. En reali-
dad, le toleracia parece ligadn al modo y sccuencia de administracidn, asi
comu a la sensibilidad individual. (31}.

10,4.~ Sarcoidasis: Estn ¢8 und enfermednd crénica, meltieistémicn,
de etiologla desconocide que puede ocurrir en pacientes pedidtricos. La edad
promedio de presentacidén es de 13,3 wsdos: aunque s¢ hn reportado hogta en un
lnctante de 2 meses, la enfermedod por lo general se diagnostica en 1a adole-
scepcin, incrementandoae lo prevalencia entre los 20 y 40 ashos, Es mds combn
en personas de raza negra {en los TUA). Le sintomotolozfs no es especifica

¥ selo un 204 prescntan alterncliones cardiovasculares.
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{listolégicomente, se¢ encuentra infiltracidn por granuwlomas en el miocardio
ventricular, el septum ventricular (combamente lesionando el sistemn de conduc—
cidn) y los vAlvulas. Ademds, pueden presentorae en la medio y adeveaticia
de ln norta. La opariencia microscdpica es la de granulomas no cascosos, con
células pigontes multinucleadns en el centro y ellulns epitelinles en lo peri-
forin; los granuloras pucden canlescer, con el aventual rectplazo de micfibri-
llas por tejido fribroso. Se han descrito ancurisoas ventriculares, secundarios
a8 ln fibrosis extensa, (145,176).

10,r.~ Cardicmiopatia Hipererfflca Transitoria de los Hijos de Mo-
dres Diabéricas: llastn el momento, no se encontrado un reconismo patoldgice
aislade que explique las plteraciones encontratdas en lor llijos de Madres Diabé-
ticas (HMD), No obstante, muchoa dec los efecton puwilen otribulrse al control
metnbblico de la madre. Pedersen eafatiza la relocidn entre 1ln concentracidn
de glucosa maternn y la hipoglicemin neonatnl. Su hipdtesis sinplificoda recong
ce que ln hiperglicemin materna es paraleta a 1ln Wiperglicemia fetal, lo cunl
estinula al pincrens fetal condicionanto hipertrofin de las células B, aumentnp
do el contenido de insulina de lon mismas. £ ¢l romento de separar al producto
de lo madre, el prinero yn no recibe oporte de glucosa a través de lo plncenta
y cato condiciona hipoplicemia. Se sabe que los WMD presentan insuficieacin
cardioea congestiva, pero el espectro de In cardionmiopatfa varin desde la for-
ma congestiva hasts la hipertréfica. Un nbmero de estudios recientes han evaiun
do la presencia de cardiomiapatis hipertrdéfica en RN, productos de modres con
pobre cantrol de su diabetes, Aparentenente, la historia natural es Ia regolu-~
cifn de lo sintematologia deapués de 2 o 4 sem. y de la hipertrofia en 2 a
12 mesps; ademdAs, la hipertrofin se observd, sobre tode, en hljos de madren
con pobre coatrol metabdlico, encontrandose nfectodos principaloente ol septum

interventricular y las pareday libres de los ventriculos. Estos hallaspos fue-
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ron consistontes con los efectos metabSlicos del hiperinsulintismo neonntal,
por lo que se eapecula que el hiperinsulinisme fetul contribuye directomente
e ln hipertrofia septal. la hiperinsulinemis fetal primoria en fetos de monos
Rhesus, se ha encontrade nseciamda a hipertrofis muscular significativa asf
coma 8 cordiomegolio, Ademds, en Ioa (ltimos S afos, sc ha prentado atensidn
a la Estenosis Hipertrbfice Subadrtica IdiopAtica, la cual puede asoclorsc
a insuficiencia cardfaca congestiva ointomAtica. Clfnicamente, ests patelogla
se resueleve eapontdneamente en semanas o meses, toaobién corripiéndose los ha-—
1lasgos ccocnrdiogrificoa. (161,177,178,179,180,181).

11. Secundnria a Ficbre Reumdtica: Li Vielire Peundtica tivne la capaci-
dad de involucrar culesquiers de lay enpas que conponen o} coraaon, Las lesio-
nes aiocirdicns en la corditis apnda, son la base de la confirmacion hintoldgl-
e, Las lesiones cspecificas con los caerpos de Ascholl, catadterizados por
vdemt, cosinofilin y fropmentacidn de colfigena bntersticial, particularmente
perivascutar, La reaccidn celular o o colfpena alterada conforma el cuerpo
de Aschoff. La disfunsidon eardlaca en la flebre reumitica, principatmente,
es consecuencis de alteroclopes valvulares; por otro ludo, es probable gue
en algunos paclentes, la fase agudo condiclene Cardiunlepatla, la cual coatri-
buye o Ins alterociones funcionaics auriculoventriculares. (182,183,184,185,

186,187,188),
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Fig, 20 .- Cuerpos de Aschaff en ¢l Miocardio.
A, Dos cuerpos de Aschoff cn el tejido intersticial,
entre las fibras musculares (X120},
B, Magnificacién de la formocidn temprana de un cuer-
po de Aschoff, con nccrosis eosinofilica de la coldige
na y movilizncldén de las clélulas tisulares (X460),
C. Clasico cuerpo de Aschoff, con células gigantes
multinucleadas {X4060).
D, Cucrpo de Aschofl en fase tardia, en posicidn peri
vascular, Lo tendencia en ¢l predominio de fibroblas-
tos indicala fase de¢ curacién (X400),
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CUADRO CLINLCO.
1. CAUDTOMIOPATIAS PRIMARTAS, VARIEDAD HIPERTROFICA.

Lo Coardiomiopatin Wipertréfica Obstructivn (Estenosis Subadirtics
Hipertrofica I[diopitlca) se presenta a cualquier cdad, pero es mis comdn cn
gdultos jovenesw. Clinicamente se caracteriza por disnes, taquiphen, taguicars
dia, suplo discreto o ausente y, ocuslonnlmente, dntos de insuficivncla curdin
ca. Puvlen pregentar orritalas, lo cunl condicionurd palpitaciones, En nlgunos
pacientes puede palparse un thril) en el apex o en la buse del drea precor=
dial, Puede cszcucharse galepe protodiostdllco, osf come sopla sistdlico, que
Inicin en forma sigaiflestiva después del primer ruide, stendo mis prominente
en el apex ¥ a lo large del borde estecnal lzquicerdo.

Existe un incremento en la actividad auricular, lo cval se correlaciona con

los sigulentes hechos: La reduecidn en ia distens

iibhilidad de 1o pored ventricu
lar izqulerda eoprosada interviene con el 1lenndo pautve del misme, lo eual
requicre contraccioneys auricylares viguvosasi cushdoe Tos poctenten ron Esteno—
sia Subnbrtica Wipertrbéilco Idiopitien (ESHI) pierden esta contribucidn auvricu
lar ol llenado ventriculor {ej: si desarrallua ritmoe nodal o arritmios) sa
estodo cardiocirculatorio se dereriora rdpidamente,

Afortunndumente, las arritming no son tan {recucntes como se pepsaba, pero,
en caso de ocurrir, condicionan un colapso sdblto. £l desarrolle de fibrila-
cidn auriculnr es de prondstico reservale,

Existen formas atiptcas de la ESHI, locelizando la ebstruccién o lp mitnd
del ventricule o en la zona apical, pero el cusdro cifnico no varin.

Los loctantes purden cursatr asintomticos.
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1I. CARDIOMIOPATIAS PRIMARIAS, VARIEDAD DBILATADA.

Predoming: en lactantes, sobre tedo entre los 3 5 6 ceses de edad;
generalmente, ¢l primer indiclo os la presencia de disnca ¥ os Buy coman que
exlatn el antecedentes de Infeccidn de vias adreas superinres unos dlos antes.
Tambi¢n existe tagquipnea ¥y taguicurdia; pueden no existir soplos, pero en
la mayorfe puede cucucharse wn tercer tuldo proaplo del ritme de galope. bn

formo sorprendente, en Yo maveria Je los casos, no encontramos slteraclenes

pulmenares o la auscultacidng oi en comdn cncontrar, no chstante, hepatusne
1ia ¥ otros datos de insuticiencla cardinsea congestiva. L presepcia de arrit-
mias vs poco comun, peroe pucden presentiarse sohre tode on pacientes mayores.

La cardlomlopat{y dilatads estd representads por Ia Fibrovlastosis Endocirdion

que er uno patolopia propia de lactuntes, avngue lad formpus sed

adarias pucten
encoatrarse on ctras evdodes pediatricas.
Ei crecimients ¥ el desarcolle de los pucicntes serd normal, hasta el momento

ch yuee se presenten datos de Insuficlencia eardliaca congestiva; gencralmente

se encuentran asintendtices hasta gue presentan una infeccion de vias adreas
superiores, lo cual condiciona sobrecarga del pequeito circuito y destallece
el misculo enrdiaco ya lesionado, Comunmente presentsn taguipnes, taguieardia,
tos, diftcultnd para alimentarse en ocasiones acompandndose de cianosiss pue-
dep presentar soplo, Reneraimente sistdlico, debido o tnsuliciencia mitral.
La mayoria, sin emborgs. ac presenta saple,

11T1. CARDIOMIOPATIAS SECUNDARIAS.

Clinicomonte, los datos cardiovascelares yue presentan los pacien-
tes con cardiomlopatiss secondarias dependerdn de las alteraciones n nivel
miaclirdica. For ejemplo, las Glucogenosis cursan con atesarumiento de glucoye=
no a nivel mocdrdico ¥ se cemportaran como ln Variedad Dilatpdny en cambio,

pedemos encontrar dates compatibles con lo Variedad Hipertrifica en los pacien
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tes con Colagenopatlos. Mis afin, en ciertas poatoleglas, como la Ataxia de Trie-
dreich, se pueden cncontrar clinien y patelégicacente datos compotibles con |
dilatacién o hipertrofis. Esto cs debido o que en los paclentes con ¢nta enfuer-
medad, se ha deserito Cordicmiopntia Variedad Dilatnda pero tnmbién se ha visto

asociacidn con Estenosls Subabreies Hipertrdficn Idiophtica,

En resumen, podemos concluir que In mayerfs de los pacientes con cordlomlopa-
tins, presentarin los siguientes datos clinicas:
- Edad: 3 o 6 mence.

Antecedente de infeccién de vins aéreas supcriores.

- Disnen / Taqulpnen.

- Taquicardia.

Soplo modusto & nusente.

Tensibén Arterinl normal o boja.
«~ Datos de Inguficiencia Card{sca Congustiva.

(1,4,%,19,24,126,146),
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ELECTROCARDIOGRAFIA,
I. CARDIOMIOPATIA HIPERTROFICA,

La presencia de on FKG normul es rara y puede encontrarse, de pre-
ferencia, en los formas atfpicos. En Ia mayorfa de los cosos, existe hipertrd
fin ventricular izquicerda, lo cuxl colpclile cen la presencin del Sfndrome
de Kalf-Parkinson-White (P-R curto y onda Deltu) y la presencin de § snormales
(¢ profundas y anchaz ern I, T1I, a¥l y precordinles fequitrdas); 1a oada
T puede ser negativa, en puntn, y pucdea presentarse blogueas de rama.

TI1. CARDIOMIOPATIA DILATADA.

Lo mis comidn, es la presencia Je aumento de veltaje en todas las deri-
vacloney, eon desviocién del eje o lo tzquierda, En 2/3 de los pacientes se
presentn P oanormal, genceralmente tomando wna forma bifdsico. Lo @ es mayor
de 3 mp oen Jus precordinles dzquierdas, con datos de hipertrofia ventricular
Izquicrda severn cun sobrecarps sistdlien o transtornos de repolarizucion
inespeckficos (19,21,149,151),

RADITIOGIA.
[, CARDIOMIOPATIA HIPERTROFICA.,

En un 502 de louw pacientes ¢! Indice Cardiotoricico es anormal,
stendo mayer de 0.50 en lactantes. Existe crecimiento de uno o ambos ventricu-
las y, ocasivnalmente, dilatacién adrtica.

11. CARDIOMIOPATIA DILATADA,

Existe cardiomegalia globul, con predominio del ventriculu jzguier-
do. El [lujo pulmonar es normal, pero existe congestidn venocapilor; ademis,
podemos observar derrame, edema o {syvemia pulmonar. Con frecuencla, la aorta

o hipopldsica (22,23,24,128,129).
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Fig. 21.- EKG propio de Cardiomiopatia Dilatada {Fibroclastosis
Endomiocardicn), Se observan § anormeles en I1, 111, aVf, V5 ¥
v6: se epcuentra ¢l voltaje necesario paro hipertrofia ventri=
cular en derivaciones estandar.

rig., 22.- EKG que ilustra las slteraciones
propias de la Cordiomiopatlao Conpestiva.
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de 4 anos, confirmado por cultives virales v titulos
tes de aaticuerpos séricos,

23.- Curdiomiopaifa por virus Coxsackie B en un paciente

crecien-

Fig. 24.- Masculino de 10 aifies de edad con Dis
trofiag muscular. El EXG imita jofarto del mio~
cardio posterolateral.
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Fig. 25.- Paciente con Miotonfa Atrdéfica, sin

manifestaciones cardiovasculares. El EKG imi-

to un infarte miocdrdico anterior con bloquew
perinfarto,
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&ricas normales.

B) EXG normal dias después de descontinuar

¢l medicamento.

Tioridazina

A) Fose Aguda, con cnzimas s

.

Fig. 26.- Intoxicacidn con



Fig. 27.- Cardiomiopatia en el Sindrome de Hurler.
Cardiomegalin generalizada con {lujo pulmonar
sumentado,

Fig. 28.- Cardiomiopatins en un nifio de 10 anos con
Distrofia Muscular. Existe Cardiomegnlio gencrali
zads, con congestibn venosa pulmonar.



Fig. 29.- lamartoma Miechrdico.

A) Alteracidn de la conflguracidn cardlaca por un tumor
que Se proyecta en cl borde izquierdo de la silueta
cardiaca (flechen),.

B) Opacificaciones del lado izquicrdo consecutivas a in
veceidn de material de contraste en la vena cova su—
perior, 55e produce una falts de !lenndo en la aurfcu
la y vencricules izquierdos por lu mass tumoral (fle
cha,

Fig. 30.- Rabdomiosarcoma de Auricula Izquierda.
A} Configuracibn mitral del corazén y congestién pulmonar.
B) Dilatacién importante de la auricula izquierda (flecha)
coun elevacién del bronguio principal izquierdo.
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ECOCARDIOGRAFIA.
1. CARDIOMIOPATIA NIPERTROFICA,

El Ecocordiogremn es dlagndstico y, gencralmente, hoce Innecesario
el uso del catcterismo. En 1la variedsd hipertréfica podemos encontrar: Ensan-
chamiente (hipertrofia) de 1la pared ventricular izquierda; dicha porcd serd
pequeiia ¢ irveguler, casi obliteradn al final de lo sistole, Ademiis, podremos
observor estenoais subnbrtica con movimiento wsnormsl de 1n° volva septal de
1a vAlvula mitral, oo alguncs casos. En los formas Hipertrdficas Obstructives
Atipicns (obetruccifin medioventricular o apical} sc observa la hipertrofia
de 1la pared ventriculor vn las zonas afectadas junto con estenosls del trocto
de eyeccidn., En algunos cascs, las modificacicnes Ecocardiogréficas no eon
coracteristicos,

11. CARDIOMIOPATIA DILATADA,

Como su nowbre lo indica, podremos observar dilatacidn vcn.l.rlculnr
izquierdn, pero, al controrio de los formas bipertrbficas, 1n pared del ven-
triculo estd adelgozoda, Ademfis, se comproberd uno polire fraccibn de eyecclba,
con desplazamiento onterior o poste'rior de tods lo vAlvulo mivral (160,180),
ESTUDIOS HEMODINAMICOS. CATETERISHMO,.

1. CARDIOMIGPATIA HIPERTROFICA.

Ls presifn, nl moments de cateterizar el lado izquierde, demuestra
un gradiente pubadrtico, el cusl esr de ayuda paras localizar chstrucclones
en 1a regién subvalvular., La presién orterial pulmonar excede loa lilitu;
superiores normales en mis del 25% de los paclentes con ES5V1; adeals, puede
reglstrarse un gradiente de presién aistdlica en el tracto de salids del ven-

triculo derecho y 1a presidén disstdlice final, genernlmente Be encontrarh

elevada.



Fig. 3}.- Ecocardipgrama de Tiempo Real en 2 Dimensiones.
Se observo engrosemiento del septum intervebtricular (IVS)
y de la pared posterior del ventricule izquierde (PW).
También se puede ohservar una cavidad ventricular izquier
da pequeda (LV}; (m) corresponde a la valvula mitral y (a)
a la auricula izquierda.
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Fig. 32,- Estudio Feocardioprafico cn Mddulo-M que mucstra un corte ventricu-
lur transverse, en uh hijo de madre dicbitica, Obsi:rvese ¢l engrosamienco
del tsbique interventricular (TIV) y las paredes ventriculares libres izquier-
du vy derecha (PVD y PVI}, relacionadas con cavidades cn los dos ventricules,
Lén el miscule popilar (MP) en la cavidad ventricular aparcce engrosado, El
ovimiento de ln valvula mitral es normal, lo que sugiere ousencin de obstrue-
cién al flujo ventricular izquierdo. Abajo: Ecocardiografin Médulo-M de 1ia
ralza aértlca, al cuerpo del ventriculo izquicrdo en un nifo de dos afios con
Cordiomiopatis Hipertréfica Obstructiva (ESHI). £l tobique interventricular
esth hipertrofiado en forma wmasiva, as{ como la pared ventricular posterior
izquierda aunque no en la misma proporcién: la [lecha sefialy los movimientos
pnormales de la vAlvula mitral en sistele, la valva anterior se mueve hasta
casi tocar la superficie del tobique. Este nmovimiento es caractoristico de
una obstruccién dinimica ol flujo ventricular jzquicrde, que por lo genernl
se encuchira asuuiado a lo cardiemiopatia hipertréfica obstructiva.



Arterid orohana

principat kquiyeda
T Iimma dgcemlente
ameriar izgorids

Fig. 33.- Ecocardiograma de Tiempo Real en 2 Dimenstones en
un pacicnte con Enfermedad de Kowasaki {derecha) y diagrama
de la arteria coronaria izquierda (izquierda), La aorta (do)
curza en forra transversal por encima de las cdspides aérti
cas y parece redonda. La arterie corenaria izquierda surge
en el lado izquierdo de la aorta y se divide cn dos ramas:
anterior descendente y circunflejo. los ancurismas parecen
cuentas pequenas a los largo del curso de la arteria carona
ria principal izquierdn v de la rama anterior descendentoe.
Estos hollazgos, confirmados por angiocardiografla, se re-
solviecron posteriormente.
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El Angiocardiogroma del ventriculo izquierdo tiene volor diognéstico, importan
te vn la ESHI; caracteristicamente. revela marcodo engrosamicnto de la pared
ventricular, con ung cavidad pequuis e irregular, que puede eator cast oblite-
rada al final de ln slstole, odemds de que puede presentar una concavidod
interns en la porcién medin del mirgen inferior derecho (se plensa que esta
niterocldén es pecundaria o que el septo IV muy hipertrofinde protruye en la
cavidad wventriculnr). la valava anterior en la vdlvula mitral pucde verse
deaplozada hacle el tabique, ohliterando el tracto del salida del ventriculo
izquierdo en llatolg. en proyecciones lateroles y, coounmente, puede obsetvar-
se 1a hipertrofin de los misculos popllares.
Las formns at{picas con ohstruccibn medioventricular o epical se diagnastican,
generalmente, por medio de Anglocardtografio, con lo cual se Jecslizan dichas
abstrucciones.

11. CARDIOHIOPATIA DILATADA.

Genernloente, loa estudlos hemodindmicos reflejan el eatado clini-
co; en repuso, el fndice cordfaco cs bajo, la reslstencin vascular pulmonar
s casi normal, En cambio, posterior a cjercicio, el aumento de la presidn
pulnonar puede ser wmuy elevada, no obstante que exista un voliimen sangulneo
- pulmonar modeorsdamente incrementndo, Se observord dilatacibéo ventricular,
con disminucién de 1n capacidad de concentracidén, y el endocardio tomn 1a
imigen carocter{stica en “"Tela de Cebolla™,

En loa casos de Fibroelostosls EndocArdica, la cateterizacidén estd raramente
indicodn, si clinicomente o8 carocteristicn. Podremos observar: Poco cambilo
en el tomnfio cardinco durpnte la controceidn y retenciédn prolongada del medio
de contraste, La masa muscular del ventriculo izquierdo aparecerd moderndnmen-

te engrosada con dilatacién de la cavidad (9,23,153).



Fig. 34.- Enfermedad de Pompe (Glucogenosis Tipo 1I1).
A y Br Cardiomegalia masiva generalizada, con conges
ti6n pulmonar. Las pulsaciones cardlacas fueron nor-
males en la fluorescopia.

C y D: Anglocardiograma venoso, demostrando distor-
cidn del flufe ventricular derecho, sccundario a
hipertrofia del septum interventricular y del ven-
tricule izquierdo (entre flechas).



Fig, 35.-~ Angiocardiograma sistélico en un paciente con Estenosis Hipertré-
fico Subabrtica Tdiopdtica. En la proyeccidn anteroposterior (lzquicrda) la
banda radioldcida en el tracto de salida {flecha) tiene forma de "W, supi-
riendo que son visibles ambos valvas mitrales. En la proyeccidn lateral (de
recha) se muestra la posicifin sistdlica anormal de las valvas mitrales (fle
cha). Una de las valvas es céncava, proyectdndose hacia el tracto de salide
¥, junto con el septum interveptricular hipertrofiado, forman la ebstruccidn
al tracto de salida ventricular izquierdo. Se observa regurgitacidn mitral
minima.
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BIOPSIA HIOCARDICA,

Este es pn procedimivnto lovasive, que puede llevarse a cobo poate-
riar s lo Anglocardiografia, colotande un catéter codomiocATdlco pars Lomar
muestros del misculo ventricular. Los datos cncontrados serdin los proplos
de las diferentes variedades de cardiomiopatia, loa cuales pueden revisarse

en el capltule de Fisiopotiologia (1B8).

TRATAMIENTO DE LAS CARBIOMIOPATIAS,
1. CARDIOMIOPATIA HIPERTROFICA.

Bl tratamiento médico estd reservadeo pava los pacientes osintomftl-
cos. 5S¢ han utilizado ampllamente Deto-bloguendores (Propanclel}; dwranze
el cateterisma, se ha demostrade fque actdan Msminuyendo la conttaccidn del
ventriculo fzquierdo, a un nivel vn que el mismo ventricuie ya no obstruye
gu tracto de salida. Tawbidn pucden disminulc las nrritmlas, pero na proteje
o log pacicntes coptta la fibrilacidn o ls uaquicardio ventriculares,
Actualmente, existe evideacia de que los bioueadores de loz canales de colcio,
como ¢l Yeropamil, pueden ser Gtiles soloy o on esoclociém o Beta-blegueadores
yo que el efecto de lem primeros, on pacientws con cardiomiopatin hiperirbfico
ae basa en wuna disminucidn de Lo cobstruceidn del crocto de entrada v anlidn
del ventricule fzquicrdo: este surge como consecuencin de la disminveidn en
in relojacién isovelumétrica, nsl como dlsminucién del proceso hipertréfica,
le influencin coxacen de Ios calcioantegonistas nobre lps procesos miochrdicos
matabdlicos alterados nu se copoce todavia; como lus iones de colelo jusgen
un popel importante en la hipertrofin, os{ come en el comportamiento de la
contraceidnirelojncitn miocdrdica, se supone que condicioman wejorfa de las

alteraclones del metabolismo del calcio en el miocardia,
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No debe uwtilizerse Digital, ya que las lormas hipertraffcas son hiperadviles
¥, odemfs, se cree que al fnerementar lo fuerza de contravcidn de los venirivn
los, aumcntn ln obstrugcién al tracto de salida, Puede ogregurse on forma
ocasional, =l se presentan taguiarelcmios.
L.a Amiodarona se ho manejado ampliomente en Europa y Sudaméricu; en los Estoa-
dos Unidos, estd limitadn a invesatigacidn. Debe restringirse a nifos con arcit
miss que ponen en peligro la vida, Flectrafisivlégicamente tivne varins efcc-
tos, como el de bloguear les receptores betn; sin embargu, su accldn principnl
es 1a prolongncién de lo duracidn del potenclal de occién, prolengas la conduc=
cién del nodo AV y solo altera ligeromente la conduccidn aurlcular y ventri=
cular. Por lo Lanto, es efectiva en las arritmias de reentradn, especialmente
en los sindromes de preexitacidn, Su wtilidad se ve limitade por la severidadl
e incidencia elevado de rescc{onea téxicas,
Otros medicomentos antiarritmicos incluyen: Quinidine, Procainamida, Lidocalna
(arritmias wventriculares agudas), Fenitolna (arritmias ventriculares agudas,
arritmlas supraventriculares inducidas por Digoxina), Verapamil, Propanclol
y otroa en investigocidn (Diooplramidu y Brelillum).
En circunstancias roaras, la cirupin juega un papel dmportante en ¢l muncje
de los cardiomiopotios, sobre todo de la forma hipertréfica obstructiva, alem-
pre y cuando cl componente obstructivo reduzca severamente el gasto cardfaco.
Se extirpas o se incide el misculo hiperiroffado; generalmente, se utéiliza
una cmbinacién de ambas. Desafortunadamente, ain los buenos resultudos son
molo temporales, yn que el proceso hipertréfico contindn en lo mayorfa de
los casos (189,190,191,206).
El prondéstico ecn la Cardiomiopat{n Wipercrdfica, con o ain obstrucclin, es
nalo, yo que la mortalidad es elevada. Posiblemente se modifique con el uso

de caleloantogonistas.
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LT. CARDIOMIOPATIA DiLATADA.

El mancjo de los paclentes con Cardiomiopatia Diloteda, en la mayo-
rio de los casos, no es especifico, los esteroides no han side de utilidad
y fo s¢ manejon en estos cases. Bl moanejo Lisico es o base de Mgital y Diuré-
ticos. La Digital se utiliza tonto en lo fase agudn (insuficiencla cardioca
congestiva) como a large plazo (por 3 a 95 afies). Deberemos sleppre tener en
cuentn que %i sc suspende tempranomente el manejo con diglial, ¢l pacicnte
puede recaer. Obviamente, el cantrol deberd ser clinice, rodioldgico, electro-
cardiopgtifico ¥ vcocardiopralico,

En caso de tener poca respuesta con digitnl y diurétices, dJdeberfn ascciaraoe
vasodilatadores. Ln manipulncidn f[arwacoldgica del 1lenado ventricular es
un nuevo accrcamiente en cl mancjo de los ceses con insuficiencia cordincs
cangestivn y, et ln mayorin de los casos que se han utilizndo vosodilatadores
en edades pedifitricas, ea debido a 1o mala respuesta o tpotrdpicos como la
nsocincidn de digitsl y diuréticas,

Los vasodilatnderes no mejoron la funcidn cardicao por accidn directn sobre
¢l corpzbn, yo que la moyerfin de los coempuesios no tienen acclén inotrdpice
direcctn sobre el miocardio, mhs bivn, es por ncclbn sobre ln resistencis acte—
rial precapllar y/o sobre 1o capacitancin de los vasos postcopllares.

Los vosodilataderes pueden clasificarse en tres tipos: Venodilatadores (Nitro
gliceripa y nitrites), Arterioleres (principalmente hidrnlazine ¥ coptopril)
y Mixtos {Nltroprusiato y prazosin).

El manejo de la insuficiencis cardica severn gencralmente requicre la combinn-

cibn de inotrdpicos con vosodilatndores,
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Una de los formos mhs conocidas de asociacién de inotrépicos y vasodilatado=
res, es ¢l use de dopaminn o dobutamina con nutroprusiata,
La utilizacién de agentes orales como Lo Hidralozina o ¢l Prazosin, asociados
8 Digoxinu, aon recumendables en paclentes ombulutories que presentan Cardio-
miopatin de lo Variedad Dilatada.
También encontramos reportes recientes, con resultados alentadores, utilizan-
do la asociscidn de Amrincna e Nidralazgni.
Entre lon poclentes con Cardtomiopatin Dilatada, podemos encontrar tres formas
tipicas de evelucibn: (1) Ajucllos pacientes que persisten con lnsuficiencin
Cardfuca intratoble, y que fallecen tempranamente, (2) Aquellos con evalucidn
térpida al {niclo, y gue mejoran pavlatinamente hasta la correccidn, y (3)

Aquellos que muejoron répidamente y os) persisten hasto gue curan totalmeste,
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DIAGNOSTICO DIFERENCIAL.

Una de las patologias o diferenciar de las Cordiomiopmu fus, os
el Derrame Perichrdice, ¢l cual puede mgnifestorse como una graa dilatneidn
cardince en el estwdlo rodtolégico; clinjcamente, radloldptcomente y electro-
curdivgrificomente, se comportan totalmepte diferentes, 51 existiera duda,
la presencin de derrame pericfirdico puede excluirse por Ecocnrdiografia, on
la cual se spreciard el derrome y no se encontrarin cambios miccirdicos como
los mencionados en tus cardlomiopatlas.

En poclentes [uera de 1a edad pediatrica, se confundirdn Eacilmemte con Enfer-
mednd Isquimicn MiocArdica, particulsrmente en aquellos con [ibrilacidn uarl-
tular y EKG compatible con infarto antigto; en caso de que exista dolor terd-
cico, no serd tipice de anginu de pecho ni de infarto miocdrdico. Lo radiogra-~
fia de tdérax podrin mostrur cardiomegalia, con lo cual se podrd sospechar
la presencia de cordiomiopatia; la Ecocardiogralfia es dtil en la mayorin de
los cosos en que exista duda entre estas patologfan.,

Siempre dJdeberd tenerse en cuenta, que en los pacientes pedliiricos los EXG
pueden presentar tlialou propios de infartos antiguos, y no pademos olvidar
que 1a causa puede ser una Cardiomiopacia,

Otras patologlas a tomar en cuenta en el diogndatico diferencial, son ¢l Cor-
Pulmonale y los Cardinpacin.s Congénitas, Una historia clinicn edecunda, ayu-
dondonos de estudlos radlogrificos y del ecocnrdisgramam, resolverin In duda
en la mayoria de los cnsos y, ©n coso necesario, nos podremos apoyar un la
angiocardiografia.

En forms especinl dentro del diapndstico difercncial, debemos mencionar al
Origen Andmale de la Coronaria Izguicrda de lo Arteria Pulmonnr, Esto malforma

cibdn fAcilmente puede simular a lo Cordiomiopatla Veriedad Dilotada,
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En vsta alteracidn, conciderads dentro de las cardiopatfns congénitas, es
comiin que los pacientea fallescan en el primer afio de vida, cocontrando dilo-
tacidn importante del ventriculo fwquierdo con una pared (lbrética y adelgaza-
da con Aress mileiples de infartos. Clinfcamente presentan disnca y otros
sintumas relacionados en los primeros 3 meses de vida, ocurrlendo episodlos
agudes duronte la ingesta (cdlico abdominnl, toquipnew, clianosis, potidéz
y sudoracién}. Subsecuentemente desarrollan insuficiencln cardface congestiva
crénica. Rodiolégicumente encontramos cardiomeynlia con predominie del veneri-
culo izquierdo; el EKG muestra datos de infarte ¢ isquemia miocdrdicos.

Se¢ llegn al diagndstice por medio de Anglocardiografia y su tratamiento es

quirdrgico.
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COMENTARIO.
La persona mAs indicada para proporclonnr ateacion diaris o los
paci;;nl:e; cardiopatas en loa edndes pedidtricas, eg el Pediatra, stempie orlen
tido por el Cordidlogo Pedlatra, Se debe hacer Onfasis aqui on ¢l becho e

1
que los preblemss son de noturalesza pedidtrica esenclalmente, y no de notak

lezn cordiaca. Por lo tnnte, los cordidlopos competentes, gquienos tratan  adal-
toa y manejan princtpalmente enfoermedodes degenerntivas Jdel sistema cardiceat-
cular, ne pucden, nt debea, intentar atesder pacienten pedifdteices ‘inn cirdin-
patias, Es probable que estos intentes por smpliar Ia habilidad del cardinle-
g0 hacia un campo mal conecide o denconoctdo, en un grupo de edad poco famlidia
rizado, es un ensnye mucho mis peligroso que simplemente enforar la atensién
del pediatrn hacia un sistema orpdnleo que raramente causa probicman, compirn-
tivamente con otrns vnf(rrmcdudcs mucho mds frecuentes, en el grupo de edad
con ol e estd muy f.lrn_l‘liﬂrizaclu.

De acucrde a lo anterior, potemos fdentificar Fas Fynciones del pedfatra cen
¢l manejo de los paclentes con cardiopatia vy en edades pedtdtricarn,

linn Jde los fenciunes mia fmportantes del pediatra es IDENTIFICAR o Ins nides
con cardiopatin en la etapa neonatal o con lus revisteses durante el periode
de lactantes. Sc deben prestar utenclén especial a dus aspectest Lo presencin
de ciunodis yfo la presencin de taquipnea, Beberd soliciturse intervencidn
oportuna del cardidlogo pediatra si existe clanosis geberalizada por mis do
unas horas, y sl ln toquipnea po puede explicarse por unn enfurmedad n:splru:g.
ria. Do hecho, una radiograffa de térax ¥ un FKG pucden ser de gran utilidod
para aclarar el problema, v el ecocardiograma, cspecisimente el de Jos dimen—
slenes, permite no scle hacer ¢l diagnéstico de una enfernedad cardiace estrug

turnl, sino que propurcionn tambilén un diagndstico anatdimico detgllado,
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Las arritmius ea el recién nacide son hastante comunes y por lo general son
transitorios; el EXG las {dentifico como lutidos prematuros seguidos. Los
soplos son de importancis relativamente mener, o menos que ostén asocindas
a taqulphen y/o clanosis. Los reciép pactdos cgresados coh alguna sospecha,

ineluyendo soplos de una intensidad hasta de grade 11, se dehen examinnr cuan-
do mds tarde en dos semanas, lna ganancio de peso deficiente en ese momento
y duraate el primer afo de vida, xe convlerte en un Indicader [mportante de
usy cardlopatfn sigeifdcativa, A en ol caso de que fe hava cisnosts y de
que la frecuencla respiratorii sea relativamente normal, la ganancia deficien-
te de peso, eapecialmuente awrada o un suvplo, se deben consideraor como una

tyva, En estas cendicionues,

evidencia seria de insuticiencis cardlaca conpy
fvariablemente, encontraremos cardiemegalla  en la Ex o de tdroax, La prisera
pogibilidnd cn mente es la de uno cardiopatla conglnita, pero ne debemos olvi-
dar a Ilans cardiomiopatlua en ¢l diognistico ditervacal,

El eximen del sistern cardiovoscular debe Formar parte de la esploracidn en
los visirtas sl consultorio, auguue se trate de revisidn de nifdo aparentemente
sanos Ea términos genernles, los soplus sistalicos no sun graves, sioel lacton
te croce y se desarrolly normalemente ¥ s1, ademis, su voloracian ¥ frecuencin
respiratoria son normiles, ¥y no cexistan problemas para alicentarse. Lo impor-
tancla de un sopla de este tipe dependerd de su int:nsidad; recordemos gque
en lua enrdiomiopatins puede 2o wxislir soplo o ser muy discretol Oiro aspecto
importaste en ln exploraclidn fisica es el segundo reida; denpuds de low prime-
ros dias de vido se desurrolla desdoblamiento entre ol clerve adrticoe y pulmg-
nar; ecsta divinidn aumeata con lo inspirucldn y desaparece a lo expiracion.

Es importante tencr en cuenta este desdoblamiento, que en ba exploracidn puede

'
ser 1o mejor evidencis de wnn clirculacidn pulmenar snormat,
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Otro aspecto que deberfa incluirse en la exploraciin, y combnmente es olvidinde
por los podiatras, os la toma de la tensidn arterial. De rutina deberin padpar
ge los pulros periféricos y valorar si existe hiaperactividad precondial,
En conclusidén, no existen muchas opartunidades de idenatificur cason en el
periode de la dpfoncin, a no ser que tol identificacldn se hagu en ol lactan-
te; e muy peco probable que una cardigpatin conglnitn que me (ud detectoda
eh esta c¢tapn, pueda surgit cn un luctante mayer o en un precscolar,
Dentro de los cardiopatias adguirirdas escontranos o las  cardiomiopat fas,
basande el dingndutico cen la evidencia de insuficlencia cardisca congestiva,
ain sople significative, cen sran cordiomepalia: como reglo peneral, exlste
toquicnrdin, pera la frecuencia cordfaca en mener o 18O x7,
El dltimo exdmen de refercncia, os o revisidn del preescalary de hechuy, ol
descubrimicnto de una coardiopat fa despuds de la primeca infancia en de rarae
ocurrencin, y dentro de estad, deberemos tener en cuento a las candiomiopotins
subre todo sccundarias,
Desputs de dar de alta a4 un paclente, de hober establecido un diagndatico
¥ quizd haber llevado o cabo procedimlento invasivos, inclusive ciregfo, el
pediatrn ticene la responsabilidad de CONTINUAR CON LA ATENCION MERICA, esvando
enterado u fondo del plen de manejo, siendn posible sin mucha expieriencia
en cuonto o los detalles anutomofisivlogicos, El papel desempeiiado por el
pedintra es el de supervisar la efectividad dol répimen, busenr posibles sig-
noa de toxictdad y controlar la evolucién del estado cordisco dentro ded marco
de crecimiento, desarrolle vy otros parimetros pedidtricoa, El primero de uvstos
asperctos es de particular dmportancla parg los adelescentes con enfermedados
cordiocas tnoperables, cuyo eguilibrie sicolégico pasa per una dura pruchbo

n medida que son mds obviss sus limitaciones fisleas. El pediatra, odemis,
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er 1y pcru.ona nis ndecuadn para mopejar a los padres, quienes en algunas oca-
sioneB tienen diflculiades pars adaptorse al proklema que Tepresents un reclén
nacide on estads critico, que puede necesitar de procedimientos  invayivos
dyrante sus primeros diss o ahos de vida.
Tambiéhn tume pedistras, e¢s el conscejero @mis adecyade del sisyema uscolar,
paro determinar las limitaclenes de cade pacicate.
Por Gltime, 1o EXPERTENCIA MERICA ¢n cunnto a ko solicitud de prycbas no invn-
sivoa, #ebe recuer en ol pediatra bien entreando, colabersando estrechamente
con los raodidlogos v el reste del cquipo oultidleiplinario intrahospitolariv.
Estos tres drees nencaonados cn las couules el opedintra es esencis] pura asegu-
rar yna atension de primera ciase a los lactontes ¥ ninos con cardiopat{as.
£n lab Gltimas dfcadas. fos adelaptos en la Catdiolegls Pedidtrica han sldo
verdaderament e notables. Ello se debe o la cembinscidn de prandes avences
en lps tlemicas de diagndstico ¢ ipstrumentacidn compleja, con 1o curl s
ha consegulda mayor precisién: con cl desarrollo de nueveos medicamentog, ol
perleccionamicntu de téenicas fuirirpicas y cuiddades postaperatorios, to cual
conlleva una mejorin en los estandares de vida de 1os jaclientes pedidtricos.
Todo este ha oumentado el interds en descubrir, <dlagnosticar ¥y tratar los
trangtornos cardincos en ninos,
la presentactdn de esto tesis quiere 1lsmar Lo atenuidn de los pedtatras sobre

un capitulo “nueve" de la cardiolegla pedidtrica, las Cardiomiopatias.
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