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Cardidloga

Las Miocardiopatias son un importante y
heterogéneo grupo de enfermedades, los esquemas
para su clasificacion son muchos, sin embargo,
muchas clasificaciones ofrecidas en la literatura
tienen contradicciones en algun grado.
La Ultima clasificacion de las Miocardiopatias data
de 13 afios atras (1995) auspiciada por la
Organizacion Mundial de la Salud (OMS), que
reconoce que la disfuncién ventricular puede resultar
de una falla para corregir la sobrecarga de volumen
o0 la sobrecarga de presion como en la enfermedad
valvular o para el control de la HTA, la pérdida del
miocardio causada por enfermedad coronaria
también lleva a disfuncién ventricular severa. Todas
estas condiciones son categorizadas como

Ut Praceso exteric

La segunda forma de cardiomiopatias esta causada
por un y se
subdivide en base a su fisiopatologia. (tabla 1)

DEFINICION DE MIOCARDIOPATIAS (OMS)

Especificas (secundarias a un proceso externo):
» Cardiomiopatia hipertensiva
e Cardiomiopatia valvular
e Cardiomiopatia isquémica
e Cardiomiopatia secundaria a enfermedad
» sistémica
e Cardiomiopatia inflamatoria
Intrinsecas al miocardio
e Miocardiopatia dilatada
* Miocardiopatia hipertrofica
» Displasia arritmogénica del ventriculo derechd
e Miocardiopatia obliterativa
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Con la identificacién de muchas nuevas entidades
en la Gltima década, importantes avances en el
diagndstico y un conocimiento mas preciso de sus
causas, muchas definiciones han quedado
desactualizadas dejando la clasificacion de la OMS
obsoleta en muchos aspectos.

Estas consideraciones dieron la oportunidad de
desarrollar una nueva clasificacion de la
Miocardiopatias, avalada por la Asociacién
Americana del Corazén (AHA).

Previa a su consideracion es preciso recordar
algunos aspectos de la estructura molecular del
tejido muscular y del sarcomero.

El tejido muscular tiene a su cargo el movimiento
del cuerpo y el cambio de tamafio y forma de los
Organos internos, se caracteriza por poseer células
especializadas dispuestas en haces paralelos, cuya
principal funcién es la contraccion.

Dos tipos de miafifamenios estan asociados a la
contraccion muscular:

- finos: compuestos principalmente por actina,
tropomiosina y el complejo troponina, compuesto
a su vez, por tres subunidades globulares T, | y C.
- gruesos: compuestos por la proteina miosina
gue contiene dos cadenas pesadas y cuatro
cadenas ligeras.

Estos dos tipos de miofilamentos ocupan la mayor
parte del volumen del citoplasma.

El tejido muscular se clasifica segun el aspecto de
las células contractiles, dada por la organizacion
especifica y ordenada de los miofilamentos finos
y griiédis,ly se reconocen dos tipos:
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» Tejido muscular estriado
e Tejido muscular liso, que no tiene
estriaciones

Tanto el masculo esquelético como el cardiaco son
estriados.
Existen encargadas del
espaciado, fijacion y alineamiento preciso de los
filamentos gruesos y delgados, constituyen el 25%
del total de proteinas, entre algunas de ellas
tenemos:

e alfa actinina

o titina

e nebulina

e tropomodulina

e distrofina

CLASIFICACION DE LAS MIOCARDIOPATIAS -
AHA .-

La AHA propone una clasificacién contemporanea
gue reconoce la rapida evolucion de la genética
molecular en cardiologia asi como la introduccién
de muchas patologias recientemente descritas,
como algo novedoso, incluye las canalopatias
como miocardiopatias primarias. (fig. 2)

Fig. 2

MIOCARDIOPATIAS GENETICAS.-

1.- MIOCARDIOPATIA HIPETROFICA.-

Es una enfermedad cardiaca relativamente comun
de transmision autosdmica dominante, es causa
de muerte subita en jévenes incluidos atletas
entrenados, el diagnostico se establece mediante
ecocardiografia bidimensional en que se observa
hipertrofia ventricular izquierda tipicamente
asimétrica o eventualmente un patrén difuso o
segmentario de engrosamiento de la pared
ventricular, sin dilatacién en ausencia de una
enfermedad sistémica o cardiaca capaz de producir
engrosamiento de tal magnitud de la pared. (fig. 3)

Fig.3

El engrosamiento tiende a obstruir el tracto de
salida del ventriculo izquierdo y produce un
movimiento sistélico anterior de la valvula mitral.
También se describen cambios displasticos de las
arterias intramiocéardicas pequefias que explican
la fibrosis observada en el miocardio.

La expresion morfoldgica vista en histologia consiste

en haces musculares que han perdido su alineacién
paralela
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Se reconocen 11 mutaciones genéticas de las
proteinas miofibrilares, entre los genes identificados
con mayor frecuencia se tienen:

e Cadena beta pesada de la miosina
(primera identificada)

e Troponina T

e Troponina |

En ciertas familias con mutaciones de la troponina
T, la masa ventricular izquierda puede no estar
aumentada y el grosor de la pared puede ser
normal, sin embargo hay un desarreglo miocitico
y riesgo de muerte subita.

1.- DISPLASIA ARRITMOGENICA DEL
VENTRICULO DERECHO (DAVD).- Es una forma
de enfermedad muscular cardiaca hereditaria
estimada en 1:5000, compromete
predominantemente el ventriculo derecho con una
pérdida progresiva de miocitos y reemplazo por
grasa y tejido fibroso, resultando en alteraciones
regionales o segmentarias y globales.

La DAVD tiene un gran espectro clinico, la
presentacion clinica usual son las taquiarritmias
ventriculares, sincope y paro cardiaco, es una
causa reconocida de muerte subita en jovenes.
El diagnostico no invasivo clinico puede ser confuso
y generalmente requiere una evaluacion integral
de las alteraciones eléctricas, funcionales y
anatomicas.

En la mayoria de los casos se ha demostrado una

herencia autosdmica dominante y se han

identificado mutaciones de 4 genes:

e receptor RyR2 de ryanodina, también
responsable de taquicardia ventricular
polimérfica catecolaminérgica familiar
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e desmoplakina

» plakaphillina 2

» factor de crecimiento de gen beta, que también
tiene un rol en la inflamacion.

3.- MIOCARDIOPATIA NO COMPACTADA.- La
no compactacion del miocardio ventricular es una
cardiomiopatia congénita recientemente reconocida,
caracterizada por una apariencia de una esponja
del miocardio ventricular izquierdo.

La no compactacion compromete
predominantemente la porcion apical de la camara
ventricular izquierda con recesos intertrabeculares
profundos (sinusoides) en comunicacion con la
cavidad ventricular, resultante de una detencion
de la embriogénesis normal. Puede ser un hallazgo
aislado o estar asociado con otras anomalias
cardiacas congénitas. (fig. 4)

Fig. 4
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La historia natural puede incluir disfuncion sistdlica
del ventriculo izquierdo y falla cardiaca,
tromboembolias, arritmias, muerte subita y diversas
formas de remodelamiento.

Se han descrito mutaciones mitocondriales
relacionadas con el cromosoma X, que incluyen
la tafazzina, sise asocia a enfermedades cardiacas
congénitas, se han demostrado ser resultantes de
mutaciones del gen de la alfa-dystrobrevina y
transcripcion del factor NKX2.5

CANALOPATIAS IONICAS.- Existe una creciente
lista de arritmias genéticas o adquiridas, no
comunes, causadas por mutaciones de los genes
que codifican proteinas defectuosas de los canales
iénicos.

Estas alteraciones de los canales ionicos incluyen
el sindrome de QT largo, sindrome de QT corto,
sindrome de Brugada y la taquicardia ventricular
polimorfica catecolaminérgica.

El diagnostico clinico puede realizarse por
identificacion del fenotipo de la enfermedad en un
ECG standard de doce derivaciones, muchos de
estos casos fueron previamente clasificados como
FV idiopatica.

MIOCARDIOPATIAS MIXTAS

1.- MIOCARDIOPATIA DILATADA.- Las formas
dilatadas de miocardiopatias son una forma
irreversible de enfermedad del mudsculo cardiaco,
estan caracterizadas por un agrandamiento de la
camara ventricular y disfuncion sistélica con un
grosor parietal ventricular normal, el diagndéstico
se realiza usualmente mediante ecocardiografia
2D. (fig. 5)

[
Fig.5

Las cawsas prirdrias de miocardiopatia dilatada
pueden ser: agentes infecciosos, particularmente
virus (coxsackie virus, adenovirus, parvovirus,
HIV); bacterias; hongos; micobacterias y parasitos
(enfermedad de Chagas resultante de una infeccion
por Tripanosoma cruzi); otras causas incluyen
toxinas, consumo excesivo de alcohol, agentes
quimioterapicos (antraciclinas), metales,
enfermedades sistémicas y autoinmunes,
feocromocitoma, enfermedades neuromusculares
(distrofias musculares como la de Duchenne/Becker
y Emery Dreifuss), y alteraciones mitocondriales,
metabodlicas, endoécrinas y nutricionales.

Cerca del 20-35% de las miocardiopatias dilatadas
han sido reportadas como

aunque con penetrancia incompleta y edad-
dependiente de la mutacion genética.

Aungue genéticamente heterogénea, la modalidad
predominante de herencia es autosémica
dominante, entre los genes mutados tenemos: alfa
actina cardiaca, alta tropomiosina, troponina
cardiaca T, |y C, cadena pesada alfay beta de la
miosina, proteina C unida a miosina.
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2.- MIOCARDIOPATIA NO HIPERTROFICA,
RESTRICTIVA PRIMARIA.- Se define como una
forma rara de enfermedad del misculo cardiaco
causa de falla cardiaca que se caracteriza por un
volumen normal o disminuido de ambos ventriculos
asociado a agrandamiento biauricular, espesor
parietal normal y valvulas normales, el llenado
ventricular esta disminuido con fisiologia restrictiva
y la funciodn sistélica es normal o casi normal.
Se han descrito formas esporadicas familiares, en
una familia, la mutacion de la troponina | era
responsable de miocardiopatia restrictiva asociada
a hipertrofia.

MIOCARDIOPATIAS ADQUIRIDAS

1.- MIOCARDITIS O MIOCARDIOPATIA
INFLAMATORIA.- La miocarditis es un proceso
inflamatorio agudo o crénico producido por una
gran variedad de toxinas y drogas (cocaina);
agentes infecciosos mas frecuentemente virus,
bacterias, hongos y parasitos, reacciones de
hipersensibilidad a drogas tales como antibi6ticos,
sulfonamidas, anticonvulsivantes y antiinflamatorios.
La fibrosis endomiocardica es una cardiomiopatia
dilatada en nifios e infantes y es consecuencia a
una miocarditis viral in utero.

La miocarditis tipicamente se caracteriza por un
infiltrado celular inflamatorio que produce edema
intersticial y necrosis miocitica focal que finalmente
es reemplazada por fibrosis, este proceso patolégico
crea un sustrato eléctrico inestable que predispone
al desarrollo de arritmias ventriculares y culmina
con dilatacion y disfuncion del ventriculo izquierdo.

2.- MIOCARDIOPATIA DE STRESS.- La
micardiopatia de stress fue primeramente reportada
en Japon como “Tako Tsubo”, es una entidad
clinica recientemente descripta caracterizada por
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una disfuncién ventricular izquierda aguda y
rapidamente reversible en ausencia de enfermedad
ateroesclerdtica conocida, desencadenada por un
stress profundo, afecta con preferencia a mujeres
y compromete la porcion distal de la camara
ventricular izquierda (apical balooning) con los
segmentos basales hipercontractiles.

Aunque en su presentacion simula un infarto con
elevacion del segmento ST-T, la evolucion es
favorable con la terapia médica apropiada.

3.- OTRAS MIOCARDIOPATIAS ADQUIRIDAS.
Una forma de miocardiopatia dilatada con disfuncién
contractil ventricular izquierda reversible, no bien
reconocida, ocurre secundariamente a periodos
prolongados de taquicardia supraventricular o
ventricular, la disfuncion sistélica se normaliza sin
deterioro residual cuando cesa la taquicardia.

La miocardiopatia periparto es una forma de
disfuncion sistélica ventricular izquierda rara y la
falla cardiaca es de causa desconocida, y puede
afectar adversamente el estrés del embarazo
La miocardiopatia dilatada asociada a consumo
excesivo de alcohol es también potencialmente
reversible cuando cesa el consumo de alcohol.

CONCLUSIONES

Las investigaciones recientes han comenzado a
identificar anormalidades moleculares que son la
base de diferentes enfermedades, el estudio de
las mutaciones genéticas ha brindado un nuevo
modelo en la fisiopatologia de las enfermedades
cardiacas, emergen nuevas evidencias de
complejas interacciones entre genes y genes 'y
factores ambientales que se constituyen en la causa
de muchas enfermedades cardiacas.
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