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El diagndstico de la miocardiopatia: el costo de la
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Para tener éxito, aproveche las oportunidades con la misma
velocidad con que saca conclusiones.

BENJAMIN FRANKLIN

Como clinicos, nos debatimos constantemente entre
nuestra inclinacién a ser precisos en el diagnéstico ana-
tomopatolégico de una enfermedad y las limitaciones
de la tecnologia diagnéstica disponible. El diagnéstico
clinico y la clasificacién de la miocardiopatia suponen
que podemos dividir los contenidos diagndsticos mas
importantes en aquellos que nos permiten una me-
jor decision terapéutica y prondstica. Asi, tendemos
intuitivamente a separar las causas en tres grandes
divisiones que incluyen las etiologias que emanan de la
enfermedad dentro de la circulacién coronaria (suscep-
tibles de revascularizacion), las causadas por anomalias
mecéanicas que conducen a sobrecarga de presién o
volumen (enfermedad valvular) y finalmente las que
se originan dentro de los compartimientos miocardicos
(defectos o disfuncién dentro del cardiomiocito o de su
matriz extracelular). Por lo tanto, la oportunidad pro-
porcionada por una clasificacién precisa de causalidad
permite crear vias terapéuticas apropiadas destinadas
a blancos identificados y puede servir para dilucidar
los motivos del avance de la enfermedad y su impacto
colectivo sobre la evolucién natural.

Actualmente disponemos de un gran armamento
de técnicas diagnésticas para una mejor discrimi-
nacién de las causas subyacentes, pero su abanico
de posibilidades puede ser abrumador. Asi, existen
técnicas de imagen no invasivas multimodales (eco-
cardiografia, resonancia magnética, tomografia por
emision de positrones y tomografia computarizada),
técnicas diagnésticas invasivas (angiografia coronaria,
técnicas sofisticadas de imagen coronaria, biopsia
endomiocardica) y, actualmente, estudios genéticos. A
pesar de estas plataformas diagnosticas de avanzada,
permanecemos clinicamente limitados en nuestro
enfoque de la enfermedad por una combinacién de
barreras infranqueables: a) la factibilidad (p. €j., la
interaccién de la resonancia magnética con los dispo-
sitivos implantados), b) la disponibilidad y el costo y

¢) la imprecisién inherente instalada en cada técnica
de baja sensibilidad (biopsia endomiocardica) o la es-
casa especificidad (ecocardiografia). En otros casos, la
magnitud pura de la complejidad, costo e insuficiente
conocimiento de uso apropiado son las mayores limi-
taciones, como en el caso de las pruebas genéticas.

Numerosos investigadores han intentado acrecen-
tar nuestra apreciacion de estas limitaciones, asi como
ofrecer soluciones a la imprecision observada en defi-
niciones clinicas y diagndsticas. Los primeros estudios
del examen patoldgico del corazén sugerian que ofrece
una gran oportunidad diagnéstica, aun en la discrimi-
nacion 6ptima entre causas isquémicas y no isquémicas
de insuficiencia cardiaca, y mas especificamente, en la
determinacién de la causa de muerte de estos pacientes.
Al menos dos estudios han demostrado que la trombosis
coronaria, que es silente en la gran mayoria de los casos
y en consecuencia mal diagnosticada, puede explicar la
alta tasa de muerte stibita en la insuficiencia cardiaca
no isquémica. (1, 2) Otros estudios han sugerido que
las estrategias que incluyen un uso elevado de biopsia
endomiocardica pueden ayudar a revelar causas am-
biguas de miocardiopatia. Felker y colaboradores (3)
realizaron biopsia endomiocardica en mas de 1.200
pacientes con miocardiopatia y pudieron brindar un
diagnéstico especifico en solo el 50% de estos pacientes.
Sin embargo, determinaron que la identificacion de la
etiologia tenia realmente relevancia en la predicciéon
del pronoéstico y, por ende, en la guia de la terapia de
avanzada. Otro estudio de nuestro grupo condujo a la
identificacién de una tasa alta de clasificacion errénea
de enfermedad coronaria significativa en el contexto de
enfermedad cardiaca diagnosticada clinicamente como
“miocardiopatia no isquémica”. (4) En este analisis de
112 pacientes con diagndstico pretrasplante de mio-
cardiopatia no isquémica, el 21% se reclasific6 como
miocardiopatia isquémica por anatomia patolégica. Del
resto clasificado con precisién, un tercio tenia al menos
enfermedad coronaria de un vaso moderada-grave, con
o sin infarto. Ademas, el 18% presentaba areas compa-
tibles con isquemia reciente, como se evidenciaba por
trombo oclusivo o infarto isquémico.
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Constantin y colaboradores, (5) en su estudio que
se publica en este nimero de la Revista, dan un paso
importante al delinear las oportunidades en la identi-
ficacidn clinica de las causas primarias de enfermedad
miocardica. Analizaron en un periodo de 10 anos 100
pacientes que fueron sometidos a trasplante debido
a insuficiencia cardiaca y encontraron oportunida-
des criticas perdidas en dos dominios especificos del
diagnéstico de la insuficiencia cardiaca no isquémica.
Primero, habia una pequena cohorte de pacientes con
etiologia isquémica en la anatomia patolégica que ha-
bia sido mal diagnosticada como libre de enfermedad
coronaria. Esto esta de acuerdo con estudios previos en
este campo e indican la imprecisién de la angiografia
coronaria, la interpretacién pobre de los hallazgos o la
falta de revaluacion a lo largo del tiempo cuando cam-
bian las condiciones. La segunda area donde hubo una
mejora en la reclasificacion de enfermedad idiopatica
a una causa especifica, comprende tres diagndsticos:
miocardiopatia hipertréfica, miocarditis linfocitaria y
miocardiopatia infiltrativa por sarcoidosis. Por supues-
to, se podria argumentar que la frecuencia de estas
observaciones o el costo de una oportunidad perdida no
fueron excesivos, ya que la situacion clinica del paciente
no hubiera podido alterarse en cuanto a su evolucién o
a la necesidad de realizar un trasplante cardiaco. No
obstante, una mirada mas cercana de los datos puede
brindar argumentos en contra. En muchos casos de
miocardiopatia hipertrofica, la carga de la enfermedad
no recae solo sobre el paciente, sino que también es
compartida por la familia y la deteccién temprana de la
enfermedad en hermanos u otros miembros de la familia
puede ser muy gratificante. En otros, la terapia dirigida
ala etiologia primaria puede atenuar la progresién de la
enfermedad (los esteroides en la sarcoidosis).

Un 4rea de oportunidad es la miocardiopatia fami-
liar, que ha demostrado ser un diagnéstico méas comin
de lo que se suponia. (6) Aunque no se ha evaluado en el
estudio de Constantin y colaboradores, es muy posible
que muchos pacientes con miocardiopatia “idiopatica”
tuvieran una causa genética especifica que estaba
concentrada en sus familias. Para ello, Arbustini y co-
laboradores (7) han propuesto la clasificacion MOGE(S)
para asociaciones entre fenotipo y genotipo en un
esfuerzo por mejorar la clasificacion de enfermedades
subyacentes. Este sistema de clasificacion impulsa
el uso clinico combinado de Morfologia (M), Organo
comprometido (0), defectos Genéticos (G), Etiologia
especifica (E) y Estadio (Stage) de la insuficiencia
cardiaca (S). Es factible plantear la hipétesis de que un
namero considerable de pacientes del estudio que nos
ocupa se podria haber clasificado en esta categoria si
se hubiera obtenido la historia familiar, genotipificado
casos seleccionados y realizado examenes anatomopa-
tol6gicos con el empleo de sistemas de gran resolucién
como la microscopia electronica.

6Cuéles son entonces las lecciones que podemos
aprender de este importante estudio? Primero, creemos
que se deberia obtener una historia familiar detallada

hasta la tercera generacion en todos los pacientes que
presentan miocardiopatia idiopatica; segundo, apo-
yamos el uso mas frecuente de técnicas de imagen no
invasivas multimodales y, de ser necesario, se deberia
realizar una biopsia endomiocardica. Con respecto a
esto, es esencial la disponibilidad de los laboratorios
centrales mas importantes que tienen experiencia y
destreza técnica en la evaluacién anatomopatolégica
de la miocardiopatia, incluyendo microscopia electro-
nica. Es més, se pueden realizar pruebas genéticas en
casos altamente selectivos, aunque admitimos que la
bibliografia ain muestra incertidumbre al respecto en
las formas no hipertréficas de la enfermedad cardiaca.
Finalmente, también creemos que aferrarse a una
forma de evaluacién anticuada seria una trampa que
se debe evitar. En tales casos, un angiograma previa-
mente “normal” no deberia disuadir la realizaciéon de
una revaluacién. Observamos que solo a la mitad de
los pacientes en la serie de Constantin se les realiz6
una angiografia dentro de los 6 meses de la operacién
de trasplante, lo que indica una frecuencia menor de
uso de esta modalidad de prueba valiosa, especialmente
cuando la condicién clinica empeora rapidamente.

A pesar de que estas soluciones no rectifican comple-
tamente el(los) problema(s) de la clasificacién errénea,
estimamos que son pasos en la direccién correcta para
desarrollar enfoques organizados y estandarizados de
la identificacién y evaluacion del diagnéstico de enfer-
medades. Como sefnalara Albert Einstein, “Una vez
que aceptamos nuestros limites, podemos superarlos”.
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