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RESUMEN

Introducción: El diagnóstico etiológico en pacientes con miocardiopatías en estadio avanzado puede ser un desafío. Un gran 
número de pacientes permanecen sin diagnóstico a pesar de una evaluación exhaustiva, por lo que quedan rotuladas como 
miocardiopatías dilatadas idiopáticas.
Objetivos: Describir la etiología de la miocardiopatía en pacientes receptores de trasplante cardíaco según el diagnóstico clínico 
pretrasplante y su grado de concordancia con el diagnóstico anatomopatológico del corazón explantado.
Material y métodos: Se realizó un análisis retrospectivo de pacientes consecutivos trasplantados en un hospital de alta com-
plejidad de la Ciudad Autónoma de Buenos Aires desde 2003 hasta fines de 2013. Se efectuó un análisis de concordancia entre 
el diagnóstico clínico pretrasplante y el diagnóstico anatomopatológico del corazón explantado utilizando el coeficiente kappa.
Resultados: Se analizaron 100 pacientes con una edad media en el momento del trasplante de 49,7 ± 12,5 años y una mediana 
de fracción de eyección del 26,6%. El diagnóstico clínico pretrasplante más frecuente fue el de miocardiopatía dilatada idiopática 
(37%), seguida por la miocardiopatía isquémico-necrótica (32%) y la miocardiopatía chagásica (10%). Entre los diagnósticos 
histopatológicos más frecuentes se encontraron el de miocardiopatía isquémico-necrótica (35%), de miocardiopatía hipertrófica 
(10%), de miocardiopatía chagásica (10%) y de miocarditis (8%); no se arribó a un diagnóstico causal en el 25% (miocardiopatía 
dilatada idiopática). El resultado del coeficiente kappa fue de 0,64 (IC 0,52-0,76).
Conclusiones: Aproximadamente un tercio de los pacientes llegan al trasplante sin un diagnóstico etiológico. El análisis 
anatomopatológico permite identificar la causa en más de la mitad de estos pacientes. A pesar de que la concordancia entre 
el diagnóstico pretrasplante y la anatomía patológica fue estadísticamente buena, un porcentaje importante de pacientes 
podría beneficiarse con un diagnóstico etiológico más preciso, que podría tener implicaciones pronósticas, terapéuticas y/o en 
la evaluación de familiares.

Palabras clave: Miocardiopatía - Etiología - Trasplante cardíaco - Anatomía patológica

ABSTRACT

Introduction: Etiologic diagnosis in patients with end-stage cardiomyopathy can be challenging. A large number of patients 
remain undiagnosed despite a thorough evaluation, so they are classified as idiopathic dilated cardiomyopathies.
Objectives: To describe the etiology of cardiomyopathy in heart transplant recipients according to pretransplant clinical 
diagnosis and its degree of agreement with the anatomopathological diagnosis of the explanted heart.
Methods: We performed a retrospective analysis of consecutively transplanted patients in a high complexity hospital of the 
Autonomous City of Buenos Aires from 2003 to the end of 2013. An agreement analysis between pretransplantation clinical 
diagnosis and anatomopathological diagnosis of the explanted heart was done using the kappa coefficient.
Results: One-hundred patients with mean age of 49.7 ± 12.5 years at the time of transplantation and median ejection fraction 
of 26.6% were analyzed. The most common pretransplant clinical diagnosis was idiopathic dilated cardiomyopathy (37%), 
followed by ischemic-necrotic cardiomyopathy (32%) and Chagas cardiomyopathy (10%). The most common histopathological 
diagnoses were ischemic-necrotic cardiomyopathy (35%), hypertrophic cardiomyopathy (10%), Chagas cardiomyopathy (10%) 
and myocarditis (8%); a causal diagnosis was not reached in 25% of cases (idiopathic dilated cardiomyopathy). The kappa 
coefficient was 0.64 (CI 0.52-0.76).
Conclusions: Approximately one third of patients reach transplantation without an etiologic diagnosis. Anatomopathological 
analysis allows identifying the cause in more than half of these patients. Although the correlation between pretransplant 
diagnosis and pathological anatomy was statistically adequate, a significant percentage of patients could benefit from a more 
specific etiologic diagnosis, which may have prognostic, therapeutic and/or family assessment implications.
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INTRODUCCIÓN

La prevalencia de la insuficiencia cardíaca va en au-
mento y la enfermedad coronaria es una de sus prin-
cipales causas. (1, 2) Sin embargo, la miocardiopatía 
dilatada es el resultado final de múltiples agresiones 
como hipertensión arterial mal controlada, tóxicos 
(alcohol, quimioterápicos), valvulopatías, infecciones 
(miocarditis virales, miocardiopatía chagásica), enfer-
medades inflamatorias e incluso alteraciones genéticas 
(miocardiopatía hipertrófica, miocardiopatías dilatadas 
familiares, displasia arritmogénica del ventrículo dere-
cho, etc.). (3) Los avances terapéuticos han mejorado 
el pronóstico de pacientes con insuficiencia cardíaca 
moderada a grave; no obstante, una vez alcanzada la 
fase terminal, la sobrevida continúa siendo pobre, (4-6) 
dejando al trasplante cardíaco como la mejor opción de 
tratamiento. El diagnóstico etiológico de las miocar-
diopatías avanzadas con requerimiento de trasplante 
es un desafío y hasta un 40-50% de los casos persisten 
sin diagnóstico a pesar de una evaluación exhaustiva, 
por lo que quedan rotuladas como miocardiopatías 
dilatadas idiopáticas (MDI). (7-9) El análisis anatomo-
patológico del corazón explantado permite identificar 
la causa de la disfunción ventricular en un número 
importante de estos casos, modificando el diagnóstico 
inicial realizado en la etapa pretrasplante. (7, 8, 10, 
11) El objetivo de este estudio es describir la etiología 
de la miocardiopatía en pacientes receptores de tras-
plante cardíaco y su concordancia con el diagnóstico 
anatomopatológico realizado en el corazón explantado.

MATERIAL Y MÉTODOS

Se realizó un análisis retrospectivo de pacientes consecuti-
vos trasplantados en el Hospital Italiano de Buenos Aires 
desde 2003 hasta fines de 2013. Los datos se obtuvieron de 
la historia clínica informatizada. Se consideró diagnóstico 
clínico pretrasplante al diagnóstico realizado por los médicos 
tratantes en el período previo al procedimiento. La evaluación 
anatomopatológica fue realizada por un patólogo cardio-
vascular (H.G.R.) y consistió en un estudio macroscópico y 
microscópico. Las piezas explantadas se fijaron en formol 
tamponado. Se tomaron muestras en forma estandarizada de 
ambos ventrículos (paredes libres), septum, vasos coronarios 
y sistema valvular. Se realizaron cortes histológicos de 5 
micrones de espesor y coloraciones de rutina (hematoxilina 
y eosina, tricrómico de Mason). En casos seleccionados se 
emplearon colorantes especiales (p. ej., rojo Congo y tiofla-
vina en pacientes con sospecha de amiloidosis) y técnicas 
de inmumohistoquímica (p. ej., miocarditis virales). El 
diagnóstico histológico de miocarditis se realizó de acuerdo 
con los criterios de Dallas. (12) Los lineamientos generales 
utilizados para los diagnósticos clínicos y anatomopatológicos 
se detallan en el Anexo.

Se realizó un análisis de concordancia entre el diagnóstico 
pretrasplante y el diagnóstico anatomopatológico de la pieza 
explantada utilizando el coeficiente kappa, incluyendo en el 
análisis los ocho diagnósticos más frecuentes. Las variables 
continuas se expresan como media y desviación estándar o 
mediana e intervalo intercuartil según sean o no de distri-
bución normal. Las variables categóricas se expresan como 
porcentajes.

RESULTADOS

Se analizaron 100 pacientes, el 76% de sexo masculi-
no, con una media de edad de 49,7 ± 12,5 años y una 
mediana de fracción de eyección del 26% (intervalo 
intercuartil 20-30%). Las características de la población 
se resumen en la Tabla 1. A todos los pacientes se les 
realizó un ecocardiograma transtorácico y al 52% una 
cinecoronariografía (CCG) en los 6 meses previos al 
trasplante, aunque en el 17% de los casos no se pudo 
rescatar el dato de la historia clínica. Al 26% de los 
pacientes se les realizó resonancia magnética cardía-
ca (RMC) con gadolinio y al 10% se les efectuó una 
biopsia endomiocárdica como parte de la evaluación 
diagnóstica.

El diagnóstico clínico pretrasplante más frecuente 
fue el de MDI (37%), seguido por el de miocardiopatía 
isquémico-necrótica (MIN) (32%) y de miocardiopatía 
chagásica (10%) (Tabla 2). Entre los diagnósticos 
histopatológicos más frecuentes se encontraron el de 
MIN (35%), de miocardiopatía hipertrófica (10%) y de 
miocarditis (8%), en tanto que en el 25% de los casos 
no se logró arribar a un diagnóstico etiológico (MDI) 
(véase Tabla 2).

La concordancia entre el diagnóstico clínico pre-
trasplante y la anatomía patológica fue buena, con 
un coeficiente kappa de 0,64 (IC 0,52-0,76). Se halló 
discordancia en el diagnóstico en 27 de los 100 casos 
analizados. Dentro de los diagnósticos con mayor pro-
porción de acuerdo se encontraron la miocardiopatía 
chagásica (1; IC 0,65-1), la MIN (0,91; IC 0,75-0,97) y 
los de menor proporción fueron la miocarditis (0,09; 
IC 0,004-0,43), la miocardiopatía hipertrófica (0,22; 
IC 0,039-0,59) y la sarcoidosis (0).

En las miocardiopatías consideradas idiopáticas 
según el diagnóstico clínico pretrasplante (n = 37), el 
estudio de la pieza explantada permitió arribar a un 
diagnóstico etiológico en el 46%: miocarditis el 18,9%, 
miocardiopatías hipertróficas el 13,5%, MIN el 8,1% y 
miocardiopatías por sarcoidosis el 5,4%. El 54% per-
sistieron sin diagnóstico. En la Tabla 3 se resumen las 
distintas etiologías pretrasplante y su correspondiente 
diagnóstico anatomopatológico.

Abreviaturas

CCG	 Cinecoronariografía

MDI	 Miocardiopatía dilatada idiopática

MIN	 Miocardiopatía isquémico-necrótica

RMC	 Resonancia magnética cardíaca

SPECT	 Tomografía computarizada por emisión de fotón único
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Todas las miocardiopatías diagnosticadas como 
isquémico-necróticas en el pretrasplante fueron con-
firmadas en la anatomía patológica. Lo mismo sucedió 
con las miocardiopatías chagásicas.

Al analizar a los pacientes a los que se les realizó 
una RMC (n = 26) se observó que el diagnóstico reali-
zado por la RMC coincidió con la anatomía patológica 
en el 65,3% de los casos, de las cuales 9 fueron MIN, 
4 MDI, 1 amiloidosis, 1 miocarditis, 1 miocardiopatía 
hipertrófica y 1 miocardio no compacto con miocarditis.

De los 10 pacientes a los que se les realizó una 
biopsia endomiocárdica, el diagnóstico acordó con la 
anatomía patología del corazón explantado en 7 ellos, 
que fueron 1 miocarditis, 3 hipertróficas, 1 amiloidosis 
y 2 MDI.

Tabla 1. Características de la población

Variable (n = 100)

Edad, años 49,7 ± 12,5

Sexo femenino, % 24

FEy pretrasplante, % 26 (IIC 20-30)

UW 2,7 (IIC 2-3,5)

Cr pretrasplante, mg/dl 1,18 ± 0,47

Estado en lista

Emergencia, % 25

Urgencia, % 55

Electiva, % 20

BCIA, % 19

ARM, % 10

Inotrópicos, % 74

CCG

Sí, % 52

No, % 31

NC, % 17

RMC

Sí, % 26

No, % 60

NC, % 14

Biopsia endomiocárdica, % 10

FEy: Fracción de eyección. IIC: Intervalo intercuartil. UW: Unidades Wood. 
Cr: Creatinina. BCIA: Balón de contrapulsación intraaórtico. ARM: Asistencia 
ventilatoria mecánica. CCG: Cinecoronariografía. NC: No conocido. RMC: 
Resonancia magnética cardíaca.

Tabla 3. Diagnóstico anatomopatológico según el diagnóstico 
pretrasplante

Diagnóstico pretrasplante Diagnóstico 
anatomopatológico (n)

MDI (37%) MDI 54% (20)

MIN 8,1% (3)

Miocardiopatía hipertrófica 

13,5% (5)

Miocarditis 18,9% (7)

Sarcoidosis 5,4% (2)

MIN (32%) MIN 100% (35)

Miocardiopatía hipertrófica 

(2%)

Miocardiopatía hipertrófica 

100% (2)

Miocardiopatía chagásica 

(10%)

Miocardiopatía chagásica 

100% (10)

Miocarditis (4%) Miocarditis 25% (1)

MDI 75% (3)

Amiloidosis (3%) Amiloidosis 66,6% (2)

Miocardiopatía hipertrófica 

33,3% (1)

MNC (4%) MNC 25% (1)

MDI 50% (2)

Miocardiopatía hipertrófica 

25% (1)

Miocardiopatía valvular (3%) Valvular 100% (3)

Cardiopatía congénita (1%) Cardiopatía congénita 100% 

(1)

Miocardiopatía restrictiva (2%) Miocardiopatía hipertrófica 

100% (2)

Secundaria a QT (1%) Secundaria a QT 100% (1)

MNC/miocarditis (1%) MNC/miocarditis 100% (1)

MDI: Miocardiopatía dilatada idiopática. MIN: Miocardiopatía isquémico-
necrótica. MNC: Miocardio no compacto. QT: Quimioterápicos.

Diagnóstico 
pretrasplante 

%

Diagnóstico 
anatomopatológico 

%

MDI 37 25

MIN 32 35

Miocardiopatía 

hipertrófica

2 10

Miocardiopatía 

chagásica

10 10

Miocarditis 4 8

Amiloidosis 3 2

MNC 4 1

Miocardiopatía valvular 3 3

Cardiopatía congénita 1 1

Sarcoidosis 0 2

Restrictiva 2 1

Secundaria a QT

Miocarditis/MNC

1

1

1

1

MDI: Miocardiopatía dilatada idiopática. MIN: Miocardiopatía isquémico-
necrótica. MNC: Miocardio no compacto. QT: Quimioterápicos.

Tabla 2. Diagnóstico etiológico
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DISCUSIÓN

No existe un algoritmo diagnóstico que guíe la bús-
queda etiológica en pacientes con miocardiopatías 
en estadio avanzado. La proporción de pacientes 
que llegan al trasplante cardíaco con diagnóstico de 
MDI varía ampliamente según la profundidad de la 
evaluación. (7, 8, 10, 11) Aun realizando una biopsia 
endomiocárdica a todos los pacientes sin diagnóstico 
etiológico, hasta en un 50% de los casos no se logra 
identificar la causa. (9) Una de las posibles razones 
por las que no se profundiza en la búsqueda de una 
etiología es que en la mayoría de los casos el manejo 
terapéutico de estos pacientes no se modifica luego de 
arribar a un diagnóstico etiológico.

Si bien en nuestro estudio el grado de concordancia 
entre el diagnóstico clínico pretrasplante y la anato-
mía patológica según el coeficiente kappa fue bueno 
(0,64), en aproximadamente 1 de cada 3 pacientes los 
diagnósticos no coincidieron. Parte de esta discordan-
cia se explica por el hecho de que en más de la mitad 
de las MDI se arribó a un diagnóstico etiológico en la 
pieza explantada. Estos hallazgos son similares a los 
publicados por Luk y colaboradores. (7)

Tres de los pacientes con diagnóstico de MDI 
pretrasplante fueron de etiología isquémico-necrótica 
luego del análisis de la anatomía patológica. De es-
tos, uno se había realizado una CCG 15 años antes 
del trasplante, en el contexto de la evaluación de su 
miocardiopatía, y no tenía lesiones angiográficamente 
significativas, otro tenía baja probabilidad pretest o 
baja probabilidad preprueba de preferencia la primera 
para enfermedad coronaria y una SPECT cardíaca sin 
isquemia inducible y el tercero fue derivado de otro 
centro en shock cardiogénico con una miocardiopatía 
dilatada de 10 años de evolución. Estos resultados 
son similares a los observados por Bortman y cola-
boradores, que mostraron que de 38 miocardiopatías 
consideradas idiopáticas en el pretrasplante, 9 tuvieron 
diagnóstico de isquémico-necróticas en la anatomía 
patológica, 6 de las cuales tenían CCG en el último año. 
El porcentaje de pacientes a los que se les realizó CCG 
como parte de la evaluación diagnóstica pretrasplante 
en nuestro estudio probablemente sea bajo, aunque 
podría estar subestimado dado que por tratarse de 
un centro de derivación a muchos de estos pacientes 
se les pudo haber realizado el procedimiento previo 
al contacto con nuestro hospital. Por otro lado, un 
porcentaje no despreciable de pacientes son derivados 
a nuestra institución con síndrome de bajo volumen 
minuto para inclusión en lista de trasplante, con mio-
cardiopatías muy avanzadas, en los que el resultado 
de la CCG probablemente no modificara la indicación. 
Un punto para considerar es que ante la presencia de 
una miocardiopatía dilatada con lesiones coronarias 
no siempre puede aseverarse que la etiología es la 
enfermedad coronaria. De todas formas, la etiología 
isquémico-necrótica es quizás la más importante 
para identificar en el período pretrasplante, ya que 

algunos de estos pacientes podrían beneficiarse con 
la revascularización.

En dos de los pacientes con diagnóstico de MDI 
pretrasplante, los hallazgos de la anatomía patológica 
fueron compatibles con sarcoidosis (Figura 1 A). La 
sarcoidosis cardíaca sin compromiso sistémico evi-
dente es poco frecuente; el diagnóstico se basa en un 
alto índice de sospecha, el patrón de realce tardío con 
gadolinio en la RMC y la biopsia endomiocárdica. Su 
diagnóstico etiológico tiene implicaciones importantes, 
ya que no solo tiene un tratamiento específico que 
podría disminuir la progresión de la enfermedad (in-
munosupresión), sino que también existe el riesgo de 
recurrencia en el corazón implantado. (13, 14)

En todos los casos con diagnóstico de miocardiopatía 
hipertrófica en la anatómica patológica (Figura 1 B), con-
sideradas idiopáticas en el pretrasplante, los espesores 
parietales en el ecocardiograma transtorácico eran nor-
males o estaban ligeramente aumentados (< 1,3 cm). De 
ellos, tres tenían RMC y dos, biopsias endomiocárdicas 
que no fueron diagnósticas. Esto demuestra lo heterogé-
neo de la forma de presentación de esta patología, en la 
que hay distintos genes que producen el mismo fenotipo 
y el mismo gen que produce distintos fenotipos, entre 
ellos el de la miocardiopatía hipertrófica con patrón 
restrictivo en la que habitualmente los espesores solo 
están ligeramente aumentados. (15) Otra posibilidad 
es que se trate de miocardiopatías hipertróficas ya en 
fase dilatada en la que los espesores pueden disminuir. 
La importancia de arribar a este diagnóstico etiológico 
reside en que se debe realizar rastreo con electrocardio-
grama y ecocardiograma a todos los familiares de primer 
grado de los portadores de miocardiopatía hipertrófica. 
(16) El diagnóstico genético sería útil en los familiares 
sin evidencia de hipertrofia en los estudios complemen-
tarios, (15) aunque su disponibilidad en nuestro país es 
limitada.

El diagnóstico anatomopatológico de miocarditis 
se realizó en 7 de los pacientes con diagnóstico pretras-
plante de miocardiopatía idiopática. En estos, la forma 
de presentación fue variable, desde pacientes que se 

Fig. 1. A. Imagen histológica del corazón explantado de uno de 
los pacientes con diagnóstico de sarcoidosis cardíaca. Se observan 
células inflamatorias que conforman granulomas sin evidencia de 
necrosis y células gigantes multinucleadas (flechas). B. Imagen 
histológica de un paciente portador de una miocardiopatía hiper-
trófica. Se observan miocitos hipertróficos y focos de desarreglo 
miocítico (disarray).
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presentaron en shock cardiogénico con una miocardio-
patía de reciente inicio hasta pacientes con diagnóstico 
de miocardiopatía dilatada de 10 años de evolución. Las 
causas más frecuentes de miocarditis son la viral y la 
posviral. (17) Con las técnicas moleculares disponibles es 
posible detectar genomas virales en el 38% al 67,4% de 
las biopsias endomiocárdicas de los pacientes con MDI. 
(18, 19) La evolución de los pacientes con miocarditis 
es tan diversa como su presentación clínica. (20) No es 
fácil determinar el pronóstico, ya que por una parte la 
infección puede evolucionar de manera asintomática, 
resultando indistinguible de una MDI y, por otro lado, 
el diagnóstico no es sencillo aun utilizando la biopsia 
endomiocárdica como diagnóstico de certeza. (21)

La prevalencia de la miocardiopatía chagásica en 
nuestra población fue del 10% y todas fueron diag-
nosticadas correctamente en la etapa pretrasplante. 
La serología para enfermedad de Chagas se realiza 
de rutina en pacientes con miocardiopatía dilatada, 
lo cual facilita su diagnóstico. Esta prevalencia proba-
blemente no sea representativa del resto del país, ya 
que en zonas endémicas la enfermedad de Chagas es 
una de las principales causas de insuficiencia cardíaca 
terminal. (22) A pesar de su elevada incidencia, existe 
controversia sobre la realización de trasplante cardía-
co en estos pacientes por el riesgo de reactivación de 
la enfermedad y la mayor incidencia de neoplasias, 
aunque en los últimos años se observó una creciente 
aceptación. (23)

De los 26 casos en los que se realizó una RMC, el 
diagnóstico anatomopatológico y el de la resonancia 
coincidieron en 17. Sin embargo, 9 de ellas eran MIN, 
diagnóstico que probablemente se haya realizado por 
otros medios y la RMC se pudo haber solicitado con 
otros propósitos, como evaluar la función ventricular, 
búsqueda de viabilidad, etc. La mejor resolución de la 
RMC sumada al patrón de realce tardío con gadolinio 
permite arribar al diagnóstico etiológico de distintos 
tipos de miocardiopatías (miocarditis, amiloidosis, mio-
cardiopatía hipertrófica, displasia arritmogénica del 
ventrículo derecho, etc.) con cierta precisión. (24, 25) 
Teniendo en cuenta que es un estudio no invasivo, sin 
radiación, que utiliza un contraste con tasas muy bajas 
de nefrotoxicidad contraste nefrotóxico (aunque no se 
puede realizar con depuración de creatinina < 30 ml/
min), es de esperar que en la medida en que aumente 
su disponibilidad mejore el diagnóstico etiológico en 
los pacientes con miocardiopatía avanzada.

Se les realizó biopsia endomiocárdica a 10 de los 100 
pacientes y en 5 de ellos se logró arribar a un diagnós-
tico (1 miocarditis, 1 amiloidosis y 3 miocardiopatías 
hipertróficas). El papel de la biopsia endomiocárdica 
en la búsqueda etiológica de las miocardiopatías avan-
zadas no está del todo definido. Existe debate sobre su 
utilidad, ya que agregado a las potenciales complica-
ciones se ha descripto una baja sensibilidad. (26, 27) 
Existen indicaciones con mayor grado de consenso, 
como la insuficiencia cardíaca de reciente comienzo 
con trastornos de la conducción o con mala respuesta 

al tratamiento y ante la sospecha de miocardiopatías 
infiltrativas. (28)

CONCLUSIONES

A pesar del avance de los métodos complementarios, 
el diagnóstico etiológico de las miocardiopatías con 
requerimiento de trasplante cardíaco continúa siendo 
un desafío y aproximadamente un tercio de los pacien-
tes llegan al trasplante sin un diagnóstico. El análisis 
anatomopatológico del corazón explantado permite 
establecer la etiología en más de la mitad de estos casos. 
Aunque la concordancia entre el diagnóstico clínico 
pretrasplante y el diagnóstico anatomopatológico fue 
estadísticamente buena, un porcentaje elevado de 
pacientes podría beneficiarse con un diagnóstico etio-
lógico más preciso, que permitiría identificar causas 
potencialmente reversibles que requieran un trata-
miento específico y/o evaluar a familiares de pacientes 
portadores de miocardiopatías con algún componente 
hereditario.
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Diagnóstico clínico Diagnóstico anatomopatológico

Miocardiopatía isquémico-

necrótica

Lesión > 70% en al menos una arteria coronaria 

principal asociada con secuela electrocardiográfica, 

ecocardiográfica o en la RMC, en el territorio corres-

pondiente a la lesión coronaria

Enfermedad coronaria con aterosclerosis grave de 

vasos coronarios principales asociada con infartos 

de miocardio en estadio cicatrizal (en el territorio 

correspondiente a la arteria afectada), en general 

acompañada de dilatación ventricular

Miocardiopatía chagásica Serología para Chagas positiva con deterioro global de 

la función ventricular con CCG sin lesiones coronarias 

en caso de probabilidad preprueba intermedia/alta 

y/o RMC compatible

Presencia de una miocarditis difusa con intenso daño 

tisular y muy escasa presencia de formas del parásito 

T. cruzi. Reemplazo de las áreas de lesión por tejido 

fibrótico e hipertrofia de los miocitos remanentes

Miocardiopatía hipertrófica Antecedentes de familiar de primer grado con miocar-

diopatía hipertrófica y/o aumento de los espesores pa-

rietales (en general > 1,5 cm) en ausencia de hiperten-

sión o valvulopatía que lo justifique, trastornos en el 

ECG secundarios a hipertrofia ventricular, obstrucción 

dinámica del tracto de salida del ventrículo izquierdo, 

RMC compatible con miocardiopatía hipertrófica y/o 

biopsia endomiocárdica con hipertrofia miocítica, 

desorganización miofibrilar (desarreglo miocítico) 

(véanse criterios anatomopatológicos)

Hipertrofia ventricular izquierda, con compromiso 

primordialmente en el septum, en general sin dilata-

ción de cavidades y en ausencia de otra enfermedad 

cardíaca o sistémica que justifique la hipertrofia. 

Hipertrofia miocítica, desorganización miofibrilar 

(desarreglo miocítico) y presencia de cicatrices fibrosas

ANEXO. Criterios diagnósticos

(continúa)
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Diagnóstico clínico Diagnóstico anatomopatológico

Miocarditis Antecedentes de cuadro de miocarditis aguda o de-

terioro global de la función ventricular con CCG sin 

lesiones coronarias en caso de probabiliad preprueba 

intermedia/alta, RMC con realce tardío con gadolinio 

subepicárdico o intramiocárdico y/o biopsia intramio-

cárdica con hallazgos compatibles con miocarditis 

(véanse criterios anatomopatológicos)

Presencia de infiltrados inflamatorios en el miocardio, 

constituidos predominantemente por linfocitos, con 

presencia de daño de las fibras (necrosis miocítica, 

vacuolización por miocitólisis, apoptosis) y edema 

intersticial. Áreas de fibrosis reparativa o cicatrizal en 

caso de lesiones crónicas

Miocardiopatía amiloidótica Aumento difuso de los espesores parietales en ausen-

cia de hipertensión o valvulopatía que lo justifique, 

microvoltaje en el ECG, RMC con realce tardío con 

gadolinio subendocárdico difuso y anulación del pool 

sanguíneo y/o biopsia endomiocárdica con tinción 

de rojo Congo o tioflavina positiva (véanse criterios 

anatomopatológicos)

Presencia de depósitos extracelulares de material pro-

teináceo rosado amorfo, con estructura beta plegada 

(amiloide) en localización pericelular, intersticial, su-

bendocárdica y en las paredes arteriales. La presencia 

de amiloide se demostró mediante las coloraciones 

de rojo Congo y tioflavina A

Miocardiopatía restrictiva Espesores parietales conservados o levemente 

aumentados, en general con función sistólica con-

servada y marcada disfunción diastólica en ausencia 

de miocardiopatía hipertrófica, amiloidótica u otras 

miocardiopatías infiltrativas por biopsia endomiocár-

dica y/o RMC

Espesores parietales conservados o levemente au-

mentados. Regiones cicatrizales con fibrosis focal 

inespecífica. Ausencia de infiltrados linfocitarios, 

desarreglo miocítico y tinciones con rojo Congo o 

tioflavina negativas

Miocardio no compacto Aumento del trabeculado con una relación miocardio 

compacto/no compacto > 2 en el ecocardiograma o 

> 2,3 en la RMC asociado con deterioro global de la 

función ventricular y en ausencia de otra causa que 

justifique la miocardiopatía

Aumento del trabeculado en el ventrículo izquierdo 

asociado con dilatación de cavidades izquierdas 

con espesores parietales conservados o levemente 

aumentados. Regiones cicatrizales con fibrosis focal 

inespecífica. Ausencia de infiltrados linfocitarios, 

desarreglo miocítico y tinciones con rojo Congo o 

tioflavina negativas

Miocardiopatía secundaria a 

quimioterápicos

Deterioro global de la función ventricular asociado 

con antecedentes de tratamiento con quimioterápicos 

cardiotóxicos (p. ej., doxorrubicina) en ausencia de 

otra causa que justifique la miocardiopatía

Dilatación de cavidades izquierdas con espesores 

parietales conservados o levemente aumentados. 

Regiones cicatrizales con fibrosis focal inespecífica. 

Ausencia de infiltrados linfocitarios, desarreglo miocí-

tico y tinciones con rojo Congo o tioflavina negativas

Miocardiopatía secundaria a 

valvulopatía

Valvulopatía izquierda grave asociada con dilatación 

ventricular y deterioro global de la función sistólica en 

ausencia de otra causa que justifique la miocardiopatía

Afectación valvular izquierda asociada con dilatación 

de cavidades izquierdas con espesores parietales 

conservados o levemente aumentados. Regiones 

cicatrizales con fibrosis focal inespecífica. Ausencia 

de infiltrados linfocitarios, desarreglo miocítico y 

tinciones con rojo Congo o tioflavina negativas

Miocardiopatía dilatada 

idiopática

Miocardiopatía dilatada con deterioro global de la 

función ventricular que no cumple ninguno de los 

criterios anteriormente citados

Dilatación de cavidades izquierdas con espesores 

parietales conservados o levemente aumentados. 

Regiones cicatrizales con fibrosis focal inespecífica. 

Ausencia de infiltrados linfocitarios, desarreglo miocí-

tico y tinciones con rojo Congo o tioflavina negativas

Sarcoidosis Miocarditis granulomatosa, caracterizada por la 

presencia de granulomas no necrotizantes y no casei-

ficantes, constituidos por linfocitos y células gigantes

RMC: Resonancia magnética cardíaca. CCG: Cinecoronariografía. ECG: Electrocardiograma.

ANEXO. Criterios diagnósticos (continuación)


