
Editorial 

Miocardiopatías primitivas: 
EJ enigma en cardioJogía 

Par el Dr. GlIS~,WO Brrri * 

Si bien debemos reC0l1Oecr que se ha progresado cn eI diagnÔslico .If trata- 
miudo de !as afeceiones de! miocardio en las enfenn{dades infeeciosas, paras i- 
tarias y mctabÔlicas en, 1'1 ni1Îo, resulta poco conuincente el avancc en 10 quo 

alas cardiomìopatías primitil'as se refiere. Sin embargo, se debe scñalar que cl 

mejor conoeimienlo de su fisiopatología y de las bondades de la terapéulica 
crÔnica con digital han rcpresentadoun uerdadcro progreso. También debenlOs 

enfatizar que las miocardlOpatías obstructil'as han merecido la alencÎÔn de la 

mayor parte de los invcstigadores en ésta Ûltìma década, pel'mitiendo su f!tr'd 
diagnóstico clínico .II hemodinámico y también :;u tratamiento médico .II qui- 
rÚrgico. Pero alÍn se disc/de si !a eslenosis subaórtiea dinámica es nna afecr.iÔn 

congénita 0 adquirida, aunque creemos en su orirJcn cou[lénito por haberla e1l- 

contrado personalmente en ni1Îos de pocos días de L'ida. 

Entre las miocal'diopatías primitivas de! niiio, !a fibroelastosìs primiti/'a ocu- 

po un iugar destacado pOI' Sl/ frecucncia. 8u dia.gnóstico difercncial con las mio- 
carditis illespccíficas, nlllY cspecialmcnte con aqllel1as de evolución sllba.g'uda.~ 0 

rróm:ca" resulta en ocasÎones, difícil. Debemos aquí scñalar que en casos de fib1'O- 
elastos'Ïs, además de To sobreearga sistólim de/'eldríeulo izquierdo con elel'ados 
complejos uentricl/lares ell cl e!eclrocardiograma, es frecllenle el hallazgo de UII 
soplo de insllfieiencia milral q/W puede ser SllOue, con escasa irradiorión .II de 

timbre a.glldo casi piante. En la fibroelastosis, la cincangiocardiografía nos con- 

firmará laillsllficiencia mitral quI' podní. ser moderada 0 senera y unainsllfi- 
ciencia. aórtica ligera. adl'lI/(ís de la escasa conlractilidad del /'entrícllio izquierdo, 
del eSZJesor allmentado de 0511 pared .II el as}Jecto irreglllar de SII cavidad, cn 

contraste con .m aspecto liso normal caraeterístico. 

Es conocido qlle 10 necrosis de miocardio se Pllcdc prescntar como forma. 
de comienzo 0 ell la el,'olución de cualqlliera de las mioeardioJ!atías primili/'as, 

, 
resultolldo difícil 0511 interiJretación en algll//Cis ocasio/les (henlOs estlldiados lIii10s 

con anomalía corona ria, con fibroelasto:Ús .II tam bién con e nform I'dad [lllIcogé- 
niea cardíaca con ne(')'oÚs de miocardio). 

'. TambiPII debcmos tencrpresinte que en alflllnas I'nfcl'llledades primarias 
del mior'(}/'dio, CO}1/0 Illenfermedad ylucogénica .If la fibroclastosis, qlle comicllzan 
CO}1/0 nna forma no obstl'llctil'O. ell SII e/'olllciólI la hipertrofia del /'elltl'Ículo 
izqllierdo .If de 0511 labir/lle ii/udcn mallifcstarse como IIlIa estenosis suhaórticfl 

pmgresil'a 0 sea Cf)tI!O III/a ('a/'{hJlniojJatla obstmctil'll (formos combinadas). 

Pero indl((lablemente, cI moyor pro!llema diar/nóslico .II terapélltico se pre- 
senta ell .lJaciclltcs con mÙ)r'arc[.'opatías primiti/'as ohslrllctinas 0 110 asociadas 
a cardiopatías cOllyénilas. [limos estlu/iado IIIños con la clásiea asocÎación de 

miocardiopatia del /'enlrícllio izqllÎerdo .If eoartación de aorta .11/0 valvlliopalías 
/IIitrales integrando el "8ílldrom? del paracuidas". También tenemos en nllcstro 
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serie, cardiopatías congénitas acianóticas del tipo de esten'JSis pulmonar, de 

ductus, de comunicación intcrauricular, de comunicaciÔninterventricular y es- 

tenosis subaórtica, asociadas CI m ioeardiopatías primitivas del ventríeulo izq1lÎer- 
do. Entre las cardiopatías congénitas cianóticas con dicha asoeiación hemos 

cnccntrado casos de l.'etralogía de Pallot, ambos vasos del ventrículo derecho con 
estenosis pulrnonar y tambirn de hipoplasia de ventrículo derecho. El diagnós- 
lieo de mioeal'diopatía asoeiada a la eardiopatía congénita se pucde sospechar 
pOl' el cuadro clínico ,1/ cl electrocan7.iograma. En esc sentido, la presencia de 
insufieiencia cardíaca que no puede scr explieada pm' la cardiopatía eongrnita 
,II los signos de hipertrofia del ventrículoizquierdo en el eleetroeardiograma que 

no guarda rclación con la cardiopatía congénita, deben llamaI' la ateneión. Tam- 
hién son sugestivos en el trazado las ondas Q profundas, las neçrosis de miocar- 
dio, y los trastol'nos de eonduceÙ5n del tipo de bloqueo de rama del'echa, de he- 
rnibloq1leo anteriorizqllicrdo 0 de Síndurme de Wolff-Parkinson ,1/ White. 

Las arritrnias ocupan pOI' sn freencncia un lugar destacado en las rnioeardio- 
patías, ya sea como forma dc eomienzo 0 en Sit evoluciÔn. Henws estudiado un 
paeiente con bradieal'dia siuusal progresiva que obligó a la coloeaciÔn delln 
marcapaso a los cineo afíos de cdad). alg'HIlOs nifios con Síndl'ome de Adams-Sto- 
r:kes y en otras obsel'vaciones eon episodios de taquical'dia. pamxística supraven- 
lric'lliar y ventricular. 

. 

El agrandarniento eardíaco severo que no puede sel' explicado pOI' la ca/'- 
diopatía congénita debe también hacer sospechar su asociaciÔn con 1wa miocar- 
diopatía)' pero son la henwdinamia ,1/ espeeialmente la cineangiocardiografía 
los métodos de eleeciÔn para el diagnÔstico. AdenuÎs de Obsel'val' cnidadosamente en 
la angiocardio!Jrafía la forma y tamaiio del ventrículoizquierdo, !J los contornos 
de su cavidad distorsionada ,1/ con [recuencia irregular, resulta de mucha tras- 
cendencia el eshtdio de la contracción ventricular pOl' cl análisis delmovimiento 
del ventriculograma. En ese sentido, se puede apreciar UII patrÔII de hipertrofia, 
dif1tSa 0 asimétrica, hipoquinesia gencralizada 0 movimientos asincrónieos con 

anorrnalidades de contracción localizadas (asinergia). En oeasiones, sólo des- 

pllés delln cllidadoso e.ramen de la cineanuiocardio[jrafía, que deberá ser pro- 
yectada en varias oportunidades, se podrrí eonfirmal' 0 demostrm' la e.risteneia de 

ztna rniocardiopatía. 

La rniocardiopatía familiar cs una verdadel'a cntidad nosolÔ[j'iea que ha 111C- 

recido la atención de cardiólogos ,II gcnefistas. Los estudios innlllnológicos han 
demostrado anticuerpos antimiocrírdicos en el 60 ~; de Ius pacicntcs clínicamcnte 
afectados. Hcmos estudiados dos fllmilias con nU:ocardiopatía del vcntrículo iz- 

qllierdo que afectan dos miembros de cada ulla de c/las. 

Este argumento )j su asociaáÔII con cardio}Jatías cOlIgélldas como hemos 
señalado, son tambiéll elementos de .iuicio a farOl' del oriuell eongéllito de la 

cardimniopatía primiti1la. Sill embargo, aquí debenlOs destacar que hemos estu- 
diado niños con miowrdiopatía del I'Cllfrículo Izquierdo pOl' 8ílldrome rube'ólico. 

Hemos comelltado el ori[/rn de las ellfrnnedades primiti/'as del miocardio ./J 

las pautas de Sll diagnóstico. Pero cxisten un sin n1Ímero de dlldas: ;,Qué papel 
juegan los virus, específicamellte el cocsakie, como a[jentc eliolóUico? Jqué dife- 

rencia existe entJ-e el origen de la fibroelastosis .II las otras miocardiopatías tam- 
bién denominadas prÙnitil'as? JEs que la fibroe7asfosis 1'8 la re8ult(/llte dc una 
miocarditis crÔniea fibl'oelrística? JC/l(ÎI rs la lIistoria lIafural de las n!iorar- 
diopatías primitivas? J Y la de aquellos n iiios COli m io('ordiopatías asoèiada8 a 

cal'diopatías congénitas? JCz/(Îndo sc debrll operur dichas ('(/rdiopatías .II cuÚI es 

el riesgo quirÚI'[jieo? JClIríl es 1'1 prollósticoillmediato .II (/Ie.iado de los reem- 
plazos valvulal'es en pacientes 1'011 miocardiolJOtías e illsufieiellcia mitral Ura!'e? 
8Ôlo trabajos jJrospectil.'os realizados eOIl.illntamente JHn' clfmicos. /'irólouos. 

gelletistas,.inmunólogos, laboratol'istas. hcmodillamistas .II cinr.Îallos pllcdeH ay/r- 
dar a aclárar estc gran eHigma I'll. cardiología. 
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