La miocardiopatia dilatada (dilated
cardiomyopathy, DCM) es la forma mas coman de
enfermedad del musculo cardiaco que afecta a los
nifios. La DCM se observa en entre un 50 % y un
60 % de los niflos con una enfermedad del
musculo cardiaco. “Dilatada” se refiere a las
fibras musculares del corazén que estan
agrandadas o estiradas. La DCM generalmente
comienza en el ventriculo izquierdo, la cavidad
que bombea sangre oxigenada al cuerpo. Del
mismo modo que una bandita elastica

sobreestirada, el musculo cardiaco se debilita y es
incapaz de bombear sangre de manera eficaz.

Esto obliga al corazén a esforzarse masy a la cavidad
cardiaca a agrandarse. En algunos casos, el corazén
se debilita tanto que no puede bombear sangre
suficiente para satisfacer las necesidades del cuerpo,
y esto dificulta realizar actividad fisica. Para los bebés
con DCM, es posible que estén demasiado cansados
para tomar un biberén o amamantar. Para los nifios
mas grandes, es posible que tengan mas dificultad
para hacer ejercicio o sientan dolor de estémago
cuando comen. También es posible que se acumule
fluido en los pulmones, lo que dificulta la
respiracion y mantenerse en posicién horizontal
para dormir; esto se conoce como insuficiencia
cardiaca congestiva.

sCuantos ninos padecen
esta afeccion?

Segun el Registro de Miocardiopatia Pediatrica
(Pediatric Cardiomyopathy Registry), la DCM
ocurre en una proporcién de 6 por cada millon
de nifos. Se diagnostica con mayor frecuencia en
nifos mas pequefios, y la edad promedio de
diagnéstico es 2 anos de edad.

sCual es el pronéstico?

Entre los nifios con DCM, aproximadamente un tercio se recupera, un tercio se
estabiliza y el tercio restante empeora. Si la causa de la DCM es la miocarditis,
los nifios tienen mas probabilidades de mejorar y obtener mejores resultados
que los nifos que tienen DCM provocada por otras causas. Los nifos con
miocarditis pueden empeorar muy radpidamente, pero también pueden
recuperarse rapidamente con atencion médica y tratamiento de los sintomas.

Este folleto se cre6 para proporcionar a las familias y a los cuidadores un
panorama general sobre la miocardiopatia y solo pretende dar informacion
general. El material presentado no pretende ser completo ni servir de
asesoramiento médico. La informacion no sustituird la consulta con un
profesional médico calificado que esté mas familiarizado con las afecciones y
necesidades médicas individuales.

La Children’s Cardiomyopathy Foundation (CCF) se dedica a buscar
las causas de la miocardiopatia pediatrica y curas para esta
enfermedad brindando apoyo a las tareas de investigacion,

educacion, mayor concientizacion y defensoria.

Inscribase en la CCF para obtener recursos adicionales:
childrenscardiomyopathy.org




Las causas mas comunes de la DCM en los nifios
son los trastornos neuromusculares (distrofia
muscular de Duchenne, distrofia muscular de
Becker) y la miocarditis. La miocarditis es una
infeccion viral que inflama y dana a las células
del musculo cardiaco. Los virus asociados con la
miocarditis incluyen el parvovirus, el enterovirus,
el virus coxsackie B, el adenovirus, el virus ECHO
y el VIH. Otras causas incluyen metabolopatia
congénita; enfermedades del  sistema
inmunitario; exposicion a sustancias quimicas,
toxinas o medicamentos potentes (farmacos
quimioterapéuticos); consumo  excesivo de
alcohol;
nutricionales.

anemia grave y deficiencias

La DCM también puede producirse por defectos
genéticos (mutaciones) existentes en una
familia. Las mutaciones son cambios en el ADN
de un gen que se pueden heredar o pueden
ocurrir de manera espontanea durante el
desarrollo fetal por motivos que se desconocen.
Se estima que entre el 30 % y el 50 % de los
nifios con DCM heredan la enfermedad de sus
padres, aunque es posible que los padres no
presenten sintomas e, incluso, cuando no se haya
descubierto el gen anormal. Hasta la fecha, se
han identificado mas de 40 genes asociados con
la DCM familiar. Muchos casos de DCM heredada
son causados por mutaciones en los genes
citoesqueléticos que mantienen la estructura de

las células del musculo cardiaco o por mutaciones
en los genes sarcoméricos que regulan el modo
en que las células del musculo cardiaco generan
energia. La DCM familiar, generalmente, se
hereda de manera autosémica dominante, en la
cual el gen anormal viene de uno de los padres,
y solo se requiere un gen anormal para causar la
enfermedad del musculo cardiaco. En los casos
autosomicos dominantes, hay un 50 % de
probabilidades de que el nifo herede la afecciéon
de uno de los padres.

Los ninos pueden tener DCM asociada con otros
problemas, como debilidad muscular en todo el
cuerpo. Estos problemas incluyen los trastornos
metabdlicos (defectos mitocondriales) o un
sindrome de malformacién genética (sindrome
de Kearns-Sayre). Estos suelen ser trastornos
raros que se heredan de la madre, llamados
ligados al cromosoma X, o causados por dos
genes anormales (uno de cada uno de los
padres). En los casos ligados al cromosoma X,
principalmente los hijos varones tienen la
enfermedad o tienen las formas mas graves de la
enfermedad. Los trastornos tales como el
sindrome de Barth o la distrofia muscular de
Duchenne o de Becker se pueden heredar de una
manera ligada al cromosoma X en la cual la
madre transmite la mutacién. En las afecciones
recesivas, la enfermedad se presenta solo cuando
dos genes son anormales. Es por este motivo que
los padres pueden ser sanos, pero pueden
heredar un gen anormal cada uno a su hijo. Hay
un 25 % de probabilidades de que el hijo tenga
dos genes anormales, lo cual causa la afeccion.

Un sintoma muy comun es la dificultad para
respirar. A menudo esto se observa con el
aumento de actividad (alimentacién, ejercicio)
o cuando hay una infeccion de las vias
respiratorias superiores. En bebés y nifos
pequenos, los sintomas adicionales incluyen
irritabilidad, dificultad para respirar, poco

apetito y aumento lento de peso. En nifios mas
grandes, los sintomas adicionales incluyen
fatiga extrema, dificultad para hacer ejercicio,
tos persistente, dolor abdominal, nauseas y
vémitos. Cuando el corazén se vuelve mas débil
y evoluciona hacia la insuficiencia cardiaca
congestiva, el nifio puede presentar piel palida
o cenicienta; reduccion de la produccion de
orina; sudoracién excesiva (diaforesis); e
inflamacién del abdomen, las piernas y los
tobillos.

Algunos nifos pueden desarrollar ritmos
cardiacos anormales llamados arritmia, cuando
el corazén late con demasiada lentitud
(bradicardia) o demasiada rapidez
(taquicardia). Los signos incluyen sensaciéon de
latidos cardiacos irregulares, rapidos y
compulsivos (palpitaciones), desmayo (sincope)
y convulsiones (ataques). La arritmia puede
ocurrir en cualquier etapa de la enfermedad,
independientemente de que se desarrolle
insuficiencia cardiaca congestiva.

Los nifos con DCM provocada por
anormalidades metabdlicas también pueden
tener un nivel bajo de azlcar en la sangre
(hipoglucemia), una cantidad excesiva de acido
en la sangre (acidosis metabdlica) o
anormalidades neurolégicas, como disminucién
del tono muscular (hipotonia) y cambios en el
estado mental o la conducta (encefalopatia).
Estos sintomas pueden surgir cuando la
demanda metabdlica del cuerpo excede el
suministro o cuando el cuerpo no puede
descomponer las toxinas acumuladas.

La DCM se detecta con mayor frecuencia cuando
hay signos de insuficiencia cardiaca congestiva,
como cansancio excesivo, liquido en los pulmones
(crepitantes), aumento del tamafio del higado,
latidos cardiacos con galopes o un soplo cardiaco.
Para realizar un diagnostico formal de DCM, los
cardidlogos se basan en pruebas cardiacas no

sCudles son las opciones de tratamiento?

invasivas, como el ecocardiograma y el
electrocardiograma (ECG). Un ecocardiograma
mide el tamafio del corazén y qué tan bien
bombea. Es posible calcular una fraccion de
eyecciéon mediante la medicion del porcentaje de
sangre eyectada desde el corazén con cada
latido. Un resultado inferior al 30 %
generalmente indica DCM grave. Un ECG
proporciona informacién sobre la actividad
eléctrica del corazén, los ritmos cardiacos
anormales y el tamafio del corazon.

Se pueden solicitar otras pruebas para evaluar el
estado del corazén y determinar un plan de
tratamiento. Estas pruebas incluyen una
radiografia de térax para controlar la formay el
tamano del corazén y buscar liquido en los
pulmones, una exploracién mediante tomografia
computada (computed tomography, CT) para
observar la estructura y el funcionamiento del
corazén y los vasos sanguineos, una resonancia
magnética (magnetic resonance imaging, MRI)
para evaluar el funcionamiento del corazén y los
vasos sanguineos, una prueba de esfuerzo
durante el ejercicio para ver cdmo responde el
corazén al ejercicio, y un monitor Holter para
detectar latidos cardiacos anormales.

En algunos casos, es posible que deban realizarse
pruebas cardiacas mas invasivas. Un cateterismo
cardiaco es la herramienta mas util y precisa para
diagnosticar problemas cardiovasculares. Se
puede utilizar para verificar si existe
obstruccién en las arterias, medir la
presion del corazén y los pulmones,
evaluar la capacidad de bombeo del
corazén y realizar una biopsia de
(endomiocardica). Una
biopsia de corazén implica la
extraccion de una pequeiia porcion
del musculo cardiaco para realizar
analisis de laboratorio. La muestra de
tejido se examina con un microscopio
para detectar signos de miocarditis,
enfermedad metabdlica o
anormalidades estructurales del
musculo cardiaco.

corazon



