pero no necesariamente engrosadas ni
agrandadas. Las paredes rigidas del
corazon no pueden relajarse ni expandirse
de manera adecuada, y esto “restringe” la
capacidad del corazén para llenarse de
sangre.

Aunque el corazén bombea
normalmente, es incapaz de suministrar
suficiente sangre al cuerpo. Esto ejerce
presion en las cavidades superiores del

,Qué es la miocardiopatia
restrictiva?

NO puede bompear sangre con e acla Vv
se puede acumular sangre en el higado y
los pulmones con resultado de
insuficiencia cardiaca congestiva.

Segun el Registro de Miocardiopatia
Pediatrica (Pediatric ~Cardiomyopathy
Registry), la RCM ocurre en una proporcion
de menos de 1 por cada millén de niinos.

sCual es el pronéstico?

restri rasplante de corazén. La
hipertensién pulmonar se asocia con los resultados desfavorables para
niflos con RCM.

Este folleto se cred 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 informacidon no sustituira 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



En la mayoria de los casos, la causa de la
RCM en nifios es desconocida (idiopatica).
Sin embargo, algunos casos se producen a
causa de una mutaciéon genética. En
ocasiones, la RCM existe en una familia y
se hereda de manera autosémica
dominante en la que uno de los padres
aporta el gen defectuoso y hay un 50 %
de probabilidades de que su hijo herede
la afeccion.

La RCM también puede ser secundaria a
una serie de trastornos cardiacos y
sistémicos poco comunes que provocan la
acumulacion de grasas, proteinas o hierro
en el corazon. Estos trastornos incluyen
fibrosis endomiocardica, trastornos
infiltrativos (amiloidosis, sarcoidosis,
hemocromatosis), enfermedades del
tejido conectivo (esclerodermia) y
trastornos metabdlicos poco comunes
(enfermedad de Gaucher o de Fabry). Es
mas probable que la RCM provocada por
la infiltracion del musculo cardiaco se
herede de manera autosémica recesiva,
en la que ambos padres aportan un gen
defectuoso y hay un 25 % de
probabilidades de que su hijo herede la
afeccion.

Generalmente la aparicion de los sintomas
de RCM es muy sutil. Los sintomas surgen a
partir de la disminucién del llenado del
corazon y del flujo sanguineo insuficiente
al cuerpo. Los bebés y ninos pequefios
pueden mostrar irritabilidad, poco apetito
y aumento lento de peso. Los nifios mas
grandes pueden experimentar fatiga,
dificultad para hacer ejercicio o para
respirar (disnea), tos persistente o
sibilancias, desmayo (sincope), latidos
cardiacos anormales (palpitaciones), dolor
en el pecho (angina), retencién de liquidos
y malestar estomacal. A medida que la
RCM avanza, se acumula liquido en los
pulmones y también en las venas que
llevan la sangre de regreso al corazén. Esto
puede causar abultamiento de las venas del
cuello; aumento del tamafo del higado; y
acumulacion de liquido en el abdomen, la
cara y las piernas.

Algunos nifios pueden desarrollar ritmos
cardiacos anormales (arritmia), cuando el
corazén late con demasiada lentitud
(bradicardia) o demasiada rapidez
(taquicardia). En algunas formas de RCM, se
puede desarrollar una frecuencia cardiaca
lenta debido al bloqueo cardiaco. Esto se
debe a la conducciéon anormal de senales a
las cavidades de bombeo del corazén.

Las complicaciones comunes de la RCM son
la hipertension pulmonar y los coagulos
sanguineos. La hipertensién pulmonar,
definida como presion arterial alta en los
pulmones, puede ocurrir cuando las
arterias de los pulmones estan restringidas
y el corazén debe hacer mas esfuerzo para
bombear sangre a través de los pulmones.
También se pueden formar coagulos
sanguineos en las zonas agrandadas del
corazon vy trasladarse al cerebro o a otras
partes del cuerpo.

En las etapas tempranas, puede ser dificil
detectar la RCM en un examen fisico debido
a la ausencia de sintomas. Por lo tanto, los
cardiélogos se basan en pruebas cardiacas no
invasivas como el ecocardiograma y el
electrocardiograma (ECG) para diagnosticar
esta afecciéon. Un ecocardiograma mide el
tamano del corazén, qué tan bien bombea y
si la gravedad de la hipertensién pulmonar
es un problema. Es posible calcular una
fraccion de eyeccion mediante la medicion
del porcentaje de sangre eyectada desde el
corazén con cada latido. A diferencia de
otras formas de miocardiopatia, los nifios
con RCM normalmente tienen fracciones de
eyeccion normales de un 50 % a un 70 %
debido a que la funcion de bombeo del
corazén no se ve afectada hasta las etapas
posteriores de la enfermedad. Un ECG
proporciona informacion sobre la actividad
eléctrica del corazoén y si existen bloqueo
cardiaco o ritmos cardiacos irregulares. Esta
prueba casi siempre muestra patrones
anormales asociados con el aumento de
tamano de la cavidad superior del corazén
(auricula).

Se pueden solicitar otras pruebas para
conocer el estado del corazén y determinar
un plan de tratamiento. Estas pruebas
incluyen una radiografia de térax para
controlar la forma y el tamano del corazén
y buscar liquido en los pulmones, una
exploracion 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 corazény los
vasos sanguineos, y un monitor Holter para
detectar latidos cardiacos anormales.

Para obtener un diagnéstico mas preciso de
RCM, posiblemente sea necesario realizar
pruebas mas invasivas. Un cateterismo
cardiaco se utiliza para medir la presion del
corazén y los pulmones, que generalmente
es elevada con la RCM. Al mismo tiempo,
generalmente se realiza una biopsia de
corazén (endomiocardica), que implica la
extraccion de una pequefia porcion de
musculo cardiaco para examinarla con un
microscopio. El laboratorio busca la
presencia de sustancias que se infiltran o
depdsitos anormales en el corazon.

.,

sCuales son las opciones de tratamiento?



