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MIOCARDIOPATIA

= 50% de los casos no se encuentra causa subyacente despueés de
una evaluacion completa incluida la biopsia

* Prevalencia: Poblacion en general es de 17 - 37 ¢/100000
En el primer afo es de 1/10000 RN vivos

* Tiene pobre pronostico y alta mortalidad






MIOCARDIOPATIA

»Antecedente de Sincope

»Infecciones respiratorias frecuentes

»Hepatomegalia sin causa aparente

»Enfermedad Neuromusculares



MIOCARDIOPATIA

> Irritabilidac
»Dolor abdominal
» Dolor Precordial
»Limitacion al ejercicio

»Retraso en las pautas madurativas



MIOCARDIOPATIA

Signos de IC leve a moderada Signos de IC severa

e . Taquipnea. e . Taquicardia basal.
o . Tos persistente
« . Sibilancias y crepitantes . Ritmo de galope.

. Cianosis.
e . Sudoracion, frialdad.

- Por congestion venosa: o . Pulsos débiles y rapidos.

* . Hepatomegalia.
« . Edemas periféricos. e . Oliguria. Ascitis. Anasarca



VIOCARIDIORATIA




VMIOCARDIOPATIA

CAUSAS GENETICAS
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VMIOCARDIOPATIA

Herencia ligada al sexo
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VMIOCARDIOPATIA

hipotonia cardiomegalia hepatomegalia

Formatardia

debilidad muscular insuficiencia respiratoria



VIIOCARIDIORPANIA

Manifestaciones clinicas y cardicas del S. de Barth
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MIOCARDIOPATIA

CAUSAS MITOCONDRIALES

= Delecciones multiples en ARN Transferencia, Ribosomal, Citocromos y Co Q

» Enzimas Mitocondriales: Traslocasa de la Carnitina — Acilcarnitina
Afecta corazon ,cerebro y musculos esqueleticos.
Comienzo neonatal, rapida progresion.
Tratamiento: dieta y carnitina VO
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MIOCARDIOPATIA

ENOLOGIA

¢ Kawasaki (vasculitis)

¢ Drogas

¢ Enfermedades endocrinas

¢ Deficiencia nutricional (alt. enzimaticas)



MIOCARDITIS
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FASE 3

Remodelacion negativa: modificacion de sarcoglicanos del miocito
dilatacion ventricular

Apoptosis: citokinas activan metaloproteinasas que degradan la matriz
de las proteinas contractiles




MIOCARDITIS

ERS
e PCR

« TROPONINA TNITNT nifos
« CPKmb

« Aspirado traqueal : PCR para enterovirus, adenovirus, herpes,
CMV, VSR y EBV = a PCR de biopsia.

« RMN GADOLINIO T1 T2 (edema , hiperemia, necrosis Yy fibrosis)



VIOCARIDIORANIATIDIIFANFAIDA

Registro Nac de EEUU — Canada Pediatrico.

Varones 0,66 — Mujeres 0,47 por 100.000

Negros 0,98 — Blancos 0,46 por 100.000

<lano 4,4->0,34 por 100.000

Enfermedad idiopatica 66%

Miocarditis 34% - Neuro-musculares 26%

Mortalidad a 1 aio — 31%, 5 afnos — 46%

Factores de riesgo independientes para muerte: > edad, FA |

NS N S S

la > de los nifios no tienen causa conocida por lo cual es
dificil indicar la terapia



MIOCARDIOPATIA DILATADA

Incidence, Causes, and Outcomes of Dilated
Cardiomyopathy in Children

Jeffrey A. Towbin; April M. Lowe; Steven D. Colan; et al.
JANMA. 2006;296(15):1867-1876 (doi:10.1001/jama.286.15.1867)

Figure 3. Freedom From Death or Transplantation for Patients \With Pure Dilated
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Figure 1. Extimated Freedom From Death or Transplantation for Patients With Pure Dilated Cardiomyopathy (DCM)

Cardiomyopathy by Cohort
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Fatrospectiva: diagrosed 1550 bo 1935, 481 patients; prospecve: dagnossd 1556 o 2002, 935 patients.
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MIOCARDIOPATIA DILATADA

Experiencia Hospital Garrahan: 15 afios de seguimiento en pacientes con MD

Clase Func Il — IV ( UCI) 23p — 52% mejoraron

Lista de Tx o muerte (UCIly 2 BH) 17p
Clase Func Il 67p  Mejoraron 14p

Estables 36p

Arritmias 6 p: TA, TV FV
Trombos: 5 p, ACV 2p

Factor Protector: Miocarditis p 0001 ,OR 12

Sobrevida: 77% a 1 ano, 61% a 5 anos.
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