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Miocarditis aguda
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INTRODUCCION

La miocarditis se define como una enfermedad inflamato-
ria del miocardio con degeneracién del cardiomiocito que no
tiene un origen isquémico. La mayoria de las miocarditis son
causadas por agentes infecciosos. El diagnéstico no implica
una etiologfa especifica y se basa en los criterios inmunohisto-
quimicos e histopatologicos obtenidos mediante biopsia endo-
miocdrdica (BEM)®. Desde el punto de vista clinico, pode-
mos definir la miocarditis como una disfuncién miocardica
causada por la inflamacion, de nueva aparicién en un nifo
previamente sano con un corazén estructuralmente normal. El
espectro clinico y la relacién temporal con la infeccién previa
son variables y van desde la miocarditis fulminante con un
claro antecedente de enfermedad infecciosa a la miocarditis
crénica persistente, que se presenta como una miocardiopatia
dilatada (MCD) con insuficiencia cardiaca de instauracion
progresiva®. El dolor torécico similar a la cardiopatia isqué-
mica es otra forma de presentacion. Ademas, la miocarditis
es una causa importante de arritmias y muerte stibita.

EPIDEMIOLOGIA

La incidencia de la miocarditis en nifios es de 0,26 a 2
casos/100.000 pero, probablemente, esta infraestimada debi-
do a que muchos casos son asintomdticos o0 minimamente
sintomdticos®?. Existen dos picos de incidencia en la infancia

temprana y adolescencia, siendo el pronéstico peor en los
nifios mds pequefos. Existe una predominancia en el sexo
masculino, sobre todo en adultos jévenes. Se considera que
la miocarditis causa alrededor del 1,8% de las muertes® en
edad pediatrica, hasta un 3-10%¢19 de las muertes stibitas
cardiacas y que puede estar detrds de entre mas del 20% de
las muertes stbitas del lactante™. Alrededor de un 10-14%
de los casos de MCD tienen un origen viral aunque esta cifra
probablemente esta infraestimada®4.

ETIOLOGIA

Anivel mundial el agente causal mas frecuente de mio-
carditis es el Trypanosoma cruzi, causante de la enfermedad
de Chagas que es endémico en América Central y Sudaméri-
ca. En Occidente la mayoria de los casos se deben a virus.
En la década de los 70 y 80 del pasado siglo los enterovirus
(Coxsackie serotipos 1-6) eran los agentes mas importantes,
habiendo sido desplazados primero por el adenovirus (sero-
tipos 2 y 5) y, actualmente, por el parvovirus B19 y virus
herpes 6(9. El virus influenza (HIN1) da lugar a brotes de
miocarditis fulminante, mientras que el SARS-CoV2 se ha
convertido en una causa importante de miocarditis post-
infecciosa desde el afio 2020 (Fig. 1)¥. Otros agentes causales
de miocarditis incluyen bacterias, protozoos, enfermedades
autoinmunes, errores innatos del metabolismo y toxinas(?

(Tabla I).
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TABLAL.  MECANISMOS Y CAUSAS DE MIOCARDITIS.
Mecanismo Tipo Causas
Virus Adenovirus, enterovirus (Coxsackie B), parvovirus B19, hepatitis C/B, EBV,
CMV, VHH-6, arbovirus, varicela, VRS, sarampion, rubéola, SARS-CoV2, VIH
Bacterias Estafilococo, estreptococo, Borrelia, Clostridium, micoplasma, turalemia,
gonococo, rickettsias, Salmonella, micobacterias
Infecciosas . .
Protozoos Chagas, toxoplasma, malaria, babesia
Hongos Aspergiliosis, Actinomyces, candidiasis, coccidiomicosis, Cryptococcus,
histoplasmosis, Nocardia
Paraésitos Esquistosoma, cisticercosis, equinococo, triquinosis
Enfermedad del tejido conectivo  LES, esclerodermia, dermatomiositis, artritis reumatoide
Autoinmunes Miocarditis de células gigantes, sarcoidosis, Kawasaki, enfermedad celiaca,
tiroiditis con tirotoxicosis, granulomatosis de Wegener, enfermedad
. inflamatoria intestinal
Inmunomediadas
Miocarditis eosinofilica Reacciones de hipersensibilidad a antibiéticos (betalactdmicos, sulfamidas,
isoniazida) y otros farmacos (clozapina, fenitoina, carbamacepina,
diuréticos); sindromes hipereososinofilicos (reactivos a parasitos,
enfermedad de Churg-Strauss, neoplasias, hipereososinofilia familiar)
Farmacos Antraciclinas, checkpoint inhibitors, ciclofosfamida, etc.
Toéxicos Venenos Serpiente, escorpion, avispa, arsénico
Toxicos Alcohol, cocaina, metales pesados

Imitan miocarditis

Errores innatos del metabolismo

Trastorno de la beta-oxidacién, enfermedad de Barth, enfermedad de Pompe

Cardiopatia

ALCAPA, fibroelastosis, taquiarritmopatia

Malformacion vascular

Aneurisma de la vena de Galeno

Otras

Miocardiopatia asociada a sepsis, asfixia perinatal, mixoma atrial,
trastornos metabdlicos (hipocalcemia, hipoglucemia), hipertiroidismo

ALCAPA: origen andmalo de la coronaria izquierda de la arteria pulmonar; LES: lupus eritematoso sistémico.

PATOGENIA

cién de uno a siete dias, existe viremia y se produce invasion
del miocito por el virus, replicacién viral y activacién de

La mayor parte de la informacién sobre la patogenia de
la miocarditis proviene de modelos animales de miocarditis
virales. Se describen tres fases en la patogenia de la enferme-
dad (Fig. 2)@. En la fase 1 (miocarditis aguda), con una dura-
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la respuesta inmune local a través de los macréfagos que
da lugar a liberacién de citoquinas inflamatorias y necrosis
celular. En la fase 2 (miocarditis subaguda), que dura entre
1-4 semanas se produce la infiltracion por linfocitos, células
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mononucleares y NK y comienza el aclaramiento del virus.
En esta fase se forman autoanticuerpos cardiacos contra pro-
teinas estructurales y contractiles del cardiomiocito que son
detectables en suero. La fase 3 (miocarditis cronica) dura de
meses a anos y puede dar lugar a la recuperacion completa
o por el contrario a formacién de fibrosis y progresién a una
MCD en la que el virus puede o no seguir siendo detectable.
La persistencia de genoma viral se asocia a un mayor riesgo
de progresién a MCD.

MANIFESTACIONES CLINICAS

Debemos sospechar una miocarditis en cualquier nifio
con un fallo cardiaco, dolor toracico agudo o disnea de nueva
instauracion. Sin embargo, mas del 50% de los nifios con
miocarditis ingresados en el hospital reciben un diagnéstico
inicial de infeccion respiratoria. Ello quiere decir que los
sintomas de la miocarditis son muchas veces inespecificos,
por lo que es necesario mantener un alto indice de sospecha.
Aunque, los sintomas iniciales se superponen a los de la
enfermedad viral (fiebre, sintomas catarrales, falta de apetito,
cansancio, intolerancia al esfuerzo, vomitos o dolor abdomi-
nal), una taquicardia excesiva e inexplicada es una pista clini-
ca de gran valor. La gravedad de los sintomas cardioldgicos
puede variar desde dolor toracico aislado o palpitaciones a
shock cardiogénico fulminante, arritmias malignas y muerte
stibita. La edad influye en el tipo de presentacién. En el neo-

nato y lactante pequefio es mas frecuente una presentacion
aguda con palidez, irritabilidad y dificultad respiratoria que
puede confundirse con una sepsis. Es frecuente la disfun-
cién ventricular grave y signos de isquemia miocardica en el
electrocardiograma (ECG). El nifio mayor suele referir una
clinica de infeccion viral en los 10-14 dias previos seguida
de astenia, malestar, intolerancia al esfuerzo, febricula, dolor
toracico o abdominal y, seguidamente, signos de insuficiencia
cardiaca congestiva. Las arritmias son frecuentes.

DIAGNOSTICO

Los estudios complementarios se resumen en la tabla IL.
Las pruebas mas ttiles para establecer la sospecha de mio-
carditis son el ECG, la radiograffa de térax, la ecocardiografia
y los marcadores bioquimicos de dafio miocérdico. La prueba
no invasiva mas sensible es la resonancia magnética (RM)
y con su uso ha decrecido la utilizacién de la BEM, aunque
se sigue considerando el patrén oro.

Electrocardiograma

ElECG, aunque es anormal en la inmensa mayoria de los
pacientes con miocarditis (93-100%), tiene una baja sensibi-
lidad@. Lo mds habitual es la taquicardia sinusal seguido
de voltajes bajos (< 5 mm), Qs patolégicas, ensanchamiento
del QRS y aplanamiento o inversién del ST. En ocasiones
puede observarse elevacion del ST indicativo de isquemia
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TaABLA II.

CRITERIOS DE LAKE LOUISE PARA EL DIAGNOSTICO DE MIOCARDITIS POR RESONANCIA MAGNETICA.

Criterios de Lake Louise originales

En el contexto clinico de una sospecha de miocarditis, los hallazgos de la RM cardiaca apoyan el diagndstico si dos de los siguientes

estan presentes:

1. Incremento de intensidad de sefial en el miocardio global o regional en secuencias T2
2. Incremento de la ratio de realce precoz con gadolinio global entre el miocardio y el misculo esquelético en secuencia T1
3. Area de incremento de la sefial en el realce tardio con gadolinio en T1 en una distribucion no coronaria

Criterios de Lake Louise revisados

Los hallazgos de la RM cardiaca con consistentes con miocarditis si se cumplen los siguientes criterios:
1. Incremento global o regional de la intensidad de sefial en T2 o incremento en el tiempo de relajacion miocardico en T2

+ uno de los dos siguientes:

2. Incremento global o regional del tiempo de relajacién miocardico en T1
3. Areas de incremento de la sefial en el realce tardio con gadolinio en un patrén de distribucién no coronario

miocdrdica. Las arritmias son frecuentes y variadas e inclu-
yen la taquicardia supraventricular, los latidos ectopicos y
arritmias ventriculares. Grados variables de bloqueo auri-
culoventricular pueden presentarse en nifios. Algunos virus
como el VRS pueden tener especial tropismo por el sistema
de conduccién. La mayoria de los bloqueos se resuelven
espontdneamente, pero hasta un 22% se vuelven perma-
nentes y pueden requerir la implantacién de marcapasos.

Radiografia de térax

Debido a la alta frecuencia de sintomas respiratorios e
infeccion viral la radiografia de torax se realiza frecuente-
mente en el paciente con miocarditis. Es frecuente observar
grados variables de congestién pulmonar. La cardiomegalia
es muy frecuente en la miocarditis viral aguda, pero los
casos fulminantes muestran inicialmente una silueta car-
diaca de tamafio normal. Puede existir derrame pleural o
pericardico.

Ecocardiografia

La ecocardiografia es esencial en el diagndstico de mio-
carditis. En primer lugar permite descartar otras causas de
disfuncién ventricular aguda con “corazén aparentemente
normal” en el lactante pequefio a destacar el origen anémalo
de la coronaria izquierda de la arteria pulmonar (ALCAPA) o
la coartacién de aorta critica. En la mayoria de los pacientes
con miocarditis aguda se observa dilatacion ventricular y
reduccion de la fraccion de eyeccién (Fig. 3). La insuficiencia
mitral es muy frecuente. En los casos de miocarditis aguda
fulminante puede observarse una disfuncién ventricular
grave con dimensiones normales e, incluso, hipertrofia ven-
tricular por la magnitud del edema miocardico; un patrén
muy similar a la miocardiopatia asociada a sepsis.
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Figura 3. Ecocardiografia en la miocarditis aguda. Plano paraester-
nal eje largo. Se observa dilatacién ventricular con adelgazamiento
de las paredes y disminucion de la funcién ventricular.

Marcadores bioquimicos

Los marcadores de inflamacién como la proteina C reac-
tiva o la VSG suelen estar elevados, pero su valor predic-
tivo negativo es bajo. Los marcadores més utilizados son
los péptidos natriuréticos y las troponinas(”. Es importante
entender que ambos destacan por su sensibilidad y valor
predictivo negativo (si ambos son normales, la miocarditis
es improbable), pero no son especificos de miocarditis y el
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TaBLA III. ESTUDIOS DIAGNOSTICOS EN EL PACIENTE CON DISFUNCION MIOCARDICA DE NUEVA APARICION.

Estudios basicos

* Bioquimica bésica (incluyendo calcio total e idnico, magnesio, perfil hepatico y renal y acido lactico)

* Hemograma y coagulacién

* Radiografia de torax

ECG de 12 derivaciones

¢ Ecocardiograma

* Proteina C reactiva, VSG, troponinas, péptidos natriuréticos, CK y Ck-MB

e Estudios microbiolégicos: serologia y PCR de virus en suero, orina, heces, aspirado nasofaringeo, aspirado traqueal

Estudios de 2° nivel (individualizados)

e Estudio metabdlico (4cidos orgdnicos en orina, aminoacidos en sangre, amonio, glucosaminoglucanos en orina carnitina/
acilcarnitinas, transquetolasa en glébulos rojos, folato, transferrina, tiamina, selenio...

¢ Estudios endocrinolégicos: hormonas tiroideas, PTH, niveles de vitamina D

e Autoinmunidad: ANA, anti-DNA

* Resonancia magnética cardiaca

* Biopsia de musculo liso

* Cateterismo cardiaco y biopsia endomiocdrdica

Holter-ECG y estudio electrofisiologico
¢ Estudios genéticos dirigidos (p. ej., enfermedad de Barth)

grado de elevacion inicial no guarda una relacion directa con
la gravedad clinica o el pronéstico. El BNP y el NT-proBNP
son marcadores de estrés de pared y, por lo tanto, siempre
estan elevados en caso de afectacién de la funcién cardiaca
(valor predictivo negativo cercano al 100%), mientras que
las troponinas son marcadores de muerte celular, por lo
que su normalidad no excluye la miocarditis. Por ejemplo,
ciertas causas de miocarditis como la miocarditis asociada
a enfermedad de Kawasaki no suelen elevar los niveles de
troponina o lo hacen minimamente. Otros marcadores bio-
quimicos utilizados son la GPT o la CK.

Resonancia magnética

La RM permite evaluar el edema (hiperintensidad en las
secuencias en T2), la hiperemia (secuencias de realce precoz
en T1) y la fibrosis (secuencias de realce tardio en T1) de for-
ma no invasiva y precisa y en todo el miocardio (a diferencia
de la biopsia que se obtiene habitualmente de la pared septal
del ventriculo derecho)®®. El uso de la RM estd aumentando
en los tltimos afios con el advenimiento de los criterios de
Lake Louise, asi como el creciente reconocimiento de las
limitaciones y riesgos de la BEM. Segtin los criterios clasicos
de Lake Louise, la presencia de dos de los tres siguientes
hallazgos se considera diagndstico de miocarditis: aumento

global o regional de sefial en T2, incremento de la captacién
global en secuencias de realce precoz con gadolinio en T1
(en comparacién con el misculo esquelético) y, al menos, un
foco de lesion de distribucién no coronaria en la secuencia de
inversién-recuperacién con gadolinio en T1. En la nueva ver-
sion de los criterios de Lake Louise se combina la presencia
de un criterio de edema con un criterio de hiperemia o fibro-
sis, lo que aumenta el rendimiento diagndstico (Tabla III)19.
El mayor rendimiento de la RM se obtiene en los primeros
14 dias (deteccién de edema), siendo la principal limitacion
en este sentido la necesidad de anestesia para su realizacién
en el contexto de la inestabilidad hemodindmica, por lo que
su uso en pediatria no se ha generalizado como en el adulto.
La RM es muy ttil para diferenciar la isquemia coronaria
de la miocarditis en el contexto de dolor toradcico agudo en
el adolescente y adulto. Ademads, nos permite detectar en
el seguimiento de los pacientes las complicaciones a largo
plazo de la miocarditis como el desarrollo de insuficiencia
cardiaca y MCD®),

Estudios virales

Deben realizarse estudios de identificacion viral (funda-
mentalmente PCR) en sangre, aspirado faringeo y traqueal y
cuando sea posible en la BEM. El rendimiento del aspirado
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traqueal es bastante alto para el adenovirus, mientras que la
PCR sanguinea tiene un menor rendimiento para la mayo-
ria de los virus. La utilidad de la serologia viral en estos
pacientes sigue sin probarse(), debido a que en ocasiones
la fase aguda de la infeccion viral ya se ha resuelto cuando
se remite al paciente para el diagnéstico y tratamiento de
miocarditis. Su valor es limitado por la alta prevalencia en
la poblacion general de los virus responsables.

Biopsia endomiocérdica

Sigue considerdndose el patron oro para el diagnostico
de miocarditis. Permite la deteccion de infiltrado inflamato-
rio y necrosis miocardica que definen la enfermedad, ademads
puede facilitar la identificacién de los virus cardiotropos. El
momento 6ptimo para su realizacién es entre las 3-6 semanas
de enfermedad (aunque en este momento la deteccion de
virus solo se logra en un 20-40%). Los principales problemas
son la falta de sensibilidad (y por tanto de valor predic-
tivo negativo) con un alto porcentaje de falsos negativos
debido a la heterogeneidad de la afectacion miocardica y
la necesidad de realizar maltiples muestras para aumentar
el rendimiento. Los hallazgos histolégicos utilizados para
definir la miocarditis se conocen como Criterios de Dallas
y clasifican la miocarditis segtn: la presencia de infiltrado
inflamatorio y necrosis (miocarditis definitiva), la presen-
cia de infiltrado sin necrosis (miocarditis borderline) o la
ausencia de ambas (curacién de la miocarditis). Los criterios
clésicos de Dallas, basados tinicamente en hallazgos histol6-
gicos, se han quedado obsoletos por su falta de sensibilidad
y estan siendo reemplazados por criterios inmunohistoqui-
micos. La presencia de > 14 leucocitos/mm? se considera
indicativa de cardiomiopatia inflamatoria®. La utilizacién
de marcadores especificos de subpoblaciones leucocitarias
aumenta la especificidad (> 7,0 linfocitos CD3+/mm? y/o
> 35,0 macréfagos CD11b+ o Mac-1+/mm?)@Y, asi como
la mayor expresién de moléculas de clase 2 del antigeno
leucocitario humano (HLA)®. Los signos inmunohistold-
gicos de inflamacion se han correlacionado con el riesgo de
muerte o trasplante durante un periodo de seguimiento de
10 afios entre los pacientes con sospecha de miocarditis®.
El analisis por PCR viral en fase aguda permite confirmar el
diagndstico de miocarditis por enterovirus o adenovirus, ya
que normalmente estos virus no se asocian a reactivaciones.
La presencia persistente de genoma de enterovirus en la
biopsia es un factor predictor de mortalidad®), aunque para
otros virus como el parvovirus B19 o el VHHH-6 esto no se ha
demostrado. La biopsia puede asociarse a complicaciones
graves tanto derivadas de la anestesia (sedacién e intuba-
cion con deterioro hemodindmico) como del procedimiento
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(perforacion cardiaca y arritmias) especialmente en el nifio
mas pequefno. Ademds, no existe una buena relacion entre
la afectacion histolégica y el grado de afectacién clinica. Por
todo ello, la biopsia se realiza en un porcentaje variable de
los casos de miocarditis (entre un 56-100% segtin las series) y
algunos autores consideran que solo deberia realizarse si va
a cambiar el manejo terapéutico. En este sentido, la biopsia
sigue siendo esencial en caso de sospecha de miocarditis de
células gigantes (MCG) o miocarditis eosinofilica (ME) que
tienen mal prondstico y requieren tratamientos especificos.
Otros autores han establecido que la biopsia debe realizarse
en los siguientes casos: fallo cardiaco de nueva instauracion
con compromiso hemodindmico con o sin dilatacion del ven-
triculo izquierdo, fallo cardiaco con dilatacién ventricular
de entre 2 semanas a 3 meses de duracién y arritmias o blo-
queo cardiaco que no responde al tratamiento en una o dos
semanas®. Si el paciente se traslada a la sala de cateterismo
por otro motivo (asistencia en ECMO y realizacion de atrio-
septostomia) es aconsejable aprovechar para realizar biopsia.

TRATAMIENTO

No existe un consenso sobre el mejor tratamiento en la
miocarditis aguda. Debe tenerse en cuenta la presentacion
clinica y la fase evolutiva de la enfermedad. La base del
tratamiento es el soporte de la disfuncién cardiaca y sus con-
secuencias (fallo respiratorio, insuficiencia renal, etc.). El tra-
tamiento inmunomodulador se aplica frecuentemente, pero
las evidencias sobre su eficacia son escasas. En el algoritmo
de la figura 4 se resume el tratamiento de la miocarditis.

Tratamiento de soporte

El tratamiento de soporte debe adaptarse al estado cli-
nico del paciente. En el nifio con miocarditis y compromiso
hemodindamico agudo o arritmias debe realizarse en una
Unidad de Cuidados Intensivos Pediatricos. En estos casos
es prudente contactar desde el principio con un centro con
capacidad de realizar soporte circulatorio mecanico y valorar
el traslado del paciente. El tratamiento inicial del shock puede
guiarse por el algoritmo de Grady que clasifica a los pacien-
tes en 4 grupos segtin el estado de la perfusion (frio o calien-
te) y la volemia (seco o himedo) (Fig. 5). La administracion
de volumen puede ser necesaria en la estabilizacion inicial,
pero debe realizarse en menor cantidad que otros tipos de
shock (5-10 cc/kg de cristaloides 0 5 cc/kg de coloides) por
el riesgo de edema pulmonar. En caso de hipotension con
riesgo de colapso cardiovascular debe utilizarse noradrena-
lina (evidencia como vasopresor de eleccién en las guias de
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Figura 4. Algoritmo de manejo en

la miocarditis aguda.
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indice cardiaco

Hipoperfusion (-)
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Congestién pulmonar (-)

Congestion pulmonar (+)

Caliente-seco
(Shock vasodilatado)

No hay shock cardiogénico
(Ajustar el tratamiento de ICC
si lo recibia)

Caliente-humedo
(shock cardiogénico mixto)

1.- Vasodilatador/inodilatador
2.- Diuréticos

Frio-seco
(shock cardiogénico
euvolémico/hipovolémico)

1.- Liquidos 5-10 cc/kg
2.- Si hTA: vasopresor
3.- Inotropico

Frio-humedo

(shock cardiogénico cldsico)

1.-5i hTA: vasopresor
2.-Inotrépico/inadilatador (si PA
estable)

3.-Diuréticos

4.-Soporte mecanico

ICC: insuficiencia cardiaca congestiva; hTA: hipotension arterial; PA: presion arterial

Figura 5. Esquema de Grady para
el manejo inicial del shock cardio-

génico.
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adultos) que aumenta rapidamente la resistencia vascular y
la perfusién coronaria con menor riesgo de arritmias. Otra
alternativa son las dosis altas de adrenalina (> 0,1 pg/kg/
min). Una vez estabilizada la presion arterial y restablecida la
perfusion la base del tratamiento en el shock cardiogénico es
disminuir la postcarga ventricular. Para ello suele utilizarse
milrinona que ademas tiene un efecto inotrépico positivo®.
También pueden utilizarse vasodilatadores directos como
nitroglicerina o nitroprusiato aunque en nifios existe menos
experiencia. Alternativamente puede usarse dobutamina
o dosis bajas de adrenalina (0,05-0,1 ug/kg/min), pero es
importante evitar en lo posible la administracién de cateco-
laminas que aumentan el consumo de oxigeno miocardico,
producen dafo celular y aumentan el riesgo de arritmias y
mortalidad. La administracién de diuréticos es fundamental
para disminuir la precarga y la congestion pulmonar y debe
ser precoz una vez que la presion arterial se haya estabiliza-
do. Debe considerarse la instauracién de ventilacién mecani-
ca, ya que la presion positiva disminuye la postcarga ventri-
cular y mejora el gasto cardiaco. Sin embargo, la intubacién
es una maniobra de alto riesgo. Si se realiza deben evitarse
farmacos cardiodepresores (propofol, tiopental, midazolam
a dosis altas) que pueden precipitar una parada cardiaca.
Una alternativa es la instauracion de ventilacion no invasiva.
En pacientes con disfuncion ventricular, pero sin datos de
shock (o cuando el shock se ha revertido) debe iniciarse el
tratamiento crénico del fallo cardiaco basado en el uso de
iECAs/ARA-II combinado con betabloqueantes (carvedilol o
metoprolol) con o sin espironolactona y utilizando diuréticos
(tiazidas o de asa), Ginicamente para tratar los sintomas de
congestion. El uso de digoxina estd desaconsejado. Para el
tratamiento de las arritmias supraventriculares pueden utili-
zarse betabloqueantes (evitar en el paciente con inestabilidad
hemodindmica) o procainamida. Las arritmias ventriculares
pueden tratarse con lidocaina o amiodarona. El bloqueo AV
sintomatico debe tratarse con un marcapasos temporal y, en
caso de no recuperacion pasada 7-10 dfas, debe valorarse la
implantacion de un marcapasos definitivo en funcién de la
repercusion clinica.

Tratamiento inmunomodulador

El tratamiento inmunomodulador en la miocarditis es
controvertido@). La mayoria de los centros utilizan dosis
altas de inmunoglobulina (2 g/kg) intravenosa adminis-
tradas precozmente (en las primeras 48 horas) apoyandose
en estudios pequefos que indican una mayor recuperacién
de la funcién ventricular. La combinacion de prednisona/
azatioprina ha demostrado mejorar la funcién ventricular en
el subgrupo de pacientes con datos de inflamacién miocar-
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dica linfocitica crénica con estudios virales negativos®. En
general la administracion de inmunosupresores se reserva
a pacientes con sintomas persistentes tras una biopsia sin
evidencia de infeccién viral activa. Algunos autores han
utilizado los AINEs en casos de miocarditis con disfuncién
leve, especialmente si se acompana de derrame pericar-
dico, pero esta practica estd en desuso. La plasmaféresis
se ha utilizado de forma anecdética en pacientes con titu-
los elevados de autoanticuerpos cardiacos en los que ha
fracasado el tratamiento convencional. Algunas formas
de miocarditis requieren mencién especial en cuanto al
tratamiento. La MCG es un trastorno de base autoinmune
que se da en personas jovenes y suele debutar como mio-
carditis fulminante y caracteristicamente se acompafia de
arritmias refractarias o bloqueo cardiaco idiopatico. Para
su diagnostico es fundamental la BEM. Sin tratamiento la
mortalidad o necesidad de trasplante es practicamente del
100%. En caso de sospecha deben administrarse pulsos de
metilprednisolona (no alteran la biopsia) y tras confirma-
ci6én histoldgica ciclosporina + azatioprina +/- muromonab
CD-3, logrdndose bajo este régimen supervivencias libres
de trasplante a los 5 afios alrededor del 80%. La ME es una
forma de reaccion de hipersensibilidad (habitualmente a
farmacos) que cursa con fallo biventricular agudo, infarto
(afectacién coronaria) y arritmias con una mortalidad supe-
rior al 50%. Son pistas para el diagnéstico la presencia de
rash y la eosinofilia. E1 10% de los casos se da en nifios < 16
afos. Tiene una buena respuesta a los pulsos de corticoides
(metilprednisolona 10-30 mg/kg).

Tratamiento antiinfeccioso y otros tratamientos
coadyuvantes

Algunos autores recomiendan el uso de agentes anti-
infecciosos si se ha identificado un germen causal y estos
pueden aplicarse precozmente para reducir la replicacion
viral. No obstante, la eficacia es dudosa. De forma empirica
se puede utilizar una combinacion de foscarnet (activo con-
tra varios virus causantes de miocarditis) y azitromicina en
nifios con sospecha de infeccién por Mycoplasma (> 3-4 afos
con sintomas respiratorios). En el caso de que se haya iden-
tificado un virus por PCR u otro germen puede intentarse
un tratamiento antiinfeccioso dirigido (Tabla IV). En casos
de miocarditis con persistencia de genoma enteroviral, ade-
noviral o en casos de reinfeccion activa por parvovirus B19
(RNA positivo en la biopsia), el tratamiento con interferon-
beta durante 6 meses ha demostrado mejorar la recuperacion
de la funcién ventricular. En la infeccién crénica por VHH-6
con sintomatologia persistente se ha recomendado el uso de
ganciclovir/valganciclovir durante 6 meses®.
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TABLA IV. TRATAMIENTO ANTIVIRAL EN LA MIOCARDITIS AGUDA SEGUN EL AGENTE CAUSAL.

Virus

Farmacos

Pauta de administracion

Adenovirus

Cidofovir

Dos pautas disponibles:

* 5mg/kg (i.v.) una vez a la semana, durante 2 semanas, y posteriormente la misma
dosis en semanas alternas

* 1mg/kg (i.v.) 3 dias a la semana durante 2 semanas, y posteriormente la misma
dosis en semanas alternas

Con la administracion de probenecid 1,25 g/m?/dosis 3 h antes y 3y 8 h después.
Hiperhidratacion

Citomegalovirus

Ganciclovir

Nifio: 10 mg/kg/dia/12 h. Adulto: 10 g/kg/dia/12 h (i.v.)
Duracién: un minimo de 15 dias y con confirmacion de negativizacion de PCR a
CMV en sangre periférica durante 2 semanas consecutivas

Herpes simplex 1-2

Aciclovir

Dosis i.v.:

<12 afios: 750-1.500 mg/m?2/dia/8 h

> 12 afos: 15-50 mg/kg/dia/8 h sin sobrepasar dosis anterior
Dosis v.o.:

<2 anos: 200 mg/4 h (5 dosis, omitiendo dosis nocturna)

2 afos: 400 mg/4 h (5 dosis, omitiendo dosis nocturna)
Duracién: 14 dias

Virus herpes humano 6
Virus Epstein Barr

Foscarnet

180 mg/kg/dia/8 h (i.v.) durante 4 semanas
Duracién: 14 dias

Virus respiratorio sincitial
Virus parinfluenzae

Ribavirina

Ribavirina intravenosa: 25-35 mg/kg/dia (i.v.) el primer dia repartidos en 3 dosis y
luego 15-25 mg/kg/dia (i.v.) repartidos cada 8 horas
Duracion: 7 dias

Virus influenza Ay B

Oseltamivir

Nifios (1-12 afios): 10 mg/kg/dia/12 h (v.0.)

Dosis media: 150 mg/dia

Tratamiento adultos o nifios > 40 kg: 150 mg; niflos 23-40 kg: 120 mg; 15-23 kg: 90
mg; < 15 kg: 60 mg; < 1 afo: 4-6 mg/kg

Duracién: 5 dias

VIH No tratamiento ~ Consultar con especialista
VHAy VHB agudo
Enterovirus Interferén beta  Interferdn beta (s.c.): pacientes < 20 kg: 4 millones de unidades 3 veces por semana

Parvovirus B19

durante 6 meses. Las primeras tres dosis serdn de 2 millones de unidades. Pacientes
> 20 kg: 8 millones de unidades 3 veces por semana durante 6 meses. Las primeras
tres dosis seran de 4 millones de unidades

Se deberan controlar los afectos adversos habituales como la aparicién de sindrome
gripal y el aumento de transaminasas

Adaptado de Protocolo de diagndstico y tratamiento de la miocarditis aguda en pediatria Servei de Cardiologia Pediatrica Unitat de Cures
Intensives Pediatriques Servei de Farmacia Hospitalaria Unitat de Patologia Infecciosa i Immunodeficiencies de Pediatria (Servei de Pediatria)
Servei de Radiologia Pediatrica Hospital Universitari Vall d’Hebron. https:/fwww.upiip.com/sites/upiip.com/files

Soporte circulatorio mecanico

o tiempo en lista de espera va a ser superior a 2-4 semanas

Alrededor del 20-30% de los nifios con miocarditis grave
o fulminante requieren para su estabilizacién la implantacién
de soporte circulatorio mecdnico®). La ECMO veno-arterial
es lamodalidad maés utilizada en nifios con miocarditis. Pue-
de dar tiempo a la recuperacién o servir de puente a un tras-
plante si el paciente desarrolla un fallo cardiaco avanzado. La
supervivencia de los pacientes con miocarditis soportados en
ECMO es entre el 60-80%@. Si se prevé que la recuperacién

es necesaria la implantacién de una asistencia ventricular.

PRONOSTICO

La mortalidad de la miocarditis depende de muchos
factores y oscila entre el 1-25%, segtin las series y alrede-
dor del 10-30% evolucionan a una miocarditis dilatada®.
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Tradicionalmente se consideraba que los casos de miocar-
ditis fulminante tenian mds probabilidad de recuperacién
completa®. Sin embargo, los datos recientes contradicen
esta afirmacién. La miocarditis fulminante tiene mayor mor-
talidad en fase aguda. Los factores de mal pronéstico en la
miocarditis son: menor edad, mayor disminucién de la frac-
cion de eyeccion, BNP persistentemente elevado, necesidad
de soporte mecénico > 2 semanas o persistencia de genoma
viral en el miocardio entre otros. Alrededor del 5% de los
trasplantes cardiacos estdn causados por una miocarditis
confirmada histoldgicamente, pero probablemente esta cifra
estd infraestimada si tenemos en cuenta que la miocarditis es
responsable de alrededor de un tercio de las miocardiopatias
dilatadas®. Se debe evitar el jercicio fisico intenso al menos
durante 6 meses si la funcién ventricular y los marcadores
de funcién cardiaca se han recuperado y no hay evidencia
de arritmias®.

CONCLUSIONES

La miocarditis aguda en edad pediatrica se presenta con
multiples sintomas y tiene una distribucién de edad bimo-
dal. La sospecha requiere una evaluacion completa, siendo
de especial utilidad la ecocardiografia y los marcadores de
dafio miocardico. La RM cardiaca es la prueba més sensible
para diagnosticar la miocarditis aguda. El inicio precoz del
tratamiento, especialmente los casos de presentacién fulmi-
nante, es esencial para mejorar el prondstico. El tratamiento
fundamental es el soporte de la funcién cardiovascular y el
tratamiento crénico de la insuficiencia cardiaca. La inmu-
noglobulina se utiliza frecuentemente pudiendo acelerar la
recuperacion de la funcion ventricular. La BEM estd indica-
da en pacientes con miocarditis fulminante con compromiso
hemodindmico o aquellos cuya condicion no responde al
tratamiento inicial. Los pacientes con inflamacion cronica
o determinadas formas especiales de miocarditis como la
MCG se benefician del tratamiento inmunosupresor. Un
porcentaje importante de nifios con miocarditis desarro-
llardn una MCD y eventualmente requeriran trasplante
cardiaco.
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