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Palabras clave: etiologia puede ser inflamatoria. Teniendo en cuenta que hay pacientes que pueden beneficiarse de
Miocarditis ) tratamientos dirigidos, la bisqueda de la etiologia debe iniciarse desde el momento en que se sospecha
Miocardiopatia inflamatoria . i . . . . . L. .
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diagnoéstico que especifica en qué pacientes se puede establecer un diagnéstico no invasivo con
resonancia magnética cardiaca frente a invasiva con biopsia endomiocardica, y se indaga en aspectos
mas novedosos como cuando sospechar una etiologia genética subyacente. Asimismo se establecen
recomendaciones en cuanto al tratamiento de la miocarditis y la miocardiopatia inflamatoria, tanto de
las complicaciones generales como de entidades clinicas especificas.
© 2024 Sociedad Espafiola de Cardiologia. Publicado por Elsevier Espaiia, S.L.U. Todos los derechos reservados.

Diagnosis and treatment of myocarditis and inflammatory cardiomyopathy.
Consensus document of the SEC-Working Group on Myocarditis

ABSTRACT
Keywords: Myocarditis is defined as myocardial inflammation and its etiology is highly diverse, including infectious
Myocarditis ) agents, drugs, and autoimmune diseases. The clinical presentation also varies widely, extending beyond
Inflammatory cardiomyopathy the classic clinical picture of acute chest pain, and includes cases of cardiomyopathy of unknown cause

Cardiac magnetic resonance

Endomyocardial biopsy whose etiology may be inflammatory. Because certain patients may benefit from targeted treatments,

the search for the etiology should begin when myocarditis is first suspected. There remain several areas
of uncertainty in the diagnosis and treatment of this disease. Consequently, this consensus document
aims to provide clear recommendations for its diagnosis and treatment. Hence, a diagnostic algorithm is
proposed, specifying when non-invasive diagnosis with cardiac MR is appropriate vs a noninvasive
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approach with endomyocardial biopsy. In addition, more novel aspects are discussed, such as when to
suspect an underlying genetic etiology. The recommendations cover the management of myocarditis
and inflammatory cardiomyopathy, both for general complications and specific clinical entities.

© 2024 Sociedad Espaiiola de Cardiologia. Published by Elsevier Espaiia, S.L.U. All rights reserved.

Abreviaturas

BEM: biopsia endomiocardica

CRM: cardiorresonancia magnética

ECMO: oxigenador extracorpéreo de membrana
FEVI: fraccion de eyeccion del ventriculo izquierdo
IC: insuficiencia cardiaca

PET: tomografia por emision de positrones

JUSTIFICACION Y METODOLOGIA

La miocarditis se define como una enfermedad inflamatoria que
afecta al misculo cardiaco con muy diversas etiologias, que
incluyen infecciones, toxicidades y procesos autoinmunitarios' .
Su diagnostico presenta dificultades por la variabilidad de
presentacion y la falta de instrumentos diagndsticos precisos;
ademas, las opciones terapéuticas son escasas, dependientes de la
etiologiay con areas de incertidumbre. Por ello, el Grupo de Trabajo
de Miocarditis de la Sociedad Espafola de Cardiologia (SEC) ha
redactado este documento de consenso cuya finalidad es dar
respuesta a la necesidad de disponer de recomendaciones claras
acerca de esta patologia y homogeneizar su diagnostico y
tratamiento en la practica clinica. Un grupo reducido de autores
y 2 coordinadores, elegidos de entre los miembros del grupo de
trabajo, se han encargado de la redaccion inicial y de consensuar las
diferentes recomendaciones en diversas reuniones. Después, el
documento se ha sometido a la valoracion y las aportaciones de
todos los miembros del grupo de trabajo y a una aprobacion final
por todo el grupo de trabajo.

El documento se inicia estableciendo las diferentes definiciones
aceptadas para esta patologia' = (tabla 1).

DIAGNOSTICO
Sospecha clinica de miocarditis

Recomendacion: se recomienda un alto grado de sospecha diagndstica
de miocarditis, considerando sus diferentes presentaciones clinicas.

En la miocarditis aguda es comun la fiebre y la presencia en las
semanas previas de sintomas prodromicos que indican un cuadro
viral (orofaringeos, respiratorios, gastrointestinales, exantema
cutaneo, etc.)*. Las presentaciones clinicas mas probables son:

a) Asintomatica. Se detecta a raiz de otras alteraciones, en
particular en el electrocardiograma (ECG) como alteraciones
de la repolarizacién o extrasistolia ventricular®.

b) Dolor toracico similar a la pericarditis o el sindrome coronario
agudo. Es la forma mas frecuente, que suele acompaiiarse de
alteraciones en la repolarizaciéon ST-T, asi como elevacién
persistente de troponinas®>.

c) Disnea o insuficiencia cardiaca (IC), aguda o subaguda (< 1-3
meses de evoluciéon??). Es la segunda forma mas frecuente y se
acompaifia de anomalias de la contractilidad, con aumento

variable del grosor y ventriculos de tamafio normal o
ligeramente dilatados®.

d) Palpitaciones, sincope o arritmias. El tipo de arritmias es
variable, desde taquicardia sinusal inapropiada hasta extrasis-
toles frecuentes, habitualmente ventriculares, taquiarritmias
sostenidas, alteraciones de la conduccién de novo o bradia-
rritmias, o incluso presentarse como muerte sabita o ser
diagnosticada en autopsia.

e) Miocardiopatia establecida (> 3 meses®?). En este caso, el
proceso de miocarditis ha pasado desapercibido y ha evolucio-
nado a disfuncién cardiaca y miocardiopatia establecidas, con
troponina que puede ser normal, y cursando con grados
variables de dilatacién y disfuncién biventricular.

Tabla 1
Definiciones

Sospecha clinica de miocarditis
Presentacion clinica que incluye sintomas sugestivos y al menos 1 alteracion
objetiva en:
a) Pruebas basicas (alteraciones sugestivas en electrocardiograma o
ecocardiografia)
b) Marcadores bioquimicos de dafio miocardico
c) Signos sugestivos en la CRM, pero sin que lleguen a cumplir criterios
diagnosticos de confirmacion

Miocarditis confirmada
Sospecha clinica de miocarditis mas al menos 1 de los siguientes:
a) Criterios por CRM (diagndstico no invasivo):

o Existencia de al menos 1 criterio en T1 (T1 nativo anormal, aumento del
volumen extracelular o presencia de realce tardio) junto con al menos
1 criterio en T2 (hiperintensidad de sefial en secuencias potenciadas en
T2 o mapeo en T2 anormal)

b) Criterios histologicos o inmunohistologicos por biopsia endomiocardica
(diagnéstico invasivo):

o Criterios histologicos (Dallas): evidencia histolégica de infiltrados
inflamatorios en el miocardio asociados junto con necrosis de origen no
isquémico

o Criterios inmunohistolégicos: > 14 leucocitos/mm? incluyendo hasta
4 monocitos/mm? con la presencia de mas de 7 células CD3 positivas
(linfocitos T) por mm?

o Miocarditis borderline: evidencia histoldgica de infiltrados inflamatorios
pero sin presencia de necrosis

Miocarditis fulminante

Enfermedad inflamatoria del miocardio que cursa con insuficiencia cardiaca
aguda e inestabilidad hemodinamica (< 2-4 semanas desde el inicio de
sintomas). La biopsia endomiocardica muestra focos linfocitarios. No se debe
confundir con otros cuadros etiol6gicos que pueden presentarse con
inestabilidad, como las miocarditis de células gigantes, eosinofilica o la
sarcoidosis, que si tienen tratamientos especificos

Segiin la evolucién temporal, se distingue:
Miocarditis aguda
Cuando el tiempo transcurrido desde el inicio de los sintomas y el diagnéstico
de la enfermedad es menor de 1 mes
- Complicada: FEVI < 50%, arritmias ventriculares sostenidas, trastornos
graves de la conduccién, insuficiencia cardiaca o shock cardiogénico
- No complicada: en ausencia de criterios de miocarditis aguda complicada
Miocarditis cronica
Cuando el tiempo transcurrido desde el inicio de sintomas y el diagnéstico de
la enfermedad es superior a 1 mes

Miocardiopatia inflamatoria
Miocarditis crénica en asociacion con disfuncion ventricular (FEVI < 50%)

CRM: cardiorresonancia magnética; FEVI: fraccion de eyeccion del ventriculo
izquierdo.
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Tabla 2

Etiologias de la miocarditis®>°-%

Infecciosa

Virus ARN: enterovirus, coronavirus, influenza A y B, VRS, VHC,
VIH, metapneumovirus, dengue, paperas, sarampion,
rubeola, fiebre amarilla, chikunguya, fiebre de Lassa, rabia

ADN: Adenovirus, Parvovirus B19, VHH6, VEB, CMV,
VHS, VHZ.

Bacterias Estreptococo (especialmente Pyogenes), Borrellia
burgdorferi (Lyme), Mycoplasma pneumoniae, Rickettsia
(especialmente Coxiella burnetti), Brucella,
Micobacterium tuberculosis, estafilococo, Haemophilus,
Salmonella, Tularemia, Clostridium, Corynebacterium

diphtheriae, sifilis, Leptospira

Protozoos Toxoplasma gondii, Trypanosoma cruzi (Chagas),

Plasmodium (Malaria), Entamoeba, Leishmania

Hongos Aspergilosis, actinomicosis, blastomicosis, candidiasis,
coccidiomicosis, criptococosis, esporotricosis,

histoplasmosis, nocardia

Parasitos™ Cisticercosis, esquistomosiasis, equinococosis, triquinosis

Inmunomediada

Autoinmunitarias Anticuerpos anticardiacos, LES, artritis reumatoide,
esclerodermia, miopatias inflamatorias (polimiositis/
dermatomiositis, sindrome antisintetasa, miositis por
cuerpos de inclusion, necrosante), vasculitis,
granulomatosis con poliangeitis, granulomatosis
eosinofilica con poliangeitis*, miastenia grave,
enfermedad celiaca

Autoinflamatorias  Sarcoidosis, enfermedad inflamatoria intestinal,
enfermedad de Behget, enfermedad de Still,
espondilitis anquilopoyética, tirotoxicosis,

enfermedad de Kawasaki, enfermedad de Takayasu

Genética Genes desmosomales (DSP, PKP2), TTN, FLNC, BAG3,
RBM20, genes relacionados con miopatias (DMD, DYSF)
Otros Sindrome hipereosinofilico, neoplasias
Toxica

Hipersensibilidad® e Antibiéticos: penicilina, cefalosporina, sulfonamidas,
isoniazida

e Antipsicoticos: clozapina

o Antiinflamatorios: indometacina

o Diuréticos: tiazidas

o Inotropicos: dobutamina

e Otros: vacunas, metildopa, carbamacepina, toxoide
tetanico

Antineoplasicos Inhibidores del punto de control inmunitario,

fluoropirimidinas, antraciclinas

Otros farmacos Ciclofosfamida, vacunas, anfetaminas

Hormonas Feocromocitoma, Beri-beri

Otros Cocaina, cobre, hierro, plomo, arsénico, picaduras
(serpiente, escorpion, arafia, abeja, avispas),
electrocucion, radiaci6n

ADN: 4cido desoxirribonucleico; ARN: acido ribonucleico; CMV: citomegalovirus;
LES: lupus eritematoso sistémico; VEB: virus de Epstein-Barr; VHC: virus de la
hepatitis C; VHHG6: virus del herpes humano tipo 6; VIH: virus de la
inmunodeficiencia humana; VHS: virus del herpes simple; VHZ: virus del herpes
zoster; VRS: virus respiratorio sincitial.

" En forma de miocarditis eosinofilica.

Recomendacion: el diagndstico etiologico debe iniciarse junto al
diagndstico de sospecha.

Es importante considerar las diferentes etiologias desde el
momento en que se establece la sospecha diagnostica e incluirlas
en la anamnesis y las pruebas complementarias, pues su
identificaciéon puede condicionar un tratamiento distinto. En la
tabla 2 se reflejan las diferentes etiologias®>°%. Aunque la causa
aceptada como mas frecuente son los virus®>%5, pocas veces se
llega a un diagnostico etiologico definitivo. Sin embargo, identificar
determinadas entidades es importante, pues puede conllevar un
tratamiento diagnoéstico-terapéutico distinto.

Pruebas diagnosticas

Recomendacion: el ECG, la analitica y la ecocardiografia son
pruebas necesarias en todos los casos, ante la sospecha diagnostica
inicial.

En la figura 1 se establece el algoritmo diagndstico recomen-
dado, que debe iniciarse con la sospecha clinica inicial.

Electrocardiograma

Estd alterado en la mayoria de los casos, pero suele ser
inespecifico y un ECG normal no descarta el diagnéstico®. La
alteracion mas frecuente es la elevacion del ST en las derivaciones
inferolaterales o difusa, pero pueden observarse otras alteraciones
de la repolarizacion, ondas Q patolédgicas, anomalias de la onda T,
QRS prolongado, bloqueos o extrasistoles frecuentes®. La presencia
de bloqueo auriculoventricular avanzado debe hacer que se
sospeche sarcoidosis cardiaca, enfermedad de Lyme o miocarditis
asociada con inmunoterapia®. La presencia de bajos voltajes (por
edema miocardico), arritmias ventriculares y trastornos de la
conduccion deben motivar la sospecha de una forma de alto riesgo
que puede evolucionar a miocarditis fulminante®.

Analitica
Se recomienda solicitar las siguientes pruebas ante la sospecha:

o Troponina de alta sensibilidad: suele estar elevada en fase aguda,
ya sea persistente en meseta o con cinética de elevacion y
descenso; tiene baja correlacion con la gravedad del cuadro y su
negatividad no descarta el diagnéstico’.

Fraccion aminoterminal del propéptido natriurético cerebral
(NT-proBNP) o péptido natriurético cerebral (BNP): se relacionan
con el grado de IC.

Marcadores inflamatorios (proteina C reactiva y velocidad de
sedimentacion globular): positivos en la mayoria de los casos y
su persistencia aumentaria la sospecha de una enfermedad
autoinmunitaria de base?.

Hemograma completo: permite detectar eosinofilia que orienta a
miocarditis eosinofilica®.

Bioquimica: funcién hepatica, renal, iones, perfil tiroideo y
creatincinasa.

Recientemente se ha descrito que la determinaciéon de un
micro-ARN circulante (hsa:Chr8:96) puede facilitar un diagnostico
precoz y diferenciarlo de un sindrome coronario agudo, con
elevada precisiéon diagnéstica'®. Sin embargo, su traslacién a la
practica clinica an estd pendiente.

En caso de sospecha especifica, se deben realizar estudios
dirigidos a ella, que se recogen en la tabla 1 del material adicional.
En ausencia de causa especifica y ante una alta sospecha de
miocarditis autoinmunitaria, se debe considerar la determinacion
de anticuerpos anticardiacos, antidiscos intercalares y antirrecep-
tor B-1 si estan disponibles®.

Ecocardiograma

Recomendacion: la ecocardiografia debe realizarse tan pronto haya
sospecha clinica, y es urgente si existe inestabilidad hemodindmica.
Debe considerarse repetirla en los dias siguientes, en particular si la
evolucion no es favorable.

La valoracion precoz de la funcion ventricular permite
estratificar el nivel de cuidados requeridos y el prondstico del



670

F. Dominguez et al./Rev Esp Cardiol. 2024;77(8):667-679

Sospecha clinica de miocarditis

Sintomas
v Sindrome coronario
v Insuficiencia cardiaca
v Palpitaciones/sincope

Electrocardiograma
v Alteraciones ST/T -
v Trastornos de conduccion
v Arritmias ventriculares

+ -

Ecocardiograma

v Aumento grosor ventricular
v Disfuncién ventricular
vV Alteraciones segmentarias

+ - Incremento de troponina?

Presentacion no complicada

Dolor toracico aislado
FEVI > 50%

FEVI < 50% sin sintomas °

Presentacion complicada

Arritmias ventriculares
Trastornos de conduccion avanzados
IC aguda o shock cardiogénico

de IC o arritmias o

CRM Biopsia endomiocardica
T1 nativo anormal, aumento VEC o No concluyente Histologia + IHQ + PCR viral
RTG sugestivo o
+ Sugestiva de sarcoidosis Linfocitaria No concluyente
Aumento T2 o mapeo en T2 anormal Viral
*  Autoinmunitaria Considerar:
PET Sarcoidosis (P:E_’l\_"

Células gigantes

Miocarditis confirmada

- Dx alternativo®

Figura 1. Algoritmo diagnoéstico en sospecha de miocarditis. BEM: biopsia endomiocardica; CRM: cardiorresonancia magnética; Dx: diagnoéstico; FEVI: fraccion de
eyeccion del ventriculo izquierdo; IHQ: inmunohistoquimica; PCR: reaccion en cadena de la polimerasa; PET: tomografia por emision de positrones; RTG: realce

tardio de gadolinio; VEC: volumen extracelular.

2En la miocarditis cronica o sospecha de miocardiopatia inflamatoria, una troponina normal no excluye completamente el diagndstico.

bConsidere estudio genético (junto con recomendaciones de la figura 2).

paciente. En la fase inicial, el ventriculo izquierdo presenta tamafo
y funcién sistdlica normales hasta en el 75% de los pacientes’. Sin
embargo, la funcién cardiaca puede deprimirse rapidamente
durante los primeros dias del cuadro clinico, por lo que se
recomienda repetir el ecocardiograma ante cambios clinicos
durante la evolucion. Entre los hallazgos compatibles estan el
aumento de grosor miocardico y de la ecogenicidad granular,
ambos en relacién con la presencia de edema. Son frecuentes las
alteraciones de la contractilidad segmentaria, especialmente
hipocinesia en las regiones inferior e inferolateral del ventriculo
izquierdo, y diferentes grados de derrame pericardico’. El grado de
deformacion miocardica (speckle-tracking) predice la existencia de
realce tardio en el estudio de cardiorresonancia magnética (CRM)'!
y esta disminuida en los segmentos afectados.

Resonancia magnética cardiaca

Recomendacion: la presencia de sintomas compatibles junto con
alguna alteracion objetiva en las pruebas bdsicas (ecocardiograma,
analitica y ECG) respalda el diagndstico de sospecha de miocarditis y
justifica la realizacion de una CRM.

Recomendacion: ante la sospecha de miocarditis aguda, la CRM debe
hacerse pronto, idealmente en los primeros 7 dias, e incluir mapeo en
T1/T2 para facilitar un diagndstico de confirmacion, como alternativa
a la biopsia endomiocdrdica, si bien no permite un diagnostico
etioldgico.

La CRM estaria indicada para todo paciente con sospecha clinica
de miocarditis y elevacion de biomarcadores de dafio miocardico o
alteraciones que lo indiquen en el ECG o la ecocardiografia (véase el
apartado «Evaluacion de anatomia coronaria»).

Los criterios de Lake-Louise actualizados en 2018 estan basados
en una combinacion de secuencias que permiten determinar la
existencia de edema y fibrosis miocardica. El diagnostico se basa en
la existencia de al menos 1 criterio en T1 (T1 nativo anormal,
aumento del volumen extracelular o presencia de realce tardio)
junto con 1 criterio en T2 (hiperintensidad de sefial en secuencias
potenciadas en T2 o mapeo en T2 anormal) determinado mediante
CRM. Existen otros criterios de apoyo como la coexistencia de
pericarditis o disfuncion sist6lica global o regional. Se recomienda
realizar la CRM en las primeras 2 semanas de inicio del cuadro
clinico e idealmente durante los primeros 7 dias tras su sospecha'?.
Técnicas de imagen avanzada como la deformacion miocardica
(feature-tracking) o el andlisis de texturas (radiémica) han
mostrado resultados iniciales prometedores'®. La inclusién de
las técnicas paramétricas ha permitido aumentar la rentabilidad
diagnéstica del 84 al 90-96%'%,

Estudio genético

En la figura 2 se resumen las situaciones en que se debe
considerar realizarlo.

Biopsia endomiocdrdica

Recomendacion: la biopsia endomiocdrdica (BEM) debe realizarse
cuando se sospeche una etiologia especifica que pueda beneficiarse de
tratamiento dirigido y debe incluir técnicas inmunohistoquimicas.

La BEM es la Ginica prueba capaz de establecer un diagnoéstico
etiologico definitivo, lo que permite instaurar un tratamiento
dirigido en casos especificos. Se recomiendan técnicas inmunohis-
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MIOCARDITIS AGUDA

v Estudio etiologico
v Historia familiar

Etiologia no filiada

}

1. AF de miocarditis, miocardiopatia
(MCD/MCA) o muerte subita < 50 afios
2. Miocarditis recurrente

3. Arritmias ventriculares sostenidas

> 1 criterio positivo

No

RTG extenso (= 3 segmentos)

Repetir CRM
tras 6 meses

Cardiopatia
familiar o
miocarditis

Persistencia de RTG extenso o con patron de
mal pronéstico (septal, en anillo)
o FEVI <40%
+/-elevacion persistente de troponina

—
Miocarditis
Si

Figura 2. Recomendaciones para la realizacion de estudio genético en loa miocarditis. AF: antecedentes familiares; CRM: cardiorresonancia magnética; FEVI:
fraccién de eyeccion del ventriculo izquierdo; MCA: miocardiopatia arritmogénica; MCD: miocardiopatia dilatada; NGS: next generation sequencing; RTG: realce

tardio de gadolinio.

*Genes que testar prioritariamente, por orden alfabético: ACTC1, BAG3, DES, DSC2, DSG2, DSP, EMD, FLNC, JUP, MYBPC3, MYH7, PKP2, PLN, TMEM43, LMNA, RBM20,

SCN5A, TNNC1, TNNI3, TNNT2, TPM1, TIN.

toquimicas, dado que la sensibilidad se incrementa significativa-
mente respecto al solo uso de los criterios histologicos de
Dallas'>!6, Las situaciones clinicas que justifican utilizarlas se
incluyen en la tabla 3.

Las actuales indicaciones para la BEM de las diferentes
sociedades cientificas internacionales se recogen en la
tabla 2 del material adicional®!7:18,

Por otro lado, en la tabla 3 del material adicional se detallan las
especificaciones técnicas para la BEM.

Tomografia por emision de positrones y fluorodesoxiglucosa-18

Recomendacion: la tomografia por emision de positrones (PET) con
fluorodesoxiglucosa-18 para el diagndstico o evaluar la respuesta
terapéutica debe reservarse para situaciones en que la CRM o la BEM
no estdn disponibles o son no concluyentes.

Tabla 3
Situaciones clinicas que justifican la realizacion de biopsia endomiocardica

Formas agudas

Sospecha de miocarditis fulminante o miocarditis aguda con disfuncion del
ventriculo izquierdo + IC aguda y/o trastornos del ritmo (bloqueo
auriculoventricular de alto grado, arritmias ventriculares refractarias al
tratamiento)

Sospecha de cardiotoxicidad mediada por inhibidores del punto de control
inmunitario

Sospecha de miocarditis eosinofilica

Formas cronicas

IC progresiva que no responde al tratamiento = trastornos del ritmo en
pacientes con enfermedades autoinmunitarias de base y potencial afeccion
cardiaca

Disfunci6n ventricular con IC refractaria tras al menos 3 meses de
tratamiento estandar y tras descartar otras causas de disfuncion sistolica

IC: insuficiencia cardiaca.

La PET aporta informacién metabdlica acerca de la inflamacién
miocardica, detectada como un incremento de captacion del
trazador fluorodesoxiglucosa-18. Se precisa una adecuada prepa-
racion en las 36-72 h previas para suprimir el metabolismo
fisiologico de la glucosa en el miocardio (tabla 3 del material
adicional). Se puede considerar una alternativa diagnostica para
pacientes estables con contraindicacion para la CRM, como
portadores de dispositivos, o con resultados no concluyentes. Es
una técnica muy atil para el diagnostico y la monitorizacion de la
sarcoidosis'® o en enfermedades autoinmunitarias en las que
puede haber afeccion inflamatoria de otros 6rganos.

Se ha demostrado que la PET con fluorodesoxiglucosa-18 tiene
elevadas sensibilidad y especificidad (del 75 y el 67% respecti-
vamente) frente a la BEM en casos de sospecha de miocarditis’.
Ademas, permite monitorizar la progresion del dafio miocardico
y la respuesta o la retirada del tratamiento inmunosupresor
durante el seguimiento?’. La integraciéon de la PET y la CRM se
perfila con un valor incremental para el diagnéstico de
miocarditis frente a ambas técnicas por separado y es un campo
actual de investigacién?'.

Evaluacion de la anatomia coronaria

Recomendacion: debe considerarse la probabilidad a priori de
enfermedad coronaria y descartarla mediante tomografia compu-
tarizada coronaria (probabilidad baja o intermedia) o angiografia
coronaria (probabilidad alta).

Para los adultos con factores de riesgo cardiovascular conoci-
dos, dolor toracico, cambios en el ECG que indiquen isquemia,
inestabilidad clinica, elevacion aguda de troponinas o alteraciones
de contractilidad regional en la ecocardiografia, se prefiere la
valoracion mediante angiografia invasiva precoz. Sin embargo,
para los pacientes jovenes sin factores de riesgo, con hemodina-
mica estable y una sospecha baja-intermedia de etiologia



Tabla 4

Tratamiento inmunosupresor usado en los diferentes tipos de miocarditis

Farmaco Accion Dosis y duracion del
tratamiento
Miocarditis de células Linfocitica Linfocitica crénica Eosinofilica Sarcoidosis Checkpoint
gigantes fulminante
Corticoides Suprime la migraci6n de Metilprednisolona i.v. 0 500-  *Metilprednisolona *Metilprednisolona *Metilprednisolona “Prednisona 0,5 mg/kg *Metilprednisolona i.v.,
leucocitos 1.000 mg 3 dias; luego, iv., 7-14 mg/kg o iv., 1 mg/kg/24 h iv., 1 mg/kg/24 h durante 1 mes, después 1.000 mg, 3 dias, luego
1 mg/kg/24 hy disminucién ~ 500-1.000 mg, 3 dias, primeras 4 semanas primeras 4 semanas disminucion gradual‘durante 1 mg/kg/24 hy
gradual®® luego 1 mg/kg/24hy y disminucién y disminucién al menos 12 meses®® disminucién gradual®’
disminucién gradual® gradual
gradual®®
Ciclosporina Inhibe la activacién de Duracién: indefinida®>-82°
células T inducida por IL-2 Objetivo concentracién:
0-3 meses: 150-250 ng/ml
4-12 meses: 100-150 ng/ml
> 12 meses: 80-100 ng/ml
Azatioprina Inhibe la sintesis de purinas, Duracién: 1 afio” 1-2 mg/kg/ Duraci6n: 6 meses Duracién: 6 meses
lo que afecta la produccion dia divididos en 2 dosis 1-2 mg/kg/dia 1-2 mg/kg/dia
de ADN en las células Ty B divididos en 2 dosis®®  divididos en 2 dosis
Metotrexato Inhibe la dihidrofolato- Segunda linea, si persiste la
reductasa, enzima encargada inflamacion con corticoides
de convertir el acido félico a Dosis inicial de 10-15 mg
tetrahidrofolato. Inhibe la oral/subcutdnea semanal,
proliferacion e induce la con un incremento de 5 mg
«apoptosis» de los linfocitos T cada 2 semanas para llegar a
activados dosis de 20 mg”!
Tacrolimus Inhibe la activacién de Duracién: indefinida®
células T mediada por Objetivo de concentracion:
calcineurina 0-6 meses: 10-15 ng/ml
> 6 meses: 5-10 ng/ml
Micofenolato Inhibe la sintesis de purinasy  Duracion: 1 aflo, 500-1.000 Segunda linea, si persiste la
mofetilo selectivamente la produccion  mg/12 h inflamacion con corticoides
de ADN en las células Ty B
Globulina Anticuerpo policlonal o GTM conejo: 100 mg/24 ho GTM conejo®’:

antitimocito (GTM)

anticélulas T

1 mg/kg durante 3-5 dias*?
e GTM equina: 500 mg dia 1,
250 mg dias 2-3 o 10 mg/kg
3-4 dias*?

dia 1: 1,5 mg/kg
dias 2-6: 0,5-1,5 mg/kg
(control segtin CD3)

Alemtuzumab Anticuerpo monoclonal que 30 mg en dosis tnica o 30 mg dosis Gnica
seune a CD-52enByT, 2 dosis de 15 mg?
linfocitos, macrofagos,
monocitos y células NK

Inmunoglobulinas Actividad especifica de 2 g/kg en infusién

Interferon beta

antigeno, actividad
inmunomoduladora mdltiple

Actividad antiviral e
inmunorreguladora,
mediada por receptores
celulares

continua durante 24-
48 h o dividida en

4 dias. Mayor
experiencia en
nifios>*

4x10° Ul s.c./48 h
primera semana

8 x 10° Ul de
segunda semana a

> 6 meses

L9
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Tabla 4 (Continuacion)

Tratamiento inmunosupresor usado en los diferentes tipos de miocarditis

Dosis y duracion del

tratamiento

Accion

Farmaco

375 mg/m?/semana

375 mg/m?/semana i.v.

Citotoxicidad por

Rituximab

durante 4 semanas>®

durante 4 semanas’>’

anticuerpos contra células B

CD20

Tercera linea si no hay de

Inhibidores del factor de

necrosis tisular

Infliximab/

respuesta con corticoides u
otros inmunosupresores>’

adalimumab

Sindrome

Inhibe la actividad de la

Imatinib

hipereosinofilico

(variante

tirosincinasa de las proteinas
BCR-ABL, c-kit y PDGFR

mieloproliferativa)

Células NK: células natural killer; GTM: globulina antitimocito; IL-2: interleucina 2; i.v.: intravenoso; s.c.: subcutaneo.

En caso de infeccion viral en la BEM, se debe suspender el tratamiento.
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isquémica, la tomografia computarizada coronaria debe tener
prioridad. Ademas, la tomografia computarizada también permite
descartar diagnoésticos como la anomalia o la diseccién coronaria.
La valoracion anatémica coronaria puede obviarse si la sospecha de
etiologia isquémica es baja y una CRM precoz muestra hallazgos
compatibles con miocarditis.

TRATAMIENTO DE LA MIOCARDITIS
Medidas generales

Recomendacion: se recomienda el ingreso hospitalario de todo
paciente con miocarditis aguda probable o sospecha clinica.

El reposo y la observacion clinica son necesarios durante la fase
inicial de la enfermedad, dado que toda miocarditis aguda tiene
una evolucion incierta, y por ello se recomienda el ingreso para
confirmar el diagnoéstico, evaluar etiologias y definir la evolucién
como complicada o no complicada.

Se recomienda la monitorizacién continua de constantes de los
pacientes sin datos de gravedad y ECG en planta de hospitalizacion.
Los pacientes con sospecha de miocarditis y arritmias ventricu-
lares, trastornos de la conduccion, afeccion de la funcién
ventricular o IC deben ser ubicados en unidades de cuidados
agudos.

El tratamiento general de la miocarditis depende de si se trata
de una presentaciéon no complicada o complicada. En formas no
complicadas (dolor toracico aislado y fracciéon de eyeccion del
ventriculo izquierdo [FEVI] > 50%), se recomienda monitorizacion
y analgesia convencional (paracetamol o metamizol). Hay con-
troversia sobre los antiinflamatorios no esteroideos en la
miocarditis aguda no complicada y no se recomienda usarlos
por sistema®. La evidencia cientifica que sustenta la recomenda-
cion de evitar los antiinflamatorios no esteroideos se reduce a
estudios en animales de los afios ochenta y noventa en los que se
observd un efecto deletéreo, con aumentos de viremia y
mortalidad®2. No obstante, se podrian valorar en caso de dolor
persistente o afeccion pericardica concomitante, ya que registros
recientes muestran la seguridad de su uso?®>.

Por su parte, si se recomienda el uso de colchicina en los casos
con afeccién pericardica asociada®”.

El tratamiento de soporte de la miocarditis complicada se
detalla en el apartado «Tratamiento de las complicaciones» del
material adicional y el de las formas especificas, en la tabla 4%2°-37
y en el material adicional.

Tratamiento de las complicaciones
Tratamiento de la disfuncion ventricular y la insuficiencia cardiaca

Recomendacion: en presencia de IC, el tratamiento debe ser el mismo
que para otras etiologias segtin las recomendaciones de las guias, dado
que la evidencia es escasa y no permite establecer recomendaciones
especificas.

Aunque no hay estudios especificos en miocarditis, el consenso
es extrapolar los resultados de los ensayos clinicos y las
recomendaciones de las guias de IC3® para los firmacos con
demostrada mejora de la supervivencia, en particular la cuadruple
terapia. En el caso de pacientes con disfuncion sistdlica transitoria
y FEVI recuperada, no existe evidencia especifica, pero la
recomendacion es mantener el tratamiento, sobre todo si persiste
el realce tardio en la CRM>®.



674 F. Dominguez et al./Rev Esp Cardiol. 2024;77(8):667-679

nflamacion negativa T
Resultados
biopsia - - - -
[ Virus negativos Virus negativos
([ @ l l l M P\is Hvlv 6 H\{I 3 PVB19
* Miocarditis linfocitica a A .
- MD (otras | [ o e latente latente latente latente Adenovirus
Diagnéstico Miocarditis etiologias: [EEENEND CEHEE (solo ADN) (solo ADN) (solo ADN) (solo ADN) enterovirus
diferencia pasada genética...) * Miocarditis células gigantes
* Sarcoidosis cardiaca .Inﬂamaci()n - || Inflamacién - &
< : ~/ v
( 5 i o =
No tratamiento especifico Tratamiento No tratamiento especifico X U ETENE Tratamiento antiviral
inmunosupresor inmunosupresor
Opci
terapéuticas l l l l l
i i Ganciclovir
Tratamiento inmunosupresor Azatioprina + corticoesteroides St Inm'l’::‘e”e’on p
personalizado I« 1as

"

Figura 3. Opciones propuestas para el tratamiento de la miocarditis y la miocardiopatia inflamatoria en funcion de los resultados de la biopsia endomiocardica.
ADN: acido desoxirribonucleico; ARN: acido ribonucleico; HVVV-6: herpesvirus 6; MD: miocardiopatia dilatada; PVB19: parvovirus B19.

Shock cardiogénico

Recomendacion: en presencia de datos incipientes de shock cardio-
génico, se debe disponer de un acceso rdpido a asistencia circulatoria.

No existe evidencia cientifica que respalde un tratamiento
especifico para el shock cardiogénico en pacientes con miocarditis.
Los pacientes con IC grave que requieran agentes inotropicos
deben recibir atencion precoz en unidades de cuidados agudos con
disponibilidad inmediata de asistencia circulatoria mecanica
mediante dispositivos de asistencia ventricular u oxigenador
extracorpéreo de membrana (ECMO)*%41,

Dado que es un cuadro clinico potencialmente reversible, los
principales objetivos son facilitar la descarga biventricular, la
perfusion sistémica y coronaria adecuadas y la descongestion
venosa para prevenir la disfuncién multiorganica y como puente
hacia la recuperacion o, en su caso, el trasplante o dispositivos de
asistencia duradera. Los dispositivos van desde el ECMO venoar-
terial a la asistencia ventricular con bomba rotatoria o axial. Parece
que el uso combinado del ECMO con dispositivos que reducen la
poscarga del ventriculo izquierdo y las presiones intracavitarias,
como Impella (Abiomed, Estados Unidos), promueve una mayor
recuperacién miocardica que el ECMO en monoterapia®?~*4.

La eleccion del dispositivo debe considerar también la funcion
del ventriculo derecho y la experiencia local. Si después de 2-3
semanas no se puede retirar la asistencia circulatoria mecanica al
paciente, se debe considerar el paso a asistencia ventricular
duradera o trasplante®.

Arritmias

Recomendacion: las arritmias pueden ser reversibles en la fase aguda,
por lo que se debe considerar esta posibilidad en la toma de decisiones.
En presencia de arritmias ventriculares, se debe considerar como
etiologias mds probables la sarcoidosis o la miocarditis de células
gigantes.

Aunque en general las arritmias ventriculares no son frecuen-
tes>*5, pueden presentarse tanto en la miocarditis aguda como en
la crénica, en particular en la sarcoidosis*’ y la miocarditis de
células gigantes®®, En la fase aguda se recomienda tratamiento
meédico y observacion cercana, evitando en general procedimientos
terapéuticos invasivos, pues el origen suele ser la inflamacion
aguda y su resolucion conlleva mejoria. Los bloqueadores beta

pueden ser Gtiles para el tratamiento de la extrasistolia ventricular
u otras arritmias®®. En casos con menos inflamacién, las arritmias
ventriculares son menos frecuentes y predominan las de origen
supraventricular®®. Por otro lado, aunque son menos frecuentes, las
bradiarritmias pueden aparecer, sobre todo en la enfermedad
chagasica, la miocarditis de células gigantes y las enfermedades
autoinmunitarias con afeccién miocardica®’.

Las arritmias en fase cronica o tardia de la miocarditis suelen
deberse a fibrosis residual como sustrato®?>>. No hay recomenda-
ciones especificas para la fase crénica, por lo que el tratamiento
debe seguir las directrices de las guias de practica clinica®*.

La indicacion de implante de desfibrilador automatico implant-
able es controvertida, por el caracter transitorio y potencialmente
recuperable de la mayoria de las miocarditis agudas. En general, el
implante de un desfibrilador automatico implantable en preven-
cion secundaria esta indicado tras una parada cardiaca debida a
fibrilacion ventricular o en caso de taquicardia ventricular
sintomadtica, especialmente si las arritmias persisten después de
la fase aguda a pesar de la farmacoterapia®®. Siempre se debe
valorar la presencia, el alcance y la potencial reversibilidad de la
disfuncién del ventriculo izquierdo, asi como considerar trata-
mientos puente como los chalecos desfibriladores®®. Esto adquiere
mayor relevancia cuando se habla de prevencién primaria.

FORMAS ESPECIFICAS DE MIOCARDITIS Y TRATAMIENTO
Miocarditis aguda linfocitaria

Recomendacion: se recomienda restringir el uso de corticoides a la
miocarditis linfocitaria fulminante o la miocarditis aguda con
evolucion complicada en espera de BEM, que debe dirigir el
tratamiento una vez esté disponible el resultado (figura 3).

Histolégicamente, se caracteriza por un infiltrado inflamatorio
parcheado, dominado por linfocitos y en ausencia de células
gigantes o granulomas. Tampoco es frecuente que contenga
eosinoéfilos o neutréfilos, a excepcion de estadios croénicos®®. Este
patron de miocarditis es el menos especifico y los virus son la causa
mas frecuente. No obstante, la alta tasa de infeccién viral y la
elevada sensibilidad de la reaccion en cadena de la polimerasa viral
hacen que hallarlos no siempre implique que estos sean el factor
causal. El tratamiento es de soporte, y puede incluir el uso empirico
de corticoides en la miocarditis fulminante o con evolucion
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Figura 4. Muestras de biopsias endomiocardicas de pacientes con sospecha de miocarditis. A: (H-E x 200) miocarditis linfocitica con criterios de Dallas positivos;
infiltrado linfocitario (asterisco) y necrosis con rotura de fibras miocardicas (punta de flecha). B: miocarditis linfocitica con criterios inmunohistoquimicos
positivos; las inclusiones de color marrdn corresponden a linfocitos CD3+ (punta de flecha). C: (tricromico de Masson, x 100) miocardiopatia dilatada; presencia de
extensa fibrosis (representada por tincién azul-verdosa). D: (H-E, x200) sarcoidosis cardiaca con presencia de granulomas (punta de flecha). E: otro ejemplo de
sarcoidosis cardiaca con granulomas (punta de flecha) F: (H-E, x400) miocarditis eosinolifica (eosinotfilos sefialados con punta de flecha). G: (H-E, x200) miocarditis
de células gigantes (punta de flecha). H: otro ejemplo de miocarditis de células gigantes (flechas amarillas, células gigantes multinucleadas). I: (H-E, x400)
miocarditis por pembrolizumab (inhibidor del punto de control inmunitario); se observa infiltrado linfocitario (punta de flecha) y eosindfilos aislados (asterisco).

H-E: hematoxilina-eosina.

complicada a la espera de la BEM (tabla 4). Actualmente esta en
marcha el ensayo clinico MYTHS (NCT05150704), que esta
evaluando el uso de corticoides a altas dosis en la miocarditis
complicada con IC o shock cardiogénico.

Miocarditis de células gigantes

Recomendacion: en caso de miocarditis por células gigantes, se
recomienda un tratamiento agresivo y precoz basado en una
combinacion de inmunosupresores y acceso a asistencia circulatoria,
dada la incertidumbre de su evolucion.

La miocarditis de células gigantes es una entidad rara que conlleva
muy mal prondstico. Esto ha limitado la posibilidad de realizar
estudios aleatorizados, y la escasa evidencia proviene de estudios
observacionales, la mayoria retrospectivos, y analisis de casos>>2°,

A la microscopia se caracteriza por infiltrado linfocitario y
células mononucleares, pero con mayor niimero de macroéfagos y
un hallazgo distintivo y necesario para el diagnostico: numerosas
células gigantes (figura 4). Es la forma mas grave de miocarditis y la
BEM suele tener mas rentabilidad diagnostica que en la linfocitaria.
La etiologia propuesta mas probable es la autoinmunitaria, aunque
también se ha sugerido la posviral. En cuanto al tratamiento
dirigido, en la tabla 4 se muestran diferentes regimenes
farmacolodgicos que se han utilizado y en la figura 1 del material
adicional, las posibles combinaciones®>233°7,

Miocarditis asociada con inhibidores del punto de control
inmunitario

Recomendacion: si se sospecha, siempre se debe suspender el
tratamiento con inmunoterapia e iniciar precozmente corticoides.

La miocarditis aparece en las primeras 6 semanas desde el inicio
del tratamiento y puede presentarse con un curso clinico
fulminante, con mortalidad de hasta un 20-50%. Si bien es cierto

que son infrecuentes (incidencia estimada, 0,04-1,14%)°%, es
esperable que con el mayor uso de estos tratamientos se vea
incrementada su incidencia en los proximos afios. El patrén
histologico es el infiltrado linfocitario, dado que la citotoxicidad
estd mediada en su mayoria por células T CD8 positivas, el mismo
subtipo celular que media en la miocarditis viral (figura 4). La base
del tratamiento son los corticoides a altas dosis (tabla 4).

Sarcoidosis

Recomendacion: los corticoides son el tratamiento de eleccion; se debe
monitorizar estrechamente la respuesta y la evolucion, en particular el
riesgo de arritmias ventriculares, para considerar otros inmunosu-
presores o el implante de desfibrilador.

La sarcoidosis es una enfermedad inflamatoria con afeccion
sistémica y predisposicién genética, caracterizada por la presencia
de granulomas no caseificantes. Su prevalencia oscila entre 5 y
64 casos/100.000 habitantes, y es mas comun entre los afroame-
ricanos que en los caucasicos®®®. El patrén diagndstico es la
demostracion de granulomas no caseificantes en el miocardio. Sin
embargo, se acepta el diagnostico con la demostracién histologica
extracardiaca y la presencia de al menos 1 de los siguientes:
hallazgos sugestivos en la CRM o la PET con fluorodesoxiglucosa-
18, presencia de arritmias ventriculares, bloqueo auriculoventri-
cular avanzado, disfuncion ventricular o respuesta al tratamiento
inmunosupresor®!? (figura 5).

El tratamiento de la sarcoidosis cardiaca se basa en inmunosu-
presores para controlar la inflamacién miocardica y el tratamiento
de soporte para la IC, para tratar las consecuencias del dafio
miocardico y la fibrosis (tabla 4, figura 5). Las guias europeas
recomiendan el implante de desfibrilador automatico implantable
en prevencion primaria (recomendaciéon Il A) en estos casos:
a) pacientes que requieren estimulacion cardiaca; b) presencia de
fibrosis extensa en la CRM tras la resolucion de la inflamacion
independientemente de la FEVI, y ¢) si la FEVI esta entre el 35y el
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Sospecha clinica de sarcoidosis cardiaca

Arritmias ventriculares o Insufi
BAV alto grado

ia cardiaca o

PET/TC '®F-FDG +2 disfuncion ventricular

a + riesgo de inmunospr

Corticoides?
Prednisona 0,5 mg/kg/24 h (méx., 40 mg/24 h) durante
1 mes y después reduccién progresiva (10 mg mensuales)

Repetir PET/TC '8F-FDG a los 3 meses de tratamiento

v

Mejoria/resolucion de la captacion
de FDG

Dosis descendentes
hasta completar
1 afio

Repetir PET/TC 18F_FDG a los 3 meses de
suspender el tratamiento

Sin reactivacion

Reactivacion

' |

Prednisona 0,25 mg/kg/24 h +
metotrexato 10-15 mg/semana
6 meses y repetir PET

Seguimiento

v

Sin mejoria la captacién de FDG

—)

Segunda linea (opciones):

- Anadir metotrexato (10-15 mg/semana)
- Afadir azatioprina (50-200 mg/dia)

- Anadir micofenolato (1,5-3 g/dia)

- Afadir leflunomida (10-20 mg/dia)

== Tercera linea (opciones):

Anadir infliximab i.v. (3,5 mg/kg durante

2-6 semanas y después 3-5 mg/kg/4
semanas)

Anadir adalimumab s.c. (40 U/semana)
Afadir rituximab i.v. (375 mg/m?/2 semanas)

A 4

Repetir PET/TC '8F-FDG en funcion de
tratamiento

Figura 5. Algoritmo de tratamiento de la sarcoidosis cardiaca. BAV: bloqueo auriculoventricular: TC: tomografia computarizada; '8F-FDG: fliior-18 con

fluorodesoxiglucosa; PET: tomografia por emisién de positrones.

2Se recomienda complementar con gammagrafia u otra prueba de perfusién para valorar si la inflamacién se asocia con un defecto de perfusion (inflamacion mas
grave) o no. Los casos con defectos de perfusion sin inflamacién asociada pueden corresponder a fibrosis establecida.
En caso de que no se toleren o estén contraindicadas las dosis altas de esteroides, se puede iniciar con pauta combinada de corticoides a dosis bajas + metotrexato

(prednisona 0,25 mg/kg/24 h + metotrexato 10-15 mg/semana).

50% y se induce taquicardia ventricular sostenida en un estudio
electrofisiolégico®’.

Miocarditis eosinofilica

El diagnostico definitivo requiere confirmacion histologica por
hallazgos tipicos de infiltrado inflamatorio difuso, con predominio
de eosinéfilos y extensa necrosis, y en ocasiones presencia de
trombos murales e intravasculares (figura 4). La base del
tratamiento son los corticoides (tabla 4). En caso de la miocarditis
eosinofilica por hipersensibilidad, debe retirarse inmediatamente
el farmaco o la sustancia causales, y en casos de sindrome
hipereosinofilico por trastorno mieloproliferativo, se emplea
imatinib®. En la granulomatosis eosinofilica con poliangeitis, esta

indicado el tratamiento inmunosupresor combinado, que incluye
corticoides y ciclofosfamida, azatioprina o metotrexato®*. Por su
parte, en la miocarditis eosinofilica asociada con infecci6on por
Toxocara canis, se debe administrar albendazol y corticoides?.

Miocarditis asociada con la COVID-19 y la vacunacion contra el
SARS-CoV-2

Recomendacion: en su forma aislada, durante el curso de una infeccion
no grave o tras la vacunacion, no requiere medidas dirigidas, salvo el
tratamiento propio para la COVID-19 o la recomendacion de no repetir
la vacunacion.

Tanto la infecciéon por SARS-CoV-2 como la vacunacion contra
este virus se han asociado con miocarditis, con mas frecuencia en el
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contexto de infeccién®®. En caso de presentacién fulminante o
asociada con sindrome inflamatorio sistémico, se recomienda la
administracion de corticoides intravenosos en combinacion con
tocilizumab o inmunoglobulinas®®. Las vacunas de ARNm se
asocian con casos muy infrecuentes de miocarditis/pericarditis,
habitualmente en varones jovenes, durante los primeros dias tras
la segunda o la tercera dosis y con evolucién benigna® %7,

Miocarditis o miocardiopatia inflamatoria cronica

Recomendacion: su tratamiento debe individualizarse segiin los
hallazgos de la BEM y la deteccion de virus especificos o etiologias
inflamatorias/autoinmunitarias sistémicas especificas.

La miocardiopatia crénica inflamatoria puede estar relacionada
con un trastorno sistémico autoinmunitario (p. ej.: lupus,
esclerosis sistémica, etc.) o enfermedades inflamatorias (intesti-
nales, herpéticas, etc.) especificas de o6rgano o sistema. No
obstante, no siempre existe otro trastorno sistémico de base. El
tratamiento debe ser individualizado por equipos multidiscipli-
narios y dirigido contra la enfermedad sistémica, y se recomiendan
tratamientos mas agresivos, dado que estas miocarditis conllevan
peor prondstico®®. En la figura 3 se describen las opciones
terapéuticas con base en los hallazgos en la BEM en cuanto a
presencia de inflamacién y genoma viral.

En presencia de inflamacién en la BEM y con virus negativos, el
tratamiento inmunosupresor combinado con prednisona y azatio-
prina se ha asociado con una mejoria de la funcién ventricular>°.
Este tratamiento puede extenderse a los pacientes en que se
detecta infeccion latente por parvovirus B19 o HVV-6 (sin
replicacion activa y con deteccion de ADN viral con bajo nimero
de copias e inflamacién en la BEM)®,

Miocarditis en edad pediatrica

En la poblacién pediatrica, la miocarditis presenta dos picos de
incidencia notables: uno en la infancia temprana, de pronodstico
mas desfavorable, y otro durante la adolescencia. Se diagnostica
miocarditis en hasta el 5% de los nifios en listas de espera para
trasplante cardiaco pediatrico, lo que subraya la gravedad
potencial de esta condicion. Particularmente en neonatos, se
observa una correlacion significativa entre la juventud del paciente
y peores desenlaces clinicos’®.

En cuanto a la etiologia, esta puede ser diversa: causas
autoinmunitarias, de hipersensibilidad, toxicas o infecciosas. Los
agentes virales representan la causa mas comdn. Es interesante
que los estudios previos a la COVID-19, basados en BEM, revelan
que el parvovirus B19 es el mas prevalente (59%), seguido del
herpesvirus 6, enterovirus, citomegalovirus, virus de Epstein-Barr,
virus de la influenza A y B y coronavirus’.

La BEM se ha considerado el método diagnostico de referencia
para la identificaciébn de virus cardiotropicos y guiar el
tratamiento y el pronoéstico; sin embargo, a sus limitaciones
en términos de sensibilidad se afiade un alto riesgo de
complicaciones, especialmente en neonatos y lactantes. Por lo
tanto, la BEM debe restringirse a situaciones en que afecte al
tratamiento clinico y en centros con experiencia comprobaday se
puede apoyar en técnicas electrocardiograficas para optimizar
los puntos de muestreo. En la actualidad, la CRM, fortalecida por
los criterios de Lake Louise, esta reemplazando gradualmente a la
BEM. Sin embargo, su sensibilidad es escasa en pacientes
pediatricos y debe realizarse en la fase aguda de la enfermedad.
Entre el 11 y el 55% de los casos pediatricos de miocarditis
pueden requerir asistencia circulatoria mecanica, ya sea como

puente hacia la recuperacion o como preparacion para el
trasplante’®.

Se puede encontrar informacion adicional sobre el tratamiento
de las formas especificas de miocarditis en el material adicional.

ES'l:RATIFlCACl()N DEL RIESGO, SEGUIMIENTO A LARGO PLAZO Y
PRACTICA DEPORTIVA

Recomendacion: tras establecer el diagndstico, siempre se debe
estratificar el riesgo y establecer un seguimiento estructurado.

En general se establecen 3 grupos de riesgo en funcion de la
evolucion clinica y los resultados de las pruebas diagnésticas, con
diferentes protocolos de seguimiento, tal y como se muestra en la
tabla 5. En cuanto al tiempo de restriccion de la practica deportiva,
tanto las guias europeas’? como las norteamericanas’> aconsejan
evitar el ejercicio de moderada-alta intensidad durante 3-6 meses
para facilitar la resolucion de la inflamacion. El tiempo de
reincorporacion a la actividad deportiva debe individualizarse
seglin la valoracion y la estratificacién del riesgo (figura 6).

Tabla 5
Seguimiento de pacientes con miocarditis segiin perfil de riesgo

Riesgo bajo

Hemodinamica estable

Cambios inespecificos en ECG (ST, onda T)

Ausencia de arritmias complejas

FEVI conservada, sin alteraciones en la contractilidad regional
CRM con edema, realce tardio de gadolinio minimo o ausente

Seguimiento
Evaluacion clinica en 3-6 meses con ECG y analitica (hemograma, bioquimica
con perfil hepatico y renal, reactantes de fase aguda y troponina).
Si normal, alta a atenci6n primaria
Si persisten cambios en el ECG y/o las alteraciones analiticas, seguimiento
como los pacientes con riesgo intermedio

Riesgo intermedio

Hemodindmica estable

Cambios inespecificos ECG (ST, onda T)

Ausencia de arritmias complejas

FEVI 35-50% + alteraciones en la contractilidad regional
Presencia de RTG en CRM (sobre todo en septo ventricular)

Seguimiento
Evaluacion clinica en 3, 6 y 12 meses con ECG y analitica (hemograma,
bioquimica con perfil hepatico y renal, reactantes de fase aguda y troponina).
Alta o revisién anual segin los resultados de la CRM a los 12 meses
Ecocardiograma de control a los 6 meses
CRM a los 12 meses
Prueba de esfuerzo antes de volver a la practica de deporte

Riesgo alto

Hemodinamica inestable

Insuficiencia cardiaca

Arritmias complejas (alteracién grave de la conduccidn o arritmias
ventriculares sostenidas)

FEVI muy deprimida (FEVI < 35%)

Fibrosis extensa en CRM > 3 segmentos o patron de mal prondstico (septal,
en anillo)

Seguimiento
Evaluacion clinica en 3, 6 y 12 meses con ECG y analitica (hemograma,
bioquimica con perfil hepatico y renal, reactantes de fase aguda y troponina)
Ecocardiograma y ECG Holter a los 3 meses del diagnostico, y después cada 3-
6 meses o anual segin los resultados
Biopsia endomiocardica a los 3 meses si la etiologia es incierta y no responde
al tratamiento médico optimo
CRM a los 6 meses
Prueba de esfuerzo antes de volver a la practica de deporte

CRM: cardiorresonancia magnética; ECG: electrocardiograma; FEVI: fraccion de
eyeccion del ventriculo izquierdo; RTG: realce tardio de gadolinio.
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Miocarditis aguda

Signos y sintomas de
inflamacion aguda (-)

Revaluaciéon alos 3
meses:

1) Ecocardiograma

2) Holter 24-48 h

3) Analitica (troponina,
CK, proteina C reactiva)
4) Ergometria

5) CRM si RTG previo

Valorar el impacto

cardiovascular del tipo
de actividad , asi como
los riesgos que implica
perder el conocimiento

Reanudacion de la

|
1. FEVl inicial
normal
2. CRM de control
con RTG persistente
(1-2 segmentos), sin
edema en T2
3. Ausencia de
arritmias en Holter y
ergometria

Decision
individualizada.
Si retoma actividad,
seguimiento
estrecho

1. Funciérl del VI
deteriorada durante
la fase aguda, pero
con una
recuperacion
completa

2. CRM con RTG
inicial o persistente
(1-2 segmentos)
sin edema en T2

Abstencion de
actividad fisica
al menos 6 meses.
Reanudar si se
recupera la FEVI
y no hay arritmias,
previa evaluacion
con ergometria

actividad fisica GRADUAL.
Si aparecen sintomas,
repetir CRM y revaluacion
clinica

Figura 6. Recomendaciones en cuanto a practica deportiva tras un episodio de miocarditis. CK: creatincinasa; CRM: resonancia magnética cardiaca; DAI: desfibrilador
automatico implantable; FEVI: fraccién de eyeccion del ventriculo izquierdo; IC: insuficiencia cardiaca; RTG: realce tardio de gadolinio; VI: ventriculo izquierdo.
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