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$Qué se sabe del tema que trata este estudio? $Qué aporta este estudio a lo ya conocido?
Es una enfermedad miocérdica que afecta la funcion sistdlica ven- Revisién actualizada del tema, incorporando cambios en nomen-
tricular, de etiologia multiple, y que en nifios se presenta como cau- clatura y clasificacion. Aclaracién de mecanismos fisiopatologicos
sa importante de insuficiencia cardiaca. Existe poca claridad sobre con énfasis en etiologias. Se revisan determinantes de prondsti-
factores prondéstico. El tratamiento estd centrado en manejo de la co. Enfoque terapéutico centrado en manejo de la insuficiencia
insuficiencia cardiaca. cardiaca basado en evidencia actualizada y recomendaciones de

expertos.

Resumen Palabras clave:

Las miocardiopatias (MC) son enfermedades del musculo cardiaco infrecuentes, con una incidencia
anual de 1.1-1.2 casos por 100.000 nifios. La miocardiopatia dilatada (MCD) es la principal forma,
se caracteriza por dilatacion ventricular y disfuncién sistélica, y es causa importante de insuficiencia
cardiaca congestiva (ICC). Las etiologias en nifios son multiples, siendo idiopéticas en el 50%-70%.
En la evaluacién de un nifio con MCD es fundamental descartar causas secundarias potencialmente
reversibles. El ecocardiograma es la principal herramienta diagndstica: permite establecer el fenoti-
po cardiaco, grado de compromiso funcional, y la evolucién y respuesta al tratamiento médico. El
prondstico es limitado, siendo mejor en pacientes menores a 1 ano al momento de presentacion,
post miocarditis, o con menor grado de disfuncion sistdlica ventricular. En los primeros 2 afios post
presentacion alrededor de 20% tienen normalizacién de la funcién ventricular; 40%-50% fallece o
requiere un trasplante cardiaco (TC) en los primeros 5 afos. El tratamiento médico se basa en reco-
mendaciones de adultos, siendo la evidencia pedidtrica muy limitada. El TC es la terapia definitiva
en pacientes con ICC terminal, con excelentes resultados a corto y mediano plazo. Una proporcion
importante de pacientes requiere estabilizacion en lista de espera, incluyendo asistencia mecanica
circulatoria como puente a trasplante. El objetivo de este articulo es actualizar la informacién dis-
ponible en etiologia, mecanismos fisiopatolégicos, factores prondsticos, y tratamiento de la MCD
en ninos.
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Abstract Keywords:

Heart Diseases;
Pediatric cardiomyopathies are infrequent diseases of the cardiac muscle, with an annual inciden- Dilated
ce of 1.1 to 1.2 per 100,000 children. Dilated cardiomyopathy (DCM) is the predominant form,  Cardiomyopathy;

Heart Transplantation:
Heart Failure

characterized by ventricular dilatation and systolic dysfunction. Etiologies are multiple, with at
least 50%-70% of cases being idiopathic. When assessing a child with DCM, secondary potentially
reversible causes must be ruled out. The main diagnostic tool is the echocardiogram which allows
the identification of cardiac phenotype, to establish the degree of functional compromise, and res-
ponse to medical therapy. Prognosis is limited but more favorable in infants younger than 1 year
at the onset, post myocarditis, or with a lesser degree of ventricular dysfunction. At least 20% of
patients may recover ventricular function in the first 2 years after the onset and 40%-50% may die
or need heart transplant in the first 5 years. Medical therapy is mainly based on adult experience
with limited scientific evidence in children. Heart transplant is the therapy of choice in patients
with end-stage disease, with excellent short- and medium-term survival. A significant proportion
of patients may require stabilization on the waiting list, including the use of mechanical circulatory
support as a bridge to transplantation. The purpose of this revision is to update the available infor-
mation on etiology, physiopathological mechanisms, prognostic factors, and management of DCM

in children.

Introducciéon

Las miocardiopatias (MC) son un grupo de en-
fermedades infrecuentes en Pediatria que afectan al
miocardio y se manifiestan por alteracién de la fun-
cién sistolica y/o diastdlica, que puede comprometer
en forma aislada un ventriculo o ambos. Después de
las cardiopatias congénitas, son la principal causa de
insuficiencia cardiaca en nifnos, y se acompanan de im-
portante morbilidad y mortalidad. Luego de la primera
clasificacion (1980), posteriores reclasificaciones han
incorporado nuevas morfologias y avances en etiolo-
gia'“. En la dltima (2019), la American Heart Associa-
tion (AHA) adopta la clasificaciéon basada en primer
lugar en las caracteristicas morfo-funcionales (fenoti-
po), yluego en las causas o subtipos (genéticas y no-ge-
néticas)’ (tabla 1). Seguin diversos estudios poblaciona-
les, el principal fenotipo es la miocardiopatia dilatada
(MCD), que ocurre en hasta 50% del total, seguido por
la miocardiopatia hipertréfica (MCH) en 35% a 50%,
miocardiopatia no compactada (MCNC) en 5%, y
miocardiopatia restrictiva (MCR) en 4%-5%>°. Existe
ademds una categoria mixta, en la cual puede haber so-
breposicién de distintos fenotipos (ej., MCNC/MCH,
MCNC/MCD)?.

El objetivo de este articulo es actualizar la informa-
cién disponible en etiologia, mecanismos fisiopatold-
gicos, factores pronoésticos, y tratamiento de la MCD
en ninos.

Miocardiopatia dilatada

La MCD es la principal forma de MC, y motivo pre-
dominante para requerir un trasplante cardiaco (TC),

tanto en ninos como en adultos. Se caracteriza por la
presencia de dilatacién del ventriculo izquierdo (VI)
asociado a disfuncion sistélica, y grosor normal (o dis-
minuido) de las paredes ventriculares. Es importante
descartar una causa que pueda estar asociada a la dila-
tacién y disfuncion ventricular, como anatémica, con
alteracién de la pre o post carga (ej. insuficiencia mitral
o coartacion adrtica), o isquémica (ej. anomalias co-
ronarias). Si el fenotipo morfo-funcional se mantiene
luego de tratada la condicién hemodindmica o anaté-
mica, es posible concluir que se trata de una MCD?.

Epidemiologia y etiologia

La incidencia anual de las MC es de 1.1-1.2 casos
por cada 100.000 nifios desde recién nacidos hasta los
18 anos®”. La incidencia de MCD es de 0.57 casos por
cada 100.000 nifios, siendo mayor en hombres que en
mujeres (0,66 vs 0,47 casos por 100.000), en raza ne-
gra (0.98 vs 0.46 casos por 100.000), y en lactantes en
comparacién con mayores de 1 ano (4,4 vs 0,34 casos
por 100.000)*'°. En Chile no existen estudios poblacio-
nales de MC pedidtricas; sin embargo, de acuerdo a la
experiencia reportada de TC en nifos, el diagndstico
predominante fue la MCD'.

Las causas de MCD pueden ser multiples y se cla-
sifican en primarias y secundarias (tabla 2). Las MCD
primarias son principalmente idiopaticas o familiares-
genéticas. Las MCD secundarias se caracterizan por te-
ner una causa potencialmente tratable y por compro-
meter multiples 6rganos y sistemas, no sélo el corazén.
Por otro lado, para que una MCD sea clasificada como
primaria es necesario haber descartado las causas se-
cundarias'2.
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El diagnéstico de MCD idiopatica es por exclusion,
y se estima que ocurre en el 50% a 70% de los casos,
proporcién que disminuye en la medida que algunas
se reclasifican como familiares-genéticas; no existe una
caracteristica morfolégica o funcional que permita di-
ferenciar una forma idiopdtica de una familiar'®. Tam-
poco existen diferencias en sobrevida en la poblacién
pedidtrica entre ambas formas de MCD. La evaluacién
genética es importante en el estudio y clasificacién de
todas las MC en Pediatria, ya que 42%-50% de los ca-
sos puede tener un origen genético, entendido como la
presencia de algiin miembro familiar de primer grado
afectado, o un test positivo en un panel genético”'*'.

La MCD familiar ocurre en 30% a 48% de los ca-
s0s'>'¢, con herencia de predominio autosémica domi-
nante, existiendo también la forma autosémica rece-
siva, ligada a X, y mitocondrial®. Los genes causantes
codifican 2 subgrupos de proteinas mayores: proteinas
del citoesqueleto y del sarcémero’’. Las proteinas del
citoesqueleto identificadas incluyen distrofina, des-
mina, lamina A/C, §-sarcoglican, -sarcoglican, titi-
na, metavinculina. En las proteinas sarcoméricas los
mismos genes responsables de MCH pueden estar in-

Tabla 1. Clasificacion de las miocardiopatias (MC)

Fenotipo

Miocardiopatia dilatada (MCD)

Miocardiopatfa hipertréfica (MCH)

Miocardiopatia restrictiva (MCR)

Miocardiopatia arritmogénica (MCA)

No-clasificadas: Miocardiopatia no compactada (MCNC)
Subtipos

Genéticos y no genéticos

Tabla 2. Causas de miocardiopatia dilatada (MCD)

MCD primaria
Familiar/genética
Sarcoméricas
Enfermedades neuromusculares
Enfermedades mitocondriales
Laminopatias

MCD secundaria
Inflamatoria
Toxinas
Enfermedades metabdlicas
Enfermedades nutricionales

Problemas cardiacos estructurales

MCD: miocardiopatia dilatada.
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volucrados, incluyendo cadena pesada de 3-miosina,
proteina C ligada a miosina, actina, o-tropomiosina,
y troponina cardiaca T y C. Un nuevo grupo de genes
sarcoméricos ha sido identificado, los que codifican
proteinas del disco-Z, y de canales i6nicos'®. Las MCD
asociadas a mutaciones sarcoméricas corresponden al
10%-20% de las MCD heredables, y tienen como re-
sultado una incapacidad en la generacién de fuerza del
miocito. En general existe poca claridad sobre la inte-
raccioén entre factores genéticos, ambientales, y otros
potenciales modificadores en miocardiopatias pedia-
tricas.

En pacientes con enfermedades neuromusculares
las MC son causa de importante morbilidad y mortali-
dad. Especial importancia tienen las distrofias muscu-
lares de Duchenne (DMD) y Becker (DMB); la DMB
es una miopatia de menor gravedad que la DMD,
con mayores posibilidades de deambular después de
la adolescencia. Un 60%-75% de pacientes con DMB
desarrolla MCD a partir de los 20 anos de edad, sien-
do la miocardiopatia la principal causa de muerte en
estos pacientes'. Ambas afectan el gen de la distrofina
(“distrofinopatias”) que se encuentra en el brazo corto
del cromosoma X; la herencia es de tipo recesiva liga-
do a X. El sindrome de Barth es una enfermedad que
afecta las mitocondrias a través de un defecto en la car-
diolipina. Se presenta tipicamente en lactantes de sexo
masculino con neutropenia, acidosis, insuficiencia car-
diaca, y arritmias. Se produce por mutaciones en el gen
tafazina y se asocia a diferentes MC, incluyendo MCD,
MCH, y MCNC®. El sindrome de Emery-Dreifuss es
causado por una mutacién en el gen LMNA (lamino-
patia) y se presenta como miopatia asociado a MCD?.

Las causas inflamatorias pueden ser infecciosas o
no infecciosas, siendo estas tltimas muy raras. En ni-
fos la miocarditis viral es la principal causa de MCD
inflamatoria. Distintos virus pueden ser identificados
como causa de miocarditis mediante PCR de geno-
ma viral en sangre, secreciones respiratorias, o tejido
miocardico obtenido por biopsia; actualmente los vi-
rus mds cominmente relacionados a miocarditis son
adenovirus, enterovirus, parvovirus, herpes virus 6, in-
fluenza A y B, varicela zoster, citomegalovirus, y virus
Epstein-Barr. El diagndstico de miocarditis requiere
un estudio diagnéstico completo que incluya ademads
de electrocardiograma (ECG) y ecocardiograma, con-
firmacion de inflamacién y dafio miocérdico, y poder
atribuir la inflamacién a supuesta infeccion viral. Esto
requeriria la realizaciéon de una biopsia miocérdica,
método no exento de riesgo en pacientes con insufi-
ciencia cardfaca aguda, con ademads falsos negativos
por inflamacién regional. Actualmente como método
alternativo se utiliza la resonancia magnética cardiaca,
basada en los criterios de Lake Louise para miocardi-
tis?!. La identificacién de particulas de virus median-
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te PCR en sangre o secreciones respiratorias apoya la
sospecha diagndstica cuando el resto de la informacién
clinica es concordante. Un examen complementario de
utilidad es la elevaciéon de troponina plasmética.

Otra causa a considerar de MCD es cardiotoxicidad
en nifios que sobreviven a tratamientos de cdncer, ya
sea por uso de antraciclinas y/o radioterapia, especial-
mente a mayor dosis acumulativa y a menor edad*.

Fisiopatologia

En MCD el daio miocérdico se acompana de dis-
funcidn sistélica ventricular, dilatacién de las cavida-
des cardiacas, remodelamiento cardiaco, y frecuente-
mente insuficiencia mitrdlica. A diferencia de adultos,
en ninos puede existir ademds compromiso biventri-
cular’. Los cambios hemodindmicos van asociados a
activaciéon del sistema neurohormonal (sistema ner-
vioso simpdtico y via renina-angiotensina-aldostero-
na) como mecanismo adaptativo. Las alteraciones en
las condiciones de carga ventricular son beneficiosas
en el corto plazo, pero con el tiempo determinan ma-
yor remodelamiento cardiaco y deterioro en la funcién
ventricular. El conjunto de cambios lleva a la aparicién
de sintomas y signos propios del sindrome conocido
como insuficiencia cardiaca congestiva (ICC)>.

Presentacion clinica y evaluacion diagnéstica

La presentacion clinica de las MC en nifos es va-
riable y depende del subtipo especifico y severidad del
compromiso miocdrdico, siendo lo predominante ha-
llazgos de ICC®’. En pacientes con MCD 75% a 80%
presenta signos y sintomas de ICC, muchos de los cua-
les pueden confundirse con patologia habitual de la ni-
fiez como asma, dificultad para alimentarse, vomitos,
mal incremento ponderal, y hepatomegalia en lactan-
tes y nifos menores®. Niflos mayores pueden presentar
disnea y dolor abdominal, junto con hepatomegalia y
evidencias de débito cardiaco comprometido. El es-
pectro de presentacién puede variar desde pacientes
asintomdticos a insuficiencia cardiaca aguda y shock
cardiogénico. Un ndmero importante de pacientes
requiere hospitalizacién al momento del diagnéstico
para estabilizacién y tratamiento de ICC. A diferencia
de adultos, la hospitalizacién de nifios por MCD e ICC
se asocia a mayor morbilidad y mortalidad, y uso de
terapia avanzada de estabilizaciéon cardiaca, incluyen-
do drogas vasoactivas, ventilacién mecdnica, y ocasio-
nalmente dispositivos de asistencia circulatoria mecd-
nica*. Los exdmenes habituales como radiografia de
térax y electrocardiograma (ECG) permiten adelantar
el posible diagnéstico de MCD. La radiografia tipica-
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mente puede demostrar cardiomegalia y signos de con-
gestion venosa pulmonar, incluyendo edema pulmo-
nar en algunos pacientes. El ECG es inespecifico, pero
puede haber taquicardia sinusal y cambios en el voltaje
de los complejos QRS; algunos pacientes pueden pre-
sentar arritmias como taquicardia supraventricular o
ventricular, o alteraciones en la conduccién auriculo-
ventricular. El hallazgo de cambios isquémicos inclu-
yendo presencia de ondas Q profundas en derivadas I,
aVL, y precordiales V4 a V6 obliga a descartar anoma-
lias coronarias.

En la evaluacién de un nifio con ICC y sospecha
de MC la herramienta diagndstica principal es la eco-
cardiografia, ya que permite establecer el fenotipo car-
diaco especifico, el grado de severidad del compromiso
funcional, y la evolucién y respuesta a terapia médica.
En pacientes con MCD el grado de disfuncién y dila-
tacion ventricular puede ser un importante predictor
prondstico, ya sea hacia mayor riesgo de muerte o ne-
cesidad de TC®. El fenotipo caracteristico es dilatacién
de cavidades cardiacas izquierdas asociado a disfun-
cién sistdlica (dilatacion hipoquinética); es clave por
lo tanto en nifos ajustar la medicién de las cavidades
cardiacas a la superficie corporal. Se define dilatacién
como la presencia de didmetro (o volumen) diastélico
de ventriculo izquierdo (DDVI) y didmetro (o volu-
men) sistolico de ventriculo izquierdo (DSVI) por en-
cima de 2 desviaciones estdndar sobre el promedio nor-
mal ajustado por superficie corporal (> 2 valores Z).
Los parametros de funcién sistélica mds cominmente
utilizados son la fraccién de acortamiento (%FA, ran-
go normal 28%-38%), y fraccién de eyecciéon (%FE,
normal > 55%). En todo primer diagnéstico de MCD,
especialmente si se trata de lactantes, es fundamental
descartar causas potencialmente tratables, como ano-
malia de las arterias coronarias, especialmente origen
anémalo de la arteria coronaria izquierda desde la ar-
teria pulmonar, y lesiones obstructivas (especialmente
coartacién aortica). Cuando la dilataciéon ventricular
izquierda es importante puede acompanarse de dila-
tacion del anillo mitralico determinando insuficiencia
mitrélica y dilatacién de la auricula izquierda.

Pronéstico

El prondstico en nifios con MCD es pobre. Utili-
zando como variable clinica mortalidad o TC, alrede-
dor de 40%-50% de los pacientes diagnosticados falle-
ce o requiere ser trasplantado a 5 afos, y en la mayor
parte de los casos los eventos adversos ocurren en los
primeros 2 anos de presentacién'®. La probabilidad de
morir o de requerir un trasplante varia segun las ca-
racteristicas de cada paciente, sin embargo, no existen
estudios de estratificacién de riesgo. Algunas series
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han identificado 3 factores de buen prondstico: menor
edad, mayor %FA o %FE al momento de presentacion,
y el antecedente de miocarditis®. De manera similar se
ha establecido como de mayor riesgo el debutar con
clinica de ICC, edad mayor a 1 afio al momento de pre-
sentacion, y tener mayor grado de dilatacién del VI con
peor funcién sistélica'. En pacientes que debutan en
ICC el riesgo de morir puede ser tan alto como de 34%
a 1 ano®. Por etiologia, el peor prondstico y menor
probabilidad de trasplantarse lo tienen los pacientes
con enfermedades musculares. Existe una proporcién
de 27%-33% de pacientes con normalizacion de la fun-
ci6én ventricular en un periodo de 3-15 afios posdiag-
noéstico”. El riesgo de muerte stbita (MS) es de 2%-3%
dentro de los primeros 5 afios post diagndstico, y de
hasta 5% tardiamente®.

Manejo médico

Las estrategias de manejo de la MCD tienen como
foco aliviar los sintomas y prevenir las alteraciones he-
modindmicas que son causa de la potencial manten-
ci6én de la ICC como una condicién crénica. El ntime-
ro de estudios prospectivos controlados que evalta la
eficacia y seguridad de la terapia de ICC en nifios es
muy limitado, y gran parte de la informacién dispo-
nible proviene de la extrapolacién de la experiencia de
terapias en adultos. Las guias disponibles para el mane-
jo de ICC en ninos incluyen la clasificacién en 4 etapas
segiin condicién clinica (A-D) (tabla 3)*.

Terapia seguin etapas de ICC

ICC en etapa A: Se incluyen en esta etapa nifios
en riesgo de desarrollar ICC, como puede ocurrir en
pacientes sobrevivientes de cdncer expuestos a terapia
cardiotéxica (antraciclinas y/o radioterapia), y en ni-
nos con DMD. No existe informacién disponible que
apoye el uso profildctico de inhibidores de la enzima

Tabla 3. Etapas de insuficiencia cardiaca

Etapa Interpretacion
A Pacientes en riesgo de desarrollar ICC, con funcion cardiaca
normal
Pacientes asintomaticos con funcién cardiaca anormal
C Pacientes con funcién cardiaca anormal, con historia actual o
previa de sintomas de ICC
D Pacientes con ICC avanzada o terminal, con necesidad de infu-

sién continua de in6tropos, soporte mecanico, o TC

ICC: insuficiencia cardiaca congestiva; TC: trasplante cardiaco
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convertidora de angiotensina (IECA) en nifios que
recibieron terapia cardiotéxica con funcién cardiaca
normal. Algunos estudios randomizados pequefios
apoyarian el uso de IECA (como perindropil) en nifios
con Duchenne®.

ICC en etapas B y C: El tratamiento médico de
pacientes con ICC crénica incluye una combinacién
de IECA, B-bloqueadores, diuréticos, antagonistas de
aldosterona, y digoxina. Se utilizan los IECA como
vasodilatadores, para disminuir las postcarga elevada
por activacién del sistema renina-angiotensina-aldos-
terona. La utilidad de estas drogas estd ampliamente
establecida en adultos (con nivel de evidencia A), que
apoya una mejoria en la sobrevida de pacientes con
ICC?'. En nifios, aun cuando los escasos estudios son
poco concluyentes®, el uso de estas drogas (captopril,
enalapril) es considerado como de primera linea y se
encuentra incorporado en las guias de manejo de ICC
(nivel de evidencia B)¥. Los 3-bloqueadores antagoni-
zan el efecto deletéreo de la activacién simpdtica créni-
ca sobre el miocardio; carvedilol ademds por su efecto
B-bloqueador tiene propiedades vasodilatadoras. En
adultos, el uso de carvedilol ha demostrado mejorar la
sobrevida y disminuir la morbilidad en pacientes con
ICC avanzada®. En nifos los resultados han sido con-
tradictorios, existiendo estudios retrospectivos y pros-
pectivos que apoyarian la mejoria en funcién ventricu-
lar y condicién clinica®*. Actualmente se recomienda
su incorporacién (nivel de evidencia B). En pacientes
con signos y sintomas congestivos se utilizan diuréti-
cos, especialmente de asa (furosemida) para alivio sin-
tomatico (nivel de evidencia C). El uso de antagonistas
de aldosterona estd bien establecido en adultos con
ICC por disfuncién sistdlica, tanto por su efecto sobre
mortalidad como por sus propiedades antifibréticas y
sobre remodelamiento miocdrdico”. En nifios se reco-
mienda incorporar espironolactona en el tratamiento
de pacientes con ICC sintomdticos, asociado a IECA y
B-bloqueadores (nivel de evidencia C). Histéricamente
se ha utilizado digoxina en nifos con ICC. Su utilidad
se basa en los potenciales efectos sobre inotropismo,
atenuacién de la respuesta neurohormonal, y control
de la frecuencia cardiaca en pacientes adultos. En ni-
fos sintomadticos se recomienda su uso a dosis bajas
(5-8 pg/kg al dia) con rango ideal de concentracién
plasmatica de 0,5-0,8 ng/mL*® (nivel de evidencia C).
Basado en experiencia en adultos, algunos pacientes
pediatricos con disfuncién sistélica ventricular (FE <
35%), bloqueo completo de rama izquierda, y/o ensan-
chamiento del intervalo QRS pueden ser candidatos a
terapia de resincronizacién cardiaca® (nivel de eviden-
cia B).

ICC en etapa D: En esta etapa se encuentran pa-
cientes sintomaticos con ICC refractaria a terapia oral
optimizada, que requieren con frecuencia manejo
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intrahospitalario, incluyendo drogas vasoactivas (en
especial milrinona), y en ocasiones ventilacién me-
cénica. En general la hospitalizacién se debe a des-
compensacién asociada a comorbilidades (infeccio-
nes, anemia, problemas en alimentacién, alteraciones
hidroelectroliticas), o compromiso del débito cardia-
co y/o sobrecarga de volumen. En algunos casos la
descompensacién frecuente refleja progresién hacia
etapa terminal de la enfermedad, en la cual la sobre-
vida a largo plazo depende de asistencia circulatoria
mecdnica, o TC. Los dispositivos de soporte circula-
torio se utilizan en pacientes con ICC descompensada
en los que la terapia medica sola es insuficiente para
mantener la perfusién de 6rganos y sistemas. Tienen
el potencial de mejorar las condiciones generales del
paciente en la espera de un TC y en muchos casos de
revertir el compromiso secundario (falla renal y/o he-
pética); sin embargo, su beneficio debe contrastarse
con el riesgo de complicaciones tromboembolicas y
hemorrégicas®. El TC es la terapia de eleccién en pa-
cientes con ICC terminal refractaria (nivel de eviden-
cia B), y también en algunos pacientes con ICC en
etapa C sintomadticos, con arritmias complejas y alto
riesgo de muerte subita, o con hipertensién pulmo-
nar reversible (nivel de evidencia C)¥. La sobrevida
a 1 afno en nifios trasplantados es cercana a 92%, a 5
afios 80%, y a 10 afnos 72%*!. Esta sobrevida se com-
para favorablemente con la alta mortalidad reportada
en estudios sobre historia natural en nifilos con MCD,
con sobrevida a 1 afio de 70% y a 5 afos de 58%*~
Sin embargo, la mortalidad en lista de espera es sig-
nificativa, siendo alta en centros con bajo volumen
de trasplantes (cercana al 30%), y baja (5%-10%) en
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