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Resumen

Las miocardiopatías (MC) son enfermedades del músculo cardíaco infrecuentes, con una incidencia 
anual de 1.1-1.2 casos por 100.000 niños. La miocardiopatía dilatada (MCD) es la principal forma, 
se caracteriza por dilatación ventricular y disfunción sistólica, y es causa importante de insuficiencia 
cardíaca congestiva (ICC). Las etiologías en niños son múltiples, siendo idiopáticas en el 50%-70%. 
En la evaluación de un niño con MCD es fundamental descartar causas secundarias potencialmente 
reversibles. El ecocardiograma es la principal herramienta diagnóstica: permite establecer el fenoti-
po cardíaco, grado de compromiso funcional, y la evolución y respuesta al tratamiento médico. El 
pronóstico es limitado, siendo mejor en pacientes menores a 1 año al momento de presentación, 
post miocarditis, o con menor grado de disfunción sistólica ventricular. En los primeros 2 años post 
presentación alrededor de 20% tienen normalización de la función ventricular; 40%-50% fallece o 
requiere un trasplante cardíaco (TC) en los primeros 5 años. El tratamiento médico se basa en reco-
mendaciones de adultos, siendo la evidencia pediátrica muy limitada. El TC es la terapia definitiva 
en pacientes con ICC terminal, con excelentes resultados a corto y mediano plazo. Una proporción 
importante de pacientes requiere estabilización en lista de espera, incluyendo asistencia mecánica 
circulatoria como puente a trasplante. El objetivo de este artículo es actualizar la información dis-
ponible en etiología, mecanismos fisiopatológicos, factores pronósticos, y tratamiento de la MCD 
en niños.

¿Qué se sabe del tema que trata este estudio?

Es una enfermedad miocárdica que afecta la función sistólica ven-
tricular, de etiología múltiple, y que en niños se presenta como cau-
sa importante de insuficiencia cardíaca. Existe poca claridad sobre 
factores pronóstico. El tratamiento está centrado en manejo de la 
insuficiencia cardíaca.

¿Qué aporta este estudio a lo ya conocido?

Revisión actualizada del tema, incorporando cambios en nomen-
clatura y clasificación. Aclaración de mecanismos fisiopatológicos 
con énfasis en etiologías. Se revisan determinantes de pronósti-
co. Enfoque terapéutico centrado en manejo de la insuficiencia 
cardíaca basado en evidencia actualizada y recomendaciones de 
expertos.
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Abstract

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

Introducción

Las miocardiopatías (MC) son un grupo de en-
fermedades infrecuentes en Pediatría que afectan al 
miocardio y se manifiestan por alteración de la fun-
ción sistólica y/o diastólica, que puede comprometer 
en forma aislada un ventrículo o ambos. Después de 
las cardiopatías congénitas, son la principal causa de 
insuficiencia cardíaca en niños, y se acompañan de im-
portante morbilidad y mortalidad. Luego de la primera 
clasificación (1980), posteriores reclasificaciones han 
incorporado nuevas morfologías y avances en etiolo-
gía1-4. En la última (2019), la American Heart Associa-
tion (AHA) adopta la clasificación basada en primer 
lugar en las características morfo-funcionales (fenoti-
po), y luego en las causas o subtipos (genéticas y no-ge-
néticas)5 (tabla 1). Según diversos estudios poblaciona-
les, el principal fenotipo es la miocardiopatía dilatada 
(MCD), que ocurre en hasta 50% del total, seguido por 
la miocardiopatía hipertrófica (MCH) en 35% a 50%, 
miocardiopatía no compactada (MCNC) en 5%, y 
miocardiopatía restrictiva (MCR) en 4%-5%5,6. Existe 
además una categoría mixta, en la cual puede haber so-
breposición de distintos fenotipos (ej., MCNC/MCH, 
MCNC/MCD)8.

El objetivo de este artículo es actualizar la informa-
ción disponible en etiología, mecanismos fisiopatoló-
gicos, factores pronósticos, y tratamiento de la MCD 
en niños.

Miocardiopatía dilatada

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

tanto en niños como en adultos. Se caracteriza por la 
presencia de dilatación del ventrículo izquierdo (VI) 
asociado a disfunción sistólica, y grosor normal (o dis-
minuido) de las paredes ventriculares. Es importante 
descartar una causa que pueda estar asociada a la dila-
tación y disfunción ventricular, como anatómica, con 
alteración de la pre o post carga (ej. insuficiencia mitral 
o coartación aórtica), o isquémica (ej. anomalías co-
ronarias). Si el fenotipo morfo-funcional se mantiene 
luego de tratada la condición hemodinámica o anató-
mica, es posible concluir que se trata de una MCD9.

Epidemiología y etiología

La incidencia anual de las MC es de 1.1-1.2 casos 
por cada 100.000 niños desde recién nacidos hasta los 
18 años5-7. La incidencia de MCD es de 0.57 casos por 
cada 100.000 niños, 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 
comparación con mayores de 1 año (4,4 vs 0,34 casos 
por 100.000)3,10. En Chile no existen estudios poblacio-
nales de MC pediátricas; sin embargo, de acuerdo a la 
experiencia reportada de TC en niños, el diagnóstico 
predominante fue la MCD11.

Las causas de MCD pueden ser múltiples y se cla-
sifican en primarias y secundarias (tabla 2). Las MCD 
primarias son principalmente idiopáticas o familiares-
genéticas. Las MCD secundarias se caracterizan por te-
ner una causa potencialmente tratable y por compro-
meter múltiples órganos y sistemas, no sólo el corazón. 
Por otro lado, para que una MCD sea clasificada como 
primaria es necesario haber descartado las causas se-
cundarias12.
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El diagnóstico de MCD idiopática es por exclusión, 
y se estima que ocurre en el 50% a 70% de los casos, 
proporción que disminuye en la medida que algunas 
se reclasifican como familiares-genéticas; no existe una 
característica morfológica o funcional que permita di-
ferenciar una forma idiopática de una familiar10. Tam-
poco existen diferencias en sobrevida en la población 
pediátrica entre ambas formas de MCD. La evaluación 
genética es importante en el estudio y clasificación de 
todas las MC en Pediatría, ya que 42%-50% de los ca-
sos puede tener un origen genético, entendido como la 
presencia de algún miembro familiar de primer grado 
afectado, o un test positivo en un panel genético9,13,14.

La MCD familiar ocurre en 30% a 48% de los ca-
sos15,16, con herencia de predominio autosómica domi-
nante, existiendo también la forma autosómica rece-
siva, ligada a X, y mitocondrial6. Los genes causantes 
codifican 2 subgrupos de proteínas mayores: proteínas 
del citoesqueleto y del sarcómero17. Las proteínas del 
citoesqueleto identificadas incluyen distrofina, des-
mina, lamina A/C, δ-sarcoglican, β-sarcoglican, titi-
na, metavinculina. En las proteínas sarcoméricas los 
mismos genes responsables de MCH pueden estar in-

volucrados, incluyendo cadena pesada de β-miosina, 
proteína C ligada a miosina, actina, α-tropomiosina, 
y troponina cardíaca T y C. Un nuevo grupo de genes 
sarcoméricos ha sido identificado, los que codifican 
proteínas del disco-Z, y de canales iónicos18. Las MCD 
asociadas a mutaciones sarcoméricas corresponden al 
10%-20% de las MCD heredables, y tienen como re-
sultado una incapacidad en la generación de fuerza del 
miocito. En general existe poca claridad sobre la inte-
racción entre factores genéticos, ambientales, y otros 
potenciales modificadores en miocardiopatías pediá-
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 miopatía 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 años de edad, sien-
do la miocardiopatía la principal causa de muerte en 
estos pacientes19. Ambas afectan el gen de la distrofina 
(“distrofinopatías”) que se encuentra en el brazo corto 
del cromosoma X; la herencia es de tipo recesiva liga-
do a X. El síndrome de Barth es una enfermedad que 
afecta las mitocondrias a través de un defecto en la car-
diolipina. Se presenta típicamente en lactantes de sexo 
masculino con neutropenia, acidosis, insuficiencia car-
díaca, y arritmias. Se produce por mutaciones en el gen 
tafazina y se asocia a diferentes MC, incluyendo MCD, 
MCH, y MCNC20. El síndrome de Emery-Dreifuss es 
causado por una mutación en el gen LMNA (lamino-
patía) y se presenta como miopatía asociado a MCD20.

Las causas inflamatorias pueden ser infecciosas o 
no infecciosas, siendo estas últimas muy raras. En ni-
ños 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 
miocárdico obtenido por biopsia; actualmente los vi-
rus más comúnmente relacionados a miocarditis son 
adenovirus, enterovirus, parvovirus, herpes virus 6, in-
fluenza A y B, varicela zoster, citomegalovirus, y virus 
Epstein-Barr. El diagnóstico de miocarditis requiere 
un estudio diagnóstico completo que incluya además 
de electrocardiograma (ECG) y ecocardiograma, con-
firmación de inflamación y daño miocárdico, y poder 
atribuir la inflamación a supuesta infección viral. Esto 
requeriría la realización de una biopsia miocárdica, 
método no exento de riesgo en pacientes con insufi-
ciencia cardíaca aguda, con además falsos negativos 
por inflamación regional. Actualmente como método 
alternativo se utiliza la resonancia magnética cardíaca, 
basada en los criterios de Lake Louise para miocardi-
tis21. La identificación de partículas de virus median-

Tabla 1. Clasificación de las miocardiopatías (MC)

Fenotipo

   Miocardiopatía dilatada (MCd)

   Miocardiopatía hipertrófica (MCH)

   Miocardiopatía restrictiva (MCR)

   Miocardiopatía arritmogénica (MCA)

   No-clasificadas: Miocardiopatía no compactada (MCNC)

Subtipos

   Genéticos y no genéticos

Tabla 2. Causas de miocardiopatía dilatada (MCD)

MCd primaria

Familiar/genética

Sarcoméricas

Enfermedades neuromusculares

Enfermedades mitocondriales

Laminopatías

MCd secundaria

Inflamatoria

toxinas

Enfermedades metabólicas

Enfermedades nutricionales

Problemas cardíacos estructurales

MCd: miocardiopatía dilatada.



ACtUALIdAd

863

Miocardiopatía dilatada - G. Urcelay

te PCR en sangre o secreciones respiratorias apoya la 
sospecha diagnóstica cuando el resto de la información 
clínica es concordante. Un examen complementario de 
utilidad es la elevación de troponina plasmática.

Otra causa a considerar de MCD es cardiotoxicidad 
en niños que sobreviven a tratamientos de cáncer, ya 
sea por uso de antraciclinas y/o radioterapia, especial-
mente a mayor dosis acumulativa y a menor edad22.

Fisiopatología

En MCD el daño miocárdico se acompaña de dis-
función sistólica ventricular, dilatación de las cavida-
des cardíacas, remodelamiento cardíaco, y frecuente-
mente insuficiencia mitrálica. A diferencia de adultos, 
en niños puede existir además compromiso biventri-
cular5. Los cambios hemodinámicos van asociados a 
activación del sistema neurohormonal (sistema ner-
vioso simpático y vía 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 cardíaco y deterioro en la función 
ventricular. El conjunto de cambios lleva a la aparición 
de síntomas y signos propios del síndrome conocido 
como insuficiencia cardíaca congestiva (ICC)23.

Presentación clínica y evaluación diagnóstica

La presentación clínica de las MC en niños es va-
riable y depende del subtipo específico y severidad del 
compromiso miocárdico, siendo lo predominante ha-
llazgos de ICC6,7. En pacientes con MCD 75% a 80% 
presenta signos y síntomas de ICC, muchos de los cua-
les pueden confundirse con patología habitual de la ni-
ñez como asma, dificultad para alimentarse, vómitos, 
mal incremento ponderal, y hepatomegalia en lactan-
tes y niños menores6. Niños mayores pueden presentar 
disnea y dolor abdominal, junto con hepatomegalia y 
evidencias de débito cardíaco comprometido. El es-
pectro de presentación puede variar desde pacientes 
asintomáticos a insuficiencia cardíaca aguda y shock 
cardiogénico. Un número importante de pacientes 
requiere hospitalización al momento del diagnóstico 
para estabilización y tratamiento de ICC. A diferencia 
de adultos, la hospitalización de niños por MCD e ICC 
se asocia a mayor morbilidad y mortalidad, y uso de 
terapia avanzada de estabilización cardíaca, incluyen-
do drogas vasoactivas, ventilación mecánica, y ocasio-
nalmente dispositivos de asistencia circulatoria mecá-
nica24. Los exámenes habituales como radiografía de 
tórax y electrocardiograma (ECG) permiten adelantar 
el posible diagnóstico de MCD. La radiografía típica-

mente puede demostrar cardiomegalia y signos de con-
gestión venosa pulmonar, incluyendo edema pulmo-
nar en algunos pacientes. El ECG es inespecífico, 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 conducción aurículo-
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-
lías coronarias.

En la evaluación de un niño con ICC y sospecha 
de MC la herramienta diagnóstica principal es la eco-
cardiografía, ya que permite establecer el fenotipo car-
díaco específico, el grado de severidad del compromiso 
funcional, y la evolución y respuesta a terapia médica. 
En pacientes con MCD el grado de disfunción y dila-
tación ventricular puede ser un importante predictor 
pronóstico, ya sea hacia mayor riesgo de muerte o ne-
cesidad de TC25. El fenotipo característico es dilatación 
de cavidades cardíacas izquierdas asociado a disfun-
ción sistólica (dilatación hipoquinética); es clave por 
lo tanto en niños ajustar la medición de las cavidades 
cardíacas a la superficie corporal. Se define dilatación 
como la presencia de diámetro (o volumen) diastólico 
de ventrículo izquierdo (DDVI) y diámetro (o volu-
men) sistólico de ventrículo izquierdo (DSVI) por en-
cima de 2 desviaciones estándar sobre el promedio nor-
mal ajustado por superficie corporal (> 2 valores Z). 
Los parámetros de función sistólica más comúnmente 
utilizados son la fracción de acortamiento (%FA, ran-
go normal 28%-38%), y fracción de eyección (%FE, 
normal > 55%). En todo primer diagnóstico de MCD, 
especialmente si se trata de lactantes, es fundamental 
descartar causas potencialmente tratables, como ano-
malía de las arterias coronarias, especialmente origen 
anómalo de la arteria coronaria izquierda desde la ar-
teria pulmonar, y lesiones obstructivas (especialmente 
coartación aórtica). Cuando la dilatación ventricular 
izquierda es importante puede acompañarse de dila-
tación del anillo mitrálico determinando insuficiencia 
mitrálica y dilatación de la aurícula izquierda.

Pronóstico

El pronóstico en niños con MCD es pobre. Utili-
zando como variable clínica mortalidad o TC, alrede-
dor de 40%-50% de los pacientes diagnosticados falle-
ce o requiere ser trasplantado a 5 años, y en la mayor 
parte de los casos los eventos adversos ocurren en los 
primeros 2 años de presentación10. La probabilidad de 
morir o de requerir un trasplante varía según las ca-
racterísticas de cada paciente, sin embargo, no existen 
estudios de estratificación de riesgo. Algunas series 
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han identificado 3 factores de buen pronóstico: menor 
edad, mayor %FA o %FE al momento de presentación, 
y el antecedente de miocarditis25. De manera similar se 
ha establecido como de mayor riesgo el debutar con 
clínica de ICC, edad mayor a 1 año al momento de pre-
sentación, y tener mayor grado de dilatación del VI con 
peor función sistólica10. En pacientes que debutan en 
ICC el riesgo de morir puede ser tan alto como de 34% 
a 1 año26. Por etiología, el peor pronóstico y menor 
probabilidad de trasplantarse lo tienen los pacientes 
con enfermedades musculares. Existe una proporción 
de 27%-33% de pacientes con normalización de la fun-
ción ventricular en un período de 3-15 años posdiag-
nóstico27. El riesgo de muerte súbita (MS) es de 2%-3% 
dentro de los primeros 5 años post diagnóstico, y de 
hasta 5% tardíamente28.

Manejo médico

Las estrategias de manejo de la MCD tienen como 
foco aliviar los síntomas y prevenir las alteraciones he-
modinámicas que son causa de la potencial manten-
ción de la ICC como una condición crónica. El núme-
ro de estudios prospectivos controlados que evalúa la 
eficacia y seguridad de la terapia de ICC en niños es 
muy limitado, y gran parte de la información dispo-
nible proviene de la extrapolación de la experiencia de 
terapias en adultos. Las guías disponibles para el mane-
jo de ICC en niños incluyen la clasificación en 4 etapas 
según condición clínica (A-D) (tabla 3)29.

Terapia según etapas de ICC

ICC en etapa A: Se incluyen en esta etapa niños 
en riesgo de desarrollar ICC, como puede ocurrir en 
pacientes sobrevivientes de cáncer expuestos a terapia 
cardiotóxica (antraciclinas y/o radioterapia), y en ni-
ños con DMD. No existe información disponible que 
apoye el uso profiláctico de inhibidores de la enzima 

convertidora de angiotensina (IECA) en niños que 
recibieron terapia cardiotóxica con función cardíaca 
normal. Algunos estudios randomizados pequeños 
apoyarían el uso de IECA (como perindropil) en niños 
con Duchenne30.

ICC en etapas B y C: El tratamiento médico de 
pacientes con ICC crónica incluye una combinación 
de IECA, β-bloqueadores, diuréticos, antagonistas de 
aldosterona, y digoxina. Se utilizan los IECA como 
vasodilatadores, para disminuir las postcarga elevada 
por activación del sistema renina-angiotensina-aldos-
terona. La utilidad de estas drogas está ampliamente 
establecida en adultos (con nivel de evidencia A), que 
apoya una mejoría en la sobrevida de pacientes con 
ICC31. En niños, aun cuando los escasos estudios son 
poco concluyentes32, el uso de estas drogas (captopril, 
enalapril) es considerado como de primera línea y se 
encuentra incorporado en las guías de manejo de ICC 
(nivel de evidencia B)29. Los β-bloqueadores antagoni-
zan el efecto deletéreo de la activación simpática cróni-
ca sobre el miocardio; carvedilol además por su efecto 
β-bloqueador tiene propiedades vasodilatadoras. En 
adultos, el uso de carvedilol ha demostrado mejorar la 
sobrevida y disminuir la morbilidad en pacientes con 
ICC avanzada33. En niños los resultados han sido con-
tradictorios, existiendo estudios retrospectivos y pros-
pectivos que apoyarían la mejoría en función ventricu-
lar y condición clínica34-36. Actualmente se recomienda 
su incorporación (nivel de evidencia B). En pacientes 
con signos y síntomas congestivos se utilizan diuréti-
cos, especialmente de asa (furosemida) para alivio sin-
tomático (nivel de evidencia C). El uso de antagonistas 
de aldosterona está bien establecido en adultos con 
ICC por disfunción sistólica, tanto por su efecto sobre 
mortalidad como por sus propiedades antifibróticas y 
sobre remodelamiento miocárdico37. En niños se reco-
mienda incorporar espironolactona en el tratamiento 
de pacientes con ICC sintomáticos, asociado a IECA y 
β-bloqueadores (nivel de evidencia C). Históricamente 
se ha utilizado digoxina en niños con ICC. Su utilidad 
se basa en los potenciales efectos sobre inotropismo, 
atenuación de la respuesta neurohormonal, y control 
de la frecuencia cardíaca en pacientes adultos. En ni-
ños sintomáticos se recomienda su uso a dosis bajas 
(5-8 µg/kg al día) con rango ideal de concentración 
plasmática de 0,5-0,8 ng/mL38 (nivel de evidencia C). 
Basado en experiencia en adultos, algunos pacientes 
pediátricos con disfunción sistólica ventricular (FE < 
35%), bloqueo completo de rama izquierda, y/o ensan-
chamiento del intervalo QRS pueden ser candidatos a 
terapia de resincronización cardíaca39 (nivel de eviden-
cia B).

ICC en etapa D: En esta etapa se encuentran pa-
cientes sintomáticos con ICC refractaria a terapia oral 
optimizada, que requieren con frecuencia manejo 

Tabla 3. Etapas de insuficiencia cardíaca

Etapa Interpretación

A Pacientes en riesgo de desarrollar ICC, con función cardíaca 
normal

B Pacientes asintomáticos con función cardíaca anormal

C Pacientes con función cardíaca anormal, con historia actual o 
previa de síntomas de ICC

d Pacientes con ICC avanzada o terminal, con necesidad de infu-
sión continua de inótropos, soporte mecánico, o tC

ICC: insuficiencia cardíaca congestiva; TC: trasplante cardíaco
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intrahospitalario, incluyendo drogas vasoactivas (en 
especial milrinona), y en ocasiones ventilación me-
cánica. En general la hospitalización se debe a des-
compensación asociada a comorbilidades (infeccio-
nes, anemia, problemas en alimentación, alteraciones 
hidroelectrolíticas), o compromiso del débito cardía-
co y/o sobrecarga de volumen. En algunos casos la 
descompensación frecuente refleja progresión hacia 
etapa terminal de la enfermedad, en la cual la sobre-
vida a largo plazo depende de asistencia circulatoria 
mecánica, 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 perfusión de órganos 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-
pática); sin embargo, su beneficio debe contrastarse 
con el riesgo de complicaciones tromboembólicas y 
hemorrágicas40. El TC es la terapia de elección en pa-
cientes con ICC terminal refractaria (nivel de eviden-
cia B), y también en algunos pacientes con ICC en 
etapa C sintomáticos, con arritmias complejas y alto 
riesgo de muerte súbita, o con hipertensión pulmo-
nar reversible (nivel de evidencia C)29. La sobrevida 
a 1 año en niños trasplantados es cercana a 92%, a 5 
años 80%, y a 10 años 72%41. Esta sobrevida se com-
para favorablemente con la alta mortalidad reportada 
en estudios sobre historia natural en niños con MCD, 
con sobrevida a 1 año de 70% y a 5 años de 58%42. 
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 

centros de alto volumen43. En nuestra experiencia, la 
mortalidad en lista de espera ha sido de 33%, con un 
tiempo promedio de espera de 199 días; además 30% 
de los pacientes enlistados han requerido asistencia 
mecánica circulatoria, lo que refleja la complejidad y 
severidad de los pacientes enlistados8. El TC es una 
opción terapéutica que no está exenta de problemas, 
incluyendo un pool limitado de donantes, alta mor-
talidad en la lista de espera, rechazo, y necesidad de 
inmunosupresión de por vida. 

Conclusiones

Aunque infrecuente, la MCD es la principal forma 
de MC en Pediatría, y causa importante de ICC. De 
etiología multifactorial, con predominio idiopático o 
familiar-genético, se caracteriza por dilatación ventri-
cular y compromiso de la función sistólica. El pronós-
tico es limitado, con riesgo de fallecer o requerir un TC 
a 5 años de 40%-50%, siendo factores de menor riesgo 
la edad menor a 1 año, mayor %FA o %FE al momen-
to de presentación, y el antecedente de miocarditis. El 
tratamiento está dirigido a aliviar los síntomas y evitar 
los cambios hemodinámicos crónicos; el manejo clíni-
co se basa en información proveniente de estudios en 
adultos. En pacientes con ICC avanzada o terminal el 
tratamiento definitivo es el TC.
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