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1. PREAMBULO

Las guias de practica clinica (GPC) tienen como objetivo reuniry
evaluar toda la evidencia relevante disponible durante el proceso
deelaboracién sobre untema particular paraayudaralos médicos
a seleccionar la mejor estrategia posible de tratamiento para un
paciente en particular, que sufre una enfermedad determinada.
Las GPCdeben ayudara los profesionales de la salud en latoma de
decisiones clinicas en su ejercicio diario, no obstante, la decisién
final sobre un paciente concreto la debe tomar el médico respon-
sable de susalud, en consulta con el propio pacientey, si fuera ne-
cesario, con su representante legal. Ademas, el profesional de la
salud es responsable de verificar la normativa y legislacion sobre
farmacos y dispositivos médicos a la hora de prescribirlos, respe-
tando los principios éticos de la profesion.

Las GPC de la ESC representan la postura oficial de la ESC so-
bre un tema particular. Anualmente un grupo de expertos coor-
dinado por el comité para la elaboracién de GPC selecciona la
actualizacion de los temas cuando se dispone de evidencia nueva.
Las politicas y procedimientos de la ESC para la elaboracién y pu-
blicacién de GPC estan disponibles en la pagina web de la ESC (ht-
tps://www.escardio.org/Guidelines/Clinical-Practice-Guidelines/
Guidelines-development/Writing-ESC-Guidelines).

Esta actualizacién reemplaza a la Guia ESC para el manejo
de la pericarditis publicada en 2015 y, por primera vez, se incluye
la miocarditis. Los miembros de este Grupo de Trabajo fueron
seleccionados por la ESC para representar a los profesionales
dedicados a la atencién médica de pacientes con esta patologia,
a representantes de los pacientes y expertos en metodologia. El
proceso de seleccién incluyd una convocatoria abierta para auto-
res con el objetivo de incluir a miembros de toda la regién de la
ESCy representantes de los grupos de subespecialidades, tenien-
do en cuenta criterios de diversidad e inclusién.

El Grupo de Trabajo realizd la revision y evaluacion critica de los
procedimientos diagndsticos y terapéuticos, incluida la evaluacién
delarelacién entre el riesgoy el beneficio. Las recomendaciones se
basan en los estudios clinicos aleatorizados mas importantes, en
revisiones sistematicas y metanalisis relevantes, cuando estan dis-
ponibles. Las bisquedas sistematicas se llevan a cabo cuando exis-
te controversia o incertidumbre de modo que se tengan en cuenta
todos los estudios clave. Para las recomendaciones relativas al
diagnésticoy al pronéstico se han afiadido tipos adicionales de evi-
dencia derivados de estudios sobre precision diagndsticay sobre el
desarrollo y validacion de modelos pronésticos. De acuerdo a las
escalas predefinidas que se detallan en las tablas 1y 2, se valoré la
fuerza de cada recomendaciény el nivel de evidencia que las avala.
Se evaluaron asi mismo la medicién de resultados y experiencia re-
feridos por los pacientes (PROMs y PREMs, respectivamente) como
basey discusién de las recomendaciones.

Las tablas de evidencia que resumen la informacion clave de
estudios relevantes se generan para facilitar la formulaciéon de
las recomendaciones, mejorar la comprension de las recomenda-
ciones después de su publicacién y reforzar la transparencia en el
proceso de desarrollo de las guias. Las tablas se publican en una
seccion propia de las guias de la ESC y hacen referencia a tablas
especificas de recomendaciones.

Después de un proceso iterativo de deliberaciones y antes de
las rondas de revision se realiza una primera de votacién de todas
las recomendaciones. Tras la ronda final de revisiony correccion el
grupo de trabajo vota por segunda vez. En cada votacién el grupo

de trabajo siguié los procedimientos de votacién de la ESCy todas
las recomendaciones aprobadas obtuvieron como minimo el 75%
de los votos. Asi mismo, se puede aplicar restricciones de voto en
funcién de las declaraciones de conflicto de intereses.

Tabla1. Clases de recomendaciones

Definicién Expresiones propuestas

Clasel Evidencia y/o acuerdo
general de que determinado
procedimiento diagndstico/
tratamiento es beneficioso,

Gtil y efectivo

Evidencia conflictiva y/o divergencia de opinién acerca
de la utilidad/eficacia del tratamiento

Clasell

Clases de recomendaciones

Clasella El peso de la evidencia/ Se debe considerar
opinién esta a favor de

su utilidad/eficacia

Clasellb La utilidad/eficacia esta
menos establecida por la

evidencia/opinién

Se puede considerar

Claselll | Evidencia o acuerdo general
de que el tratamiento no es
Gtil/efectivo y en algunos

casos puede ser perjudicial

Tabla 2. Niveles de evidencia

Nivel de
evidencia B

Datos procedentes de un tnico ensayo clinico
aleatorizado o grandes estudios no aleatorizados

Nivel de
evidencia C

Consenso de opinién de expertos y/o pequefios
estudios, estudios retrospectivos, registros

Los expertos responsables de la redaccién y la revision del
documento han declarado por escrito cualquier relacion que se
pueda considerar conflicto de intereses real o potencial. Estas de-
claraciones escritas fueron revisadas segln las normas de la ESC
y se encuentran disponibles en la pagina web de la ESC ((http://
www.escardio.org/doi); ademas se han recogido en un informe
publicado al mismo tiempo que la guia. El informe del Grupo de
Trabajo fue financiado en su totalidad por la ESCy se desarroll6 sin
ninguna participacion de la industria.

El Comité para la elaboracién de GPC de la ESC se encarga de
supervisary coordinar la preparacion de nuevas guiasy es respon-
sable de aprobar su publicacién. Ademas de la revision del Comité
de GPC, las gufas de la ESC se someten a varias rondas de revi-
sion a doble ciego por pares, incluidos miembros de la region de
la ESC, todas las sociedades nacionales de cardiologia de la ESC
y grupos de subespecialidades relevantes, para lo cual se dispone
de una plataforma de revision en linea. El grupo de trabajo tiene
en cuenta todos los comentarios de los revisores y responde a los
que se clasifican como relevantes. Tras las sucesivas revisionesy la
aprobacién de los miembros del Grupo de Trabajo, el documento
final fue aprobado por el comité de la ESC para las GPC para su
publicacién en European Heart Journal.
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Excepto cuando se afirme lo contrario, el contenido de las
guias de la ESC se refiere al sexo entendido como la condicién
biolégica de ser hombre o mujer, definida por genes, hormonas
y 6rganos sexuales. Esta guia puede incluir el uso no aprobado de
medicamentos cuando el nivel de evidencia disponible muestra
que es adecuado médicamente para una enfermedad dada. No
obstante, los profesionales médicos deben tomar las decisiones
sobre el uso no aprobado de medicamentos teniendo en cuenta
las normas éticas sobre la salud, |a situacién especifica y el con-
sentimiento de los pacientes y la normativa sanitaria del pais.

2. INTRODUCCION

La miocarditis y la pericarditis son enfermedades inflamato-
rias del miocardio y del pericardio, respectivamente, con una po-
sible superposicién. Esta es la primera guia de la ESC que abarcael
espectro total de estas enfermedades.

El grupo de trabajo introduce el término general de «<sindrome
inflamatorio miopericardico» (SIMP) para ser empleado durante
el proceso diagndstico inicial hasta que se establezca el diagnés-
tico final (figura 1). El término refleja una posible superposicién
entre la miocarditis y la pericarditis, con el objetivo de aumentar
la concienciacion sobre el espectro de la enfermedad, para esta-
blecer un diagnéstico oportuno y mejorar el tratamiento. El sin-
drome inflamatorio miopericardico incluye tanto la miocarditis
aislada como la pericarditis aislada y las formas mixtas con una
posible participacion reciproca, como la miopericarditis y la peri-
miocarditis. Ambos términos se usan frecuentemente en la lite-
ratura médica y aparecen definidos en la Guia ESC 2015 sobre el
diagnoéstico y el tratamiento de las enfermedades del pericardio
(véase la seccidn 8)'.

El principio fundamental para la introduccién del término
«sindrome inflamatorio miopericardico» se basa en que la miocar-
ditis y la pericarditis tienen etiologias similares y son estructuras
anatémicas contiguas con una posible participaciéon secundaria®®.

Este campo ha experimentado un rapido desarrollo, con
documentos de posicionamiento propuestos por distintas so-
ciedades de cardiologia®™. En el pasado se publicaron varios do-
cumentos de consenso en las que se definia una base probada de
miocarditis en biopsias endomiocérdicas. La biopsia endomio-
cardica permite detectar el tipo histolégico, definir algunas etio-
logias especificas y puede ayudar a diferenciar miocardiopatias
no inflamatorias™. Sin embargo, hoy en dia la imagen multimo-
dal se ha convertido en la herramienta clave para el diagndstico
de lainflamacién miocardicay pericardica, y la resonancia mag-
nética cardiaca (RMC) tiene un papel fundamental, como reco-
gen otras gufas de la ESC™™ (figura 2).

El objetivo del presente documento es proporcionar una guia
para el manejo clinico del sindrome inflamatorio miopericardico,
guiar a los profesionales de todas las subespecialidades desde un
punto de vista clinico y garantizar una toma de decisiones com-
partiday cualificada con los pacientes (véase la seccion 13y la sec-
cién 8 del material suplementario).

2.1.Qué hay nuevo en la edicién de 2025

Mientras que se han publicado dos ediciones de la guia sobre
el manejo de la pericarditis ', esta es la primera vez que la

miocarditis se trata en una guia de practica clinica. El grupo de
trabajo considera que una guia de practica clinica combinada,
junto con el reconocimiento del espectro de la enfermedad,
representan un paso en una nueva direccidn, permitiendo un
cambio de paradigma hacia una terapia basada en la aporta-
cién combinada de expertos en enfermedades inflamatorias
del miocardio y el pericardio, con el apoyo de un equipo multi-
disciplinar. Para mejorar la concienciacion acerca del espectro
delaenfermedad, seintroduce la nueva categoria de «sindrome
inflamatorio miopericardico» (SIMP), como un término general
que aumente la comprensidn de la posible superposicion entre
la miocarditis y la pericarditis. Esta categoria se introduce como
un término diagnéstico inicial que sirve para guiar la evaluacion
y la terapia individualizadas. Se propone una atencién orienta-
da al paciente en diferentes contextos, como el diagnésticoy el
tratamiento, la vuelta al trabajo y al ocio, evitando definiciones
estrictas de tiempo, ya que el proceso de remisién de la enfer-
medad difiere de un paciente a otro. Otra novedad en el campo
del sindrome inflamatorio miopericardico es el mayor conoci-
miento sobre su posible origen genético y su relacién con for-
mas especificas de la miocardiopatia hereditaria. Se introduce
también un cambio de paradigma diagndstico que refleja las
nuevas capacidades de laimagen multimodal, particularmente
la RMC, que han cambiado las vias de actuacién clinica en los
Gltimos afios. La American College of Cardiology (ACC) introdujo
un cambio similar en una declaracién de consenso en 2024°. La
biopsia endomiocardica tiene su papel y es necesaria a la hora
de tomar algunas decisiones especificas.

A diferencia de la Guia sobre el diagndstico y tratamiento de
las enfermedades del pericardio’, el conocimiento actual sobre
la patogénesis de la pericarditis se ha ampliado considerable-
mente con nueva evidencia sobre la importancia de la relacién
entre la inflamacién y mecanismos autoinflamatorios, el papel
del sustrato genético y la respuesta inmune en pacientes con
recurrencias multiples. La identificacion de una historia familiar
positiva, una respuesta insuficiente a la colchicina y una presen-
tacién clinica con un fenotipo inflamatorio o no inflamatorio son
herramientas Gtiles para guiar la seleccion de los pacientes que
requieren pruebas genéticas y opciones farmacolégicas especi-
ficas. Hoy en dia se dispone de una nueva clase de farmacos di-
rigidos a la interleucina-1 (L), lamados antagonistas de la IL-1,
que se emplean en casos recurrentes que no responden adecua-
damente a otros tratamientos convencionales. No obstante, es
necesario ampliar el conocimiento sobre la patogénesis de for-
mas no inflamatorias de la enfermedad.

Asi mismo, la capacidad diagnéstica ha mejorado gracias
al papel de laimagen multimodal, que proporciona una mayor
precision diagndstica y permite individualizar la duracién del
tratamiento en funcion de los hallazgos clinicos y del diagnés-
tico por imagen.

El grupo de trabajo recomienda establecer un equipo mul-
tidisciplinar para el sindrome inflamatorio miopericardico que
garantice una atencién 6ptima a los pacientes con cuadros
complicados.

Por tltimo, el grupo de trabajo cree firmemente que reconocer
el sindrome inflamatorio miopericardico mejorara la compren-
sién de estas entidades inflamatorias y espera que esto inspire
nuevas investigaciones para avanzar en estrategias diagnédsticas
y terapéuticas personalizadas.
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Término general: SIMP - Espectro del sindrome inflamatorio miopericardico
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Figura1. llustracion central de la guia de la ESC sobre miocarditis y pericarditis. BEM: biopsia endomiocardica; ECG: electrocardiograma; ETT:
ecocardiograffa transtoracica; MSC: muerte stbita cardiaca; SIMP: sindrome inflamatorio miopericardico.
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Figura 2. Cambio de paradigma en el diagnéstico clinico de la miocarditis. BEM: biopsia endomiocardica; RMC: resonancia magnética cardiaca.
Tanto la BEM como la RMC pueden proporcionar un diagnéstico clinico diagnéstico pero tienen distintas indicaciones. En la seccién 5 se
encuentran mas datos. Referencia de 2013: Caforio et 4l., referencias de 2021y 2023: Keren et al., Law et al.6™.

3. EPIDEMIOLOGIA, CLASIFICACION, FASES, CRITERIOS
DIAGNOSTICOS Y ETIOLOGIA

3.1. Epidemiologia

Los estudios de poblacion sobre la incidencia o la prevalencia del
sindrome inflamatorio miopericardico (SIMP) son escasos y la ma-
yor parte de los estudios epidemiolégicos evaldan la carga de la
enfermedad y las secuelas en grupos seleccionados de pacientes,
como los pacientes hospitalizados. Estos estudios podrian infraes-
timar la carga real de la enfermedad. Por ejemplo, el porcentaje de
pacientes diagnosticados con miocarditis aguda (MCA) aumenta
del 5% al 13% con el uso de RMC entre los pacientes con sintomas
de angina y un aumento de troponina T ultrasensible (TnT-us)™. En
otro registro se report6 una incidencia del 6,3-8,6 por 100.000 habi-
tantes, mayoritariamente hombres jovenes”. Los datos actuales so-
bre la carga global de la enfermedad cardiovascular muestran una
prevalencia de 4,2-8,7 por100.000 personasen el rango de los 35y 39
afios®. Los hombresy pacientes jévenes tienen mas probabilidades

de recibir un diagndstico, aunque esto refleje probablemente un
sesgo diagndstico en estos grupos de pacientes™.

En niflos menores de 2 afios la distribucion por sexos esta equili-
brada; en adolescentes hay mayor prevalencia entre los varones (al-
rededor de dos tercios de los casos)?®?, que se mantiene en pacientes
adultos, lo cual sugiere laimportancia de factores hormonales.

La incidencia de la pericarditis aguda (PCA) se estima en al-
rededor de 3-32 casos por 100.000 personas-afios?>?. De forma
similar a la miocarditis, los hombres e individuos jévenes tienen
mas posibilidades de ser diagnosticados. La recurrencia ocurre
en alrededor del 20-30% de los pacientes en los primeros 18 me-
ses tras el primer episodio de pericarditis aguda®. La tasa de re-
currencia aumenta hasta un 50% tras la primera recurrencia®.
La pericarditis se diagnostica en el 0,2% de todos los ingresos
cardiovasculares y es responsable del 5% de los ingresos en el
servicio de urgencias por dolor toracico®. En el estudio obser-
vacional Epidémiologie de la Douleur Thoracique (EPIDOULTHO), el
3% de los pacientes recibieron un diagnéstico final de sindrome
inflamatorio miopericardico®.
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Tabla 3. Terminologiay fases

Definicién

Terminologia

SIMP Término general para los sindromes
inflamatorios miocardicosy
pericardicos

Miopericarditis Pericarditis predominante?

Perimiocarditis Miocarditis predominante®

Duracién de los sintomas < 4 semanas

Fulminante si:

+ Presentacion aguda®y pacientes
hemodindmicamente inestables que
requieren inotrépicos o asistencia
circulatoria mecénica

Miocarditis aguda

Miocarditis complicada MCAYy >1de los siguientes?:

+ FEVI<50% en el ecocardiograma

+ Arritmias ventriculares mantenidas
+ Bloqueo cardiaco avanzado

+ Insuficiencia cardiaca

+ Shock cardiogénico

Pericarditis aguda Duracién de los sintomas < 4 semanas

Duracidn de los sintomas > 4 semanas
hasta <3 meses

Miocarditis subaguda/en
desarrollo

Duracidn de los sintomas > 4 semanas
hasta <3 meses

Pericarditis subaguda/
incesante®

Miocarditis/pericarditis cronica | Duracién de los sintomas >3 meses

Miocarditis crénica asociada a
disfuncién cardiacay remodelado
ventricular con fenotipo clinico de
miocardiopatia hipocinética, dilatada
onodilatada, con/sin sustrato
arritmogénico

Miocardiopatia inflamatoria

Miocarditis/pericarditis
recurrente

Nuevos sintomas o actividad patolégica
después de la remisién clinica

Remision sin complicaciones
residuales

Regresidon/ausencia de sintomas,
normalizacién del ECG, biomarcadores,
alteraciones de imagen
(ecocardiografiay RMC)

Remisién con complicaciones
residuales

Regresidon/ausencia de sintomas,
persistencia de alteraciones en el
ECG, biomarcadores y/o pruebas de
imagen (alteraciones funcionales y/o
estructurales en ecocardiograma o
RMQ)

CK-MB: creatincinasa miocardica; ECG: electrocardiograma; FEVI:
fraccién de eyeccion del ventriculo izquierdo; MCA: miocarditis aguda;
RMC: resonancia magnética cardiaca; SIMP: sindrome inflamatorio
miopericardico.

3Pacientes con criterios definitivos de pericarditis y biomarcadores elevados
de dafio miocardico (troponina | o T ultrasensible, fraccion CK-MBY), sin
nuevo desarrollo de disfuncién ventricular izquierda regional o global en
ecocardiograma o RMC.

bPacientes con criterios definitivos de pericarditis y biomarcadores elevados
de dafo miocardico (troponina | o T ultrasensible, fraccion CK-MB), con
nuevo desarrollo de disfuncién ventricular izquierda regional o global en
ecocardiograma o RMC.

“Pericarditis incesante/en desarrollo: el término «pericarditis incesante»
describe a los pacientes sin un intervalo asintomatico de mas de 4 semanas
a pesar recibir dosis completas de tratamiento médico dirigido por guias

de practica clinica (incluidos corticosteroides) o aquellos que recaen al
principio durante la reduccion progresiva del tratamiento.

3.2. Clasificaciony fases

El campo del sindrome inflamatorio miopericardico (SIMP) gané una
mayor concienciacién e interés durante la epidemia de la enfermedad
por coronavirus 2019 (COVID-19)7. La investigacion sobre las formas
deSIMPtiene una larga historiay se han utilizado distintas terminolo-
gias. Esto se refleja también en la definicién de las fases. Se propone
aquiunaterminologia basada en el punto de vista clinico con lainten-
cion de guiarel manejo adecuado de los pacientes (tabla 3). Se sugiere
ademas emplear marcos temporales de las fases (aguda, subaguday
crénica) para la miocarditis y la pericarditis, no obstante, no siempre
es posible desde un punto de vista clinico identificar la aparicién de la
enfermedad, como por ejemplo en casos subagudos’.

El sindrome inflamatorio miopericardico se caracteriza por pre-
sentar distintas fases (véase la figura 3). El curso de la enfermedad
difiere de un paciente a otro. Algunos pacientes pueden recupe-
rarse completamente sin complicaciones residuales, mientras que
otros pueden desarrollar complicaciones, que en algunos casos lle-
van alamuerte. Los pacientes pueden no experimentar cada unade
las fases de la enfermedad. La remisién completa puede ocurrir en
cualquier fase. Sin embargo, es esencial un conocimiento profundo
de las fases respectivas para guiar el tratamiento adecuado.

3.3. Criterios diagnésticos

Desde que en 2013 se propusieron los criterios diagndsticos que se
recogen en una declaracién de consenso™, la imagen multimodal,
particularmente la RMC, ha posibilitado el diagnéstico clinico no
invasivo de la miocarditis. De acuerdo con el cambio de paradig-
ma (figura 2), el grupo de trabajo propone nuevos criterios diag-
nésticos y una nueva clasificacion, segin el sistema introducido
en la Guia ESC 2023 sobre el manejo de la endocarditis (tabla 4)».
Este nuevo enfoque clinico se basa en |a presentacion clinica, ade-
mas de otros hallazgos adicionales, y en resultados positivos para
la miocarditis en estudios de RMC o en la biopsia endomiocardica
(BEM). Los criterios histopatolégicosy los criterios actualizados de
Lake Louise (CLL)*° se recogen en la tabla 5y en |a figura 4, respec-
tivamente. Igualmente, el diagndstico de la pericarditis se puede
establecer por la presentacién clinica acompafniada por mas de un
criterio adicional. La RMC permite confirmar de forma no invasiva
la presencia de pericarditis mas alla de los criterios clinicos.

3.3.1. Criterios diagnosticos para la miocarditis

La miocarditis se puede diagnosticar clinicamente como definitiva/
posible segln la presentacién clinica y otros criterios adicionales,
como resultados positivos en la RMC o la BEM (véase la tabla 4).
Los criterios adicionales incluyen parametros comunes en el pro-
ceso diagnoéstico basico, como el electrocardiograma (ECG), que
puede mostrar cambios inespecificos que abarcan todo el espectro
de presentaciones que pueden imitar desde un infarto de miocar-
dio con elevacion del segmento ST con distribucién no coronaria a
alteraciones del ritmo, asi como hallazgos en el ecocardiograma
(véase la seccién 5.5). La determinacién de biomarcardores séricos
suele mostrar una elevacion de los marcadores de dafno miocardi-
co, como la TnT-us o la Tnl-us. Los biomarcadores de insuficiencia
cardiaca, como la fraccién N-terminal del propéptido natriurético
cerebral (NT-proBNP), son también necesarios para determinar la
gravedad de la enfermedad y son indicadores de afectacién mio-
cardica. Dependiendo de cada caso individual y del riesgo (véase la
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@ESC—

Figura 3. Fases del sindrome inflamatorio miopericardico. AHA: anticuerpos cardiacos especificos de 6rgano;
AIDA: anticuerpos anti-discos intercalares.

seccion 4), el diagnéstico definitivo de miocarditis puede basarse
en los resultados de la RMC (Figura 4) o la BEM (tabla 5). Actual-
mente se estan desarrollando criterios de andlisis cuantitativo
inmunohistoquimico para células inflamatorias en la miocarditis

linfocitica. Existen casos asintomaticos, por ejemplo, casos relacio-
nados con vacunas o firmacos, como la miocarditis inducida por
inhibidores de puntos de control inmunitario (ICl), que frecuente-
mente no se diagnostican.
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Tabla 4. Criterios diagnoésticos y clasificacion del sindrome miopericardico inflamatorio

Sise cumplen los criterios diagndsticos de miocarditis y/o pericarditis?

RMC o BEM incierta o no disponible

Miocarditis Pericarditis
Definitiva Presentacin clinica® y confirmacién por RMC o BEM Presentacién clinica® con >1 criterio adicional
Posible Presentacién clinica® con al menos 1 criterio adicional Presentaci6n clinica® con 1 criterio adicional

Improbable/descartada

Solo presentacién clinica® sin criterios adicionales

Solo presentacién clinica® sin criterios adicionales

Criterios adicionales a la presentacién clinica®

Miocarditis

Pericarditis

Clinicos® Hallazgos inespecificos

Roce pericardico

ECG* Cambios en ST-T

Depresion PR, elevacion generalizada del segmento ST

Biomarcadores Elevacién de troponina

Elevacion de la proteina C reactiva

Pruebas de imagen!
disminuida
Edema miocardico y/o RTG (hallazgos en RMC)

Strainy movilidad parietal anormales, fraccion de eyeccion

Derrame pericardico nuevo o empeorando
Edema pericardico y/o RTG (hallazgos en RMC)

BEM: biopsia endomiocardica; CLL: criterios de Lake Louise; ECG: electrocardiograma; RMC: resonancia magnética cardiaca;

RTG: realce tardio de gadolinio; SIMP: sindrome inflamatorio miopericardico.

La presentacion clinica incluye dolor tordcico o sintomas similares al infarto, arritmias, insuficiencia cardiaca, muerte sibita cardiaca abortada.
Categorias de RMC: probada = se cumplen 2 de 2 de los CLL actualizados (figura 4); incierta = se cumple solo 1 de 2 de los CLL actualizados; descartada = RMC
negativa. Categorias de la BEM: probada, incierta, descartada (segin el consenso de los pat6logos).

3Una de las entidades puede ser la dominante (véase la secci6n 8).

bVéase la descripcidn detallada de la presentacion clinica en la seccidn 4; rara vez se pueden detectar casos asintomaticos (p. €]., relacionada con farmacos con

una historia diferente, como inhibidores de puntos de control inmunitario).
“En caso de cambios electrocardiograficos, considere/descarte la miocarditis.

dVéase las secciones 5.4-5.7 para una descripcion detallada de los hallazgos en pruebas de imagen.

Tabla s. Criterios histopatolégicos para la miocarditis

Término Células inflamatorias predominantes Necrosis miocitica Infecciones
PCR positiva (virus, etc.)
Miocarditis linfocitica activa Linfocitos CD3* T si si/no
>7/mm?, Macréfagos CD68*
Miocarditis linfocitica persistente Linfocitos CD3* T si si/no
>7/mm?, macréfagos CD68*
Miocarditis linfocitica resuelta - no si/no
Miocarditis eosinofilica (fase aguda) Eosinofilias, linfocitos CD3* T, si si/no
macréfagos CD68*
Miocarditis de células gigantes (fase aguda) Eosinofilias, si no
células gigantes CDé68", linfocitos CD3* T,
macréfagos CD68*
Sarcoidosis Células gigantes CD68*, granuloma, si/no no
linfocitos CD3* T, macréfagos CD68*

PCR: reaccién en cadena de la polimerasa.

La inflamacién miocéardica no isquémica puede diagnos-
ticarse mediante RMC segln los criterios actualizados de Lake
Louise® (véase la figura 4). El diagnéstico se basa en al menos un
criterio T2 mas, idoneamente, un criterio T1. La confirmacién de
un criterio T2 positivo y un criterio T1 aumenta la especificidad
para el diagnéstico de miocarditis aguda, pero el diagnéstico de

miocarditis posible puede realizarse con base en un solo criterio
(T2 0 T1) en un contexto clinico apropiado, aunque con menor es-
pecificidad. Los criterios adicionales incluyen anomalias pericar-
dicas (que en cualquier caso indican pericarditis concomitante)
y disfuncién sistdlica ventricular izquierda global o regional en
secuencia de cine.
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\

Figura 4. Criterios diagndsticos mediante resonancia magnética cardiovascular basados en los criterios Lake Louise actualizados.
CLL: criterios de Lake Louise; FEVD: fraccion de eyeccion del ventriculo derecho; FEVI: fraccidén de eyeccidn del ventriculo izquierdo;
RMC: resonancia magnética cardiaca; RTG: realce tardio de gadolinio; VEC: volumen extracelular; VI: ventriculo izquierdo. Cociente de intensidad

de sefal alta®. La presencia de derrame pericardico sugiere pericarditis concomitante.

@ESC—
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Ademas de la tincién inmunohistolégica para detectar célu-
las CD3+ Ty macrdéfagos CD68+, son necesarios los criterios his-
topatoldgicos de Dallas®* para identificar subtipos histolégicos
especificos de miocarditis y diferenciar distintos fenotipos [p. €j.,
miocardiopatia arritmogénica del ventriculo derecho (MAVD)]?%*.
Actualmente, se requieren nuevos criterios cuantitativos, ya que
los criterios de la ESC de > 14 leucocitos/mm?con >7 células CD3+s/
mm? han sido cuestionados por patélogos cardiacos™. Ademas,
es necesario el andlisis molecular de la BEM y la sangre mediante
PCR (con determinacion de ADN o ARN virales en leucocitos pe-
riféricos y en plasma) para identificar |a etiologfa y la patogéne-
sis de la miocarditis y establecer una terapia dirigida (antiviral o
inmunosupresora/inmunomoduladora), si se consideran clinica-
mente Utiles™3*34, En la seccidn 5.9.1. se recogen varios ejemplos.

3.3.2. Criterios diagnasticos para la pericarditis

La pericarditis es un sindrome inflamatorio pericardico con o sin
derrame pericéardico. El diagnéstico se puede establecer por la
presentacion clinica y mas de un criterio adicional (tabla 4). El
sintoma inicial méas frecuente es el dolor torécico (85-90% de los
casos), el cual es tipicamente penetrante y pleuritico, mejora al
estar sentado y al inclinarse hacia adelante y se exacerba con la
inspiracion, al tumbarse y con la deglucidn, debido al aumento
de la friccion entre las capas pericardicas inflamadas. La disnea
puede observarse en el paciente mayor o signos y sintomas de in-
suficiencia cardiaca derecha en caso de pericarditis con constric-
cion. La presentacidn con arritmias es rara y suele asociarse con
fibrilacién auricular. Entre los criterios adicionales se incluye el
roce pericardico (< 33% de los casos), que es un sonido superficial
aspero o crepitante, causado por la friccién entre las dos capas
pericardicas inflamadas. Los cambios electrocardiograficos han
sido histéricamente un hallazgo tipico de la pericarditis aguda;
noobstante, el pericardio eseléctricamentesilente, porlo que los
cambios en el ECG implican la inflamacién del miocardio, lo cual
requiere investigar la posibilidad de miocarditis concomitante®.
En pruebas de imagen se puede detectar el empeoramiento o
la aparicién de derrame pericardico (hasta el 60% de los casos),
que suele ser leve. Dado que la pericarditis se manifiesta tipica-
mente con un sindrome inflamatorio, los marcadores elevados
de inflamacién, como la proteina C reactiva (79-90%)%, la veloci-
dad de sedimentacion globular (VSG) y la leucocitosis neutrofili-
ca’3, son criterios adicionales. El pericardio inflamado presenta
neovascularizaciény mayor realce de contraste en la tomografia
computarizada (TC) y la RMC. La RMC es una técnica superior
para la caracterizacion tisular y puede revelar edema pericardi-
coy/o realce tardio de gadolinio (RTG), proporcionando criterios
adicionales para el diagnéstico.

3.4. Etiologia de la miocarditis y |a pericarditis

Las enfermedades miocardicasy pericardicas comparten etio-
logias similares (véase la tabla S1 del material suplementario).
La etiologia del sindrome inflamatorio miopericardico (SIMP)
puede ser infecciosa o no infecciosa. Este sindrome se puede des-
encadenar en individuos genéticamente predispuestos debido a
mecanismos inflamatorios o autoinmunes. La prevalencia de
cada etiologiay el impacto del agente causal en la evolucién cli-
nica, el pronéstico y el enfoque terapéutico puede variar entre
las dos entidades™®.

3.4.1. Etiologia de la miocarditis

Se cree que la etiologia infecciosa mas comun es virica™®***°. Los en-
terovirus, adenovirus, parvovirus B19 (B19V) y algunos virus herpes
[virus de Epstein-Barr (VEB), virus herpes 6 humano (HHV-6)], asi
como los virus de la gripe y coronavirus, son los virus asociados mas
frecuentemente con la miocarditis (véase la tabla S1 del material su-
plementario). Los virus no citotoxicos desencadenan indirectamen-
te miocarditis por la activacion del sistema inmune*“2. La infeccion
bacteriana por la especie Borrelia (enfermedad de Lyme) y las infec-
ciones parasitarias, como el T. cruzi (enfermedad de Chagas), son
etiologiasimportantes en algunas regiones del mundo.

Asi mismo, hay que reconocer etiologias no infecciosas, como
las enfermedades sistémicas, trastornos autoinmunes o posible-
mente autoinmunes (entre ellos el lupus eritematoso sistémico, la
esclerosis sistémica, la artritis reumatoide, la granulomatosis eo-
sinofilica con poliangeitis, el sindrome hipereosinofilico), formas
inmunomediadas (como la miocarditis linfocitica, la miocarditis de
células gigantes, la miocarditis eosinofilica y la sarcoidosis cardiaca),
trastornos inflamatorios intestinales, reacciones toxicas o por drogas
(incluida la miocarditis asociada a ICI, véase la seccion 9.6.1.1) y la
radiacién toracica, ademas de entidades genéticas, como miocar-
diopatia hereditaria (véase la seccion 5.3)'°%%; para mas informacién
consulte la tabla S1.10 del material suplementario).

3.4.2. Etiologia de la pericarditis

La etiologia depende en gran medida del contexto epidemiolégico, la
poblacién de pacientesy el entorno clinico™®. La pericarditis idiopati-
ca o virica es la mas frecuente en paises desarrollados, con un 50% de
los casos en pacientes hospitalizados hasta mas del 80% en pacientes
ambulatorios®#®. La tuberculosis (TB) es responsable de alrededor
del 70% de todos los casos, particularmente en pacientes infectados
por el virus de inmunodeficiencia humana (VIH), en las regiones en
las que la enfermedad es endémica. Un nlimero creciente de casos
esta relacionado con procedimientos intervencionistas y quirtrgicos
[sindrome poslesion cardiaca (SDPC)], debido al aumento del nimero
de procedimientosy al envejecimiento de la poblacion®. Otras causas
comunes son las enfermedades inflamatorias sistémicas/autoinmu-
nesy el cancer (especialmente el cancer de pulmén y mama o linfo-
masy leucemia) (véase la tabla S1 del material suplementario)'.

En torno al 5-15% de los pacientes con recurrencia presentan
mutaciones genéticas, en ocasiones relacionadas con enfermeda-
des autoinflamatorias monogénicas, fundamentalmente fiebre
mediterranea familiar (FMF) y sindrome periédico asociado al
receptor del factor de necrosis tumoral (TRAPS)>°5'. En pacientes
con recurrencias miltiples hay que sospechar de una predisposi-
cién genética y de patogénesis mediada por enfermedad autoin-
flamatoria/inmune. Para mas informacién véase las tablas S2 y
S3.del material suplementario)©s2.

4. PRESENTACION CLINICA DEL SINDROME
INFLAMATORIO MIOPERICARDICO

El término sindrome inflamatorio miopericardico (SIMP) abarca un
espectro de enfermedades inflamatorias que incluyen la miocar-
ditis o la pericarditis aisladas hasta una combinacién de ambas. El
término SIMP debe emplearse como un término general duranteel
proceso diagn6stico inicial hasta que se establezca el diagndstico
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final. Uno de los mayores retos del diagndstico del SIMP es detec-
tar el propio sindrome, por lo que el grupo de trabajo ha senalado
los signos de alarma (tabla 6); estos signos y sintomas indican la
presencia del SIMP. Los signos de alarma del SIMP son mayoritaria-
mente signos clinicos, acompafiados de biomarcadores serolégi-
cos y/o de diagnéstico por imagen, y no son equivalentes al riesgo.
Estos signos de alarma estan dirigidos a concienciar acerca de la
posible presencia de la enfermedad. Cuando exista sospecha de
SIMP se debe determinar la fase de la enfermedad con base en la
evaluacion del riesgo (tabla 7)

El diagnéstico rapido y fiable es crucial para un manejo ade-
cuado. El primer paso incluye el triaje de pacientes evaluando sus
factores de riesgo y descartando la presencia de un sindrome coro-
nario cuando esté indicado atendiendo a las caracteristicas de los
pacientesy la presentacion clinica. Ademas, la miocarditis requiere
que se tenga en cuenta si el primer contacto médico tuvo lugar en
el hospital o en un entorno ambulatorio®s*. Este enfoque se basa
en los diferentes sistemas de salud nacionales, ya que los pacientes
pueden ser atendidos inicialmente en un entorno ambulatorio o en
uno hospitalario (figuras 5-7).

Tabla 6. Signos de alarma para el diagnéstico clinico de la miocarditis y la pericarditis

Miocarditis

Pericarditis

Sindrome similar a la gripe o gastroenteritis recientes
Dolor toracico similar al infarto

Palpitaciones

Sintomas de IC

Cambios en el ECG?

Arritmias ventriculares (aisladas, complejas)

Sincope

Inestabilidad hemodindmica

Marcadores elevados de lesiéon miocardica (Tn-us, CK-MB)
Marcadores elevados de IC (NT-proBNP)

Movilidad parietal anormal, aumento del grosor parietal y/o disfuncion
sistdlica en pruebas de imagen

RMC con edema miocardico y/o RTG

Sindrome similar a la gripe o gastroenteritis recientes
Dolor toracico pleuritico/similar al infarto

IC derecha con signos y sintomas de constriccion
Fiebre

Roce pericardico

Elevacion de la proteina C reactiva

Derrame pericardico

Derrame pleural

Poliserositis

RMC con edema pericardico y/o RTG

CK-MB: creatincinasa miocardica; ECG: electrocardiograma; IC: insuficiencia cardiaca; NT-proBNP: fraccion N-terminal del propéptido natriurético cerebral;
RMC: resonancia magnética cardiaca; RTG: realce tardio de gadolinio; Tn-us: troponina ultrasensible.

3\/éase la seccién 5.1.

Tabla 7. Estratificacion clinica del riesgo para guiar el proceso diagndstico en el sindrome inflamatorio miopericardico

Riesgo intermedio

+ Fiebre (temperatura >38°C)

+ Pericarditis efusivo-constrictiva

+ Fracaso del tratamiento con AINE
* Pericarditis Incesante

Miocarditis + ICaguda/shock cardiogénico + Disnea nueva/progresiva Sintomas estables u oligosintomatico
+ Disnea clase NYHA III-V refractaria a + Arritmias ventriculares no mantenidas
tratamiento médico + Liberacion persistente o recidivante de
+ Parada cardiaca/sincope? troponina
+ Fibrilacién ventricular/taquicardia ventricular
mantenida?
+ Bloqueo AV de grado alto?
Criterios de imagen: Criterios de imagen: Criterios de imagen:
+ Disminucién nueva de la FEVI (< 40%)? + Nueva disminucion leve de la FEVI (41-49%) | * FEVIconservada (>50%) sin RTG o
+ RTG extenso en RMC? y/o AMP limitado (< 2 segmentos) en RMC
+ FEVI conservada (>50%)y RTGen>2
segmentos en RMC
Pericarditis + Signosy sintomas de taponamiento cardiaco | + Signosy sintomas de IC derecha + Respuesta al tratamiento en las

primeras 1-2 semanas

Criterios de imagen:

Criterios de imagen:

Criterios de imagen:

+ Derrame pericardico extenso (>20 mm al
final de la diastole)

+ Taponamiento cardiaco

+ RTG pericardico extenso en RMC

+ Derrame pericirdico moderado-extenso
(10-20 mm al final de la didstole) leve
+ Fisiologia constrictiva independientemente
del tamafio del derrame RMC

+ Ausencia o derrame pericardico

+ Ausencia de RTG pericardico en

AINE: antiinflamatorio no esteroideo; AMP: alteraciones de la movilidad parietal; FEVI: fraccién de eyeccion del ventriculo izquierdo; IC: insuficiencia cardiaca;
NYHA: New York Heart Association; RMC: resonancia magnética cardiaca; RTG: realce tardio de gadolinio.
2Estos criterios no llevan directamente a la biopsia endomiocardica; en estas situaciones la decisién debe ser individualizada, dependiendo de la causa

subyacente sospechada.
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Figura 5. Algoritmo diagnéstico y triaje de los pacientes hospitalizados con miocarditis. EAC: enfermedad arterial coronaria; ECG: electrocardiograma;

ETT: ecocardiografia transtoracica; IC: insuficiencia cardiaca; NT-proBNP: fraccion N-terminal del propéptido natriurético cerebral; SIMP: sindrome

inflamatorio miopericardico; UCI: unidad de cuidados intensivos. *Véase la tabla 6. °Las pruebas de laboratorio incluyen: troponina, NT-proBNP, proteina
Creactiva, recuento sanguineo diferencial. “Coronariografia invasiva o tomografia computarizada dependiendo de la posibilidad/probabilidad clinica.

dVéase la tabla7.Considere |a biopsia endomiocardica. ‘Considere |a resonancia magnética cardiaca. 8Véase latabla 9.
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Paciente con sintomas y signosa de miocarditis que se presentan en consulta ambulatoria
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Figura 6. Algoritmo diagnéstico y triaje de los pacientes ambulatorios con miocarditis. EAC: enfermedad arterial coronaria; ECG:

electrocardiograma; ETT: ecocardiografia transtoracica; NT-proBNP: fraccién N-terminal del propéptido natriurético cerebral. *Véase la
tabla 6.Las pruebas de laboratorio incluyen: troponina, NT-proBNP, proteina C reactiva, recuento sanguineo diferencial. ‘Véase la figura s.
dCoronariografia invasiva o tomografia computarizada dependiendo de |a posibilidad/probabilidad clinica. °Dependiendo de la situacién clinica

(insuficiencia cardiaca, arritmias) ingresar al paciente en planta. \Véase la tabla 9. ¢véase la tabla 7.
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Figura 7. Algoritmo diagnéstico y triaje de los pacientes con pericarditis. ECG: electrocardiograma; PCR: proteina C reactiva. *Véase la tabla 6.°En
caso de presencia de uno o més predictores prondsticos, recogidos en la tabla 7, se debe ingresar en el hospital a los pacientes con riesgo alto e
iniciar la bisqueda de una etiologia. Los pacientes sin caracteristicas de riesgo alto pueden tratarse en un contexto ambulatorio, sin bisqueda de
una etiologia ni ingreso hospitalario, siempre que se observe una respuesta adecuada al tratamiento antiinflamatorio empirico.

4.1.Signos y sintomas generales

El sintoma mas comn de la miocarditis y la pericarditis es el do-
lor toracico; en ocasiones se presenta con caracteristicas tipicas
del infarto, especialmente en la miocarditis, o de tipo pleuriti-
co con cambios respiratorios, especialmente en la pericarditis.
Otras presentaciones frecuentes son la disnea (miocarditis con
presentacion como insuficiencia cardiaca, aunque también es el
sintoma mas comin en pacientes mayores con pericarditis) y/o
arritmias de diferentes grados (mayoritariamente ventriculares
en la miocarditis y supraventriculares y fibrilacién auricularen la
pericarditis) y, menos frecuentemente, el sincope. Se proporcio-
nan diagramas de flujo para guiar cada via diagnéstica (véase la
seccion 4.3). Algunos pacientes presentan sintomas persistentes
que no remiten, los cuales se clasifican como pacientes con sin-
drome inflamatorio miopericardico incesante o en evolucion.

4.2. Fases clinicas de la miocarditis

4.2.1. Miocarditis aguda

La presentacion aguda se define como signos y sintomas que duran <
4semanas®. En la miocarditis esto implica miocarditisaguday el sub-
tipode miocarditis fulminante. La presentacién de la miocarditis agu-
daabarca desde sintomas muy leves hasta entidades potencialmente
mortales®. Los sintomas y signos tipicos en la presentacién son dolor
toracico en mas del 80% de los casos y disnea en el 20-50%, mientras
que la fatiga, las palpitaciones y el sincope son menos comunes con
una incidencia del 5%, aproximadamente?*32%, En |a mayoria de los
casos (80%), los sintomas estan precedidos por prodromos, como
fiebre (60%), trastornos gastrointestinales (30%) o sintomas respi-
ratorios (25%)*5%. Ademas, pueden estar presentes otros sintomas
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extracardiacos dependiendo de la enfermedad subyacente. El elec-
trocardiograma es normal en una minoria de pacientes (entorno al
15%); mas frecuentemente se observa una elevacion del segmento
ST (57,5%), pero también se pueden encontrar otros cambios en el
segmento ST/T (23,5%), asi como bloqueos de la conduccién (10%)?55.

En la mayoria de los pacientes con presentacion aguda las
enzimas cardiacas (troponina T/I, CK-MB) estan elevadas?®*. La
ecocardiografia es importante para la evaluacién clinica, ya que
puede revelar signos de miocarditis, incluido un aumento del gro-
sor parietal y ecogenicidad causados por edema miocardico. El
derrame pericardico se observa en hasta el 25% de los pacientes,
lo cual indica la presencia de pericarditis concomitante o su rela-
cién con factores hemodinamicos?.

4.2.2. Miocarditis fulminante

La miocarditis fulminante (3-9% de los casos) se caracteriza por
la presentacion con shock cardiogénico que precisa apoyo hemo-
dindmico®. La disfuncion aislada del ventriculo derecho no es fre-
cuente; sin embargo, la insuficiencia biventricular es frecuente en
la miocarditis fulminante. Las arritmias ventriculares mantenidas
pueden ocurrir también en estos pacientes (46,9%) y algunos pa-
cientes sufren muerte stibita cardiaca (25,8%)2%5¢5.

En la mayoria de los nifios con miocarditis fulminante (ge-
neralmente menores de 2 afios de edad) se observa disfunciéon
ventricular izquierda con dilatacién en la presentacion inicial*°,
mientras que no se suele detectar dilatacién del VI en la fase ini-
cial de los adultos. Las infecciones virales concomitantes suelen
ser comunes en estos nifios.

4.2.3. Miocarditis subaguda

Lafasesubaguda incluye a los casos con sintomas que duran entre
unoy tres meses. Estos sintomassoninespecificosylaenfermedad

puede remitir sin efectos residuales o evolucionar a miocarditis
crénica o a miocardiopatia inflamatoria (véase la seccién 10).

4.2.4. Miocarditis crénica

La miocarditis cronica es la que persiste mas de 3 meses®. Puede
tratarse de una fase intermedia que podria evolucionar a miocar-
diopatia inflamatoria, caracterizada por el remodelado cardiacoy
algin grado de disfuncién ventricular™,

Las formas mas leves pueden aparecer como miocardiopatia
hipocinética no dilatada®. Debe considerarse también el sustra-
to arritmogénico debido a la fibrosis para el manejo adecuado de
estos pacientes®,

En la miocarditis crénica los sintomas pueden ser inespecifi-
cos™*. La disnea y las palpitaciones suelen ser los sintomas princi-
pales™?. Los biomarcadores de dafio miocardico suelen situarse en
[imites normales®. Cabe sefialar que la elevacién de la proteina Cre-
activay la TnT-us, y la reduccién del strain longitudinal global se han
asociado con inflamacién miocardica confirmada por biopsia endo-
miocardica en pacientes con insuficiencia cardiaca no isquémica®°.
Las nuevas técnicas cuantitativas de RMC han mejorado la capaci-
dad diagndstica en pacientes con miocarditis crénica®.

4.3. Presentacion clinica de la miocarditis

La miocarditis se caracteriza por la heterogeneidad de las manifes-
taciones clinicas (figura 8), por lo que el diagndstico requiere un nivel
alto de sospecha. Los patrones principales de la presentacion clinica
son el dolor toracico similaral infarto (sintoma mas comtn), arritmias
einsuficiencia cardiaca. La presentacién abarca desde pacientes asin-
tomaticos o oligosintomaticos a situaciones graves potencialmente
mortales, como la insuficiencia cardiaca grave o arritmias ventricu-
lares que pueden llevar a la muerte stbita cardiaca. En grandes co-
hortes de pacientes se ha demostrado que la clasificacion clinica de

( )
Espectro de presentaciones y resultados de la miocarditis
La dimensién de las
imagenes se correlaciona .
con la frecuencia % °
@ ‘WNHMM’ o= @
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ligosintomatico toDrgIc(i)zo Arritmias cardiaca
(aguda)
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(presencia de funcién reducida y/o RTG dilatada
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Figura 8. Espectro de presentaciones y resultados de la miocarditis. MSC: muerte sibita cardiaca; RTG: realce tardio de gadolinio. La dimensin de
lasimagenes se correlaciona con la frecuencia de la presentacién (p. €j., el dolor toracico es el mas comun). Los casos no complicados de miocarditis
(alrededor del 75% de casos no seleccionados) suelen remitir espontaneamente?. En la miocarditis aguda diagnosticada mediante biopsia
endomiocardica, hasta el 50% de los pacientes tiene una recuperacion espontanea, el 25% puede desarrollar disfuncién cardiaca estable y persistente,
pero el 10-25% presenta disfuncién ventricular progresiva que podria llevar a miocardiopatia dilatada terminal, trasplante cardiaco o muerte’.
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miocarditis de riesgo alto o sin riesgo alto basada en la presentacion
(véase la tabla 7) es dtil para predecir los resultados®¢*%3. Ademas, la
miocarditis, especialmente cuando es recurrente, puede representar
la «fase activa» de algunas miocardiopatias (p. €j., |la miocardiopatia
arritmogénica del ventriculo derecho relacionada con la desmopla-
quina)®t. Consulte la seccién 4.3.5. para mas informacion.

4.3.1. Presentacion como dolor tordcico

El dolor toracico es la forma mas com(in de presentacion clinica (en-
torno al 75% de casos no seleccionados) en adolescentes y adultos?.
Sesueleasociar con un aumento de biomarcadores de necrosis, como
la troponina, con alteraciones electrocardiograficas (particularmen-
te la elevacién del segmento ST), que podrian simular un SCA, pese a
la ausencia de enfermedad coronaria obstructiva significativa. Estos
casos se suelen clasificar como dolor toracico similar al infarto®. Los
pacientes con esta presentacion frecuentemente tienen una infec-
cion viral reciente o concomitante, como infeccién del tracto respira-
torio o gastroenteritis, que suelen preceder a la miocarditis unos dias
0 semanas (2-4 semanas). Generalmente, la liberacién de troponina
en el contexto del sindrome inflamatorio miopericardico no es un
marcador prondstico negativo cuando se asocia con una funcién bi-
ventricular conservada*®. Los pacientes que presentan dolor toracico
y FEVI normal sin alteraciones de la movilidad parietal, ni arritmias
ventriculares y la resolucién completa de las alteraciones electrocar-
diograficas a corto plazo se pueden considerar de bajo riesgo con un
prondstico excelente en el largo plazo*2#62¢¢¢7, Pueden existir posibles
excepciones a esta regla general en algunos casos de miocarditis eo-
sinofilica y miocarditis de células gigantes. En algunos pacientes que
conservan valores normales de FEVI se puede detectar tejido miocar-
dico cicatricial mediante RMC*%7°, Las cicatrices focales de cualquier
causa han demostrado ser relevantes en la evolucién y cicatrices pe-
quefas (p. ej., <2 segmentos) después de 6 meses parecen ser mas be-
nignas”. Sin embargo, no se dispone de datos a largo plazo. Consulte
el grafico de flujo de la figura o.

4.3.2. Presentacion como insuficiencia cardiaca

Los pacientes con miocarditis que presentan IC aguda, particu-
larmente cuando se asocia con disfuncion del VI (FEVI < 40%),
se consideran un grupo de riesgo alto y su prondstico depende
en gran medida de la respuesta a corto plazo al tratamiento®¢,
La presentacion clinica incluye desde disfuncién ventricular sin
una causa conocida (con o sin dilatacion del VI), nueva apari-
cién o empeoramiento de la IC (generalmente en 2 0 3 meses)
hasta una evolucién rapida a IC refractaria y shock cardiogénico.
La miocarditis fulminante que se presenta con IC tiene una tasa
mas alta de muerte cardiaca y trasplante cardiaco tanto a corto
como a largo plazo, comparado con los pacientes con disfuncién
VI sin miocarditis fulminante (véase la seccidn 4.2.2)%¢737 En estas
situaciones, la miocarditis de células gigantes y la miocarditis
eosinofilica se asocian de forma independiente con un aumento
de la mortalidad®”. En el esquema de la figura 10 se propone
un algoritmo diagnéstico. En términos generales, el algoritmo
sigue la estrategia CHAMPIT, propuesta en la Guia ESC 2021
sobre el diagnéstico y tratamiento de la insuficiencia cardiaca
crénica y aguda™. Se debe recordar que las arritmias pueden
seruna presentacion de la miocarditis, pero también una «causa
alternativa» de IC sin sospecha de miocarditis.

4.3.3. Presentacion con arritmias

Los pacientes con miocarditis aguda y arritmias nuevas, recurrentes
0sin una causa conocida tienen un amplio espectro de sintomas, que
incluyen desde palpitaciones a sincope o arritmias potencialmente
mortales que causan muerte sibita cardiaca abortada™. Las arrit-
mias supraventriculares, especialmente la FA®*77, son mas comunesen
presencia de pericarditis concomitante y derrame pericardico, mien-
tras que el bloqueo auriculoventricular (BAV) o las arritmias ventricu-
lares mantenidas se asocian generalmente, pero no exclusivamente,
condisfunciéndel VleIC. Los pacientes con BAV avanzado o arritmias
ventriculares se consideran de riesgo alto, incluso en ausencia de dis-
funcion del VI. La fibrilacién ventricular/parada cardiaca ocurre en
alrededor del 2,5% de las hospitalizaciones relacionadas con miocar-
ditis”™. Los pacientes con arritmias ventriculares mantenidas durante
la miocarditis aguda tienen un riesgo alto de recurrencia’.

Los pacientes con miocarditis de células gigantes (véase la seccién
9.3) o sarcoidosis cardiaca (véase la seccién 9.4) tienen riesgo alto de
arritmias ventriculares, con una prevalencia superior al 25%°%°%2.

Las arritmias ventriculares asociadas a tejido cicatricial pueden
ocurrir en cualquier momento del seguimiento, incluso después de
resolverse la inflamacion. Sin embargo, las arritmias ventriculares
polimérficaseirregulares son mas frecuentes durante la fase activa
de la inflamacién, mientras que las arritmias ventriculares mono-
morficasy regulares se asocian con secuelas que deja la miocarditis
después de haber remitido®. Se ha observado consistentemente
que la ablacién con catéter de la taquicardia ventricular es mas efec-
tiva cuando se realiza en la fase posinflamatoria de la enfermedad
que durante la fase aguda de la miocarditis®.

El BAV es una manifestacion frecuente de la miocarditis relacio-
nada con infecciones no virales (enfermedad de Chagas, enfermedad
de Lyme, difteria)® y también puede ser una presentacion inicial de
sarcoidosis cardiaca. En pacientes con presentacién arritmica se debe
considerar la realizacion de pruebas genéticas para miocardiopatia
(miocardiopatia arritmogénica del ventriculo derecho/miocardiopa-
tiadilatada/miocardiopatia sin dilatacién del VI). Véase la seccién 5.3).

En la figura 11 se propone un algoritmo para el proceso diag-
néstico.

4.3.4. Muerte siibita cardiaca

Una de las causas de la MSC en adultos jévenes es la inflamacion
miocardica asociada con arritmias potencialmente mortales. La MSC
atribuida a la miocarditis en estudios de autopsia se situd en un rango
del 1,1% al 12%°7%; los varones mostraron una incidencia mas alta de
MSC que las mujeres, con una razon de tasas de incidencia de 2,2%.
La mayoria de individuos eran asintomaticos antes de la MSC; sinem-
bargo, entre el 18% y el 48% de los pacientes presentaron sintomas
inespecificos, incluyendo enfermedad viral/malestar, sincope, nau-
sea/dolor abdominal, dolor toracico y palpitaciones® . Solo el 5% de
los pacientes mostré sintomas cardiacos combinados con un proceso
infeccioso®. Estos datos indican la necesidad de sospechar de la pre-
sencia de miocarditis con suficiente antelacién. El realce tardio de
gadolinio (RTG) en la pared media de segmentos miocardicos antero-
septales se ha asociado con tasas mas altas de mortalidad y arritmias
ventriculares graves, incluida la MSC***%°, incluso cuando la FEVI esta
conservada. La afectacién del septo en la miocarditis puede asociarse
a un prondstico peor en presencia de un sustrato genético especifico,
como variantes patogénicas de genes desmosdmicos (véase la sec-
€idn 5.3)°72, Son necesarios mas estudios para confirmar estos datos.
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Figura 9. Algoritmo diagndstico para la presentacidn con dolor toracico agudo. EAC: enfermedad arterial coronaria; ECG: electrocardiograma; GPC:

guias de practica clinica; NT-proBNP: fraccién N-terminal del propéptido natriurético cerebral; SCA: sindrome coronario agudo; SIMP: sindrome
inflamatorio miopericardico; TC: tomografia computarizada. *Las pruebas de laboratorio incluyen troponina, NT-proBNP, proteina C reactiva,

recuento sanguineo diferencial. ®Véase la tabla 6. ‘Referencia: Byrne et 4l.2. “Véase la tabla 7. °Véase la figura 7. ‘Considere la resonancia magnética
cardiaca. éConsidere la biopsia endomiocardica caso a caso. "Dependiendo de la causa subyacente y la necesidad clinica. 'Véase las secciones 5, 8,9, 10.
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Figura1o. Algoritmo diagndstico para la presentacion con insuficiencia cardiaca aguda. ECG: electrocardiograma; IC: insuficiencia cardiaca;
NT-proBNP: fraccién N-terminal del propéptido natriurético cerebral; UCI: unidad de cuidados intensivos. *Las pruebas de laboratorio incluyen
troponina, NT-proBNP, proteina C reactiva, recuento sanguineo diferencial. "Véase la tabla 6. “Véase la tabla 7. “Considere la resonancia magnética
cardiaca. °En pacientes estabilizados con insuficiencia cardiaca, la biopsia endomiocardica puede realizarse segiin la evaluacién caso a caso.
fDependiendo de la causa subyacente y la necesidad clinica. 8Véase las secciones 5, 8,9, 10.
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Figura11. Algoritmo diagndstico para la presentacidn con arritmias. BEM: biopsia endomiocardica; DAI: desfibrilador automatico implantable;
EAC: enfermedad arterial coronaria; ECG: electrocardiograma; MP: marcapasos; NT-proBNP: fracciéon N-terminal del propéptido natriurético
cerebral; RMC: resonancia magnética cardiaca; SPV: soporte vital avanzado. *Coronariografia invasiva o mediante tomografia computarizada
dependiendo de la posibilidad/probabilidad clinica. "Las pruebas de laboratorio incluyen troponina, NT-proBNP, proteina C reactiva, recuento

sanguineo diferencial. ‘Véase la tabla 6. “Véase la tabla 7. °Considere la resonancia magnética cardiaca. ‘Evalle la necesidad de biopsia
endomiocardica de manera individualizada. 8Véase la seccin 6.5 sobre desfibriladores portétiles. "Véase las secciones 5, 8, 9,10. Véase la seccidn
6.5y la referencia Glikson et al.%¢.7Véase la seccidn 6.5, la tabla 14 de recomendaciones y la referencia Zeppenfeld et 4l .
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4.3.5. Presentacion de la miocarditis con posible
sustrato genético

La compleja interaccion entre el sustrato genético y la infla-
macién podria ser responsable de la heterogeneidad de la pre-
sentacion clinica de la miocarditis. Un estimulo inflamatorio
del corazén podria desvelar un aumento de la susceptibilidad
genética que desarrolle una disfuncién franca del VI o fenoti-
pos arritmogénicos. En este escenario es importante tener en
cuenta otros factores adicionales, como la historia familiar de
miocarditis/pericarditis, miocardiopatia o MSC. Las mutaciones
genéticas autosémicas dominantes pueden estar asociadas a la
miocarditis®**. Ciertas mutaciones autosémicas recesivas en
genes que codifican varios componentes de la estructura car-
diaca podrian ser factores desencadenantes de miocarditis en
individuos jévenes®>.

Varios estudios muestran que los pacientes con miocarditis
y evidencia de variantes desmosdmicas de genes, patolégicas/
posiblemente patoldgicas [P/PP; mayormente variantes de des-
moplaquina )DSP)], tienen una incidencia mas alta de eventos
cardiovasculares adversos, especialmente la recurrencia de la
miocarditis y arritmias ventriculares, comparados con los pa-
cientes que no tienen estas variantes®**. Los episodios de dolor
de pecho agudo con elevacion de troponina y arterias coro-
narias normales ocurre en alrededor del 15% de los pacientes
con mutaciones de la DSP y se asocian con RTG en el VI en el
90% de los casos”. Algunas variantes genéticas especificas P/
PP pueden aumentar la susceptibilidad a la miocarditis super-
puesta en la miocardiopatia arritmogénica del VD, que puede
ser la primera presentacién clinica en la historia natural de la
enfermedad®®®. La presencia de las llamadas «fases activas»
(dolor toracico acompanado por cambios en el ECG y liberacidn
de troponinas) representa una posible presentacién clinicadela
miocardiopatia arritmogénica del VD, que suele ocurrir en pa-
cientes pediatricos y pacientes jovenes, asi como en portadores
de variantes genéticas de la DSP*™". Actualmente el impacto
de las «fases activas» en la evolucién de la enfermedad y en la
estratificacion del riesgo arritmico no esta claro. Para mas in-
formacién consulte la seccion 5.3.

4.4. Fases clinicas de la pericarditis

4.4.1. Pericarditis aguda

La pericarditis aguda es un sindrome inflamatorio pericardico
acompanado o no de derrame pericardico que dura < 4 sema-
nas. El diagnostico clinico se suele caracterizar por la presencia
de dolor toracico pleuritico y/o postural (> 80% de los casos).
La disnea es mas comin en pacientes mayores*"'°2 En la explo-
racion fisica se suele observar roce pericardico en alrededor de
un tercio de los casos, que podria desaparecer con la presencia
de derrame pericardico. El derrame pericardico se ha reporta-
doen hastael 60% de los casosy sueleserleve. Enel 60% de los
casos, particularmente en pacientes jovenes, se observan cam-
bios electrocardiograficos, especialmente depresién PR como
un signo temprano y elevaciones generalizadas del segmento
ST. Esto indica una afectacién miocardica concomitante, al
menos de grado leve.

Un sindrome inflamatorio suele presentarse con fiebre su-
perior a 38°C (70%)%, elevacidon de marcadores de inflamacidon

(PCR, 80-90%)%**¥, velocidad de sedimentacién globular, leuco-
citosis neutrofilica®*®*y derrame pericardico y/o pleural (entorno
al 50%), frecuentemente acompafado de atelectasia pulmonar,
que suele llevar a un posible diagndéstico de neumonia pleu-
ral?*3, y menos frecuentemente con afectacién peritoneal
(13%)3®. Esta presentacion se clasifica como «fenotipo inflamato-
rio» de la pericarditis aguda.

Los niveles de enzimas cardiacas suelen ser normales, pero la
troponina podria estar elevada en el 20-30% de los casos, debido
a la miocarditis concomitante (miopericarditis)*.

4.4.2. Pericarditis subaguda

La pericarditis subaguda incluye los casos con sintomas persis-
tentes que duran entre uno y tres meses. Esta entidad puede
progresar directamente a pericarditis constrictiva en unos me-
ses, porlo que requiere la instauraciéon temprana de tratamiento
y un seguimiento estrecho para prevenir la evolucién a pericar-
ditis crénica™.

4.4.3. Pericarditis cronica

La pericarditis crénica incluye los casos que duran mas de tres
meses. En la pericarditis, el manejo de los pacientes durante la
fase aguda es de suma importancia, no solo para el alivio de los
sintomas, sino también, y lo que es mas importante, por motivos
prondsticos. La hospitalizacién de los pacientes con pericarditis
aguda y caracteristicas de riesgo alto permite la identificacién
y el tratamiento temprano de complicaciones potencialmente
mortales, como el taponamiento cardiaco™. El cribado de etio-
logias especificas es la base de una terapia individualizada. La
evolucién de la pericarditis aguda a subaguda o crénica en oca-
siones es impredecible. La omisién del uso de colchicinay el uso
de dosis altas de corticosteroides con reduccién rapida de la
dosis son factores de riesgo de recurrencias o de la evolucién a
la fase crénica de la enfermedad?+™¢™°°, Recientemente se han
propuesto escalas que calculan el riesgo individual de pericardi-
tis complicada o crénica para identificar a los pacientes que re-
quieren tratamiento intensivo, sus dosis y duracion, ademas de
un seguimiento estrecho*#4""°. Es necesario que estas escalas se
validen en estudios prospectivos multicéntricos.

En las formas crdnicas, los sintomas son similares a los epi-
sodios previos, aunque suelen ser mas leves'. En casos inciertos
o en pacientes dificiles de tratar, se puede emplear la RMC para
evaluar el grado de inflamacién y establecer un tratamiento in-
dividualizado, especialmente antes de la reduccién o la retirada
de la medicacion™"?,

Paradéjicamente, aunque la pericarditis crénica afecta signifi-
cativamente a la calidad de vida, la tasa de progresion a pericardi-
tis constrictiva es insignificante (<1%) y es menor que el riesgo que
implica un solo episodio de pericarditis aguda, excepto cuando se
identifica una etiologfa especifica™s"m,

4.5. Presentacion clinica de la pericarditis

La pericarditis se caracteriza por manifestarse con un amplio
espectro de presentaciones clinicas. El sintoma principal en
la presentacion de la pericarditis es el dolor toracico postural
que refieren la mayoria de los individuos afectados. El dolor
pericardico tipico es penetrantey empeora al toser o al inspirar
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profundamente (dolor pleuritico). El dolor que se irradia a la
cresta del trapecioizquierdo es un sintoma clasico de irritacion
pericardica y se trasmite a través del nervio frénico. Otros sin-
tomas menos comunes incluyen la falta de aire, fiebre, fatigay
arritmias (p. €j., fibrilacién auricular). El derrame pericardico
suele acompanar a la pericarditis (> 50% de los casos). Otras
presentaciones pueden ser los sintomas similares a la IC dere-
cha (presion de la vena yugular, edema periférico, ascitis) en
presencia de constriccion. La hipotensidn es un signo de ta-
ponamiento cardiaco (que se presenta con la triada de Beck:
hipotensién, distension de venas yugulares y ruidos cardiacos
atenuados). Hay que sefialar la importancia de diferenciar la
pericarditis de otras enfermedades, como el SCA, la IC conges-
tiva, la neumonia con pleuritis, la embolia pulmonar, la enfer-
medad pulmonar obstructiva crénicay la vasculitis.

4.5.1. Pericarditis seca

La pericarditis seca (40-50% de los casos) es una forma de pe-
ricarditis caracterizada por la inflamacién del pericardio sin
presencia de derrame. Puede comenzar de forma insidiosa o
abruptay generalmente no se asocia con una causa especifica ni
con un peor prondstico.

4.5.2. Pericarditis efusiva

La pericarditis efusiva (50-60% de los casos) se caracteriza por la
presencia concomitante de derrame™. Un derrame pericardico
moderado o extenso se relaciona frecuentemente con una etiolo-
gia noidiopatica.

4.5.3. Pericarditis efusivo-constrictiva

La pericarditis efusivo-constrictiva (PEC) se caracteriza por la
presencia concomitante de derrame pericardico junto al engro-
samientoy la constriccion del pericardio que restringe el llenado
normal del corazén™®. La PEC ocurre cuando la fisiologia cons-
trictiva se manifiesta tras el drenaje del derrame pericardico
causante de taponamiento. La definicién hemodindmica exacta
incluye la presion auricular derecha que no se reduce en > 50%
0 a un nivel <10 mmHg pese a que la presion intrapericardica
se reduce a casi 0 mmHg al retirarse el liquido pericardico me-
diante pericardiocentesis™ """, Las técnicas actuales de imagen
multimodal permiten el diagnéstico clinico de la PEC sin necesi-
dad del cateterismo cardiaco.

4.5.4. Pericarditis con taponamiento cardiaco

Las dos complicaciones mas graves de la pericarditis son el tapo-
namiento cardiaco y la pericarditis constrictiva. La pericarditis
con taponamiento cardiaco es una entidad potencialmente mor-
tal enla que lainflamacion del pericardio lleva a la acumulacién
compresiva de liquido pericardico (tabla 8)"°". Los sintomas in-
cluyen dolor toracico, fatigay disnea. Los signos clinicos incluyen
hipotension, taquicardia, presion elevada en venas yugulares,
pulso paradéjico, ruidos cardiacos atenuados, alternancias eléc-
tricas con disminucién de voltaje electrograficoy aumento de la
silueta cardiaca en la radiografia toracica. La magnitud de las
anomalias clinicas y hemodindmicas depende de la cantidad de
liquido pericardico y la tasa de acumulacién, la distensibilidad

y la complianza del pericardio y las presiones de llenado de las
camaras cardiacas™ (figura 12).

Tabla 8. Causas del taponamiento cardiaco

Causas comunes (por orden de frecuencia relativa)

(1) Neoplasma/malignidad

(2) Causasiatrogénicas/traumatismo

(3) Pericarditis

(4) Tuberculosis (causa mas frecuente en paises en vias de desarrollo)

Causas menos comunes (por orden de frecuencia relativa)

(1) Enfermedades vasculares del colageno (lupus eritematoso sistémico,
artritis reumatoide, esclerodermia)

(2) Sindrome de dafio pericardico

(3) Infarto agudo de miocardio

(4) Diseccidn adrtica

(5) Uremia

(6) Infeccidn bacteriana

(7) Neumopericardio

4.5.5. Pericarditis constrictiva

La constriccion pericardica es una entidad crénica que se carac-
teriza por el engrosamiento, la fibrosis y a menudo la calcifica-
cion del pericardio que lleva a un llenado diastélico insuficiente.
Se denomina pericarditis constrictiva cuando la constriccidn se
asocia con pericarditis. La pericarditis constrictiva es una con-
secuencia de la inflamacién pericardica y se caracteriza por la
presencia de cicatrices, fibrosis y pérdida de elasticidad del pe-
ricardio. Los sintomas principales son disnea, edema, ortopnea
y fatiga. El cuadro clinico tipico se caracteriza por IC derecha ais-
lada con titulos normales de péptidos natriuréticos. Puede ob-
servarse también congestion venosa, hepatomegalia, derrames
pleuralesy ascitis™®"s™. La pericarditis constrictiva debe tratar-
se empiricamente con tratamiento antiinflamatorio. En los ca-
sos de fracaso del tratamiento médico y constriccion pericardica
sin pericarditis se debe realizar una pericardiectomia a la mayor
brevedad (figura 13).

4.5.6. Pericarditis constrictiva transitoria

La constriccién transitoria es la pericarditis constrictiva con infla-
macion activa que puede revertirse con tratamiento antiinflama-
torio o que se resuelve espontaneamente.

Se desarrolla con pericarditis con o sin derrame pericardico (en-
torno al 10% de los casos) y se resuelve con tratamiento antiinfla-
matorio en mas del 50% de los casos™?. Se recomienda probar un
tratamiento antiinflamatorio durante 3-6 meses en pacientes con
diagnédstico nuevo de pericarditis constrictiva antes de derivarlos
a pericardiectomia™™, La determinacién de biomarcadores (p. €j.,
proteina C reactiva elevada) y pruebas de imagen multimodal son
imprescindibles para detectar inflamacion pericardica.

4.5.6.1. Fisiopatologia constrictiva

Es importante diferenciar la fisiopatologia constrictiva de los sin-
tomas reales de insuficiencia cardiaca™™°'#24, Puede observarse
caracteristicas de movimiento septal paradéjico, desplazamiento
del septo ventricular dependiente de la fase respiratoria y carac-
teristicas Doppler de constriccidn sin sintomas de IC (véase la sec-
cién 2.4y la figura S1 del material suplementario).
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Criterios para el triaje de pacientes con derrame pericardico y riesgo de progresién a taponamiento cardiaco
Etiologia Presentacion clinica Imagen
Enfermedad maligna 2 | Disnea/taquipnea 1 | Cardiomegalia en radiografia de térax 1
Tuberculosis 2 | Ortopnea 3 | Alternancia eléctrica en ECG 0,5
Radioterapia reciente 1 | Hipotensién (PAC < 95 mmHg) 0,5 | Microvoltaje en ECG 1
Infeccion viral reciente 1 | Taquicardia sinusal progresiva 1 | Derrame pericardico circunferencial grande 3
Derrame recurrente 1 | Oliguria 1 | Derrame pericérdico moderado 1
Insuficiencia renal crénica terminal 1 | Pulso paradéjico (> 10 mmHg) 2 | Derrame pericardico pequefo -1
Inmunosupresiéon 1 | Dolor toracico pericardico 0,5 | Colapso de la auricula derecha 1
Distiroidismo -1 | Roce pericardico 0,5 | VCl dilatada no colapsada 1,5
Enfermedad sistémica autoinmune -1 | Empeoramiento rapido de los sintomas 2 | Colapso del ventriculo derecho 1,5
Evolucién lenta de la enfermedad -1 | Colapso de la auricula izquierda 2
Variaciones respiratorias del flujo mitral/
tricuspideo 1
Corazon oscilante 1

-
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Figura12. Diagnéstico y tratamiento del taponamiento cardiaco. ECG: electrocardiograma; PAC: presion arterial central; VCI: vena cava inferior.

Se enumeran criterios para la evaluacién de pacientes que requieren pericardiocentesis inmediata o diferida, basados en el consenso de expertos.

Se debe considerar la pericardiocentesis si hay mas de 6 puntos de al menos dos categorias.

4.5.7. Pericarditis con poliserositis

La pericarditis con poliserositis se caracteriza por la inflamacién
del pericardio y al mismo tiempo de otras membranas serosas
que recubren cavidades corporales importantes, como la pleura
y el peritoneg313125126,

4.5.8. Pericarditis inflamatoria frente a pericarditis
no inflamatoria

En el contexto de la pericarditis los términos «fenotipo inflamato-
rio» y «fenotipo no inflamatorio» se refieren a dos presentaciones

clinicas distintas basadas en mecanismos fisiopatolégicos sub-
yacentes.

4.5.8.1. Fenotipo inflamatorio de la pericarditis

El fenotipo inflamatorio se caracteriza por la inflamacion del
pericardio con evidencia de inflamacién sistémica. Este fenotipo
se suele asociar con fiebre y marcadores inflamatorios sistémi-
cos altos (p. ej., proteina C reactiva), derrame pericardico y/o
derrame pleural. Estas formas tipicamente responden bien a
tratamientos antiinflamatorios dirigidos, incluida la colchicina
y farmacos anti-1L-137,
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Figura13. Diagndstico y tratamiento de la constriccion. ECC: electrocardiograma; RMC: resonancia magnética cardiaca; TC: tomografia
computarizada. El tratamiento antiinflamatorio empirico solo es necesario para pacientes con evidencia de pericarditis (segln criterios clinicos,
biomarcadores y/o pruebas de imagen). Riesgo bajo: remisidn clinica tras el tratamiento o la normalizacién de los hallazgos de imagen. Riesgo
intermedio: mejoria de los sintomas sin remision completa o regresién parcial. Riesgo alto: sintomas persistentes de constriccién o signos
persistentes en pruebas de imagen. *Véase la tabla 6. "Véase la tabla 7.

4.5.8.2. Fenotipo no inflamatorio de la pericarditis

El fenotipo no inflamatorio se refiere a la manifestacién de la pe-
ricarditis sin elevacién de la proteina C reactiva o elevacion leve de
marcadores de inflamacién sistémica (p. ej., proteina C reactiva
ultrasensible)™”. Esto ocurre en el 10-20% de los pacientes con peri-
carditis®. Se desconoce la patogénesis de la pericarditis con niveles
normales de proteina C reactiva y estos casos generalmente son di-
ficiles de tratar. La proteina C reactiva es un biomarcador sensible,
aunque inespecifico, de la inflamacién, impulsada principalmente

por la Il-6. Ademas, en las enfermedades autoinmunes caracteri-
zadas por la firma genética del interferén tipo | (IFN), la proteina C
reactiva parece ser un marcador poco fiable de inflamacién.

5. DIAGNOSTICO Y PROCESO DIAGNOSTICO

El proceso diagnéstico de los pacientes con sospecha de sindro-
me inflamatorio miopericardico (SIMP) debe adaptarse a la gra-
vedad de la presentacion clinica, a la respuesta al tratamiento
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médico y al riesgo individual (tabla 7). El proceso diagndstico
incluye la historia médica, la exploracién fisica/clinica, la de-
terminacién de biomarcadores (dafio miocardico, inflamacién
sistémica e insuficiencia cardiaca), ECG e imagen multimodal.
La biopsia endomiocardica es (til en algunas situaciones clinicas
especificas. En el SIMP no se recomienda realizar sistematica-
mente serologia viral', excepto para el VIHy el virus de la hepati-
tis C (VHC), asi como ante la sospecha de infecciones bacterianas
(como infecciones por Borrelia spp., rickettsias y T. cruzi). La eco-
cardiografia es el método de imagen basico, seguido de otras
técnicas. La RMC es una prueba de imagen avanzada que gana
importancia para la deteccién de dafio miocardicoy también pe-
riardico™™®, La cuestion de mayor importancia es establecer un
enfoque adaptado al paciente, generalmente basado en los sin-
tomas dominantes. Los graficos de flujo (figuras 5-7 y 9-13) ilus-
tran la propuesta de flujo de trabajo en diferentes escenarios
clinicos. Si un paciente presenta sintomas clinicos sugestivos de
SIMP (tabla 6), se recomienda realizar evaluaciones diagndsticas
bésicasy avanzadas (véase la tabla 9).

Recomendaciones—tabla 1. Recomendaciones sobre
la evaluacién clinica de la miocarditis y la pericarditis
(véase también la tabla de evidencia1)

Recomendaciones Clase* Nivel®

Se recomienda la evaluacién clinica completa,
incluida la historia médica, exploracion fisica,
radiografia de térax, biomarcadores<, ECGy
ecocardiograma de todos los pacientes con sospecha
de miocarditis y/o pericarditis para la evaluacién
diagndstica inicial

La RMC est4 recomendada en pacientes con sospecha
clinica de miocarditis (aplicando los criterios
actualizados de Lake Louise)*° y/o pericarditis

para el diagnéstico no invasivo de una reaccion
inflamatoria™"s29

Se recomienda el ingreso hospitalario de los
pacientes con pericarditis de riesgo alto® para su
monitorizacidny tratamiento'*"*°

Se recomienda el ingreso hospitalario de los
pacientes con miocarditis de riesgo moderado-alto?
para su monitorizaciéony tratamiento

La BEM® esta recomendada para pacientes con
miocarditis de riesgo alto? y/o inestabilidad
hemodinamica, y/o para pacientes con
miocarditis de riesgo intermedio que no
responden al tratamiento convencional con el
fin de detectar un subtipo histolégico especifico
y evaluar la presencia de genoma viral para el
tratamiento3*37313

La coronariografia invasiva o la TC coronaria,
dependiendo de la probabilidad clinica, esta
recomendada en pacientes con SIMP si hay
sospecha de sindrome coronario agudo para
descartar la enfermedad arterial coronaria
obstructiva

Debe considerarse el ingreso hospitalario de los
pacientes con miocarditis de riesgo bajo? para su

monitorizaciény tratamiento

En caso de recurrencia del derrame pericardico puede
considerarse la biopsia pericardica o epicardica

como parte del proceso diagnéstico, cuando este no C
puede establecerse mediante imagen multimodal y

pruebas de laboratorio

La serologia sistematica no esta recomendada en

pacientes con miocarditis y/o pericarditis para la C

evaluacion de una etiologia viral, excepto para la
hepatitis C, VIH y la enfermedad de Lyme

BEM: biopsia endomiocardica; ECG: electrocardiograma; NT-proBNP:
fraccion N-terminal del propéptido natriurético cerebral; RMC: resonancia
magnética cardiaca; SIMP: sindrome inflamatorio miopericardico; TC:
tomografia computarizada; Tnl-us: troponina | ultrasensible; TnT-us:
troponina T ultrasensible; VIH: virus de inmunodeficiencia humana.
ZCIase de recomendacion.

Nivel de evidencia.
‘Incluida la TnT-us o la Tnl-us, proteina C reactiva, NT-proBNP.

Véase latabla 7.
‘Laevaluacién contemporanea de la BEM debe estar basada en la histologia,
lainmunohistologiay la patologia molecular para la deteccién de infecciones
virales en muestras de miocardio y sangre (véase también la tabla11).

Tabla 9. Evaluacion bésicay avanzada

Evaluacién basica:

Historia: causasy desencadenantes potenciales (infeccion viral del

tracto respiratorio superior o del tracto gastrointestinal, toxinas, uso de
drogas, medicaciones), sintomas recurrentes, historia familiar de SIMP/
miocardiopatia/MSCy enfermedades inflamatorias sistémicas/autoinmunes

Exploracion fisica: evalte la estabilidad clinica, sintomas (dolor toracico,
sintomas de IC, palpitaciones, sincope), malestar, debilidad general y
fatiga, roce pericardico, sintomas/signos clinicos de taponamiento cardiaco

ECG: depresion del segmento PR, cambios en la onda ST/T, BAVy
arritmias ventriculares

Radiograffa torécica

Determinaciones basicas de laboratorio:

Biomarcadores de lesion miocardica (p. €j., TnT/Tnl-us)

Biomarcadores de inflamacién sistémica (p. €j., proteina C reactiva,
velocidad de sedimentacién globular, recuento leucocitario)
Biomarcadores de insuficiencia cardiaca (p. €j., NT-proBNP)

Recuento sanguineo completo (incluido recuento eosinofilico)
Funcién renal y electrolitos (p. €j., sodio, potasio, creatinina)

Funcién tiroidea (p. €j., TSH)

Funcién hepdticay pruebas adicionales (p. €j., lactato deshidrogenasa,
aspartato aminotransferasa, alanina aminotransferasa)

Ecocardiografia, incluida laimagen de strain

Evaluacion avanzada, generalmente después del ingreso hospitalario:

Evaluacién de la anatomia coronaria (si es necesario para el diagndstico
diferencial mediante coronariografia invasiva o TC coronaria
dependiendo de la probabilidad clinica de SCA)

RMC para evaluar signos de inflamacién miocardica y pericardica
y/o fibrosis

Cribado de arritmias dependiendo de la estratificacién del riesgo (p. €j.,
ECG-Holter)

Parametros adicionales de laboratorio guiados por la sospecha clinica (si
se prevén consecuencias terapéuticas)

Pruebas genéticas especificas, si estan indicadas

Continiia

Continiia
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TC para evaluar la presencia concomitante de enfermedades
pleuropulmonares

Evaluacion especifica para la miocarditis: BEM en casos de riesgo alto,
y en casos de riesgo intermedio dependiendo de cada caso para detectar
caracteristicas histolégicas y etiologias especificas, si esta indicada

Evaluacién especifica para la pericarditis: pericardiocentesis

diagnéstica cuando esté indicado?

BAV: bloqueo auriculoventricular; BEM: biopsia endomiocardica; ECG:
electrocardiograma; IC: insuficiencia cardiaca; MSC: muerte stbita cardiaca;
NT-proBNP: fraccion N-terminal del propéptido natriurético cerebral; RMC:
resonancia magnética cardiaca; SCA: sindrome coronario agudo; SIMP:
sindrome inflamatorio miopericardico; TC: tomografia computarizada; TnT/
Tnl-us: troponina T/l ultrasensible; TSH: tirotropina.

A\Véase la tabla 12 de recomendaciones.

5.1. Electrocardiograma

Los cambios dindmicos en el segmento ST son una caracteristi-
ca clasica de la pericarditis y la miocarditis. El patrén tipico es la
elevacion generalizada del segmento ST, que se observa en el 20-
60% de los casos (véase la tabla S4 del material suplementario).
En la pericarditis, los cambios en el ECC sugieren afectacion con-
comitante del miocardio e indican inflamacién del subepicardio®.
Estos cambios son mas comunes en la fase inicial y pueden ser
mas frecuentes en pacientes jovenes. La depresion del segmen-
to STy lainversion de la onda T pueden también estar presentes,
aunque menos frecuentemente que en los pacientes con isquemia
miocardica aguda®?y pueden estar relacionadas con el grado de
dafo miocardico™™. La depresion difusa del segmento PR es un
hallazgo clasico inicial en la pericarditis aguda.

La disminucién de la amplitud del complejo QRS en el ECG
se puede observar en casos de pericarditis aguda y/o miocarditis
aguda, especialmente cuando se producen grandes derrames o
dafo miocardico extenso. Ademas, se han reportado alternancias
eléctricas del complejo QRS, que se atribuyen a la fluctuacién del
corazén dentro de un gran derrame (corazén oscilante). La prolon-
gacion del intervalo QT puede producirse en la miocarditis aguda.

La fibrilacion auricular puede ocurrir en la pericarditis aguda,
especialmente en pacientes con predisposicion, en los que la in-
flamacion pericardica puede desencadenar arritmias supraven-
triculares”. Por el contrario, las arritmias ventriculares son mas
comunes en la miocarditis.

Los bloqueos AV y los trastornos de la conduccién intraven-
tricular no son raros, particularmente el bloqueo completo de
rama (véase la seccion 4.3.3y la tabla S4 del material suplementa-
rio) y pueden estar asociados con presentaciones mas graves™s"’,

Los cambios electrocardiograficos son muy dindmicos y pue-
den evolucionar en el espacio de unas horas o dias, con una pro-
gresion temporal que varia significativamente de un paciente a
otro. Tipicamente, los cambios en el ECG se resuelven, pero es im-
portante senalar que un ECG normal durante la presentacién no
excluye la posibilidad de SIMP.

5.2. Biomarcadores

5.2.1. Biomarcadores en la practica clinica

Se recomienda la determinacién de los siguientes biomarcadores
en caso de sospecha de SIMP:

m Biomarcadores de inflamacién (como la proteina C reactiva):
el nivel de esta proteina suele estar elevado en pacientes con
pericarditis (hasta un 80%) o con miocarditis aguda (hasta un
80%), por lo que contribuye al diagndstico®3®, sin embargo,
los resultados negativos no excluyen el diagnéstico. En la pe-
ricarditis, la proteina C reactiva es un marcador de la actividad
de la enfermedad que puede emplearse para guiar la duracién
del tratamiento antiinflamatorio®. Actualmente se investiga la
relevancia diagnéstica y prondstica del dimero D364,

m  Marcadores de lesién miocardica (como la troponina): la
troponina suele estar elevada cuando existe afectacién mio-
cardica y generalmente indica necrosis cardiomiocitica. La
evaluacién basal de troponina es crucial para diagnosticar la
gravedad de la miocarditis. Tipicamente esta elevada en la
miocarditis similar al infarto.

m Marcadores deinsuficiencia cardiaca (BNP o NT-proBNP): La
evaluaciéndel nivel basal esta recomendada en pacientes con
sospecha de miocarditis. Esta determinacién puede repetirse
al altay durante el seguimiento en un contexto ambulatorio
para evaluar el riesgo de eventos clinicos. La determinacién
de NT-proBNP puede emplearse en pacientes con miocarditis
como un predictor de insuficiencia cardiaca entre los pacien-
tes con FEVI normal o disminuida™.

5.2.2. Biomarcadores mas alla de la practica clinica

Algunos biomarcadores pueden ayudar a identificar una etiologia
especificay guiar la estratificacion del riesgo. La mayoria de ellos
no forman parte de la practica clinica habitual, pero pueden serde
gran ayuda si existe una sospecha clinica fuerte” (p. €j., el miR721
ha demostrado tener capacidad de discriminacion)™.

En situaciones especificas pueden ser (tiles el actor de necro-
sis tumoral alfa (TNF-o), IL-1B, 1L-6 e IL17A. Igualmente, en algu-
nos casos, la determinacion de anticuerpos cardiacos especificos
puede ayudar, segin la disponibilidad del laboratorio del centro.
Estos incluyen autoanticuerpos anti-corazén especificos de 6rga-
no y autoanticuerpos anti-discos intercalares, asi como autoanti-
cuerpos séricos no especificos de drgano™. Estos autoanticuerpos,
especialmente si se encuentran en titulos altos, tienen un valor
prondstico negativo’',

Ademas, un biomarcador sérico especifico, como la forma solu-
ble del receptor tipo 1 similar al receptor de interleucina- 1 (IL-1RL1),
también llamado ST2, se asocié con un riesgo mas alto de IC seve-
ra entre pacientes varones con miocarditis™. Se han estudiado
otros biomarcadores en la miocarditis, entre ellos, el procolage-
no tipo lll, la gelsolina, la VCAM- soluble, |a galectina-3, la alarmi-
na sérica S100A8/S100A9, la cadena ligera libre de inmunoglobulina
y la proteina de unién a la heparina, tanto con propésitos diagnds-
ticos como prondsticos, aunque solo se han evaluado en cohortes
pequefasy, por el momento, no se usan en la practica clinica™+,

5.3. Factores genéticos

El uso de pruebas genéticas es relativamente reciente en el campo
del SIMP. Es posible que exista una superposicién con miocardiopa-
tias. La miocardiopatiay la pericarditis se trataran por separado.

La evidencia muestra que las variantes de genes que codifican
proteinas estructurales, particularmente proteinas desmosémicas
y sarcoméricas, se pueden superponer con la miocarditis aguda y
recurrente, y tener un impacto en la gravedad de la enfermedad®+*.
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Ademas, se ha demostrado que existe una superposicion de va-
riantes de genes que predisponen a la inflamacién miocardicay a
la miocardiopatia hereditaria (miocardiopatia arritmogénica del
ventriculo derechoy miocardiopatia ventricularizquierda no dilata-
da)®. Particularmente, la inflamacién miocardica puede detectarse
en pacientes con miocardiopatia hereditaria mediante biomarca-
dores séricos y de imagen™. Existen datos que confirman que estos
pacientes tienen un riesgo mayor de miocarditis complicada (sec-
cién 4.3.5)%9"93% En un metanalisis, la prevalencia combinada de
variantes patogénicas/posiblemente patogénicas (P/PP) fue del
4,2% para la miocarditis no complicada, mientras que para la mio-
carditis complicada fue del 22% y del 45% en adultos y nifios, res-
pectivamente®. Las variantes P/PP en genes desmosdmicos fueron
mads frecuentes en la miocarditis no complicada (64%), mientras
que las variantes de genes sarcoméricos fueron mas prevalentes en
la miocarditis complicada (58% en adultos y 71% en nifios)*.

En una serie de casos se observé una proporcion alta de va-
riantes patogénicas confirmadas o probables en pacientes con
miocarditis y afectacién del VD o arritmias ventriculares manteni-
das™¢. Ademas, se han reportado variantes de la desmoplaquina
en la miocarditis familiar recurrente'. Otro estudio demostré la
superposicién de variantes genéticas en la miocarditis y la miocar-
diopatia hereditaria®®.

La identificacion de estas variantes genéticas tiene varias im-
plicaciones clinicas:

(1) Mientras que en la miocarditis se recomienda no implantar
un desfibrilador automatico implantable (DAI) durante la
fase aguda de la enfermedad, el umbral para el implante de

un DAl es mas bajo en la miocardiopatia arritmogénica del
ventriculo derecho en casos de prevencidn primarias.

Las variantes genéticas que predisponen a la miocarditis tie-
nen implicaciones relevantes para los pacientes'*, En la
Guia ESC 2023 sobre el manejo de las miocardiopatias se en-
cuentra mas informacién®.

Se debe ofrecer el cribado clinico y genético en cascada y ase-
soramiento genético a los familiares de los pacientes®#,

Dado que el conocimiento cientifico sobre variantes genéticas
y su papel fisiopatolégico potencial aumenta constantemente en
los dltimos afos, un cribado completo deberia incluir genes des-
mosdmicos y sarcoméricos y algunos genes asociados a la miocar-
diopatia dilatada®+*"*¢4¢15° Para mas informacién consulte la Guia
ESC 2023 sobre el manejo de las miocardiopatias™. No obstante,
no esta claro si el proceso inflamatorio actia como un factor des-
encadenante o si es una parte integral del proceso fisiopatolégico
en la miocardiopatia hereditaria™.

Se han identificado variantes genéticas P/PP en pacientes
con pericarditis recurrente, especialmente en pacientes j6-
venes, con historia familiar, recurrencias mdaltiples, fenotipo
inflamatorio y refractarios o dependientes de tratamiento
médico. La pericarditis recurrente se ha asociado con variantes
genéticas de enfermedades autoinflamatorias monogénicas
[p. €j., fiebre mediterranea familiar (FMF), sindrome periédico
asociado al receptor del factor de necrosis tumoral (TRAPS)],
pero también con genes relacionados con la respuesta inflama-
toria (figura 14)5°5152753,

e N
SIMP agudo SIMP recurrente
Paciente 1 m p -
s Infeccidén
(episodio nico)
Perfil
Paciente 2 qq p genetico m p Infecciéon
Autoinflamatoria/
(una recurrencia) autoinmune
Perfil
genético
Paciente 3 m p ﬂ p ﬂ p m p Autoinflamatoria/
(recurrencias multiples) autoinmune
\

@ESC—

Figura 14. Diferente evolucion clinica del sindrome miopericardico e interaccién entre el sustrato genético de la inflamacidny la autoinmunidad

mas alla del desencadenante infeccioso inicial. SIMP: sindrome inflamatorio miopericardico.
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En un estudio reciente se realizé la secuenciacién de exoma com-
pleto en 108 pacientes con pericarditis recurrente. Alrededor del 15%
de los pacientes tenia variantes de genes relacionados con la respues-
ta inflamatoria, mientras que hasta el 30% de los pacientes eran
portadores de variantes en diferentes genes cardiacos, que seria inte-
resante investigar en mas profundidad®. Estos datos sugieren la exis-
tencia de una predisposicion genética en al menos un subgrupo de
pacientes (con historia familiar de pericarditis o fiebre periddica, res-
puesta deficiente a la colchicina, recurrencias mltiples con fenotipo
inflamatorio) a los que se debe ofrecer asesoramiento genético™"2,
En este contexto clinico se debe considerar el tratamiento prolonga-
do con agentes biol6gicos especificos (como agentes anti-IL-1).

Recomendaciones—tabla 2. Recomendaciones sobre pruebas
genéticas (véase también la tabla de evidencia 2)

Recomendaciones Clase* Nivel®

Se recomienda realizar la historia familiar, incluido
un estudio genealdgico en los casos de SIMP
recurrente, para proporcionar informacién sobre | C
la etiologia subyacente, determinar el patrén
hereditario e identificar a familiares con riesgo

Se debe considerar la realizacion de pruebas
genéticas para pacientes con miocarditis/pericarditis
confirmada en caso desos649415°;

historia familiar de SIMP, sospecha o
miocardiopatia hereditaria confirmada

arritmia ventricular severa®

RTG izquierdo/derecho significativo (p. €j., patrén
en forma de circulo o RTG en el septo) o disfuncién
sistélica persistente del VI

miocarditis recurrente o elevacion persistente de
troponina

pericarditis recurrente con fenotipo inflamatorio,
refractaria a tratamiento convencional®, con el fin
de detectar una causa genética subyacente.

lla B

FEVI: fraccion de eyeccion del ventriculo izquierdo; IL: interleucina; RTG:
realce tardio de gadolinio; SIMP: sindrome inflamatorio miopericardico.
*Clase de recomendacion.

®Nivel de evidencia.

“Véase la seccion 4.

dEspecialmente una respuesta insuficiente a la colchicina y antagonistas
delalL—.

5.4. Imagen multimodal

El diagnéstico no invasivo del SIMP se basa en la imagen cardio-
vascular avanzada. La tabla S5 del material suplementario ofrece
una visién general de la capacidad de diferentes modalidades de
imagen para la identificaciéon de componentes fisiopatolégicos. La
ecocardiografia suele ser la prueba inicial que proporciona informa-
cion funcional y morfolégica. La RMC permite diferenciar mejor el
tejido miocardico y detectar inflamacién miocardica y pericardica,
ademas de distintos patrones de fibrosis. La tomografia por emision
de positrones con fluorodesoxiglucosa (FDG-PET) es dtil para de-
tectar la actividad de la enfermedad, especialmente en los casos de
sarcoidosis cardiaca (véase la seccidn 5.8). La tomografia computari-
zada permite la deteccion de calcificacién del pericardio y su grado
de extension, asi como descartar la presencia de enfermedad arte-
rial coronaria. El uso de pruebas de imagen no invasivas debe guiar
el proceso de toma de decisiones terapéuticas (véase la seccion 4).

5.5. Ecocardiografia

La ecocardiograffa transtoracica (ETT) suele ser la modalidad de
imagen de primera linea para individuos con sospecha de SIMP,
dada su capacidad para identificar anomalias miocardicas y peri-
cardicas, ademas de valvulopatias™ 4.

5.5.1. Ecocardiografia en la miocarditis

Los pacientes con sospecha de miocarditis normalmente deben
someterse a una ETT estandar, que incluya imagen de deforma-
cién miocardica (speckle tracking o Doppler tisular) durante la pre-
sentacion. La ETT ayuda a monitorizar cambios en la dimensién de
las camaras cardiacas, la funcion ventricular, el grosor parietal y el
derrame pericardico. En la miocarditis se puede producir disfuncién
ventricular global, disfuncién diastdlica con fraccién de eyeccion
conservaday alteraciones de la movilidad parietal™*™s, En el contex-
to de la miocarditis se puede emplear Doppler tisular o strain para
detectar dafo miocardico™s™. Estudios recientes muestran que el
strain longitudinal y circunferencial global (GLS y GCS) y la tasa de
strain aparecian disminuidos en pacientes con miocarditis aguda,
incluso con la fraccién de eyeccién conservada™e. El strain puede
proporcionar importante informacion pronéstica en la miocardi-
tis aguda™. El GLS puede asociarse con tejido cicatricial en la RMC
y puede predecir arritmias ventriculares y resultados en pacientes
con miocarditis aguda™. Se han detectado anomalias del strain en
el ventriculo derecho™® y la auricula izquierda™ en la miocarditis
aguda con la fraccion de eyeccidn conservada.

5.5.2. Ecocardiografia en la pericarditis

La ETT puede detectar la presencia de derrame pericardico y eva-
luar su relevancia hemodinamica, asi como la fisiopatologia cons-
trictiva (véase la figura S1y la tabla S6 del material suplementario).

Tabla10. Clasificacién del derrame pericardico

Aguda (< 4 semanas)

Presentacion Subaguda (>4 semanas a < 3 meses)

Crénica (>3 meses)

Bajo: <10 mm

Volumen? Medio: 10-20 mm
Alto:>20mm

Distribucion Circunferencial/loculado

Composicién Trasudado/exudado

2Diametro diastdlico final maximo.

Los pacientes con pericarditis aguda pueden teneruna ETT apa-
rentemente normal (40%-50% de los casos en los primeros episo-
dios); sin embargo, la presencia de un nuevo derrame pericardico o
su empeoramiento es un criterio diagndstico de pericarditis?+s°,
El tamano del derrame se evaltia mediante la distancia diastélica
final del espacio libre del eco entre el epicardio y el pericardio pa-
rietal (tabla 10)""%, Se recomienda que las imagenes incluyan la
extension y la locacion de cada derrame, ya que esto permite los
estudios de seguimiento. La ETT permite la deteccion de tapona-
miento cardiacoy la presencia de constriccién™.


http://academic.oup.com/eurheartj/article-lookup/doi/10.1093/eurheartj/ehaf192#supplementary-data
http://academic.oup.com/eurheartj/article-lookup/doi/10.1093/eurheartj/ehaf192#supplementary-data
http://academic.oup.com/eurheartj/article-lookup/doi/10.1093/eurheartj/ehaf192#supplementary-data

Guia ESC 2025 sobre el manejo de la miocarditis y la pericarditis

34

5.6. Resonancia magnética cardiovascular

La RMC se considera la prueba clave para la cuantificacién de
la funcién biventricular y la deteccién de alteraciones de la
movilidad parietal. La RMC tiene la ventaja de permitir la di-
ferenciacion tisular, ya que detecta de forma no invasiva la
inflamacion miocardica y pericardica, asi como la fibrosis®.
Los objetivos diagnésticos en la inflamaciéon miocardica no is-
quémica incluyen el edema miocardico, hiperemiay fuga capi-
lar, ademas de necrosis/fibrosis (véase la figura S2 del material
suplementario)® 4. La precision diagnéstica de la RMC es mas
alta cuando se realiza en la fase inicial de la enfermedad (espe-
cialmente en las primeras 2 semanas). El edema miocardico y
los cambios debidos a la inflamaciéon conducen a un aumento
del contenido de agua tisular, que puede detectarse como una
mayor intensidad de sefnal en las imagenes potenciadas en T2
y/o en el mapeo T2; el aumento del contenido de agua libre en
tejidos lleva también a un aumento de la sefial en el mapeo T1y
en la cuantificacién del volumen extracelular (VEC). La necrosis
y la fibrosis de miocitos produce patrones de RTG no isquémi-
cos (p. €j., en la pared media, subepicardicos, en parche), que
no siguen tipicamente una distribucion arterial coronaria. La
identificacion de la miocarditis con presentacién como dolor
toracico es menos compleja que como insuficiencia cardiaca
0 en contextos arritmicos. Los criterios actualizados de Lake
Louise, que incluyen métodos paramétricos de mapeo (T1/T2/
VEC), deben aplicarse para el diagnostico, ya que este enfoque
combinado aumenta la precision diagnéstica (véase la figura
4)*. Es importante sefalar que la evidencia de inflamacién
miocardica obtenida en pruebas de imagen no proporciona in-
formacion sobre el tipo histolégico subyacente (véase la figura
S2 del material suplementario).

En el caso de la pericarditis, la RMC permite detectar el gro-
sor, edema y RTG del pericardio™®%, Hay que sefialar que el
RTG en el pericardio puede indicar la presencia de inflamacién
en evolucién y neovascularizacién mas que la presencia de tejido
cicatricial (véase la figura S2 del material suplementario). La RMC
es (til para la evaluacién objetiva del grado de participacion de la
inflamacién del pericardio, tanto para el diagnéstico como parael
seguimiento (mas informacién en la figura7ylatabla9).

Dadas sus propiedades fisicas, la RMC est4 afectada por ob-
jetos ferromagnéticos, como prétesis valvulares e implantes, que
resultan en artefactos. Lo mismo ocurre con dispositivos activos
condicionales para la RM, como marcapasos, DAl y terapia de re-
sincronizacién cardiaca con marcapasosy desfibriladores, aunque
se estan desarrollando técnicas disefiadas para mejorar la calidad
de la imagen diagnéstica en numerosos casos™¢. La RMC puede
emplearse también en pacientes con dispositivos no condiciona-
les con una indicacién clinica clara cuando otras modalidades de
imagen no son Utiles. En todos los casos es necesario programar
el dispositivo implantado antes y después del escaner, ademas de
monitorizar a los pacientes.

Incluso en pacientes intubados se pueden realizar estudios de
RMC con el fin de detectar la presencia de inflamacién™. Cuando
los pacientes no son capaces de mantener la respiracién o no pue-
den cooperar es necesario aplicar técnicas rapidas de imagen y/o
imagen con correccién de movilidad™®.

Recomendaciones—tabla 3. Recomendaciones sobre
el uso de la resonancia magnética cardiaca (véase también
latabla de evidencia 3)
Nivel®

Recomendaciones Clase?

La RMC est4 recomendada en pacientes con sospecha
de miocarditis para establecer un diagnédstico
clinicoy determinar la causa del dafo miocardico
agudo, incluida la evaluacién del edema, isquemiay
necrosis/fibrosis/cicatrices™s64169-183

La RMC esta recomendada para el seguimiento
durante un minimo de 6 meses de los pacientes con
miocarditis para identificar procesos que han remitido
oquesiguen en evolucién, para la estratificacion del
riesgoy el tratamiento individualizado, ademés de
valorar la vuelta al ejercicio fisico62184-186

La RMC esta recomendada en pacientes con sospecha
de pericarditis cuando no se puede establecer el
diagndstico mediante criterios clinicos, para evaluar la
evidencia de engrosamiento pericardico, edemay RTG,
ademas de la persistencia de la enfermedad durante el
seguimiento en algunos casos seleccionados" 2765167194

RMC: resonancia magnética cardiaca; RTC: realce tardio de gadolinio.
Clase de recomendacién.
®Nivel de evidencia.

5.7. Tomografia computarizada

La tomograffa computarizada es una herramienta establecida
para descartar la presencia de enfermedad arterial coronaria de-
pendiendo de la escala de riesgo y puede emplearse en el proceso
diagnostico segln las guias actualizadas de la ESC®72%5,

La TC con realce de contraste puede ser muy util para esta-
blecer un diagnéstico etiolégico en pacientes que presentan un
derrame pericardico de gran volumen, incluido el taponamiento
cardiaco™®. La TC es importante antes de la pericardiectomia para
la constriccion con el objetivo de evaluar la anatomia y el grado de
calcificacién, ya que una mayor carga de calcificacién pericardica
se ha asociado con un resultado posquirdrgico mejor™’. Ademas se
pueden identificar anomalias anatémicas, como el pectus excava-
tum™®, Por otra parte, la TC combinada con FDG-PET tiene un papel
crucial en la deteccién de sarcoidosis cardiaca (véase la seccidn 9.4).

Recomendaciones—tabla 4. Recomendaciones sobre la tomografia
computarizada (véase también la tabla de evidencia 4)

Recomendacién Clase* Nivel®

La TC estd recomendada para evaluar el grosor
pericardico, las calcificaciones, masas y derrames
pericardicos loculados, asi como enfermedades
pleuropulmonaresy anomalias toracicas'971992%°

TC: tomografia computarizada. En la tabla de recomendaciones 1 se
encuentra el resto de las recomendaciones sobre la TC.

Clase de recomendacién.

®Nivel de evidencia.


http://academic.oup.com/eurheartj/article-lookup/doi/10.1093/eurheartj/ehaf192#supplementary-data
http://academic.oup.com/eurheartj/article-lookup/doi/10.1093/eurheartj/ehaf192#supplementary-data
http://academic.oup.com/eurheartj/article-lookup/doi/10.1093/eurheartj/ehaf192#supplementary-data
http://academic.oup.com/eurheartj/article-lookup/doi/10.1093/eurheartj/ehaf192#supplementary-data
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5.8. Medicina nuclear

La captacion de fluorodesoxiglucosa refleja la presencia de células
inflamatorias metabdlicamente activas en la miocarditis aguda®".

La tomografia por emisién de positrones con fluorodesoxigluco-
sa (FDG-PET) se considera una técnica alternativa para pacientes en
los que la RMC es inadecuada debido a latidos cardiacos irregulares
o artefactos relacionados con dispositivos?®2. Las técnicas de imagen
cardiaca mediante PET-TC/RMC simultaneas o hibridas pueden com-
plementarse la una a la otra en la evaluacion de la miocarditis, com-
parado con cada técnica por separado®'*®, La FDC-PET tiene gran
capacidad para la deteccién y evaluacion del grado de participacion
extracardiaca en la sarcoidosis (véase la seccion 9.4).

Para obtener resultados fiables es imprescindible el ayuno
antes de la FDG-PET**. Los protocolos de preparacion tipicos in-
cluyen una dieta rica en grasa y baja en carbohidratos durante 12-
24 h seguida de ayuno completo, excepto por la ingesta de agua,
durante un periodo de 6-12 h antes de la inyeccion de FDC.

El papel de laimagen nuclear estd menos establecido en la pe-
ricarditis. En este contexto, el uso de la FDG-PET/TC generalmente
es complementario, empledndose mas frecuentemente cuando
no se puede realizar un estudio con RMC?,

Recomendaciones—tabla 5. Recomendaciones sobre medicina
nuclear (véase también la tabla de evidencia 5)

Recomendacién Clase*  Nivel®

La"®F-FDG-PET o la "®F-FDG-PET/TC sin carbohidratos

debe considerarse durante el proceso diagndstico

de los pacientes con sospecha de miocarditis y/o lla C
pericarditis en los que el ecocardiogramay la RMC no

permiten establecer el diagnéstico clinico?*'2%¢

FDG-PET: tomografia por emision de positrones con fluorodesoxiglucosa;
RMC: resonancia magnética cardiaca; TC: tomografia computarizada.
“Clase de recomendacién.

Nivel de evidencia.

5.9. Biopsia endomiocardicay pericardica

5.9.1. Biopsia endomiocardica

La biopsia endomiocardica permite identificar el subtipo histolégico
subyacente de la inflamacién cardiaca™3+2°72°, Sin embargo, los mé-
todos deimagen no invasivos han mejorado considerablemente, per-
mitiendo establecer el diagndstico de miocarditis mediante RMC, por
lo que el papel de la BEM en la practica clinica ha cambiado. La BEM
sigue teniendo un papel importante para los pacientes con riesgo alto
y en algunos casos de riesgo intermedio en los que conocer el subtipo
histolégico e identificar una posible etiologia viral son importantes a
la hora de prescribir terapias dirigidas (figura 15)2°72°,

La BEM tiene complicaciones potenciales, como la perfora-
cién/taponamiento cardiaco, tromboembolia, traumatismo val-
vular, arritmias severas y muerte®*°, Las tasas de complicaciones
dependen del contextoy la experiencia del centro, y se encuentran
entorno al 0,6% y el 5%%*", aumentando hasta un 26% en los ca-
sos de miocarditis fulminante con asistencia circulatoria mecani-
ca (ACM)*2, Los nifios tienen tasas mas altas de complicaciones,
dependiendo de la edad, la experiencia del centro y la zona de la
biopsia (VI o VD)®#3, Por todo ello, en el uso clinico de la BEM se
debe tener en cuenta la relacién de riesgo-beneficio.

Los estudios histolégicos e inmunohistolégicos, asi como el
andlisis del genoma viral, permiten la identificaciéon de miocarditis
linfocitica, miocarditis eosinofilica, miocarditis de células gigantes
y sarcoidosis virales o inmunomediadas®*#+*5, Ademas, |la BEM per-
mite identificar las fases inflamatorias en asociacién con el grado
de necrosis y fibrosis miocardica. La BEM es Gtil en el diagndstico
diferencial de enfermedades infiltrativas o de depésito (amiloido-
sis, hemocromatosis, glucogenosis), diferentes miocardiopatias y
enfermedades cardiacas genéticas®*#'¢, cuando el diagnéstico por
imagen no es concluyente. Este enfoque es consistente con otras
declaraciones de posicion internacionales®*°. La BEM es (til en ca-
sos de miocardiopatia crénica, cuando es progresiva o no responde
a tratamiento estandar. Si existe sospecha de miocarditis fulminan-
te, miocarditis de células gigantes (MCG) o miocarditis eosinofilica,
la BEM temprana es necesaria para instaurar lo antes posible tra-
tamiento inmunosupresor y mejorar los resultados®. En la MCG,
la BEM tiene alta sensibilidad (80-93%) y valor predictivo positivo
(71%), especialmente si se realiza en las primeras 2-4 semanas des-
de la aparicion de los sintomas?”. En la sarcoidosis cardiaca, la BEM
tiene baja sensibilidad (20-30%) debido a la naturaleza focal de las
lesiones inflamatorias, pero puede mejorarse guiando la BEM con
RMC o mapeo electroanatémico?®22,

Histéricamente, el diagnéstico por BEM se basé en los criterios
histol6gicos de Dallas en secciones de tejido cardiaco tefiidas con
hematoxilina-eosina (HE) que revelan miocitolisis y células inmu-
nes intersticiales?®. Sin embargo, dada la gran variabilidad inter-
observador, la deteccién inmunohistoquimica de linfocitos (CD3)
y macréfagos (CD68) aumenta significativamente la sensibilidad
para el diagnédstico de miocarditis™®?*422¢, Un metandlisis reciente
mostré que el uso de andlisis inmunoquimicos aumenta la tasa de
deteccién de inflamacion en especimenes de biopsia (entorno al
51%)?7. Se han propuesto titulos de > 14 leucocitos/mm? con linfo-
citos T de > 7 células/mm? como valor de corte para el diagnéstico
de la miocarditis™. En la miocarditis linfocitica aguda, el nimero de
linfocitos T generalmente es superior (> 25 células/mm?)?%, Adicio-
nalmente, la expresion de moléculas MHC de clase Il en macréfagos
presentadores de antigenos y células endoteliales se observa fre-
cuentemente en muestras de biopsia con miocarditis®. La biopsia
endomiocardica también permite la deteccién de virus, como en-
terovirus, B19V?2®y herpes virus [como el virus de Epstein-Barr (VEB)
y el virus herpes 6 humano(HHV-6)], mediante PCR cuantitativa en
tiempo real e hibridacion in situ. Es probable que los avances en las
técnicas de diagndstico molecular, como la secuenciacién de nueva
generacion, permitan identificar nuevos patégenos potenciales. Los
resultados positivos de PCR obtenidos en la BEM deben ir acompa-
fados de un andlisis paralelo de muestras de sangre obtenidas al
mismo tiempo que la biopsia para descartar la posibilidad de una
infeccion viral sistémica aguda. En caso de infeccion viral cardiacay
sistémica aguda debe evitarse |a terapia inmunosupresora.

La zona mas comin para extraer la muestra de la biopsia es el
septo del VD, pero ocasionalmente puede ser necesaria la biopsia del
VD o biventricular. La decisién sobre el sitio de la BEM debe estar ba-
sada en laindicacién clinica, los hallazgos de imagen antes del proce-
dimientoy la experiencia del operador®. Un estudio de 755 pacientes
consospechade miocarditis y miocardiopatia noisquémica (incluidos
trastornos infiltrativos y de almacenamiento) indicé que la biopsia bi-
ventricular puede aumentar la precisién diagndstica, comparada con
la biopsia selectiva en el VI o el VD?". El error de muestreo es la mayor
limitacion para la precisién diagnéstica de la BEM. El nimero minimo
de muestras requeridas para cada técnica se recoge en la tabla 11®.
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Figura15. Hallazgos histopatolégicos en la miocarditis. HE: hematoxilina y eosina. (A—C) La biopsia endomiocardica para la miocarditis
linfocitica aguda revela necrosis de cardiomiocitos (A, tincién de HE) e infiltracién focal severa de células CD3+ T (B) y macréfagos CD68+
(C), detectados mediante inmunohistoquimica. (D—F) En la miocarditis linfocitica cronica no se observa dafio de cardiomiocitos, pero
hay fibrosis focal de reemplazo (D, HE) en presencia de células CD3+ T (E) y macréfagos CD68+ (F). (G—I) En la miocarditis eosinofilica
aguda, la necrosis de cardiomiocitos se asocia con numerosos granulocitos eosinofilicos (G, tincién de Giemsa), algunas células CD3+
T (H) y numerosos macréfagos CD68+ (1). (J—L) Areas con necrosis severa de cardiomiocitos en presencia de extensa infiltracién focal y
difusa de granulocitos eosinofilicos (J, tincién de Giemsa), células CD3+ T (K), macréfagos CD68+y células gigantes CD68+ (L), tipicas
de la miocarditis de células gigantes. (M—0) La sarcoidosis cardiaca se caracteriza histolégicamente por la presencia de granulomas,
generalmente sin necrosis de cardiomiocitos (M, tincion de Giemsa), pero con infiltracién focal de células CD3+ T (N) y numerosos
macréfagos CD68+y células gigantes CD68+ (O).

Conviene sefalar que se puede usar la PCR en tejido de biop-
sia y en hibridacion in situ para identificar el agente viral, dado
que la serologia viral concurre con los resultados de la PCR en
una minoria de pacientes con miocarditis (~ 4%)?°. Con PCR, la
tasa de secuencias virales detectadas en especimenes de biopsia
es de hasta el 67%, aunque varia ampliamente entre distintos es-
tudios®?%%2 | as pruebas de PCR para la deteccion de agentes
infecciosos deben realizarse en laboratorios acreditados con
certificado para la identificacién de virus, bacterias y parasi-
tos. Pat6logos con experiencia en enfermedades cardiovascu-
lares deben ser los encargados de evaluar los resultados de las

PCR teniendo en cuenta los hallazgos histolégicos e inmuno-
histolégicos.

La pronta comunicacion de los resultados de la biopsia es cru-
cial para guiar las decisiones sobre la terapia.

Las biopsias dirigidas de un corazén inflamado diagnosti-
cado mediante histologia, inmunoquimicay virologia molecu-
lar se pueden correlacionar con tecnologias modernas, como
la gendmica, epigendmica, protedmica y metabolémica, para
mejorar el diagnédstico y el tratamiento. Las recomendaciones
sobre la biopsia endomiocardica se encuentran en la tabla1de
recomendaciones.
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Recomendaciones—tabla 6. Recomendaciones sobre la biopsia endomiocardica (véase también la tabla de evidencia 6)

Recomendacién

Clase* Nivel®

La BEMc esta recomendada para pacientes con miocarditis de riesgo alto® y/o inestabilidad hemodindmica, y/o para pacientes con
miocarditis de riesgo intermedio que no responden a tratamiento convencional, para detectar un subtipo histolégico especificoy C
evaluar la presencia de un genoma viral para su tratamiento733

BEM: biopsia endomiocardica.
Clase de recomendacion.
®Nivel de evidencia.

‘La evaluacion contemporanea de la BEM debe basarse en la histologia, inmunohistologia y patologia molecular para la deteccién de infecciones virales en
muestras miocardicas y sanguineas (véase también la tabla 11).

d\éase latabla7.

Tabla11. Parametros para informar los resultados de
la biopsia endomiocardica

Criterios Parametros para informar

Histologia (BEM embebida
en parafina, como minimo
3 BEM)

Presenciay grado de necrosis de
cardiomiocitos, inflamacién, fibrosis

Inmunohistologia

(BEM embebida en parafina,
como minimo 3 muestras
miocardicas)

Presencia, grado, localizaciény
tipificacion de células inmunes

en el miocardio: linfocitos T CD3",
macréfagos CD68* (=14 leucocitos/
mm? con linfocitos > 7 células/mm)®,
expresion HLA-DR en células inmunes y
células endoteliales

Patologia molecular
[infecciones: tejido conservado
en RNAlater, tejido congelado
rapidamente (1-2 BEM), BEM
embebida en parafina]

Sangre

Presencia, tipificacién y cuantificacién
de ADN/ARN de agentes infecciosos
mediante q(RT)-PCR

Virus: fundamentalmente enterovirus,
parvovirus B19, herpes virus humano
6, virus de Epstein-Barr; Borrelia spp.,
Trypanosoma cruzi®

q(RT)-PCR para la deteccion de
infecciones sistémicas

Patologia molecular (genes:
tejido conservado en RNAlater,
tejido congelado, BEM
embebida en parafina, sangre)

Secuenciacion de nueva generacion
(NGS) para la deteccion de variantes
patogénicas en genes cardiacos
asociados tradicionalmente con
miocardiopatias (especialmente
genes desmosdmicos y sarcoméricos/
citoesqueléticos)

ADN: 4cido desoxirribonucleico; ARN: dcido ribonucleico; BEM: biopsia
endomiocérdica; HLA-DR: antigeno leucocitario humano tipo DR; q(RT)-
PCR: reaccion en cadena de la polimerasa cuantitativa (en tiempo real).
3\/éase la tabla S1del material suplementario.

5.9.2. Biopsia pericardica

En la practica clinica la biopsia pericardica rara vez estd indicada
para casos complicados que no responden a tratamiento antiin-
flamatorio convencional y con sospecha alta de una etiologia es-
pecifica (p. ej., tumores pericardicos primarios y metastasis) que
no se pueden diagnosticar mediante métodos no invasivos. La
biopsia pericardica se puede realizar mediante pericardioscopia,
es decir, un estudio endoscépico del pericardio solo disponible
en un escaso nimero de centros terciarios de referencia. Nor-
malmente se realiza con una técnica toracoscépica o quirlrgica,

frecuentemente durante el drenaje pericardico o mediante una
ventana pericardica"?*

s.10. Papel de la autopsia

En estudios de autopsia de muerte sibita cardiaca, se ha descrito
la miocarditis como un hallazgo comun, conincidencias en nifosy
adultos del 0,3% al 14,8%°%%233235 En |a mayoria de estos estudios,
laincidencia de miocarditis en la MSC fue mayor en individuos con
edades inferiores a 35 afios?*%*¥, En una cohorte no seleccionada
que incluy6 14.294 muertes a nivel nacional en Dinamarca mos-
tré que en el 6% de todas las MSC sometidas a autopsia la causa
de la muerte fue la miocarditis. La incidencia en varones es signi-
ficativamente superior®. En Reino Unido, entre 1994 y 2022 se re-
porté que la miocarditis fue una causa rara de MSC en 7.702 casos
consecutivos de pacientes no hospitalizados (1,1%). En este infor-
me la forma mas frecuente fue la miocarditis linfocitica (56 %), que
corresponde con los datos obtenidos en las biopsias endomiocar-
dicas de pacientes con sospecha de miocarditis'#7.23¢,

En las guias de practica clinica para el diagnéstico histopa-
tolégico, la miocarditis «fulminante» o «<multifocal» se considera
generalmente una causa de muerte fiable o aceptable, especial-
mente cuando la inflamacion es el tinico hallazgo histopatolégico
relevante. Este enfoque esta avalado por la Association of European
Cardiovascular Pathology®°.

Ademas de la miocarditis linfocitica se observan otros tipos
de inflamacién cardiaca en estudios de autopsia. En 558 de 49.612
(11%) de autopsias forenses, la miocarditis se detecté mediante
histologia. En un estudio finlandés que incluy6 351 pacientes con
sarcoidosis cardiaca, el 14% experimenté MSC fatal o abortada
como primera manifestacién. En el 64% de los casos, |a presencia
de granulomas en el corazén no diagnosticados fue la causa de la
muerte**°. La probabilidad de que un caso de MSC sin causa co-
nocida pueda producirse por un trastorno hereditario subyacente
ha llevado al papel emergente de las pruebas genéticas de ADN
obtenido en autopsias (autopsia molecular o prueba genética post
mortem)®°. Por ello, los patélogos tienen un papel importante en
la identificacién de familias con riesgo y a la hora de recomendar
el cribado clinico de los familiares de primer grado y/o realizar
pruebas genéticas post mortem adicionales para identificar la
causa subyacente de la inflamacién cardiaca?#?*2. Los aspectos
legales y éticos relacionados con pruebas genéticas de sujetos
fallecidos que no concedieron previamente su consentimiento no
estan reguladas universalmente por ley.
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Recomendaciones—tabla 7. Recomendaciones sobre |a autopsia
(véase también la tabla de evidencia 7)

Recomendaciones Clase* Nivel®

Se recomienda realizar autopsia completa a todos
los pacientes < 50 afios con MSC para evaluar la
presencia de miocarditis aguda como una causa 1 B
y detectar posibles enfermedades cardiacas
hereditarias subyacentes®”-24324¢

Se recomienda conservar muestras adecuadas para
la extraccion de ADN y consultar a un patdlogo
cardiaco en los casos de MSC, cuando se sospeche de 1 B
una causa hereditaria o cuando la causa de la muerte
no se pueda determinar2#7

ADN: acido desoxirribonucleico; MSC: muerte stbita cardiaca.

Clase de recomendacion.

®Nivel de evidencia.

En consonancia con la Guia ESC 2022 sobre el tratamiento de pacientes con
arritmias ventricularesy la prevencién de la muerte cardiaca sibita®®.

s.11. Papel del cateterismo cardiacoy
la coronariografia

Dada la superposicién de sintomas (especialmente el dolor tora-
cico), asi como la elevacién de biomarcadores (como la troponina
en caso de participacion miocardica y NT-proBNP) y cambios en
el ECG, el sindrome coronario agudo (SCA) es el principal diag-
néstico diferencial para el sindrome inflamatorio miopericardico
(SIMP). Dependiendo de la evaluacion clinica inicial se debe des-
cartar el SCA segiin la gufa de practica clinica actual (figura 9). Los
métodos recomendados son la TC coronaria o la coronariografia
invasiva, dependiendo de la probabilidad de enfermedad arterial
coronaria (EAC) obstructiva’?#, La coronariografia es preferible
en pacientes con una probabilidad alta de SCA. Es preciso sefnalar
que la EAC puede coexistir con la miocarditis en escenarios especi-
ficos, incluida la miocarditis eosinofilica y la miocarditis inducida
por inhibidores de puntos de control inmunitario (ICI)2#25",

El cateterismo cardiaco esta indicado también para monito-
rizar y guiar el tratamiento de la insuficiencia cardiaca, asi como
para determinar la necesidad de un apoyo mas avanzado (tras-
plante cardiaco o asistencia circulatoria mecanica) en caso de de-
terioro hemodinamico refractario a tratamiento™.

En cuanto a la pericarditis, las indicaciones especificas para
el cateterismo cardiaco incluyen el diagnéstico diferencial entre
miocardiopatia restrictiva o pericarditis constrictiva®?, cuando
esta diferenciacién no se puede realizar mediante imagen multi-
modal (véase la seccidn 2.6 del material suplementario).

5.12. Mapeo electroanatémico

La precision diagnéstica de la biopsia tradicional guiada por fluo-
roscopia en pacientes con sospecha de miocarditis puede dismi-
nuir con la participacion miocardica segmentaria o parcheada,
como se ve en la sarcoidosis cardiaca. El mapeo electroanatémico
(MEA) con voltaje bipolar y unipolar permite identificar areas de
voltaje bajo que reflejan la presencia de tejido miocardico anor-
mal (tejido cicatricial, inflamacién) y, por lo tanto, sirve de guia
para la biopsia?®??2, La BEM guiada por mapeo unipolar demos-
tré un mayor rendimiento diagnéstico que el mapeo bipolar (83%
frente al 63%), consistente con el sustrato epicardico® %22,

Un metanalisis de 148 pacientes mostré un mayor rendi-
miento diagnéstico de la BEM guiada por mapeo electroana-
témico en la sarcoidosis cardiaca, comparada con otras formas
de miocarditis. La sensibilidad de cualquier electrograma
anormal para una BEM positiva fue alta (92%), pero su especi-
ficidad fue moderada (58%)%%'.

El mapeo electroanatémico ha demostrado ofrecer una sen-
sibilidad y especificidad buenas comparado con la RMC para la
deteccion de areas patoldgicas del miocardio*®. El valor del ma-
peo electroanatémico para guiar la biopsia puede ser mas bajo en
la miocarditis aguda, ya que el voltaje bajo se correlaciona bien
con el RTG, pero no con el edema®?. Ademas, se pueden apreciar
discordancias entre zonas de bajo voltaje y el RTG en la RMC.
No obstante, la combinacién de mapeo unipolar/bipolar con los
hallazgos de la RMC aumentan la capacidad diagnéstica de la
biopsia?®, especialmente en la sarcoidosis cardiaca®®. El patron
de mapeo electromagnético puede ayudar también a diferenciar
distintos diagndsticos diferenciales, especialmente entre la sar-
coidosis cardiacay la miocardiopatia arritmogénica del ventriculo
derecho®*, ya que la sarcoidosis afecta al septo basal y exhibe una
tasa bipolar/unipolar mas alta del area de bajo voltaje. La tasa de
complicaciones reportada de la biopsia guiada por mapeo elec-
troanatémico es inferior al 5%,

La estimulacién ventricular programada no ha sido evaluada
en contextos agudos, por lo que no debe emplearse en la fase agu-
da. Puede ser (til para la estratificacion de la arritmia en algunos
pacientes con miocarditis no activa, con RTG y factores de riesgo
de arritmias ventriculares (véase la seccion 6.5)>5.

Recomendaciones—tabla 8. Recomendaciones sobre el mapeo
electroanatémico (véase también la tabla de evidencia 8)

Recomendacién Clase* Nivel®

Debe considerarse el mapeo electroanatémico en
los casos de sospecha de miocarditis (especialmente
sarcoidosis cardiaca) para guiar la biopsia
endomiOcérdiCaz18,zzo,221,253,256~258

lla C

Clase de recomendacion.
®Nivel de evidencia.

6. TRATAMIENTO

El objetivo del tratamiento médico del sindrome inflamatorio
miopericardico es el alivio de los sintomasy la prevencién de com-
plicaciones, especialmente recurrencias y mortalidad en los casos
complicados. Estos objetivos incluyen: (i) agentes infecciosos; (ii)
inflamacién; (iii) procesos inmunomediados; (iv) insuficiencia
cardiaca y disfuncién ventricular (en los casos de miocarditis);
(v) arritmias; y (vi) constriccion (en los casos de pericarditis). Los
tratamientos son individualizados segtn el caso especificoy la pa-
togénesis diagnosticada o presumible. En la seccidn sobre causas
especificas se discutiran conceptos terapéuticos especificos. Pue-
den existir diferencias dependiendo de la presencia de formas ais-
ladas o combinadas. La evidencia disponible se centra mas en casos
aislados. Para las entidades combinadas, la forma dominante (mio-
pericarditis o perimiocarditis) es la que guia el proceso de toma de
decisionesy el seguimiento posterior.


http://academic.oup.com/eurheartj/article-lookup/doi/10.1093/eurheartj/ehaf192#supplementary-data
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6.1. Tratamiento no farmacolégico del sindrome
inflamatorio miopericardico

Un concepto no farmacolégico importante es la restriccion de la acti-
vidad fisicamasalla de lasactividades sedentarias hasta la resolucion
delos sintomasy la remisién clinica con la normalizacién de marcado-
res de inflamacion. Esta limitacion temporal de las actividades fisicas
debe ser individualizada para cada paciente dependiendo de la res-
puestaal tratamiento hasta la remision clinica. Segln la presentacion
clinica, suele ser necesario un periodo de un mes hasta la remision
clinica, aunque puede ser un periodo mas largo. Dependiendo de la
fasey el riesgo del SIMP, la actividad fisica debe adaptarse a cada pa-
ciente, pero la restriccién temporal es necesaria durante la fase aguda
de laenfermedad (véase la seccién 7). En declaraciones de consensoy
guias anteriores™ se intentd proporcionar un intervalo fijo de tiempo.
En el presente documento, el grupo de trabajo sugiere personalizar
el tratamiento hasta la remision clinica basada en la evaluacién de
parametros miltiples, como afirma la declaracién de consenso de
expertos de la ACC de 2024°. La remisi6n clinica se define como la re-
gresion completa de los sintomas, asi como la normalizacion de los
resultados de laboratorio (p. €j., PRC, niveles de troponina) y estudios
diagnésticos (ECG, evidencia de derrame pericardico, evidencia de in-
flamacién activa en RMC) (tabla 3). Se recomienda realizar pruebas
adicionales (p. ej., prueba de esfuerzo, monitorizacién con Holter) en
pacientes con miocarditis para determinar la remisién clinica. Tras un
periodo prolongado de reposo, la vuelta al trabajoy la actividad fisica
gradual y monitorizada puede ser beneficiosa, y si fuera necesario,
siguiendo un programa cualificado de rehabilitacién. Hoy en dia no
se dispone de datos basados en la evidencia sobre esta cuestion y la
decisién debe serindividualizada.

6.2. Tratamiento farmacolégico

6.2.1. Tratamiento farmacolégico de la miocarditis

6.2.1.1. Principios generales

Esta seccidn se centra en aspectos generales y en terapias no diri-
gidas por la etiologfa. Hay que sefialar que la evidencia disponible
en este campo es muy limitaday el presente documento solo pro-
porciona una gufa para la practica clinica.

El tratamiento médico de la miocarditis se basa en la presenta-
cion clinica, la gravedad del casoy la etiologia. Incluye terapias gene-
rales de apoyo no dirigidas por la etiologia (como el tratamiento de
lainsuficiencia cardiaca)»?¥, tratamiento antiarritmicoy tratamiento

especifico (dirigido por la etiologia)®®**°*¢'. Los corticosteroides se
consideran la primera linea de tratamiento para la mayoria de los ca-
sos asociados con autoinmunidad para suprimir el sistema inmune.
En los casos graves se considera la asistencia circulatoria mecanicay
el trasplante cardiaco.

Los casos de miocarditis no complicada normalmente presentan
dolor toracico que puede tratarse empiricamente con aspirina o anti-
inflamatorios no esteroideos (AINE) para el control del dolor toracico,
si fuera necesario. Esta recomendacion se apoya en un pequefo es-
tudio en el que no se observo ningtin dafio en los pacientes tratados
con farmacos antiinflamatorios?. El uso concomitante de colchicina
ademds de ser seguro en pacientes con miopericarditis previene re-
currencias®?. En la practica clinica se usan frecuentemente bloquea-
dores beta en pacientes con miocarditis. En un estudio pequefio, los
bloqueadores beta se asociaron con mejores resultados, definidos
como ausencia de muerte cardiaca o trasplante cardiaco®*.

La miocarditis puede estar causada por distintos virus (véase la
seccion 3.4). Los tratamientos especificos para la miocarditis asocia-
da a etiologias virales se encuentran en la seccién 9.5 para la gripe, el
sindrome respiratorio agudo por coronavirus 2 (SARS-CoV-2) y el VIH.
Para etiologias especificas se refiere al lector a las secciones sobre
miocarditis linfocitica (seccidn 9.1), miocarditis eosinofilica (seccién
9.2), miocarditis de células gigantes (seccion 9.3), sarcoidosis cardia-
ca (seccién 9.4), enfermedad de Lyme (seccién 9.5.2), enfermedad de
Chagas (seccion 9.5.3) y miocarditis asociada a ICl (seccién 9.6.1.1).

Los tratamientos médicos especificos se resumen en la tabla 12.

6.2.1.2. Miocarditis fulminante

La miocarditis fulminante es una presentacion rara y grave de la
miocarditis y una causa de shock cardiogénico, que debe ser tratada
en consecuencia con inotrépicos o apoyo vasopresor, o, si fuera ne-
cesario, con asistencia circulatoria mecanica (ACM; véase la seccién
6.3)*. Es de suma importancia la concienciacién sobre esta entidad
y, cuando fuera necesario, derivar a los pacientes a centros terciarios
de referencia que puedan instaurar ACM temporal y realizar una
biopsia a la mayor brevedad. La BEM temprana se ha asociado de
forma independiente con una tasa mas baja de muerte o trasplan-
te cardiaco/dispositivo de asistencia ventricular izquierda (DAVI) a
un afio”. Es crucial que los resultados de la biopsia se comuniquen
rapidamente. Algunos subtipos especificos de la miocarditis fulmi-
nante (p. ej., formas no infecciosas confirmadas por BEM) pueden
responder a tratamiento inmunosupresor, ademas del tratamiento
médicodirigido por guias de practica clinica™?*. Se esta desarrollan-
do unestudio paraevaluarel uso de corticosteroides en la miocardi-
tis fulminante (ClinicalTrials.gov Identifier: NCTo5150704).

Tabla12. Tratamiento de formas especificas de miocarditis

Miocarditis linfocitica (negativa a virus)

Tratamiento de primera linea

No severa: prednisona oral 1 mg/kg/dia, después reduccién gradual
Severa: metilprednisolona iv. 7-14 mg/kg/dia durante 3 dias, seguida de 1 mg/kg/dia por via oral

Tratamiento de segunda linea

Corticosteroides orales + azatioprina® o micofenolato de mofetilo®, ciclosporina‘, metotrexato?

Tratamiento de tercera linea IGIVe 0 plasmaféresis’

Tratamiento de primera linea

Miocarditis eosinofilica

Similar a la miocarditis linfocitica + tratamiento de la entidad asociada si se identifica

Tratamiento de segunda linea

Similar al de miocarditis linfocitica + tratamiento de la entidad asociada si se identifica

Tratamiento de tercera linea -

Continiia
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Miocarditis de células gigantes

Tratamiento de primera linea

No severa: prednisona oral 1 mg/kg/dia, después reduccién gradual
Severa: metilprednisolona iv. 7-14 mg/kg/dia durante 3 dias, seguida de 1 mg/kg/dia por via oral + tratamiento
inmunosupresor (azatioprina® o micofenolato de mofetilo®, ciclosporina©)

Tratamiento de segunda linea

Timoglobulina (ATG)g, ciclofosfamida®, rituximab'

Tratamiento de tercera linea
Sarcoidosis cardiaca

Tratamiento de primera linea

No severa: prednisona oral 1 mg/kg/dia, reduccion desde 40-60 mg dia
Severa: metilprednisolona iv. 7-14 mg/kg/dia durante 3 dias, seguida de 1 mg/kg/dia por via oral

Tratamiento de segunda linea

Metotrexato? (primera eleccién) o azatioprina?, micofenolato de mofetilo®, ciclofosfamida”

Tratamiento de tercera linea
Enfermedad de Lyme

Tratamiento de primera linea

Infliximab’ o adalimumab¥, rituximab'

(a) Antibidticos orales (casos leves):

- Doxiciclina100 mg cada 12 h (14-21 dias)

- Amoxicilina 500 mg cada 8 h (14-21 dias)

- Cefuroxima axetil 500 mg cada 12 h (14-21 dias)
(b) Antibidticos i.v. (casos severos)

- Ceftriaxona 2 g/dia (14-21 dias)

Antibidticos i.v.:
Cefotaxima (2 g cada 8h durante 14-21 dias) o penicilina G (18-24 UM/dia i.v. cada 4h durante 14-21 dias)

Tratamiento de segunda linea

Tratamiento de tercera linea -

Enfermedad de Chagas

Tratamiento de primera linea Benznidazol 5-7 mg/kg/dia en 2 dosis durante 60 dias

Nifurtimox 8-10 mg/kg/dia en 3 dosis durante 60-90 dias

Tratamiento de segunda linea -

Tratamiento de tercera linea -

Miocarditis inducida por ICI

Tratamiento de primera linea Suspenda ICI, reevalie
No severa: metilprednisolona 500-1000 mg/dia durante 3 dias, después reduzca gradualmente con prednisona oral

Severa: metilprednisolona iv. 7-14 mg/kg/dia durante 3 dias, seguida de 1 mg/kg/dia

Tratamiento de segunda linea Sino responde en 24-48 h: micofenolato de mofetilo®, ATGE, abatacept', alemtuzumab™

Tratamiento de tercera linea Infliximab’ 0 adalimumab, rituximab'

ATC: timoglobulina; CTLA-4: antigeno 4 del linfocito T citotdxico; i.v.: intravenoso; ICl: inhibidor de puntos de control inmunitario; IgG: inmunoglobulina; IGIV:
inmunoglobulinas intravenosas; IL: interleucina; TNF-ou: factor de necrosis tumoral alfa.

2Azatioprina (anilogo inmunosupresor de purina): 1-2 mg/kg al dia por via oral (tipicamente 100-150 mg al dia, en 1-2 dosis, objetivo principal: linfocitos).
®Micofenolato de mofetilo (inmunosupresor que inhibe la inosina monofosfato deshidrogenasa, objetivo principal: linfocitos): 500-1000 mg por via oral cada
12 h (total 1-2 g/dia).

Ciclosporina (inhibidor de la calcineurina que previene la transcripcion de IL-2 en células T activadas): ~ 3-5 mg/kg/dia por via oral (dividida en dos dosis)
ajustada al objetivo mediante los niveles ~150-250 ng/ml.

dMetotreaxato (antimetabolito que inhibe el dihidrofolato reductasa y otros pasos dependientes del folato, reduciendo la proliferacién de linfocitos activos):
15-20 mg/semana por via oral (baja dosis semanal, con suplemento de acido félico).

¢|GIV (tratamiento inmunomodulador que proporciona anticuerpos IgG combinados) = dosis estandar de uso no autorizado: 2 g/kg dosis total, tipicamente
administrada entre 1y 2 dias; dosis alternativa: 0,4 g/kg/dia durante 5 dias consecutivos (menos usado en la miocarditis, pero usado ocasionalmente en
presencia de entidades autoinmunes).

fPlasmaféresis (intercambio terapéutico de plasma que filtra y retira autoanticuerpos circulantes, complejos y mediadores inflamatorios): 3-5 sesiones en 5-10 dias.
€Timoglobulina antitimocitos (ATG; anticuerpo policlonal antilinfocitos T que causa la deplecién profunda de células T): ~ 1 mg/kg iv., normalmente
administrado diariamente durante 3-5 dias.

"Ciclofosfamida (agente alquilante que forma enlaces cruzados en el ADN en células que se dividen rapidamente, objetivo principal: linfocitos): bolo i.v. de 600
mg/mZen los dias 1,15y 30 (terapia de pulso).

iRituximab (anticuerpo monoclonal contra CD20 en células B): 375 mg/m?i.v. a la semana x 4 dosis (1 mes).

IInfliximab (anticuerpo monoclonal contra TNF-a): 5 mg/kgiv. en las semanas 0, 2, 6, después cada ~ 8 semanas (mantenimiento).

“Adalimumab (anticuerpo monoclonal humano completo anti-TNF-a): 40 mg subcutdneo cada semana (o cada 2 semanas, seg(in la respuesta clinica).
|Abatacept (proteina de fusién CTLA-4 Ig que se une a CD80/86 en células presentadoras de antigenos bloqueando la sefial coestimuladora de CD28 necesaria
parala activacién completa de las células T): 500 mgi.v. cada 2 semanas x 5 dosis (aproximadamente 10 semanas).

mAlemtuzumab (anticuerpo monoclonal contra CD52 en linfocitos): 30 mg iv. una vez (alternativamente: 15 mg iv. diaria durante 2 dias).

Principales mecanismos de accion:

+ Supresion de células T (p. ej., corticosteroides, ciclosporina, abatacept)

+ Deplecién de células B (rituximab)

+ Inhibicién de citoquina (bloqueadores de TNF-a, como infliximab, adalimumab)
+ Inhibicién de la sintesis de ADN (azatioprina, micofenolato, metotrexato)

+ Sustitucion/modulacién de inmunoglobulina (IVIG)

Filtracidn de plasma (plasmaféresis)
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6.2.1.3. Miocarditis aguda

La miocarditis aguda tiene una tasa alta de recuperacién espon-
tanea, especialmente en casos no complicados. En casos de mio-
carditis aguda confirmada por BEM, hasta el 50% de los pacientes
se recuperaron espontaneamente y hasta un 25% pueden experi-
mentar una disfuncién cardiaca estable persistente. Solamente el
10-25% de los casos desarrolla disfuncidn ventricular progresiva,
que podria llevar a la fase final de miocardiopatia dilatada, tras-
plante cardiaco o muerte®. El tratamiento de la miocarditis aguda
depende de la gravedad y de la presentacion clinica. La estratifica-
cion del riesgo de estos pacientes es imprescindible para evaluar
el nivel de atencién requerido.

La fase aguda de la miocarditis viral (p. €j., inducida por ente-
rovirus citoliticos) se caracteriza por la réplicaintensa del virus y la
necrosis de miocitos, que normalmente se prolonga solo durante
unos dias*®. Por ello, el tratamiento antiviral temprano contra el
virus identificado es una via terapéutica potencial para detener el
desarrollo de la miocarditis viral. La evidencia sobre la aplicacién
clinica de agentes antivirales es limitada y estos tratamientos de-
ben acordarse con un experto en enfermedades infecciosas como
parte del equipo de SIMP.

Los pacientes con miocarditis aguda muestran una activacion
significativa del inflamasoma NLRP3 (que contiene el dominio pi-
rina de la familia NLR) en el corazén, por lo que es un posible obje-
tivo terapéutico en la fase aguda de la miocarditis*”. La activacion
de NLRP3 funciona como un inductor rapido de una respuesta in-
flamatoria mediante la produccién de IL-1 e IL-18. Tedricamente,
existen agentes anti-Il-1 prometedores (anakinra, rilonacept, ca-
nakinumab) y colchicina??’, aunque los datos sobre los efectos de
estos agentes en humanos para el tratamiento de la miocarditis
siguen siendo muy escasos.

En humanos la primera evidencia se reporté con el uso de
anakinra, un antagonista del receptor de interleucina-1 (IL1RA),
que mejord la funcidn cardiaca en casos seleccionados de mio-
carditis refractaria a tratamiento estandar. Sin embargo, en el
estudio ARAMIS, la anakinra no logré6 demostrar un beneficio en
pacientes con sospecha de miocarditis sin una etiologia especifica
(NCT03018834)®. El criterio de valoracién principal fue el nimero
de dias de supervivencia libre de cualquier complicacién asociada
alamiocarditis aguda. El estudio tenfa ciertas limitaciones poten-
ciales relativas al nimero pequefio de muestra, lainclusién de po-
blacién de riesgo bajo y el corto periodo de seguimiento, aunque
probd que el uso de anakinra era seguro en este contexto.

En relaciéon a la modulacién de la respuesta inmune, son nece-
sarios estudios clinicos aleatorizados que evalien el tratamiento
con inmunoglobulinas intravenosas en adultos con miocarditis
aguda®®, ya que series de casos y analisis retrospectivos sugie-
ren que podria existir un beneficio en términos de supervivencia
libre de trasplante cardiaco. Las inmunoglobulinas intravenosas
se prescriben cominmente a pacientes pediatricos**. En general,
el tratamiento de la miocarditis aguda con corticosteroides es
controvertido, a excepcién de la miocarditis inducida por ICI?°y la
miocarditis eosinofilica®.

La eficacia de la inmunosupresién combinada (prednisona
con ciclosporina o con azatioprina), comparada con placebo, fue
evaluada en un estudio clinico aleatorizado que incluy6 pacientes
con miocarditis aguda confirmada por BEM de etiologia inespe-
cifica, ya que las causas infecciosas no se descartaron mediante
PCR#2, El estudio se disefidé para determinar si el tratamiento

inmunosupresor mejoraba la funcién del VI en pacientes con mio-
carditis aguda. No se observé una diferencia significativa en rela-
cion a la supervivencia entre los dos grupos del estudio (P = 0,96).
El estudio tenia varias limitaciones, como el tamafio pequefo de
la muestray el andlisis incompleto de la BEM basado tnicamente
en la histopatologia. No obstante, en formas histopatoldgicas es-
pecificas de la miocarditis aguda, como la miocarditis de células
gigantes, se recomienda el tratamiento con farmacos inmunosu-
presores (véase las secciones 9.2y 9.3).

6.2.1.4. Miocarditis subaguday crénica

La miocarditis crénica puede representar una fase intermedia
entre la miocarditis subaguda y la miocardiopatia inflamatoria.
Durante la miocarditis crénica se puede desarrollar insuficiencia
cardiaca y el tratamiento médico dirigido por guias de practica
clinica para esta entidad es la piedra angular del tratamiento de
la miocarditis crénica'>?®. El tratamiento antiviral ofrece pocos
beneficios en las fases subaguda y crénica de la miocarditis® y
los efectos de los farmacos inmunomoduladores en la miocarditis
crénica de etiologia inespecifica siguen siendo controvertidos.

Recomendaciones—tabla 9. Recomendaciones sobre el tratamiento
médico de la miocarditis (véase también la tabla de evidencia 9)

Recomendaciones Clase* Nivel®

Debe considerarse el tratamiento con AINE (junto a
inhibidores de la bomba de protones) para pacientes
con sintomas asociados a pericarditis con el fin de
recudir los sintomas

lla C

Debe considerarse la administracion de colchicina
a pacientes con miopericarditis para reducir las lla B
recurrencias®?

Se recomienda la adherencia a la guia de la ESCsobre IC
en los casos de miocarditis con disfuncién del VI y/o IC |

. . . ) C
para reducir los sintomas y mejorar la funcién del VI
Se debe considerar el tratamiento de laICen
pacientes con miocarditis y disfuncion sistélica del lla C

VI durante al menos 6 meses tras la recuperacion
funcional completa del VI para estabilizar su funcién

Se debe considerar el tratamiento con bloqueadores
beta durante al menos 6 meses en pacientes con
miocarditis aguda, especialmente en aquellos con lla C
elevacion de troponina, para controlar los sintomas y
prevenir arritmias

Se debe considerar el tratamiento antiarritmico
en pacientes que han sufrido miocarditis que

; o lla (o
presentan TV recurrentes y sintomdticas para
reducir la carga arritmicas®
Se debe considerar la administracién de
corticoesteroides a pacientes con formas lla C
fulminantes no infecciosas de miocarditis para
estabilizar a los pacientes

Contintia
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Se puede considerar la administracién de
corticoesteroides a pacientes con miocarditis aguda

L . . . 11b C
y FEVI disminuida si son refractarios al tratamiento
estandar de la IC para estabilizar a los pacientes
No se recomienda el uso sistematico de tratamiento
inmunosupresor en la miocarditis aguda con FEVI C

conservada, ya que no se han demostrado los
beneficios de este tratamiento

AINE: antiinflamatorio no esteroideo; ESC: Sociedad Europea de
Cardiologia; FEVI: fraccién de eyeccion del ventriculo izquierdo; IC:
insuficiencia cardiaca; TV: taquicardia ventricular; VI: ventriculo izquierdo.
Clase de recomendacion.

®Nivel de evidencia.

6.2.2. Tratamiento farmacoldgico de la pericarditis

6.2.2.1. Principios generales

Los objetivos del tratamiento médico de la pericarditis es pro-
porcionar: (i) alivio de los sintomas (fundamentalmente el con-
trol del dolor toracico asociado a la pericarditis); (ii) la remisién

clinica; y (iii) la prevencion de complicaciones, especialmente
recurrencias y constriccion.

La restriccion del ejercicio fisico limita la frecuencia cardiaca
y puede ser til para reducir la friccién pericardica, que puede
mejorarse ademas mediante farmacos (p. €j., bloqueadores beta
o ivabradina para pacientes que no toleran o no pueden tomar
bloqueadores beta) en los casos de pacientes con una frecuencia
cardiaca en reposo > 75 Ipmy sintomas pese a recibir tratamiento
antiinflamatorio empirico?.

6.2.2.1.1. Pericarditis aguda (primer episodio). La base del tratamiento
médico es el tratamiento antiinflamatorio empirico con aspirina o
AINE a dosis antiinflamatorias completas e intervalos de adminis-
tracién apropiados (normalmente cada 8 h), ademas de colchicina
para reducir el riesgo de recurrencias?#?5'°8275278 Se recomienda
la proteccién gastrica con un inhibidor de la bomba de protones
cuando se usa un AINE>.

En caso de contraindicacién a la aspirina o AINE, o para indi-
caciones especificas, se debe considerar la administracién de cor-
ticoesteroides a dosis bajas 0 moderadas, ademas de colchicina
(véase las tablas13y14).

Tabla13. Dosis y duracidn especificas del tratamiento para la pericarditis aguda y recurrente

Tratamiento Dosis Duraciéna Pauta de reducciéna

Aspirina® 750-1000 mg 3 veces al dia 1-2 semanas Reducir la dosis en 250 mg cada
1-2 semanas

Ibuprofeno® 600-800 mg 3 veces al dia 1-2 semanas Reducir la dosis en 200 mg cada
1-2 semanas

Indometacina 25-50 mg 3 veces al dia 1-2 semanas Reducir la dosis en 25 mg cada
1-2 semanas

Colchicina® 0,5 mg una vez al dia (< 70 kg o con insuficiencia renal severa) 0 0,5 mg 3-6 meses No es necesaria

dos veces al dia
Prednisona 0,2-0,5 mg/kg/dia 2-4 semanas Varios meses

Tratamiento solo en caso de recurrencias:

Azatioprina Iniciar con 1 mg/kg/dia, después aumentar gradualmente a 2-3 mg/kg/dia | Varios meses Varios meses

IGIV 400-500 mg/kg iv. diariamente durante 5 dias 5dias No es necesaria

Anakinra 1-2 mg/kg/ dias hasta 100 mg/dia en adultos Al menos 6 meses/ Necesaria (al menos 3-6 meses)/
) , ) >12 meses se desconoce

Rilonacept® 320 mg una vez al dia seguido de 160 mg a la semana

AINE: antiinflamatorio no esteroideo; IGIV: inmunoglobulinas intravenosas.

El tratamiento para las recurrencias aparece resaltado en gris.

3Duraci6n de las dosis iniciales del tratamiento; para todos los tratamientos la dosis de ataque se mantiene hasta la resolucién de los sintomas y

la normalizacién de los marcadores de inflamacién (p. €]., la proteina C reactiva) y de los resultados de otras investigaciones (electrocardiograma,
ecocardiograma), después se recomienda la pauta de reduccién. El tratamiento debe adaptarse a cada paciente individual, segiin la gravedad de la enfermedad
y larespuesta del paciente. La pauta de reduccion es especialmente importante para los corticoesteroides, ya que debe ser lenta, particularmente por debajo de
los15 mg al dia, el umbral en el que ocurren recurrencias (véase la tabla 14). La monitorizacion se basa esencialmente en la evaluacién del recuento sanguineo,
creatinina, creatincinasa, transaminasas, proteina Cy el ecocardiograma. La anakinra debe reducirse después de la remision clinica. Se puede adoptar distintas
pautas de reduccién, por ejemplo, retirar una dosis a la semana cada mes; retirar una dosis completa en dias alternos durante al menos 3 meses, seguido de
media dosis en dias alternos durante al menos 3 meses.

®La aspirinay el ibuprofeno son tratamientos de primera linea para el primer episodio de pericarditis (pericarditis aguda) combinados con colchicina
durante al menos 3 meses. La aspirina es el fairmaco de elecci6n para los pacientes con cardiopatia isquémica. La indometacina se suele considerar para

los casos de pericarditis incesante o recurrente. En estos casos, la colchicina se mantiene durante al menos 6 meses. Se recomienda aspirina/AINE a dosis
completas para pacientes con la funcién renal normal o levemente reducida. Para los pacientes con insuficiencia renal moderada o severa, se recomienda
ajustar la dosis o emplear corticoesteroides.

°El rilonacept esta registrado en EE.UU., pero no esta disponible actualmente en Europa. Debido a su vida media corta, la anakinra seria la opcién preferible
para pacientes con riesgo aumentado de infecciones.
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Tabla14. Disminucién progresiva de la dosis de corticoesteroides

Dosis de Dosis inicial Pauta de reduccién®
prednisona® 0,20-0,50 mg/
kg/dia®
Dosis diaria de >50mg 10 mg/dia cada 1-2 semanas
prednisona
50-25mg 5-10 mg/dia cada 1-2 semanas
25-15mg 2,5 mg/dia cada 2-4 semanas
<15mg 1,25-2,5 mg/dia cada 2-6
semanas

2Evite dosis mas altas, excepto en casos especiales y solo durante unos dias,
con una reduccién rapida a 25 mg/dia. La prednisona 25 mg es equivalente a
metilprednisolona 20 mg.

®Cada reduccién de la dosis de prednisona solo debe realizarse si el paciente
esta asintomaticoy la proteina C reactiva es normal, particularmente para
las dosis de < 25 mg/dia.

Se debe ofrecer a todos los pacientes que reciben glucocorticoides una
ingesta de calcio (suplemento mas aporte oral) de 1200-1500 mg/diay una
suplementacién de vitamina D de 800-1000 Ul/dia. Ademas, se recomienda
el uso de bisfosfonatos para prevenir la pérdida de masa dsea en todos los
hombres > 50 afios de edad y en mujeres posmenopausicas en los que se
inicie tratamiento a largo plazo con glucocorticoides a dosis > 5,0-7,5 mg/dia
de prednisona o equivalente®,

En los casos de respuesta insuficiente a la aspirina/AINE y col-
chicina, se puede afiadir un corticoesteroide a dosis bajas o mode-
radas como terapia triple'. En casos de recurrencia, se debe hacer
todo lo posible para no aumentar la dosis ni volver a instaurar los
corticoesteroides.

El uso de colchicina junto con el tratamiento antiinflamatorio
empirico esta respaldado por la mayor parte de la evidencia publi-
cada, con la tnica excepcién de un pequefio estudio sin enmasca-
ramiento que probablemente no tenia suficiente poder estadistico
para comprobar |a hipétesis del estudio en pacientes con pericardi-
tisaguda®. En la tabla 13 se resumen las dosis especificasy la dura-
cién del tratamiento. Se recomienda monitorizar la PCR séricay la
imagen mediante RMC para evaluar la remision clinica, guiar la du-
racién del tratamientoy controlar la respuesta al tratamiento en los
casos mas complicados y dificiles de tratar. En los casos no compli-
cados, el seguimiento clinico con o sin ecocardiografia es suficiente.

6.2.2.2. Pericarditis incesante y recurrente

En pacientes con pericarditis incesante o recurrente, la base del
tratamiento siempre es la colchicina combinada con aspirina/
AINE o dosis bajas-moderadas de corticoesteroides. Para los
casos mas dificiles, el dolor toracico puede controlarse con una
combinacién de aspirina o un AINE ademas de corticoesteroides
a dosis bajas-moderadas y colchicina (tratamiento triple). La via
intravenosa puede considerarse para asegurar la respuesta clinica
o controlar los sintomas en los casos mas dificiles o resistentes.

Los pacientes que desarrollan una recurrencia durante la re-
duccién de corticoesteroides deben continuar con colchicinay re-
cibirun AINEademas de este tratamiento en lugar de aumentar la
dosis de corticoesteroides. La medicacion que debe reducirse en
primer lugar (corticoesteroides o AINE) depende de varios facto-
res clinicos, como la edad, la funcién renal, el riesgo hemorragico
y el uso de anticoagulantes orales.

Para los pacientes con dependencia a corticoesteroides, re-
sistencia a la colchicina y proteina C reactiva elevada (basal o en
episodios subsiguientes), estudios clinicos y un registro interna-
cional respaldan el uso de un antagonista del receptor de la IL-1
(anakinra o rilonacept) 7528228 Jna ventaja de estos farma-
cos es su inicio rapido de accién y la posibilidad de retirada ra-
pida de los corticoesteroides®. Existe evidencia de la eficacia
de los antagonistas de la IL-1 (anakinra o rilonacept) en mono-
terapia™®#528228 Gin embargo, el uso concomitante de colchi-
cina podria ser til para reducir las recurrencias y prolongar la
supervivencia libre de recurrencias, al proporcionar un bloqueo
secuencial de la via proinflamatoria que conduce a la producciéon
de IL-1%%¢. La colchicina debe mantenerse y solo se retirard como
Gltimo farmaco después de la remision estable de la enfermedad.
Ademas, la colchicina tiene el perfil cardiovascular mas seguroy
actualmente se propone su uso para prevenir eventos cardiacos
mayores graves (MACE) en pacientes con enfermedad cardio-
vascular aterosclerética?*®. En pacientes que alcanzan la remision
estable con el uso prolongado de corticoesteroides a dosis bajas
(p. €j., prednisona < 5 mg o equivalente) combinados con colchi-
cina, la decision de cambiar a un antagonista de la IL-1 debe estar
basada en las caracteristicas individuales de los pacientes, te-
niendo en cuenta varios pardmetros, como la tolerancia, la edad,
el sexo y las preferencias del paciente. El uso de antagonistas de
la IL-1 puede asociarse con un aumento moderado del riesgo glo-
bal de infecciones leves o moderadas. Los datos de seguridad de
los antagonistas de la IL-1 son tranquilizadores en lo que respecta
al riesgo de nuevas malignidades, mientras que la seguridad de
su administracién en pacientes con malignidad activa conocida
no ha sido investigada adecuadamente hasta la fecha.

Con respecto a otros farmacos para la pericarditis la eviden-
cia es limitada. La azatioprina se ha usado empiricamente en
pacientes con recurrencias y falta de respuesta a tratamientos
de primera y segunda linea, como la aspirina/AINE, colchicina
y corticoesteroides®®. Sin embargo, la azatioprina parece mas
apropiada como agente ahorrador de esteroides y tiene una
eficacia limitada para quienes presentan dolor agudo. Las in-
munoglobulinas intravenosas se han probado en pacientes con
pericarditis recurrente refractaria a tratamientos de primera 'y
segunda linea y al tratamiento con antagonistas de la IL-1. Las
inmunoglobulinas intravenosas pueden ser eficaces tanto para
etiologias infecciosas como no infecciosas, ya que son capaces
de eliminar agentes infecciosos y modular la respuesta inmuni-
taria?®®. Se ha propuesto el uso de corticoesteroides e inmuno-
globulinas para las presentaciones no inflamatorias (el llamado
fenotipo no inflamatorio)?®®2%°.

Mas recientemente, la hidroxicloroquina ha mostrado un
efecto ahorrador de esteroides y una mayor supervivencia libre de
recaidas en la pericarditis recurrente en pacientes con resistencia
a la colchicina y dependencia de corticoesteroides®®. La duracion
del tratamiento con aspirina/AINE y esteroides debe prolongarse
con base en el paciente individual y la pauta de reduccién debe ser
mas lenta en el primer episodio de pericarditis aguda’.

Las dosis y la duracién del tratamiento con los farmacos mas
utilizados para la pericarditis se resumen en la tabla 13, mientras
que el algoritmo propuesto para el tratamiento médico de la peri-
carditis (sin incluir tratamientos intervencionistas ni pericardiec-
tomia) se encuentra en la figura16.
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N

Paciente con pericarditis aguda

!

Restriccidn del ejercicio y tratamiento de primera lineaa: aspirina o
AINE (generalmente ibuprofeno o indometacina) + colchicina

Respuesta al tratamiento farmacolégico

(Clasel)
En caso de
contraindicacion o

si i o'

(

Pauta de reduccion de
aspirina/AINE y colchicinab
durante 3-6 meses para reducir
el riesgo de recurrencia I

Dosis moderadas de corticoesteroides + colchicina o tratamiento
farmacoldgico triple con corticoesteroides, AINE y colchicinac

Si i @1
Pauta de reduccion de

corticoesteroides y colchicinab
durante al menos 6 meses para
reducir el riesgo de recurrencia I

) g Q .
intolerancia a

aspirina/AINE

Incesante/recurrente

v

(Clase l1a)
Respuesta al tratamiento farmacolégico
En caso de

contraindicacion o

intolerancia a
corticoesteroides

Incesante/recurrente

v

Antagonistas de la IL-1
(Anakinra o Rilonacept)
(Clase I)d

@ESc

Figura16. Propuesta de algoritmo de tratamiento médico de la pericarditis en adultos (sin incluir tratamientos intervencionistas ni
pericardiectomia). AINE: antiinflamatorio no esteroideo; IL-1: interleucina 1; NdE: nivel de evidencia; RMC: resonancia magnética cardiaca.
3La aspirina es la primera opci6n si los pacientes ya reciben tratamiento antiagregante con aspirina. El AINE preferido es el ibuprofeno.
Pruebe mas de un fairmaco para evaluar la respuesta. Siempre es recomendable la proteccidn gastrica con un inhibidor de la bomba de
protones cuando se administra aspirina/AINE. ®Se recomienda la colchicina para prevenir recurrencias. Considere el tratamiento durante

al menos 3 meses para el primer episodio de pericarditis y durante al menos 6 meses en los casos incesantes/recurrentes. La colchicina
es el dltimo farmaco que se suspende solo después de la remisién estable. La pauta de reduccién estd recomendada para reducir la
persistencia/recurrencia de los sintomas. La pauta de reduccién es mas lenta para los corticoesteroides. Las dosis de colchicina no se
reducen debido a la duracién del tratamiento de 3-6 meses. En la tabla 12 se proponen pautas de reduccién del tratamiento. Para la
evaluacion de la respuesta al tratamiento se considera la remisién clinica. ‘Dosis bajas o moderadas de corticoesteroides (p. €j., 0,2-0,5
mg/kg/dia de prednisona o dosis equivalentes de un corticoesteroide alternativo). ¢Clase I, NdE A, Clase Ila, NdE C, independientemente
de los niveles de proteina C reactiva en caso de evidencia de inflamacién pericardica en RMC.
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Recomendaciones—tabla10. Recomendaciones sobre el tratamiento
médico de la pericarditis (véase también |a tabla de evidencia 10)

Recomendaciones Clase* Nivel®

Se recomienda la colchicina como tratamiento
de primera linea en pacientes con pericarditis

y como tratamiento combinado con aspirina/
AINE o corticoesteroides para reducir el riesgo de
recurrencias subsiguientes?+#s108.275-278

Los antagonistas de los receptores de IL-1 estin
recomendados para pacientes con pericarditis
recurrente tras el fracaso de los tratamientos de
primeray segunda lineay corticoesteroides, que
presenten elevacién de la proteina C reactiva, con el
fin de reducir las recurrencias y permitir la retirada de
corticoesteroidesos75262:284

Se recomienda el uso de dosis altas de aspirina o
AINE con un inhibidor de la bomba de protones
como tratamiento de primera linea en pacientes con
pericarditis para controlar los sintomas y reducir las
recurrencias®'*?

Se debe considerar la administracién de un
bloqueador beta a pacientes con una frecuencia
cardiaca en reposo > 75 Ipm que siguen sintomaticos lla C
pese a recibir tratamiento antiinflamatorio completo,
para mejorar el control de los sintomas?*

Se debe considerar el uso de antagonistas

dela IL-1 (anakinra o rilonacept) en caso de
pericarditis incesante o recurrente con evidencia
de inflamacidn pericardica en la RMCtras el
fracaso, contraindicaciones o intolerancia a los Ila C
tratamientos de primera lineay corticoesteroides,
independientemente de los niveles de proteina C
reactiva, para reducir las recurrencias y permitir la
retirada de corticoesteroides

Se debe considerar la administracion de dosis bajas-
medias de corticoesteroides® para pacientes con
pericarditis solamente en caso de contraindicacion/
fracaso de la aspirina/AINEy colchicina, o cuando
exista una indicacién especifica para controlar los

lla C

sintomasy reducir las recurrencias®

Se puede considerar el uso de hidroxicloroquina en
pacientes con pericarditis recurrente refractaria al
tratamiento estandar (incluidos corticoesteroides
y antagonistas de la IL-1) para prolongar la
supervivencia libre de recurrencias®®

Los corticoesteroides no estan recomendados como
primera opcién de tratamiento para pacientes que
reciben tratamiento para la pericarditis si no existe
una indicacién especificat

AINE: antiinflamatorio no esteroideo; IL: interleucina; Ipm: latidos por
minuto; RMC: resonancia magnética cardiaca.

Clase de recomendacion.

®Nivel de evidencia.

“Véase latabla13.

6.3. Técnicas intervencionistas incluida
la asistencia circulatoria

6.3.1. Miocarditis

6.3.1.1. Asistencia circulatoria a corto plazo

Los pacientes con miocarditis que se presentan con un deterioro
rapido del estado hemodinamico y disfuncién miocardica que
progresa rapidamente son los pacientes que responden mejor
a la ACM temporal®3. En la ACM temporal, la membrana de oxi-
genacion extracorpérea venoarterial (VA-ECMO) es la estrategia
mas utilizada y recomendada que se aplica en el 75-85% de los
casos™»+#¢ A pesar del alto riesgo y el estado critico de los pa-
cientes que se someten a VA-ECMO para la miocarditis fulminan-
te, el pronéstico es relativamente favorable con una tasa alta de
recuperacion miocardica y supervivencia de los pacientes. Varios
estudios nacionales e internacionales multicéntricos mostraron
unatasade supervivencia intrahospitalaria que oscila entre el 61%
y el 72%73°°, pero con cierta incidencia del trasplante cardiaco en
pacientes con miocarditis fulminante de células gigantes®*. La
ACM temporal debe realizarse pronto y en el momento adecua-
do en pacientes con miocarditis fulminante y shock cardiogénico
refractario, ya que las probabilidades de recuperacién son altas.

6.3.1.2. Balén de contrapulsacion intraadrtico

Como se ha mencionado anteriormente, la biopsia endomiocar-
dica debe realizarse lo antes posible, incluso en presencia de ACM
temporal®>?, y se debe considerar el tratamiento inmunosupre-
sor especifico como una opcidn inicial mientras se determina la
respuesta miocardica®s. Se debe considerar el uso de balén de
contrapulsacion intraaértico (BCIA) en el shock cardiogénico como
ACM de primera linea, con rapida escalada a una ACM mas poten-
te sino se observa una mejoria hemodinamicay de la perfusion de
6rganos en un corto espacio de tiempo (maximo 1 hora)?s.

Recomendaciones—tabla11. Recomendaciones sobre técnicas

intervencionistas en la miocarditis, incluida |a asistencia circulatoria
(véase la tabla de evidencia 11)

Recomendaciones Clase* Nivel®

Se recomienda la pronta valoracién de un equipo
especializado en shock cardiogénico de los pacientes

con miocarditis y compromiso hemodinamico para C
decidir la necesidad de ACM y determinar un plan de

manejo a largo plazo

Se debe considerar la ACM¢ para pacientes con

miocarditis y shock cardiogénico o descompensacion C

aguda de la miocarditis cronica para estabilizar a los
pacientes

ACM: asistencia circulatoria mecanica; BCIA: balon de contrapulsacién
intraadrtico; DAVI: dispositivo de asistencia ventricular izquierda; VA-
ECMO: membrana de oxigenacion extracorpérea venoarterial.

Clase de recomendacion.

®Nivel de evidencia.

BCIA, DAVI percutaneo, VA-ECMO.
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6.3.2. Pericarditis

Los procedimientos intervencionistas relacionados con el pericar-
dio se utilizan cada vez mas y requieren una experiencia especi-
fica™. El uso de técnicas intervencionistas percutidneas no se
limita Gnicamente al drenaje percutaneo, sino también a obtener
muestras de fluido para citologia y otros exdmenes patoldgicos
(véase la tabla S7 del material suplementario). Las técnicas inter-
vencionistas, ademas, se usan para proporcionar tratamientos
alternativos, como la pericardiotomia con balony, menos frecuen-
temente, para la administracién intrapericirdica de medicacién
(p. €j., corticoesteroides o quimioterapia).

6.3.2.1. Pericardiocentesis y drenaje pericardico

La pericardiocentesis percutanea guiada por ecocardiografia
o fluoroscopia estd indicada para el taponamiento cardiaco y
el derrame pericardico sintomatico moderado o grande que
no responden a tratamiento médico o cuando es necesaria la
bisqueda de agentes etioldgicos (p. €j., sospecha de cancer,
infeccién bacteriana). Siempre que sea posible, durante la peri-
cardiocentesis no se debe drenar una gran cantidad de liquido
pericardico (normalmente < 500 ml) para prevenir el sindrome
de descompresidn pericardica. El drenaje completo del derrame
pericardico puede lograrse dejando una sonda de drenaje que
se retire cuando la cantidad diaria drenada sea menor a 30 ml.
El drenaje quirdrgico es necesario cuando la pericardiocentesis
percutdnea no sea factible o en caso de derrame purulento, para
lograr el drenaje completo del derrame y prevenir su organi-
zacion. Se ha propuesto un triaje clinico para determinar la ur-
gencia del procedimiento™. Una puntuacion total superior a 6
indica la necesidad de pericardiocentesis urgente, mientras que
las puntuaciones inferiores indican que se puede diferir la inter-
vencién (véase la figura 12).

La imagen es esencial para guiar la pericardiocentesis percu-
tanea. Bajo la gufa de ecocardiografia, tomografia computariza-
da o fluoroscopia, se debe introducir una aguja (generalmente de
calibre16-20) en el espacio subxifoideo, aunque también se podria
usar un abordaje apical o lateral izquierdo. El catéter generalmen-
te debe permanecer in situ durante algunos dias, dependiendo
también del tipoy la eficacia del tratamiento farmacolégico sisté-
mico y/o tépico concomitante’.

6.3.2.2. Pericardiotomia percutanea con baldn

La pericardiotomia percutanea con balén es una alternativa a la
ventana pericardica-pleural endoscépica o quirirgica, que per-
mite que el liquido pericardico recurrente sea absorbido a través
de la amplia serosa pleural, especialmente como alivio paliativoy
temporal'. No debe emplearse como una intervencién de primera
o segunda linea, sino que debe reservarse para casos muy raros,
como el derrame pericardico recurrente neoplasico o el tapona-
miento cardiaco o en caso de contraindicaciones absolutas para
la cirugia o de una calidad de vida muy deteriorada en pacientes
terminales (véase la tabla S8 del material suplementario)'.

6.3.2.3. Administracién intrapericardica de farmacos

El acceso percutaneo al pericardio se realiza mediante un caté-
terintrapericardico trasel drenaje pericardico. Este catéter pue-
de emplearse para administrar farmacos dirigidos a distintas

entidades patolégicas. Se han administrado antiinflamatorios
con cierta eficacia. Se puede usar la administracién intraperi-
cardica de triamcinolona cristaloide (300 mg/m? de superficie
corporal) en los derrames autorreactivos o recurrentes que no
responden a tratamientos convencionalesy para evitar o limitar
los efectos sistémicos de los corticoesteroides orales. También
se han administrado quimioterapéuticos, como cisplatino y
tiotepa (generalmente para cancer de pulmény de mama, res-
pectivamente), con reduccién demostrada de la recurrencia del
derrame pericardico*?3°¢, Actualmente, dados los avances en
quimioterapia, se favorece la via sistémicay el plan terapéutico
debe ser determinado por un equipo multidisciplinar que inclu-
ya cardiélogos y oncélogos.

Los agentes esclerosantes, como el talco, para mejorar la ad-
herencia pericardio-epicardioy reducir la recurrencia del derrame
pericardico, no deben utilizarse debido a su menor eficacia en
comparacién con laventana pericardica o la pericardiectomia, y al
riesgo de inducir constriccion3°s3°¢.

6.3.2.4. Pericardioscopia

En ocasiones este procedimiento se considera como una parte del
proceso diagndstico, ya que permite tomar muestras de biopsia
pericardica. El acceso pericardico se emplea cada vez mas para el
mapeo y la ablacién de los sustratos epicardicos de las arritmias
ventriculares, ya que muestra una tasa de éxito mejorada y per-
mite evitar un procedimiento quirdrgico.

6.3.2.5. Analisis del fluido pericardico, biopsia pericardicay
epicardica

El acceso pericardico percutineo también se puede usar para
obtener muestras de fluido para exdmenes patolégicos y de pa-
tégenos (etiologia bacteriana o viral) y/o para realizar biopsias pe-
ricardicas y epicardicas, particularmente en el cribado del cancer
(véase la tabla S7 del material suplementario).

6.3.2.6. Asistencia circulatoria

La asistencia circulatoria mecanica se ha utilizado en alrededor
del 12% de los pacientes de pericardiectomia con dilatacion/dis-
funcién ventricular derecha®’**?y en ocasiones se ha considerado
en el contexto perioperatorio®*’3°°, La asociacion de la dilatacién/
disfuncién ventricular derecha preprocedimiento y la funcién
ventricular izquierda disminuida son factores de riesgo peripro-
cedimiento de mortalidad temprana, que requiere la indicacién
prontay profilactica de ACM3°¢,

Recomendaciones—tabla12. Recomendaciones sobre
técnicas intervencionistas en la pericarditis (véase la tabla12
del material suplementario)

Recomendaciones Clase* Nivel®

La pericardiocentesis (guiada por ecocardiografia,
TC o fluoroscopia) esta recomendada para el
taponamiento cardiaco o ante la sospecha de

e - L. | C
pericarditis bacteriana o neoplasica, o para el
derrame pericardico moderado-grande sintomatico a
pesar del tratamiento médico
Continiia
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El drenaje pericardico quirdrgico esti recomendado
en pacientes con derrame pericardico cuando la
pericardiocentesis percutanea no es factible o con 1 C
derrame pericardico purulento para lograr el drenaje
completoy prevenir la constriccidn

La ventana pericardica-pleural quirdrgica esta
recomendada en pacientes con derrame pericardico | C
recurrente a pesar de recibir tratamiento médico

TC: tomografia computarizada.
Clase de recomendacion.
Nivel de evidencia.

6.4. Tratamiento quirdrgico

6.4.1. Miocarditis

El tratamiento quirdrgico de la miocarditis se centra principal-
mente en el trasplante cardiaco cuando no hay recuperacion mio-
cardica. Ademas de las etiologfa infecciosas o autoinmunes, la
miopericarditis inducida por radiacién (generalmente secundaria
a cancer hematolégico) puede contribuir a las indicaciones para
dichaintervencién. Se han descrito series limitadas de trasplantes
cardiacos por miocarditis inducida por radiacién con resultados
satisfactorios. La malignidad secundaria, la insuficiencia pulmo-
nary renal son factores prondsticos negativos para la morbilidad
y mortalidad posoperatoria®°. Los dispositivos de asistencia ven-
tricular (DAV) duraderos o el corazén artificial total son otras al-
ternativas de asistencia cardiaca avanzada®>.

6.4.2. Pericarditis

6.4.2.1. Pericardiocentesis quirtrgica

La pericardiocentesis quirlrgica se realiza rara vez en situacio-
nes urgentes o de emergencia, pero esta indicada para derrames
pericardicos grandes que requieren un drenaje rapido que no
se puede lograr mediante drenaje percutaneo (p. €j., derrames
purulentos o aspiracion de coagulos).

6.4.2.2. Pericardiotomia/ventana pericardica

Estos procedimientos quiriirgicos se realizan para crear una co-
nexion o ventana pericardica-pleural generalmente entre el pe-
ricardio lateral o posterior izquierdo y la pleura izquierda. Estan
indicados para el derrame pericardico recurrente con compro-
miso hemodinamico que ocurre a pesar del tratamiento conser-
vador o del drenaje percutaneo. La ventana pericardica-pleural
esta destinada a promover el drenaje desde el pericardio hacia el
espacio pleural izquierdo'. La ventana se puede crear mediante
una pequefa toracotomia o de forma endoscépica. En casos se-
leccionados, también se puede crear una ventana pericardica en
la cavidad peritoneal.

6.4.2.3. Pericardiectomia

La pericardiectomia es el tratamiento para la constriccidn crénica
o la pericarditis constrictiva que no responde al tratamiento anti-
inflamatorio®. La pericardiectomia completa estd recomendada
para el tratamiento de la pericarditis constrictiva, ya que ofrece
mejores resultados a largo plazo y reduce significativamente el

riesgo de recurrencias comparada con la pericardiectomia parcial
anterior o anterofrénica, que podria dejar tejido constrictivo re-
sidual y contribuir a la persistencia o recurrencia de los sintomas.
Dada la relativa rareza de esta entidad y la complejidad de los pa-
cientes, la pericardiectomia debe realizarse en centros con un alto
volumen de casos y suficiente experiencia.

La pericardiectomia temprana en los 6 primeros meses tras
la presentacién de los sintomas se asocia con la mortalidad
operatoria mas baja**3s. La presencia de pericarditis recurren-
te refractaria y/o la formacién de liquido pericardico, pese al
tratamiento médico e intervencionista éptimos, se considera
también una posible indicacién de pericardiectomia quirirgica.
En ausencia de un plano quirdrgico adecuado para una decorti-
cacion apropiada, puede considerarse un abordaje pragmatico
denominado «procedimiento de waffle». Esta técnica consiste
en realizar incisiones longitudinales y horizontales para permi-
tir cierto alivio de la constriccion, sin embargo, generalmente
ofrece solo una mejoria temporal, con una tasa alta de recurren-
cia de la constriccion®+3", La circulacion extracorpdrea puede
ser necesaria en condiciones operatorias complejas, como en
el caso de calcificacién extensa con riesgo alto de hemorragia
significativa durante la pericardiectomia. En la guia de 2015 se
recomendaba la reseccion «de la mayor cantidad posible» de
pericardio, evitando el uso de bypass cardiopulmonar, reserva-
do solo para situaciones de dificil control de la hemorragia’. El
bypass cardiopulmonar tiene un papel importante para lograr
una pericardiectomia completa y segura, particularmente en
casos seleccionados complejos o de riesgo alto.

Generalmente, la pericardiectomia se realiza sin circulacién
extracorpérea, aunque podria ser necesaria en algunos escena-
rios clinicos especificos. Entre ellos se incluye la presencia de ad-
herencias densas entre el pericardio y el miocardio, que afectan
particularmente a la superficie posterior del corazén; también
estd indicada en los casos de inestabilidad hemodindmica duran-
te la diseccién. Esto es especialmente relevante cuando se requie-
re levantar el corazén para acceder al pericardio diafragmatico o
posterior. Otras indicaciones son la pericarditis constrictiva calci-
ficada con afectacién miocardica, condiciones anatémicas com-
plejasolanecesidad de procedimientos cardiacos concomitantes,
como cirugia valvular o bypass coronario.

Los beneficios potenciales de la circulacién extracorpérea in-
cluyen proporcionar un campo sin sangre y una mejor visibilidad
para la reseccion completa del pericardio, especialmente en la
parte posterior, evitando lesiones miocardicas al descomprimir el
corazdn durante la diseccién, manteniendo |a estabilidad hemo-
dinamica, particularmente en pacientes con gasto cardiaco redu-
cido o fisiologia de taponamiento. Sin embargo, |la heparinizacién
completa requerida para realizar la circulacién extracorpérea
puede, en algunos casos, favorecer el sangrado generado por la
reseccion pericardica. Por lo tanto, la indicacién para el uso de cir-
culacion extracorpérea debe siempre considerarse intraoperato-
riamente y segln las caracteristicas anatémicas y las condiciones
hemodindmicas que se encuentren durante el procedimiento qui-
rdrgico. No obstante, es evidente que una pericardiectomia radi-
cal, queincluya también la parte posterior del pericardio, suele ser
posible y recomendable con el uso de circulacién extracorpérea.
La reseccion pericardica diafragmatica suele realizarse sin circula-
cién extracorpdrea, teniendo cuidado de efectuar la reseccion de
manera progresiva sin prolongar el levantamiento del corazény
evitando un compromiso hemodinamico importante.
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El trasplante cardiaco raravez esta indicado en pacientes con
pericarditis constrictiva, pero podria considerarse como tltima
opcién en casos muy seleccionados y excepcionales. Este seria
el caso cuando la pericardiectomia no es factible o no se puede
completar debido a calcificacién pericardica extensa con afecta-
ciéon miocardica, cirugias anteriores, tratamiento de radiacién o
infecciones que han causado adherenciasy cicatrices severas. La
incapacidad de la cirugia para acceder a regiones criticas, como
el pericardio posterior, pueden impedir también una reseccién
completa. Algunos pacientes pueden presentar sintomas persis-
tentes de insuficiencia cardiacay un deterioro funcional progre-
sivo, a pesar de recibir tratamiento médico maximoy del intento
de pericardiectomia. En estos casos puede considerarse el tras-
plante cardiaco.

Es también una opcién cuando coexisten la enfermedad mio-
cardica o un patrén mixto constrictivo-restrictivo, en los que no
es probable que la reseccién pericardica mejore los sintomas o la
funcién hemodinamica.

En la pericarditis constrictiva, la insuficiencia tricuspidea es
un hallazgo frecuente debido a la elevacién crénica de las presio-
nes derechas, la dilatacién anular secundaria a una sobrecarga de
volumen prolongada y la dilatacién auricular, asi como al despla-
zamiento de las valvas por la restriccion pericardica. En pacientes
con insuficiencia tricuspidea que se someten a pericardiectomia
dejar la valvula sin reparar puede llevar a sintomas persistentes
de insuficiencia cardiaca derecha (p. €j., edema, ascitis, fatiga),
una recuperacion funcional posoperatoria deficiente y una mayor
mortalidad a largo plazo, como indican estudios observacionales
retrospectivos. Durante la pericardiectomia, la valvula tricispide
es accesible y la reparacién (habitualmente mediante anuloplas-
tia) puede realizarse de forma segura con un riesgo adicional mi-
nimo, especialmente cuando la cirugia se realiza con circulacién
extracorpérea. Por tanto, se recomienda la reparaciéon cuando
la insuficiencia tricuspidea es moderada o severa y el paciente
esta siendo sometido a pericardiectomia (es decir, no se requie-
re cirugia adicional mas alla del acceso). La evidencia disponible
es limitada. Aunque faltan estudios clinicos aleatorizados, la re-
comendacién se basa en datos retrospectivos que muestran una
mejoria en el alivio de los sintomas y en los resultados con la ciru-
gia combinada, asi como en los principios quirtrgicos del manejo
de laenfermedad valvularyen laviabilidad y seguridad de la repa-
racion valvular cuando el térax ya esta abierto®.

Recomendaciones—tabla13. Recomendaciones sobre
el tratamiento quirdrgico (véase la tabla de evidencia 13)

Recomendaciones Clase* Nivel®

La pericardiectomia quirdrgica esta recomendada
para pacientes con constriccién pericardica crénica
o pericarditis constrictiva persistente pese a recibir | C
tratamiento médico para mejorar los sintomasy la
supervivencia®3”

La reparacion de la valvula tricuspidea esta
recomendada para pacientes con constriccién
pericardica e insuficiencia tricuspidea grave para
mejorar los sintomas y la supervivencia®®

Clase de recomendacion.
®Nivel de evidencia.

Las contraindicaciones para la pericardiectomia incluyen la insu-
ficiencia hepatica grave con cirrosis y ascitis, infeccion incontrolada
o sepsis y otras enfermedades que limitan la esperanza de vida. En
algunos casos, la terapia avanzada, como el trasplante cardiaco, po-
dria ser la inica solucién debido a la imposibilidad de decorticacién
pleural por la presencia de calcificacién extensa o por un alto riesgo
dedafio cardiacoy vascular mayor durante la pericardiectomia (para
los factores de prediccion de resultados tras la pericardiectomia véa-
se latabla S8 del material suplementarioy la seccion 3.2).

6.5. Tratamiento de las arritmias y prevencion de la
muerte subita cardiaca en la miocarditis

Los pacientes con miocarditis son vulnerables a las arritmias po-
tencialmente mortales, por lo que su observacién y manejo segin
la estratificacion del riesgo es imprescindible. En la Guia ESC 2022
sobre el manejo de los pacientes con arritmias ventriculares y la
prevencion de la muerte slbita cardiaca se presté especial aten-
cién a la miocarditis activa y cronica®®. Adicionalmente, el presen-
te documento se centra en varios escenarios seleccionados.

6.5.1. Papel de los dispositivos activos (portatiles e
implantables) en la miocarditis aguda

Enlamiocarditisaguda, el bloqueo auriculoventricular (BAV) puede
ser reversible y el marcapasos temporal suele ser necesario en caso
de compromiso hemodindmico como puentealarecuperacion®”. En
este contexto puede utilizarse la estimulacion externa transvenosa
temporal con un electrodo activo en pacientes que requieren una
estimulacién temporal prolongada®=®32, En caso de no producirse
una recuperacion en un periodo de tiempo clinicamente razonable,
generalmente es necesario implantar un marcapasos cardiaco en
pacientes con BAV persistente de grado alto. En pacientes con dis-
funcién del ventriculo izquierdo que requieren estimulacion ven-
tricular frecuente, la terapia de resincronizacion cardiaca (TRC) o la
estimulacién del sistema de conduccion pueden resultar Gtiles®32,
Puede considerarse el implante de marcapasos permanente en pa-
cientes con miocarditis aguda y BAV persistente de grado alto pese
a recibir tratamiento médico.

Las arritmias ventriculares mantenidas en el contexto de la
miocarditis aguda son un fenémeno raro”, sin embargo, compor-
tan un riesgo sustancial de recurrencia que persiste incluso tras
la resolucion de la fase aguda. Datos de estudios indican una alta
tasa de recurrencia que oscila entre el 28%y el 60%, que parece ser
mas alta en pacientes con taquicardia ventricular monomérfica,
miocarditis crénicamente activa, realce tardio de gadolinio (RTG)
anteroseptal y FEVI reducida’79#222322355 En pacientes con mio-
carditis, las arritmias ventriculares polimérficas e irregulares son
mas comunes durante la fase inflamatoria activa, mientras que
las arritmias ventriculares monomorficas y regulares se asocian
con la miocarditis resuelta y las cicatrices”®*3%, Una presentacién
arritmica puede levantar la sospecha de una miocardiopatia here-
ditaria subyacente®. La miocarditis de células gigantes se asocia
con un riesgo alto de arritmia ventricular potencialmente mortal,
por lo que debe considerarse el implante de un desfibrilador auto-
matico (DAI)**. El uso de un desfibrilador externo portatil es viable
en pacientes seleccionados con miocarditis aguda y riesgo alto de
arritmia ventricular, mientras se espera que se recuperen o si tienen
una contraindicacién temporal para el DAPZ3°. La resolucién de
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la inflamacién no indica necesariamente la ausencia de riesgo, ya
que la fibrosis miocardica puede constituir un sustrato arritmogé-
nico que predispone a los pacientes a sufrir arritmias ventriculares
mucho tiempo después del episodio agudo. Sobre esta base se re-
comienda la estratificacién del riesgo de arritmias en pacientes con
RTG persistente tras la fase aguda®*. En pacientes con historia de
miocarditis, la taquicardia ventricular mantenida o no mantenida
durante una prueba de esfuerzo realizada 6 meses después del epi-
sodio agudo se encontré con mayor frecuencia en aquellos con una
presentacion arritmica y se asoci6 con eventos adversos posteriores,
incluidas arritmias ventriculares malignas®'. El RTG, especialmente
en localizacién anteroseptal, también se identificé como un predictor
significativo de eventos adversos, incluidas las arritmias malignas, in-
dependientemente de la FEVI?**** El uso de un registrador de bucle
implantable puede ser (til para la deteccién temprana de arritmias
ventriculares en pacientes seleccionados®. En las siguientes guias se
encuentra informacion sobre la anticoagulacién oral: Guia ESC 2019
sobre el tratamiento de pacientes con taquicardia supraventricular,
Guia ESC 2022 sobre el tratamiento de pacientes con arritmias ven-
triculares y la prevencién de la muerte cardiaca subita y la Guia ESC
2024 sobre el manejo de la fibrilacién auriculars®2¢°2',

Recomendaciones—tabla 14. Recomendaciones sobre el tratamiento
de las arritmias y la prevencién de la muerte sbita cardiacaen la

miocarditis (véase también la tabla de evidencia 14)

Recomendaciones Clase* Nivel®

La estimulacion externa transvenosa temporal debe
considerarse en pacientes con miocarditis aguda

) Ila C
y trastornos de la conduccién de grado alto como
puente a la recuperacion®3733
Se debe considerar el uso de un desfibrilador externo
portatil durante 3-6 meses en pacientes con arritmia lla C

ventricular mantenida durante la fase aguda de la
miocarditis como puente a la recuperacifn3»32327:33

La ablacién con catéter, realizada en centros
especializados, debe considerarse en pacientes con
historia de miocarditis y TVMM recurrente y sintomatica lla C
odescargas de DAl en los que el tratamiento
antiarritmico es ineficaz, no se tolera o se rechazas®

Prevencion secundaria

Se recomienda el implante de un DAl en pacientes
con miocarditis no activa’y TV mantenida
hemodindmicamente no tolerada para prevenir la
muerte stbita cardiaca’®793223%

Se debe considerar el implante de un DAl en
pacientes con miocarditis no activa®y TV mantenida
tolerada hemodindmicamente para prevenir la
muerte stbita cardiaca’®7932233%

lla C

Se puede considerar el implante de un DAl en
pacientes con miocarditis aguda y arritmias
ventriculares mantenidas (TV/FV) en la fase aguda
para prevenir la muerte sibita cardiaca” 7989222323325

1b C

Continiia

Prevencion primaria

Se puede considerar el implante de un DAl en pacientes
con miocarditis tras la fase aguda (3-6 meses) y factores
de riesgo persistentes de arritmias ventriculares? para
prevenir la muerte sdbita cardiaca #3233

11b C

DAI: desfibrilador automatico implantable; FEVI: fraccién de eyeccion del
ventriculo izquierdo; FV: fibrilacion ventricular; RMC: resonancia magnética
cardiaca; RTG: realce tardio de gadolinio; TV: taquicardia ventricular;
TVMM: taquicardia ventricular monomérfica mantenida; TVNM:
taquicardia ventricular no mantenida.

Clase de recomendacién.

®Nivel de evidencia.

‘No activa basada en evidencia de actividad en RMC (T2), véase la figura 4.
4TVNM, RTG extenso, sincope de origen desconocido, estimulacién
ventricular programada positiva, FEVI < 50%.

7. PRONOSTICO

Si bien la literatura actual se centra en cada entidad por separa-
do, podria esperarse que los pacientes con afectacién concomi-
tante del miocardio y el pericardio tendran un pronéstico peor.
Sin embargo, la evidencia publicada recientemente indica que
los pacientes con pericarditis y miopericarditis no complicadas
tienen un buen prondstico, pese a la afectacion del pericardio y
el miocardio**¥. El grupo de trabajo espera que la introduccién
del concepto «sindrome inflamatorio miopericardico» aumen-
taréd la concienciacion sobre esta entidad y llevara a estudios de-
dicados especificamente a este tema.

7.1.Complicacionesy resultados en la miocarditis

Uno de los factores prondsticos principales es la presentacion
clinica inicial de la miocarditis (figura 8). La miocarditis de riesgo
bajo (alrededor del 75% de casos no seleccionados) suele manifes-
tarse condolortoracicoy la funcién biventricular conservaday tie-
ne generalmente un prondstico benigno a cortoy largo plazo®. La
miocarditis aguda complicada con presentacién arritmica, y espe-
cialmente con insuficiencia cardiaca, tiene un pronédstico peor®.
La evidencia sobre el papel del sexo en el pronéstico del sindrome
inflamatorio miopericardico (SIMP) es conflictiva. Las mujeres
parecen tener un prondstico mejor que los hombres en la mio-
carditis®*®. La edad joven y una miocarditis previa son predictores
independientes de recaida. La presentacién fulminante con FEVI
reducida, caracteristicas autoinmunes distintivas—especialmente
en mujeres—, y titulos altos de autoanticuerpos cardiacos espe-
cificos y autoanticuerpos antinucleares fueron predictores inde-
pendientes de muerte y trasplante cardiaco”. La predisposicion
genética también puede aumentar el riesgo (véase la seccién 5.3).

La etiologia también tiene un papel relevante: la miocarditis eo-
sinofilica, la miocarditis de células gigantes y la sarcoidosis cardiaca
tienen un peor prondstico (secciones 9.2-9.4). Los resultados son peo-
res en pacientes con miocarditis fulminante en caso de un diagndsti-
cotardioy retrasos en las intervenciones®. Los factores asociados con
un aumento de la mortalidad o del trasplante cardiaco son la mio-
carditis de células gigantes, una duracién QRS superior a 120 ms en
el electrocardiograma inicial o la necesidad de asistencia circulatoria
mecanica temporal distinta al balén de contrapulsacion intraadrti-
co*. Ladisfuncién biventricular se ha descrito como el principal factor
de prediccion de muerte o trasplante cardiaco en la miocarditis®¢673,
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La imagen multimodal contribuye a la estimacion del prondsti-
co. Porejemplo, los pacientes con miocarditis y resultados normales
enla RMCtienen un buen prondstico®. El realce tardio de gadolinio
(RTC) en la RMC durante la presentacién inicial es un hallazgo pro-
néstico importante®®. En pacientes con miocarditis aguda y frac-
cion de eyeccidn conservada incluidos en un estudio multicéntrico,
la presencia de RTG anteroseptal en la capa de la pared media fue el
mejor predictor independiente del criterio de valoracién combina-
do de muerte cardiaca, uso apropiado de DAI, parada cardiaca resu-
citada y hospitalizacién por insuficiencia cardiaca (OR, 2,73; 1C95%,
1,2-5,9; P=0,01). A una media de 4,3 afos de seguimiento, el 7,7% de
estos pacientes alcanzaron el criterio de valoracién combinado?. El
RTG anteroseptal fue el mejor predictor de muerte sibita cardiaca
(HR, 4,59; 1C95%, 1,38-15,24; P = 0,01). La fibrosis miocardica estuvo
presente en el 95% de los pacientes con muerte sibita cardiaca,
comparado con el 41% de los pacientes que no sufrieron este even-
to*. Adicionalmente, la presentacidn con arritmias mayores (taqui-
cardia/fibrilacion ventricular mantenida), la presencia de fibrosis en
la biopsia endomiocardica y la induccién de arritmias ventriculares
mayores mediante estimulaciéon ventricular programada fueron
predictores de eventos arritmicos mayores®7325,

En otro estudio que incluyd pacientes con miocarditis aguday
arritmias potencialmente mortales, el RTG positivo en dos 0 mas
segmentos miocardicos y la ausencia de edema en la RMC inicial
se asociaron con un aumento del riesgo de eventos arritmicos re-
currentes mayores, incluida la muerte stbita cardiaca (HR, 4,51;
1C95%, 2,39-8,53; y HR, 2,59; 1C95%, 1,40-4,79), respectivamente)”".

Son necesarios mas estudios para desarrollar un método de es-
tratificacion del riesgo con un valor predictivo negativo alto para la
muerte stbita cardiacay la necesidad de implante de DAI. Las varia-
bles para la estratificacion del riesgo de evolucion a miocardiopatia
dilatada se encuentran en la tabla S9 del material suplementario.

7.1.1. Secuelas y mortalidad en la miocarditis

Las complicaciones principales a largo plazo son la evolucién a
miocardiopatia dilatada con insuficiencia cardiaca subsiguiente
y arritmias ventriculares (o su recurrencia), incluida la muerte si-
bita cardiaca’. La recuperacion de la FEVI puede ser completa o
parcial. Las tasas de recuperacion oscilan entre el 50% y el 94%
dependiendo de la presentacion inicial”. Estos pacientes gene-
ralmente tienen un deterioro gradual de la FEVIy posterior dila-
tacion, que puede permanecer no diagnosticada y asintomatica
hasta el desarrollo de insuficiencia cardiaca franca. La miocarditis
puede serla causa de alrededor del 10% de las miocardiopatias di-
latadas®®. Los pacientes con miocarditis aguda por parvovirus B19
suelen presentar un sindrome similar al infarto y pueden tener un
pronodstico favorable a largo plazo®*?, pero hay evidencia de casos
con resultados graves o fatales**®. Por otra parte, los pacientes con
miocarditis por virus herpes 6 humano (especialmente aquellos
con infeccion concomitante por B19Vy HHV-6) generalmente pre-
sentan sintomas de insuficiencia cardiaca aguda que suele pro-
gresar a su forma créonica#.

Las arritmias durante la miocarditis abarcan desde anomalias
leves de la conduccién a taquicardia/fibrilacién ventricular poten-
cialmente mortal, que requiere medicacién y/o tratamiento con
dispositivos (véase la seccion 6.5). El riesgo de arritmias ventricu-
lares es independiente de la FEVI®34,

La miocarditis puede tener una mortalidad significativa. La
presentacion inicial complicada y el subtipo histolégico predicen el

riesgo. Los resultados son peores en pacientes con miocarditis ful-
minante, con una mortalidad reportada a los 60 dias del 24%%72.
La mortalidad depende también de la causa subyacente de la mio-
carditis fulminante. En un estudio sobre supervivientes de miocar-
ditis de células gigantes después de un afo, la tasa combinada de
muerte, trasplante cardiaco, implante de DAV o recurrenciade la
miocarditis fue del 47% a los 5 anos**. La mortalidad hospitala-
riay los resultados a largo plazo después de un episodio de miocar-
ditis aguda varian®s. En un registro multicéntrico de pacientes con
miocarditis aguda, la miocarditis complicada ocurrié en el 27% de
los casos, incluidos un 9% de casos con miocarditis fulminante. La
mortalidad hospitalaria fue del 8,5%, comparada con el 0% en los
casos de miocarditis no complicada. El trasplante cardiaco y el im-
plante de DAVI fueron necesarios en el 3%y el 4% de los pacientes,
respectivamente. El trasplante cardiaco o la muerte ocurrieron en
el 18% de los casos complicados a los 5 afos. Las recurrencias o las
arritmias ventriculares ocurrieron en aproximadamente el 3-9% de
los casos en un periodo de 19-90 meses?. En el registro multicéntri-
co contemporaneo de la ESC que incluy6 581 pacientes con miocar-
ditis, el 2,7% de los pacientes fallecieron, el 1,7% fueron receptores
de trasplante cardiaco, el 0,7% se sometieron a implante de un DAV
yel3,9% aimplante de un DAl al afio de seguimiento®>%73,

7.1.2. Seguimiento

Los pacientes con miocarditis de riesgo bajo con presentacion de
dolor toracico pueden recibir el alta cuando las enzimas cardiacas
tienden a normalizarse. El tiempo de recuperacién de la miocardi-
tis aguda varia de unos dias a unos meses. Las recaidas ocurren en
alrededor del 10% de los casos, con una tasa de recurrencia al afio
entorno al 5%'°7334,

En todos los pacientes con miocarditis se recomienda un se-
guimiento que incluya la evaluacién clinica, ECG, registro Hol-
ter-ECG, prueba de esfuerzo (si no hay signos de inflamaci6n
activa), ecocardiografiay RMC transcurridos los 6 primeros meses
desde la hospitalizacién inicial (véase la tabla 15)*¢* El prondstico
esta determinado por la funcién VI basaly a los 6 meses, indepen-
dientemente de la presentacion clinica inicial®*®*7*. La RMC debe
realizarse como minimo en los 6 primeros meses en pacientes con
miocarditis confirmada para establecer de forma individualizada
el momento adecuado para volver a lavida laboral.

Generalmente es aceptable esperar 3-6 meses tras el episodio
agudo de miocarditis para evaluar la necesidad de un DAI. En al-
gunos pacientes con riesgo alto de arritmias ventriculares (véase
la seccidn 6.5.1)"", debe considerarse el uso de un desfibrilador ex-
terno portatil durante el seguimiento como puente a la recupe-
racién®®. Después de los 3-6 meses de seguimiento, la decisién de
implantar un DAI definitivo se basa en el paciente individual y en
los factores de riesgo, incluida la predisposicion genética (véase
las secciones 5.3y 6.5.1y la figura 17). En pacientes que presentan
arritmia ventricular sintomatica, o bloqueo cardiaco en la miocar-
ditis de células gigantes o sarcoidosis cardiaca, es preciso consi-
derar el implante temprano de un DAI®. Las recomendaciones
sobre arritmias y muerte stbita cardiaca en formas especificas de
la miocarditis se tratan en la seccidn 6.5%. En los casos no compli-
cados, el seguimiento a los 6,12y 24 meses es suficiente, mientras
que en los casos complicados o con efectos residuales debe pro-
longarse durante el resto de la vida.

En la seccidn 8 del material suplementario se encuentran con-
sejos sobre la comunicacion con los pacientes.
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Tabla15. Seguimiento del sindrome inflamatorio miopericardico después del alta

Seguimiento 1mes 3-6 meses 12 meses >1afoyalargo plazoa
Evaluacién clinicay ECG Miocarditis X X X X
Pericarditis X X X X
Biomarcadores (Tnl, proteina C reactiva) Miocarditis X X X) X)
Pericarditis X X X) X)
Ritmo cardiaco Miocarditis - X X) X)
(prueba de estrés y/o Holter-ECG) Pericarditis ~ _ ~ _
Pruebas de imagen para la miocarditis ETT Xb Xe Xe
RMC XP X¢ X¢
Pruebas de imagen para la pericarditis ETT XP Xe X
RMC x)° ) )¢

ETT: ecocardiografia transtoracica; RMC: resonancia magnética cardiaca; ECG: electrocardiograma; SIMP: sindrome inflamatorio miopericardico; Tnl:
troponina . Todos los seguimientos deben adaptarse a la situacion clinicay a la gravedad. Las pruebas sefialadas entre paréntesis son opcionales dependiendo
de la presentacion clinica [(X) = decisién caso a caso].

3El seguimiento a largo plazo (> 2 afos) se propone solo para los casos complicados de SIMP, generalmente en la miocarditis.

°En casos complicados o si los resultados al mes son anormales, la prueba de imagen debe repetirse entre los 3y 6 meses.

“En caso de resultados anormales a los 6 meses, la prueba debe repetirse en los 6 meses siguientes y/o en los proximos 12 meses.

dSeguimiento propuesto para casos no complicados de pericarditis aguda. El seguimiento a largo plazo adaptado a cada paciente est4 recomendado para los
casos de riesgo alto.
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Figura17. Seguimientoy estratificacion del riesgo tras la miocarditis aguda con presentacién arritmica. DAl desfibrilador automatico
implantable; DEP: desfibrilador externo portatil; EVP: estimulacién ventricular programada; FEVI: fraccion de eyeccion del ventriculo izquierdo;
RTG: realce tardio de gadolinio; TVNM: taquicardia ventricular no mantenida; VI: ventriculo izquierdo. Raramente, en casos de riesgo, puede
considerarse el implante de un desfibrilador automatico antes del alta (véase las secciones especificas). *Factores de riesgo adicionales (al menos
1,aumentando el riesgo y la indicacién con >10 mas): TVNM, RTG extenso, sincope de causa desconocida, EVP, FEVI disminuida < 50%3%73%°,
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Recomendaciones—tabla15. Recomendaciones sobre
la estratificacion del riesgo, las complicacionesy los resultados
del sindrome inflamatorio miopericardico (véase también
la tabla de evidencia 15)

Recomendaciones Clase* Nivel®

Se recomienda realizar un seguimiento con
evaluacion clinica, determinacion de biomarcadores®,
ECG, prueba de esfuerzo, monitorizacion con Holter-
ECG, ecocardiografiay RMC al menos dentro de los 6
meses posteriores a |la hospitalizacién inicial en todos
los pacientes con miocarditis para identificar una
posible progresion o nuevos factores de riesgo®?

El seguimiento a largo plazo esta recomendado para
pacientes con miocarditis complicada® para identificar
una posible progresion o nuevas complicaciones®74

El seguimiento a largo plazo estd recomendado para
pacientes con pericarditis incesante o recurrente
para identificar una posible progresién y nuevas
complicaciones™*3¥

Tabla16. Indicadores de etiologias no virales y complicaciones
(caracteristicas de riesgo alto o signos de alarma en
la pericarditis aguda)

Fiebre >38°C (HR, 3,56)

Presentacién subaguda (HR, 3,97)

Derrame pericardico grande (> 20 mm en ecocardiograma; HR, 2,15)

Taponamiento cardiaco (HR, 2,15)

Falta de respuesta a la aspirina o AINE después de al menos una semana
de tratamiento (HR, 2,50)

Pericarditis asociada con miocarditis

Inmunodepresion

Traumatismo

Tratamiento anticoagulante oral

ECG: electrocardiograma; RMC: resonancia magnética cardiaca.
Clase de recomendacién.

®Nivel de evidencia.

Troponina como minimo.

dVéase la definicién de miocarditis complicada en la tabla 3.

7.2. Complicaciones y resultados en la pericarditis

La estratificacion del riesgo de los pacientes con pericarditis debe rea-
lizarse durante la presentacién inicial en el servicio de urgencias o en
el contexto ambulatorio. En los casos de riesgo alto se recomienda el
ingreso hospitalario™™°. Los casos sin riesgo alto pueden tratarse en
consulta ambulatoria con seguimiento en 1 0 2 semanas (figura 7).
Los cambios electrocardiograficos (fundamentalmente elevacion
amplia del segmento ST) y la elevacién de troponina no fueron mar-
cadores de un prondstico negativo en este contexto de presenta-
cién similar al infartoy la funcién biventricular conservada*®.

En la practica clinica, aproximadamente el 25% de los pacien-
tes con pericarditis aguda tiene al menos un factor de prediccién
de mal pronéstico y requiere hospitalizacion™. La tasa de morta-
lidad hospitalaria para la pericarditis aguda es del 1% de prome-
dio, pero puede ser mas alta en pacientes mayores y aquellos con
coinfecciones graves®.

Dependiendo de la presentacion clinica se debe realizar prue-
bas diagnésticas adicionales en caso de existir una sospecha cli-
nica especifica, en presencia de caracteristicas de riesgo alto o
cuando la respuesta al tratamiento antiinflamatorio empirico es
nula o insuficiente (tabla 16).

El curso habitual de la pericarditis aguda se caracteriza por la
remision clinica a las 4-6 semanas de tratamiento médico. La com-
plicacién mas frecuente y problematica es la recurrencia de la pe-
ricarditis, que afecta al 20-30% de los pacientes que no recibieron
tratamiento con colchicina. Entorno al 10% de los pacientes pue-
den presentar sintomas continuos sin remisién clinica. Estos casos
se etiquetan como «incesantes» y pueden progresar directamente
ala constriccién en unos meses™*, mientras que esta complicacién
es muy rara en la pericarditis recurrente idiopatica™3¥. El curso
de la enfermedad con recurrencias multiples es posible, pero no
frecuente en la pericarditis simple posiblemente viral y requiere la
bisqueda temprana de una causa subyacente (figura14).

AINE: antiinflamatorio no esteroideo; HR: hazard ratio. Las caracteristicas
mayores se han validado en analisis multivariables de un estudio
prospectivo de cohortes de pacientes con pericarditis aguda'.

El taponamiento cardiaco es relativamente raro en la pericardi-
tis aguda, asi como la pericarditis constrictiva (< 1% de los casos). El
riesgo de complicaciones se relaciona con la etiologia. Por ejemplo,
el riesgo de pericarditis constrictiva es bajo tras la pericarditis po-
siblemente viral o idiopatica, intermedio para etiologias inmuno-
mediadas, y para el sindrome poslesién cardiaca y la pericarditis
neoplasica (2-5%), y alto para la pericarditis bacteriana (20-30%),
especialmente si es purulenta®”.

Se han propuesto al menos tres escalas®++3*® para identificar a
los pacientes con riesgo aumentado de desarrollar pericarditis com-
plicaday cronicidad que requieren unavigilancia estrecha (véase las
tablas Sz y S3 del material suplementario). Sin embargo, estas esca-
las no han sido validadas o replicadas en estudios adicionales mas
ampliosy permanecen en el campo de la investigacion.

8. TIPOS SOLAPADOS DEL SINDROME INFLAMATORIO
MIOPERICARDICO: MIOPERICARDITIS Y
PERIMIOCARDITIS

El sindrome inflamatorio miopericardico (SIMP) incluye un espec-
tro de enfermedades inflamatorias que abarca desde la miocardi-
tis o la pericarditis aisladas a una combinaciéon de ambas. El SIMP
debe emplearse como un término general que cubre también for-
mas superpuestas de miocarditis y pericarditis’. El diagndstico de
pericarditis predominante con afectaciéon miocardica, o «mioperi-
carditis», puede establecerse clinicamente si los pacientes con cri-
terios definitivos de pericarditis aguda muestran concentraciones
elevadas de biomarcadores de dafo miocardico sin nuevo desa-
rrollo de deterioro focal o difuso de la funcién VI en ETT o RMC. El
término «miopericarditis» indica un sindrome pericardico prima-
rio con afectacién miocardica menor, que describe la mayor parte
de los casos de pericarditis y miocarditis combinadas que se en-
cuentran en la practica clinica. Por otra parte, la evidencia de una
reduccién focal o difusa de la funcién VI en pacientes con biomar-
cadores miocardicos elevados y criterios clinicos de pericarditis
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aguda sugiere una miocarditis predominante con afectacién pe-
ricardica, denominada «perimiocarditis». El manejo clinico y la
evolucién de las formas mixtas siguen el patrén de la afectacion
predominante. Por el momento, los pacientes con miopericardi-
tis pueden tratarse como pacientes con pericarditis, mientras que
aquéllos con perimiocarditis deben tratarse como pacientes con
miocarditis pura. El conocimiento en este campo esta evolucio-
nando rapidamente y los estudios en curso proporcionaran evi-
dencia actualizada para guiar el manejo clinico.

Un escenario comn de las formas superpuestas de miocar-
ditis y pericarditis son los trastornos inmunitarios sistémicos que
pueden afectar al miocardio, al pericardio o aambos.

Varias enfermedades inflamatorias sistémicas y autoinmunes
pueden manifestarse con miocarditis, pericarditis, formas mixtas
o derrame pericardico sin pericarditis. Las enfermedades prin-
cipales son la artritis reumatoide, lupus eritematoso sistémico,
sindrome de Sjogren, esclerosis sistémica, polimiositis, dermato-
miositis y vasculitis (particularmente granulomatosis eosinofilica
con poliangeitis).

8.1. Sindrome inflamatorio miopericardico en
los trastornos sistémicos

El sindrome inflamatorio miopericardico puede complicar varios
tipos de enfermedades sistémicas, generalmente inmunomedia-
das?**3%°, con afectacion miocardica (miocarditis) o pericardica
(pericarditis y/o derrame pericardico). Los sintomas y signos que
pueden despertar la sospecha de una enfermedad autoinmune
reumatica incluyen antecedentes familiares, febricula, sintomas
articulares, sequedad ocular y bucal, cefalea, linfadenopatia, fe-
némeno de Raynaud, erupcion cutanea, aftas orales y genitales,
trombosis venosa profunda o superficial, pérdidas fetales recu-
rrentes, linfopenia y aumento crénico de la creatincinasa y otros
marcadores de inflamacién. Se debe administrar tratamiento di-
rigido en caso de establecerse un diagndstico especifico durante
el proceso diagnéstico inicial.

8.1.1. Artritis reumatoide

La pericarditis puede presentarse como parte de la actividad in-
flamatoria en la artritis reumatoide y suele estar presente de for-
ma concomitante con pleuritis. Es la manifestacién cardiaca mas
frecuente, ya que afecta hasta al 50% de los pacientes, como se
ha comprobado en estudios post mortem. La miocarditis también
puede estar presente y generalmente se resuelve cuando se con-
trola laenfermedad®'. Laanakinra, que esta registrada parael tra-
tamiento de la artritis reumatoide, puede usarse también en caso
de afectacién pericardica asociada.

8.1.2. Lupus eritematoso sistémico

La pericarditis es la manifestacion cardiaca mas comin en el LES,
que afecta a aproximadamente el 25% de los pacientes y esta in-
cluida en los criterios de clasificacion de la American Rheumatism
Association/American College of Rheumatology (ARAJACR)*2. La afec-
tacion miocardica en el LES afecta al 5% de los pacientes, apro-
ximadamente?**43%5. Los sintomas del sindrome inflamatorio
miopericardico suelen ser inespecificos, con elevacion de troponi-
na, alteraciones en el electrocardiograma, alteraciones de la FEVI
y derrame pericardico. Estas manifestaciones se suelen asociar

con los sintomas tipicos del LES, incluida la fiebre, artritis, nefri-
tis y erupciones cutaneas®¢3, E| diagnéstico puede apoyarse en
marcadores especificos de laboratorio y en laimagen multimodal
para guiar el tratamiento®®3%. En casos muy raros se considera la
biopsia endomiocardica®*. El taponamiento cardiaco ocurre en
menos del 2% de los casos y la pericarditis constrictiva es extre-
madamente rara. La miocardiopatia no se suele detectar clinica-
mente, pero en estudios de autopsia se ha encontrado afectacion
miocardica en el 40-50% de los pacientes.

8.1.3. Sindrome antifosfolipidico

El sindrome antifosfolipidico se asocia con la presencia de anti-
cuerpos anticardiolipina y/o anti-beta 2 glicoproteina y/o anticoa-
gulante lGpico, que puede ser la causa de disfuncién miocardica
mediante distintos mecanismos. Aunque la miocarditis puede
manifestarse en este sindrome mediada por un mecanismo au-
toinmune, el dafio miocardico puede estar causado también por
fenémenos microtrombdticos*¢°34,

8.1.4. Sindrome de Sjogren

En el sindrome de Sjogren, la manifestacion clinica mas comdn de
dafio cardiaco es la pericarditis, que ha sido reportada en menos
de un tercio de los casos. La miocarditis y la fibrosis miocardica
también son posibles*** y pueden ocurrir asociadas con alteracio-
nes del ritmo. Asi mismo, se pueden identificar anticuerpos espe-
cificos (anti-SSA/Ro) en bloqueos cardiacos sin causa conocida3®.

8.1.5. Esclerosis sistémica

El sindrome inflamatorio miopericardico es frecuente en la
esclerosis sistémica3“, que suele cursar silente y, cuando mani-
fiesta sintomas, el prondstico es malo. Puede estar relacionado
con disfuncién ventricular y/o dafio estructural del lecho mi-
crovascular que lleva a dafo isquémico focal repetido y fibro-
sis miocardica irreversible. También puede estar causado por
miositis sistémica primaria’**3%, El dafio generalmente sigue
dos vias®*®. La primera esta relacionada con la produccién de co-
lageno por fibroblastos activados a nivel miopericardico, espe-
cialmente a nivel subepicardico, que produce fibrosis, estenosis
valvular, espasmo coronario y eventos isquémicos. La segunda
via estd causada por afectacion renal y pulmonar con graves
consecuencias cardiacas*”3%, Son necesarias mas investigacio-
nes para mejorar el conocimiento del sindrome inflamatorio
miopericardico en la esclerosis sistémica®*.

8.1.6. Polimiositis y dermatomiositis

El miocardio puede resultar afectado en las miopatias infla-
matorias, como la polimiositis y la dermatomiositis*®®, con la
consecuente hipertrofia miocardica, isquemia, engrosamiento
cardiaco y disfuncidn ventricular sistélica y diastélica®. En la
mayoria de los pacientes la afectacién cardiaca en las miopa-
tias inflamatorias cursa clinicamente oculta, aunque puede
sospecharse mediante imagen multimodal*”?7?, y se relaciona
con un mal prondstico®°*2, La miocarditis se detectd en hasta
el 30% de los pacientes examinados en autopsias, con o sin vas-
culitis coronaria o vascular concomitante. La pericarditis rara
vez se identificé en estos pacientes.
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8.1.7. Vasculitis

La afectacién miocérdica tiene relevancia prondstica en la vasculi-
tis, particularmente la granulomatosis eosinofilica con poliangeitis
(GEPA). En la GEPA alrededor del 15-60% de los pacientes presentan
enfermedad cardiaca®®, incluidos el derrame pericardico, altera-
ciones de la conduccién y anomalias de la movilidad, asi como SCA
causado generalmente por espasmo coronario y miocarditis eosi-
nofilica (véase la seccidén 9.2). Aunque la afectacién cardiaca suele
ocurrir de forma temprana en la GEPA, también puede desarrollar-
se tardiamente en el curso de la enfermedad y afecta principalmen-
te a los pacientes negativos para anticuerpos anticitoplasma de
neutrdfilos (ANCA) con un recuento alto de eosinéfilos. La afecta-
cién miocardica y pericardica también es posible en otros tipos de
vasculitis, especialmente en la enfermedad de Kawasaki, en la que
la miocarditis es una complicacién cardiovascular frecuente (véase
la figura S3 del material suplementario)®.

La colaboracién con especialistas es importante en todas es-
tas enfermedades sistémicas para establecer un diagnéstico co-
rrecto y planificar un tratamiento apropiado. El diagndstico de la
GEPA puede ser especialmente dificil>*.

8.2. Sindrome inflamatorio miopericardico
enlaCOVID-19

La pandemia de COVID-19 aument6 la concienciacién sobre el
sindrome inflamatorio miopericardico, debido al aumento de la
afectacion del miocardio y el pericardio en numerosos pacien-
tes. No se ha probado si el virus SARS-CoV-2 puede dafiar direc-
tamente a los cardiomiocitos o pericardiocitos, como se observé
en cultivos de cardiomiocitos humanos*“. Estudios de autopsia
solo detectaron pequefas cantidades del virus en el miocardio
y el pericardio®?”. La estimacién real del sindrome inflama-
torio miopericardico asociado a la COVID-19 varia dependien-
do del diagndstico mediante RMC/BEM y oscila entre 0,1-4,5/1000
casos*3¥ y el 2-8% de los casos en pacientes sintomaticos®®2. Los
sintomasy el proceso diagnéstico son similares a los descritos para
el sindrome inflamatorio miopericardico general (véase las sec-
ciones 4y5).

El manejo del sindrome inflamatorio miopericardico sintoma-
ticoasociado al SARS-CoV-2 es el tratamiento antiviral combinado
con tratamiento de apoyo. Varios tratamientos inmunosupreso-
res, como los antagonistas de la Il-1 (anakinra y canakinumab) y
de la I-6 (tocilizumab y sarilumab), han proporcionado resulta-
dos prometedores en pacientes criticos hospitalizados por CO-
VID-1933%, En los casos menos graves, los elementos clave del
tratamiento son los recomendados para el sindrome inflamatorio
miopericardico. Para mas informacién consulte la seccion 5.1.2 del
material suplementario.

9. TIPOS ESPECIFICOS DE LA MIOCARDITIS

9.1. Miocarditis linfocitica

El diagndstico de miocarditis linfocitica se basa en criterios pato-
I6gicosy refleja la presencia de una enfermedad inflamatoria que
puede estar causada por virus, pero también por otros agentes
infecciosos, incluidas bacterias (como Borrelia spp.) y protozoos

(como T. cruzi)®. Los estudios contempordneos de cohortes,
tanto de un solo centro como multicéntricos, indican que la
miocarditis linfocitica suele ser no infecciosa o autoinmune/in-
munomediada®”. Es importante sefalar que la etiopatogeniay
la evolucién de la miocarditis linfocitica viral varia considerable-
mente dependiendo de las distintas infecciones. Los virus cito-
liticos, como los enterovirus (p. €j., el virus coxsackie y el virus
ECHO), destruyen los cardiomiocitos y provocan una infiltracion
intensa de macréfagos y linfocitos®*¢. Al contrario que los ente-
rovirus, el parvovirus B19 vasculotrépico, que infecta las células
cardiacas endoteliales pero no los cardiomiocitos, puede inducir
miocarditis linfocitica grave, especialmente en nifos de corta
edad??®3¥, Se ha observado que un alto nimero de copias virales (>
500 copias de ADN viral/ug de ADN cardiaco) se asocia con infla-
macion cardiaca y/o infeccion sistémica®?#3%, Un nimero bajo de
copias de ADN del B19V en tejido cardiaco reflejan la persistencia
del virus, pero generalmente no se relaciona con inflamacién car-
diaca. Los virus linfotrdpicos de la familia Herpesviridae [HHV-6,
virus de Epstein-Barr (VEB), citomegalovirus humano (CMV)], asi
como el virus de hepatitis C (VHC), los virus de la gripe y el SARS-
CoV-2, pueden desencadenar indirectamente la miocarditis al
activarel sistemainmune®®. Con respecto a la etiologiay la pato-
génesis de la miocarditis, el papel de los micro-ARN como mar-
cadores diagnésticos es prometedor, ademas de que podrian ser
objetivos prondsticos y terapéuticos en la miocarditis™?°; sin
embargo, el papel preciso de los micro-ARN en la miocarditis to-
davia no se ha determinado®'. Ademas de los agentes infeccio-
sos, laautoinmunidad especifica de 6rgano contra autoantigenos
cardiacos, diferentes enfermedades sistémicas mediadas por el
sistema inmunitario, sustancias téxicas y farmacos, incluidos los
inhibidores de puntos de control inmunitario (ICl), pueden inducir
diferentes formas de miocarditis linfocitica aguda y crénica®. La
miocarditis inmunomediada puede ocurrir con afectacion exclu-
sivamente cardiaca o en el contexto de enfermedades sistémicas
inmunomediadas, como el lupus eritematoso sistémico, la es-
clerosis sistémica y otras®®32, Curiosamente, la susceptibilidad
genética del huésped también se ha relacionado con disfuncién
cardiaca tras la miocarditis®°.

9.1.1. Presentacion

Dado que la miocarditis linfocitica puede producirse por distintas
causas, no existe una presentacion clinica especifica universal y
debe considerarse en el contexto de las diferentes enfermedades
y en las fases de la miocarditis.

9.1.2. Diagnostico y tratamiento

Las vias diagnoésticas se han descrito antes y varian dependiendo de
la causa. El abordaje diagnoéstico y terapéutico debe estar basado
en la situacién clinicay las fases como se ha descrito en la seccion 4
(véase latabla12).

9.2. Miocarditis eosinofilica

La miocarditis eosinofilica es una forma rara de la miocarditis
caracterizada por la infiltracién eosinofilica del miocardio. Los
trastornos subyacentes que deben evaluarse durante el proceso
diagnéstico incluyen: hipersensibilidad y reacciones alérgicas®’;
trastornos inmunomediados, particularmente la granulomatosis
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eosinofilica con poliangeitis; sindrome hipereosinofilico complejo
indefinido o su variante mieloproliferativa; infecciones parasita-
rias; y cdncer**. Un metanadlisis de casos individuales o series pe-
quenfas de casos reportaron una mortalidad hospitalaria de hasta
el 22% y un aumento significativo de la forma hipersensible, con
una tasa de hasta un 36%*".

9.2.1. Presentacion

La presentacién clinica de la miocarditis eosinofilica es variable,
abarcando desde la forma oligosintomatica a la miocarditis fulmi-
nante o la miocardiopatia restrictiva crénica (MCR de Loeffler o
endomiocarditis)*”". Sin embargo, un estudio previo demostré que
la miocarditis eosinofilica suele tener una presentacion fulminan-
te con un deterioro abrupto de la FEVI, un riesgo alto de arritmias
malignasy de complicaciones tromboembdlicas relacionadas con
la formacién de trombos ventriculares?””. Aunque la miocarditis
eosinofilica se acompafa frecuentemente de eosinofilia perifé-
rica, hay que sefialar que este hallazgo no se observa en hasta el
25% de los pacientes con miocarditis eosinofilica y puede contri-
buir al infradiagnéstico de la enfermedad.

9.2.2. Diagndstico

El diagnéstico de la miocarditis eosinofilica puede establecerse
mediante la deteccién de infiltracion eosinofilica en el miocar-
dio mediante biopsia endomiocardica o por la presencia de mio-
carditis detectada en RMC con hallazgos patogndémicos asociados
a la eosinofilia periférica (véase la figura S3 del material suplemen-
tario). Ademas, se debe evaluar los signos clinicos relacionados con
la granulomatosis eosinofilica con poliangeitis o los trastornos del
sindrome hipereosinofilico, como el aumento del nimero de célu-
las eosinofilicas, antecedentes de asma o sinusitis y lesiones der-
matoldgicas caracteristicas. La funcion ventricular izquierda puede
estar conservaday puede presentarse una miocardiopatia dilatada,
aunque con frecuencia se observa un fenotipo de miocardiopatia
restrictiva. En la ecocardiografia un hallazgo tipico es la endocar-
ditis de Loeffler. Durante el proceso diagndstico se debe realizar
sistematicamente el cribado de las etiologias mencionadas antes.

9.2.3. Tratamiento

El tratamiento de primera linea para la miocarditis eosinofilica es
la administracion de corticoesteroides intravenosos, pero se debe
tomar precauciones si la enfermedad esta causada por un agente
infeccioso. La dosis y la duracién éptimas del tratamiento no es-
tan claras, pero se ha propuesto administrar un bolo intravenoso
diario de corticoesteroides seguido de la reduccion de la dosis en
las formas mas graves, mientras que se puede considerar el tra-
tamiento oral con esteroides en pacientes con disfuncién VI leve
(véase la tabla 12)***". La identificacién de una entidad asociada
a la miocarditis eosinofilica es crucial para administrar un trata-
miento especifico, como ciclofosfamida o inhibidores de la IL-5 en
la miocarditis eosinofilica asociada a granulomatosis eosinofilica
con poliangeitis*, imatinib en la variante mieloproliferativa del
sindrome hipereosinofilico asociado con el receptor alfa del factor
de crecimiento derivado de plaquetas (PDGFR-alfa) o albendazol
en la infeccién por Toxocara canis. En la miocarditis eosinofilica hi-
persensible/alérgica, la primera linea de tratamiento es eliminar
la causa potencial de eosinofilia.

Dado que la formacién de trombos endocavitarios se reportd
en el 12% de los casos de miocarditis eosinofilica, se puede consi-
derar el uso de anticoagulacion durante la fase aguda para preve-
nir la formacién de trombos?.

9.3. Miocarditis de células gigantes

La miocarditis de células gigantes es una enfermedad rara, pero
que suele progresar rapidamente con mal pronéstico y una tasa de
muerte o trasplante cardiaco de aproximadamente el 85% a los 3
afos®®, Se ha reportado que su incidencia oscila entre el 0,007%y
el 0,051% en estudios de autopsia; sin embargo, estos datos podrian
infravalorar la carga real de la enfermedad®®3. La miocarditis de
células gigantes afecta generalmente a adultos jévenes y de media-
na edad sin predominancia entre sexos. En un registro multicéntri-
co grande de casos de miocarditis de células gigantes, los pacientes
tenian entre16y 69 anos en el momento del diagnéstico®.

La miocarditis de células gigantes se reconoce como una for-
ma autoinmunitaria no infecciosa inducida por la miosina, segin
indican modelos experimentales®** y se ha reportado una asocia-
cién con trastornos autoinmunes en aproximadamente el 20% de
los casos®2.

9.3.1. Presentacion

Los sintomas iniciales de la miocarditis de células gigantes pueden
no diferir de los sintomas de otros tipos de miocarditis y varian
ampliamente en el momento de la presentacién. En un registro
internacional que incluyé 63 pacientes con miocarditis de células
gigantes, la insuficiencia cardiaca fue el sintoma de presentacion
en el 75% de los casos®2. Las manifestaciones iniciales pueden
ser un deterioro hemodinamico progresivo o shock cardiogénico,
arritmias intrazables y muerte sibita cardiaca. La enfermedad
progresa rapidamente hasta causar la muerte, a menudo en unos
dias o meses. Un analisis sistematico de 51 pacientes con miocar-
ditis de células gigantes mostr6 que la incidencia acumulada de
muerte sibita cardiaca (fatal o abortada) fue del 22% al afio y del
26% a los 5 afios de la presentacion, y la incidencia compuesta de
muerte stbita cardiaca o taquicardia ventricular fue del 41% al
afno y del 55% a los 5 afios?*. Otras manifestaciones tempranas
de la miocarditis de células gigantes son las bradiarritmias y las
alteraciones de la conduccion cardiaca, incluido el bloqueo auri-
culoventricular completo. En un estudio realizado en Finlandia,
el 25% de los pacientes menores de 55 afios con bloqueo cardiaco
clinicamente idiopatico presentaba miocarditis de células gigan-
tes o sarcoidosis cardiaca en la biopsia cardiaca®*®. La presencia de
miocarditis aguda complicada por insuficiencia cardiaca refrac-
taria a tratamiento o shock cardiogénico, arritmias ventriculares y
bloqueo auriculoventricular deben despertar la sospecha de mio-
carditis de células gigantes.

9.3.2. Diagnéstico

La biopsia endomiocardica sigue siendo la modalidad diagnosti-
ca principal para la miocarditis de células gigantes que, ademas,
permite identificar a estos pacientes en fases tempranas®’3%, Los
pacientes diagnosticados mediante biopsia endomiocardica tu-
vieron un tiempo més corto entre la aparicién de los sintomas y el
diagnésticoy menos dano cardiaco que los diagnosticados duran-
te el trasplante cardiaco®®.
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La presencia de células gigantes multinucleadasen ausenciade
lesiones granulomatosas bien organizadas en la muestra de biop-
sia miocardica es la caracteristica distintiva de la miocarditis de
células gigantes. Las células gigantes se localizan tipicamente en
el intersticio o alrededor de los vasos sanguineos y se caracterizan
por su gran tamafo, multinucleaciony granulos citoplasmaticos.

La miocarditis de células gigantes se caracteriza por la des-
truccién miocardica mediada por un gran niimero de células T,
macroéfagos, células gigantes multinucleadas y eosinéfilos en la
biopsia endomiocardica®*. Generalmente, el diagnéstico histol6-
gico de la miocarditis de células gigantes estd guiado por la ne-
crosis de miocitos, la infiltracién difusa de células inflamatoriasy
la fibrosis intersticial?*>#°°, La severidad de la necrosis y la fibrosis
en la biopsia predice los resultados*®. Es importante entender
que no se puede descartar la presencia de miocarditis de células
gigantes con base en un conjunto de muestras no diagnésticas
de biopsia endomiocardica. La sensibilidad de la primera biopsia
es del 68% y aumenta hasta el 93% cuando se realiza hasta tres
veces. Por lo tanto, debe considerarse la repeticion de la biopsia
endomiocardica cuando exista una sospecha clinica alta de mio-
carditis de células gigantes®”. En una serie de casos de miocarditis
de células gigantes realizados en un centro se detect6 realce tar-
dio de gadolinio mediante RMC en el 96% de los casos y su distri-
bucién estuvo correlacionada con los hallazgos histol6gicos*®. En
caso de sospecha de miocarditis de células gigantes, la pronta rea-
lizacion de la biopsia puede llevar a considerar de manera tempra-
na la asistencia circulatoria mecanica, lainclusién de los pacientes
en la lista de espera para trasplante cardiaco y la administracién
de tratamiento inmunosupresor basado en la ciclosporina®®. La
administracion de esteroides intravenosos antes de la biopsia
puede reducir la capacidad diagnéstica de la prueba. Debe existir
un acuerdo en los centros especializados para priorizar la evalua-
cién de las biopsias y proporcionar los resultados en los primeros 3
dias, idealmente en las primeras 8 horas.

9.3.3. Tratamiento

Tan pronto como se sospeche de |a presencia de miocarditis de cé-
lulas gigantes se debe iniciar el tratamiento inmunosupresor para
evitar la progresion de la enfermedad y el retraso del trasplante
cardiaco. Es crucial que el tratamiento se inicie con base en una
sospecha clinica fuerte. Histéricamente, la supervivencia de los
pacientes con miocarditis de células gigantes que no recibieron
tratamiento inmunosupresor fue de 3 meses desde la presenta-
cién de los sintomas hasta la muerte o el trasplante cardiaco. Nu-
merosos estudios han demostrado que la inmunosupresion es Gtil
para el tratamiento de la miocarditis de células gigantes. El trata-
miento inmunosupresor tipicamente incluye dos o tres farmacos,
entre ellos corticoesteroides, y uno o, mas frecuentemente, dos
farmacos inmunosupresores (véase la tabla 12). En pacientes con
miocarditis de células gigantes, la monoterapia con corticoeste-
roides no se asocid con una prolongacion de la supervivencia libre
de trasplante cardiaco®.

Los pacientes con miocarditis de células gigantes deben reci-
bir el mismo tratamiento basado en guias de practica clinica para
la insuficiencia cardiaca y las arritmias que los pacientes con car-
diopatias por otras causas'>*.

La ciclosporina es el agente inmunosupresor mas comun. En
varios estudios retrospectivos y prospectivos, el uso concomitante
de ciclosporina se asoci6 con un mejor prondstico. La combinacién

del tratamiento inmunosupresor con corticoesteroides y ciclos-
porina o azatioprina o con ambas mejoré la supervivencia libre
de trasplante una media de 12 meses, mientras que los pacientes
tratados solo con corticoesteroides sobrevivieron una media de 4
meses®. En una serie de casos de miocarditis de células gigantes
se reportd una supervivencia libre de trasplante al afio del 73%
en pacientes que recibieron tratamiento con corticoesteroides y
ciclosporina, con o sin muromonab-CD3, y una disminucién del
grado de necrosis, inflamacion celular y células gigantes a las 4
semanas de tratamiento*®. Una revisidn sistematica de 27 estu-
dios que incluyeron 43 casos de miocarditis de células gigantes
confirmada por biopsia que requirieron ACM mostrd que la admi-
nistracién de tratamiento inmunosupresor antes del implante de
un dispositivo de ACM se asocié con una supervivencia significa-
tivamente mejor que la AMC sola. En estos pacientes la inmuno-
supresion puede reducir la gravedad de la insuficiencia cardiaca
al prevenir una mayor destruccién autoinmune del miocardio*°4.

El cese o la reduccién del tratamiento inmunosupresor se aso-
ci6 con la recurrencia de la miocarditis de células gigantes hasta 8
anos después del diagndstico®+44°3,

En un estudio monocéntrico, el riesgo de arritmias ventricu-
lares potencialmente mortales en pacientes con miocarditis de
células gigantes fue superior al 50% a los 5 afios del ingreso. El uso
de DAI permanente terminé de forma efectiva las taquiarritmias
ventriculares y ningln paciente con miocarditis de células gigan-
tes portador del dispositivo sufrid muerte sibita cardiaca®*.

Se debe considerar el trasplante cardiaco para pacientes con
miocarditis de células gigantes que no responden al tratamiento
dirigido por guias de practica clinica y al tratamiento inmunosu-
presor. Una revision sistematica reciente y un metanalisis de 499
pacientes con sarcoidosis cardiaca y 69 con miocarditis de células
gigantes sometidos a trasplante cardiaco mostraron que las tasas
de supervivencia al afioy a los 5 afios de los pacientes con miocar-
ditis de células gigantes fueron similares a las tasas de los recepto-
res de trasplante por otras etiologfas de insuficiencia cardiaca*°s.

Recomendaciones—tabla16. Recomendaciones sobre la miocarditis
de células gigantes (véase también la tabla de evidencia 16)

Recomendaciones Clase* Nivel®

La BEM esta recomendada en pacientes con sospecha
de MCG por la aparicién nueva de IC no explicada

de 2 semanas de duracién asociada con VI normal
odilatadoy arritmias ventriculares nuevas, BAV | C
de segundo o tercer grado o falta de respuesta al
tratamiento habitual en10 2 semanas, con el fin de
iniciar tratamiento especifico**

El tratamiento inmunosupresor combinado esta
recomendado para pacientes con diagndstico de MCG*”

BAV: bloqueo auriculoventricular; BEM: biopsia endomiocardica; IC:
insuficiencia cardiaca; MCG: miocarditis de células gigantes; VI: ventriculo
izquierdo.

Clase de recomendacion.

®Nivel de evidencia.

9.4. Miocarditis en la sarcoidosis

La sarcoidosis cardiaca es una forma de enfermedad inflamatoria
cardiaca que coexiste con la sarcoidosis sistémica en el 5-10% de los
casos**® o rara vez de forma aislada. La etiologia de la sarcoidosis no
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se conoce bien, pero puede implicar una respuesta autoinmune a
ciertos desencadenantes o por predisposicién genética que lleva a
la formacion de granulomas sin necrosis central (no caseificantes)
envarios 6rganos, tipicamente en los pulmones*®. En el andlisis his-
topatoldgico, el granuloma esta formado por macréfagos CD68+,
células gigantes CD68+y linfocitos CD3+ Ty CD20+ B. Se caracteri-
za por inflamacién, edema, infiltracion linfocitica y fibrosis de re-
emplazo*®®. La sarcoidosis cardiaca suele ser subclinicay presenta
una afectacion cardiaca estimada en alrededor del 25% de las se-
ries de autopsias de pacientes con sarcoidosis***#°,

9.4.1. Presentacion

Las manifestaciones de la sarcoidosis cardiaca incluyen desde infla-
macién cardiaca, enfermedad del sistema de conduccién, ectopia
frecuente, taquiarritmias e insuficiencia cardiaca hasta la muerte
sbita cardiaca*”’. La sarcoidosis cardiaca puede simular distintos
fenotipos cardiacos, como miocardiopatia arritmogénica del ven-
triculo derecho®*+™3, miocardiopatia dilatada y miocardiopatia
hipertréfica, pero también puede ocurrir en pacientes con una
funcién cardiaca normal®. Los sintomas son inespecificos y ge-
neralmente se relacionan con arritmias, especialmente bloqueo
auriculoventricular y taquicardia ventricular. El reto consiste en
identificar a los pacientes con riesgo, ya que la muerte sibita car-
diaca causada por arritmias malignas es frecuente*>4¢,

9.4.2. Diagnostico

El algoritmo diagnéstico de la sarcoidosis cardiaca difiere depen-
diendo de la presencia de sarcoidosis extracardiaca. Los hallazgos
patognémicos en pruebas de imagen no invasivas son suficientes
para el diagndstico de la sarcoidosis cardiaca en los casos de sar-
coidosis sistémica conocida*’. En cambio, el proceso diagndstico
de la sarcoidosis cardiaca primaria es mas complejo, aunque la
identificacién de patrones tipicos mediante imagen multimodal
suele ser suficiente. La sarcoidosis cardiaca puede manifestarse
como anomalias en el ECG, la ecocardiografia, RMC, PET, BEM y
en marcadores sanguineos cardiacos e inflamatorios (véase la
seccion 5.4). El electrocardiograma o la monitorizacién del ritmo
cardiaco pueden mostrar anomalias del sistema de conduccién
(como BAV o bloqueo completo de rama) y arritmias, incluida la
taquicardia ventricular®. En el ecocardiograma se pueden obser-
var alteraciones de la movilidad parietal en una distribucién no
coronaria, adelgazamiento septal y aneurismas ventriculares. La
biopsia endomiocardica puede ser til en pacientes selecciona-
dos, pero los resultados negativos no descartan la presencia de
sarcoidosis cardiaca debido a posibles errores en las muestras*®.
La biopsia endomiocardica guiada por mapeo electroanatémico
puede mejorar su capacidad diagnéstica (véase la seccion 5.12).

La imagen cardiaca multimodal avanzada, como RMCy FDG-
PET, tiene un papel creciente en los casos de sospecha de sarcoidosis
cardiaca. Entérminos generales, laRMC comparada con la FDG-PET
tiene una mayor sensibilidad (89-95% frente al 84%, respectiva-
mente) y una especificidad similar (78-85% frente al 82%, respecti-
vamente) para el diagndstico de la sarcoidosis cardiaca*o®420428,

En la RMC, la sarcoidosis cardiaca puede presentar una amplia
variedad de hallazgos y a menudo se la considera como la «gran
imitadora» de diversas afecciones cardiacas, sin embargo, el tabi-
que interventricular suele estar afectado*°® y el denominado «signo
de gancho»*? se reconoce como un indicador asociado a una alta

probabilidad de sarcoidosis cardiaca. Para mas informacion consul-
te la figura S3 del material suplementario. Una gran carga de realce
tardio de gadolinio (RTG) se asocia con un peor prondstico y con el
riesgo de arritmias ventriculares, insuficiencia cardiaca y muerte
de los pacientes con sarcoidosis cardiaca, y puede emplearse para
guiar la toma de decisiones clinicas®°*¢. Aparte del RTG, la identifi-
cacion de inflamacion miocardica activa es posible3*47-441,

La tomografia por emisién de positrones con fluorodesoxi-
glucosa (FDG-PET) también permite la identificacién de in-
flamacion cardiaca en la sarcoidosis cardiaca*®. Requiere una
preparacion cuidadosa de los pacientes para suprimir la captacion
fisiologica de 18F-FDC. El hallazgo clasico es la captacién focal de
18F-FDG en el septo basal, con un defecto de perfusion concordan-
te. Los defectos de perfusion en la fase activa de la sarcoidosis car-
diaca pueden deberse a la obstruccién microvascular por edema
inflamatorio y necrosis, 0 ambos, y no se localizan necesariamen-
te en la misma region de la captacion de 18F-FDG**”. La PET-RMC
puede permitir una deteccién mas completa de la inflamacién car-
diaca*°44244 pero su disponibilidad es limitada. La RMCy la PET
puede emplearse para guiar la biopsia endomiocardica.

La intensidad y la extension de la captacion de FDG en la PET
tiene importancia prondstica*?#4. En un metanalisis de 37 estu-
dios de pacientes con sarcoidosis cardiaca, el RTG en la RMCy la
captacion de FDG en la PET fueron predictores de MACE (mor-
talidad por cualquier causa, muerte cardiaca y muerte sibita
cardiaca abortada, arritmias ventriculares y hospitalizacién por
insuficiencia cardiaca).

La FDG-PET ha demostrado ser (til para predecir y monitori-
zar la respuesta al tratamiento antiinflamatorio en la sarcoido-
sis?°+%°; sin embargo, el momento idéneo para repetir el estudio
con PET para la evaluacién de la respuesta al tratamiento no esta
bien establecido.

Ademas de su uso en la evaluacién clinica inicial, las modali-
dades de imagen deben emplearse para el manejo a cortoy largo
plazo de los pacientes con sarcoidosis cardiaca.

9.4.3. Tratamiento

Actualmente el tratamiento de la sarcoidosis cardiaca no esta
estandarizado y se basa en la evaluacion individualizada de los
pacientes, generalmente con participacion multidisciplinar*'. El
tratamiento esta dirigido a controlar la inflamacién cardiaca, la
disfuncién y las cicatrices miocardicas™®#™¢. E| tratamiento de
primera linea incluye corticoesteroides (véase la tabla 12).

Dado que la resolucién de las anomalias de la conduccién con
tratamiento antiinflamatorio es impredecible, generalmente es
necesario implantar un dispositivo de estimulacién cardiaca per-
manente. La presencia de bloqueo auriculoventriculary la necesi-
dad de estimulacion cardiaca se asocian con un riesgo mas alto de
arritmias ventriculares mantenidas, que alcanzaronun31%alos s
afosen unregistrorealizado en Finlandia®®4%43, Portanto, parece
razonable proponer el implante de un DAI con capacidad de esti-
mulacién en lugar de un marcapasos en los pacientes con sarcoi-
dosis cardiaca e indicaciones de estimulacion cardiaca. Estudios
observacionales muestran un riesgo de arritmias ventriculares
durante el seguimiento de pacientes con FEVI reducida#é452454455,
presencia de RTG en la RMC#445¢4° y estimulacidn ventricular pro-
gramada positiva®*+°4¢ No hay datos sobre la relacion entre la
extension del tejido cicatricial y el riesgo de arritmias. La TC-PET
puede ayudar a estratificar el riesgo de los pacientes*é.
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El trasplante cardiaco puede considerarse en un subgrupo de
pacientes con sarcoidosis cardiaca, al igual que en la miocarditis
de células gigantes*.

Recomendaciones—tabla17. Recomendaciones sobre la miocarditis
en la sarcoidosis (véase también la tabla de evidencia 17)

Recomendaciones Clase* Nivel®

La RMC con técnicas de caracterizacion tisular esta
recomendada en pacientes con sospecha de SC
para evaluar la inflamacién cardiaca y la afectacién
miocardica#o®42-42s

Se recomienda el uso de "*F-FDG-PET en el proceso
diagnéstico para la deteccion de inflamacion, el
seguimientoy la evaluacion de la respuesta al
tratamiento en pacientes con SC#¢428

Elimplante de DAl estd recomendado en pacientes

con SCy arritmias ventriculares mantenidas (TV/FV)
o parada cardiaca abortada para prevenir la muerte
sﬂbita cardiaca58,396,416,454,455,466

Elimplante de DAl estd recomendado en pacientes
con SCy FEVI <35% para prevenir la muerte sibita | C
cardiaca416,452,454,455

Después de la resolucion de la fase activa se debe
considerar el implante de DAl en pacientes con SCy
FEVI >35%, RTG significativo, historia de arritmias,
sincope de causa desconocida, arritmias ventriculares lla C
mantenidas inducidas por estimulacién ventricular
programada o BAV persistente de grado alto para
prevenir la muerte stbita cardiaca*®43+452453.456464. 4 67

BAV: bloqueo auriculoventricular; DAI: desfibrilador automatico
implantable; FDG-PET: tomografia por emisién de positrones con
fluorodesoxiglucosa; FEVI: fraccion de eyeccidn del ventriculo izquierdo;
FV: fibrilacin ventricular; TV: taquicardia ventricular; RMC: resonancia
magnética cardiaca; RTG: realce tardio de gadolinio; SC: sarcoidosis
cardiaca.

Clase de recomendacién.

®Nivel de evidencia.

9.5. Miocarditis infecciosa especifica (virus,
enfermedad de Lymey enfermedad de Chagas)

9.5.1. Virus

Una gran variedad de agentes infecciosos puede causar inflama-
cién miocardica (véase la tabla S1 del material complementario),
pero los virus se consideran la causa mas comin de todas las formas
infecciosas de miocarditis. La prevalencia real de la miocarditis viral
es dificil de determinar, ya que la biopsia endomiocardica solo se
realiza en un subgrupo de pacientes de riesgo alto y en casos com-
plicados. Ademas, una prueba serolégica viral positiva no implica
la presencia de infeccién miocardica y no se recomienda su uso de
forma sistematica. Las excepciones son el VIH, el VHC e infecciones
especificas, como la enfermedad de Lyme™. La epidemiologia de la
miocarditis viral ha cambiado en las tres dltimas décadas; mientras
que los enterovirus y adenovirus se consideraban las causas mas
comunes de miocarditis viral*¢, los virus vasculotrépicos como el

B1g\Ve3664¢8 y |os virus linfotrépicos como el HHV-6 se encuentran de
forma mas frecuente en las muestras de biopsia®**%°. La relevancia
pronéstica de la infeccidn persistente por B19V con bajo nimero de
copias virales sigue siendo controvertida, ya que su presencia en el
tejido miocardico puede no tener una importancia patogénica®°,
al contrario que la infeccion aguda por B19V?%.

9.5.1.1. Presentacion

Los sintomas varian segiin la causa subyacentey la gravedad de la
enfermedad. Sin embargo, generalmente es similar a la presenta-
ciénde lasfasesaguday crénica como se describen en laseccién 4.

9.5.1.2. Diagnéstico

La estrategia diagnéstica debe seguir la descripcidon que se detalla
en la seccidn 4 (figuras 5y 6). La presencia de mas de 500 copias/ug
de ADN en la biopsia endomiocardica se considera como el punto
de corte para determinar la inflamacién miocardica relacionada
con virus y generalmente se usa para guiar las opciones de trata-
miento (p. €]., el inicio de lainmunosupresién). El analisis de PCR viral
en muestras de biopsia endomiocardica se realiza para caracterizar
mejor el sustrato patoldgico que causa la miocarditis. Cuando es
necesario el tratamiento inmunosupresor, es preciso descartar la
presencia de virus mediante biopsia®. El analisis contemporaneo
mediante PCR para detectar la presencia viral en muestras de biop-
sia endomiocardica y muestras de sangre se utiliza para descartar
una posible contaminacién del tejido™,

9.5.1.3. Tratamiento

No existen datos suficientes que respalden el tratamiento antiviral
para la miocarditis aguda, ni el tratamiento con inmunoglobulinas
intravenosas (IGIV) para la miocarditis presumiblemente viral*2. Se
puede considerar el uso de farmacos contra el virus herpes en pa-
cientes con infeccién por CMV o HHV-6, aunque su eficacia no se ha
estudiado directamente en pacientes con miocarditis™. Se ha suge-
rido que el tratamiento con interferdn tipo | (IFN) en pacientes con
enterovirus aumenta la eliminacién viral, aunque faltan ensayos cli-
nicos grandes que lo confirmen3473475_| as terapias antivirales de-
ben prescribirse y gestionarse en colaboracién con un especialista
en enfermedades infecciosas, mediante la toma de decisiones com-
partida en el equipo de sindrome inflamatorio miopericardico™>.

9.5.1.3.1. Virus de la gripe. El tratamiento de apoyo constituye la base
del manejo de la gripe grave. La afectacién miocardica es rara,
pero debe considerarse en pacientes de cualquier edad que pre-
sentan dolor toracico, taquicardia e inestabilidad hemodinamica
alas 2-4 semanas de la aparicion de los sintomas. El efecto del tra-
tamiento antiviral en la miocarditis no esta claro, aunque se em-
plea oseltamivir en contextos ambulatorios y hospitalarios. Los
farmacos peramiviry zanamivir se usan solo en pacientes hospita-
lizados. Se han publicado informes de casos individuales sobre el
éxito del tratamiento con inhibidores de la neuraminidasa*¢+”. El
peramivir se ha usado frecuentemente en combinacién con osel-
tamivir®®4¥ o con zanamivir*2,

9.5.1.3.2. Virus de inmunodeficiencia humana. La patogénesis de la
miocarditis asociada al VIH puede relacionarse con infeccién vi-
ral directa, coinfeccidén por otros virus o bacterias, actividad de
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citoquinas, efectos secundarios del tratamiento antirretroviral
altamente activo, desregulacion del sistema inmune y/o isque-
mia. Cuando se diagnostica miocarditis asociada al VIH, se debe
iniciar o continuar el tratamiento para la infeccién por VIH. Un
estudio retrospectivo que incluyd 1.042 pacientes reporté que el
tratamiento antirretroviral altamente activo disminuye signifi-
cativamente la incidencia de afectacion cardiaca, especialmente
pericarditis, arritmias y miocardiopatia dilatada, comparado con
el tratamiento con inhibidores de la transcriptasa inversa analo-
gos de nucledsidos*®.

9.5.2. Carditis de Lyme

La carditis de Lyme puede ser una manifestacion temprana de la
borreliosis de Lyme, una enfermedad transmitida por garrapa-
tas causada por Borrelia spp., la cual es una de las enfermedades
transmitidas por vectores mas frecuentes en el hemisferio norte.

9.5.2.1. Presentacion

En los casos de diseminacién temprana de la infeccion, se puede
presentar miocarditis aguda con posible pericarditis asociada,
pero la carditis de Lyme se caracteriza tipicamente por distintos
grados de bloqueo auriculoventricular, con BAV de tercer grado
en el 25% de los casos**. La carditis de Lyme crénica manifiesta
sintomas y signos persistentes, como fatiga, disfuncién cogniti-
va, cefalea, alteraciones del suefio, sintomas neuropsiquiatricos
y musculoesqueléticos, retrasos en la conduccion eléctricay mio-
cardiopatia dilatada.

9.5.2.2. Diagnéstico

Se ha propuesto un indice de sospecha en la escala de CL para eva-
luar la probabilidad de que el BAV de grado alto esté causado por
carditis de Lyme. Este indice permite clasificar a los pacientes en
categorias de riesgo bajo, intermedio y alto*®. La monitorizacién
con ECG continuo es necesaria en pacientes que se presentan con
sincope o con un intervalo PR > 300 ms, ya que este es un marca-
dorderiesgo alto de progresion a BAV completo*®. Los analisis se-
rolégicos estin recomendados para los pacientes que presentan
BAV de grado altoy sospecha de carditis de Lyme.

9.5.2.3. Tratamiento

El bloqueo auriculoventricular suele ser transitorio y tipicamen-
te se resuelve después de 1-2 semanas de tratamiento antibio-
tico, por tanto, el implante de marcapasos permanente no es
necesario para el BAV asociado con carditis de Lyme antes de
iniciarse el tratamiento. La administracién intravenosa de cef-
triaxona es el tratamiento recomendado de primera linea para
los pacientes con carditis de Lyme y alteraciones AV*%, seguida
de antibidticos orales (doxiciclina, amoxicilina o cefuroxima)
durante un minimo de 14 dias y hasta 21 dias (curso antibi6tico
total), dependiendo de la gravedad de la presentacion clinicay
de la respuesta al tratamiento. El pronéstico de la carditis dise-
minada de Lyme que se trata de forma temprana es favorable,
con una recuperacion completa de la mayoria de los pacientes
tratados con antibidticos*®++%7,

Aunque la carditis de Lyme puede resolverse espontaneamen-
te, el tratamiento antibidtico reduce la duracién de la enfermedad
y previene complicaciones posteriores.

9.5.3. Enfermedad de Chagas

La enfermedad de Chagas es un trastorno sistémico causado
por el parasito protozoario T. cruzi, que se transmite a través de
un insecto vector triatomino hematéfago en areas endémicas,
como América Latina. También puede transmitirse por via trans-
placentaria, mediante sangre infectada o incluso por via oral a
través del consumo de alimentos y bebidas. La migracién actual
ha convertido laenfermedad de Chagas en una enfermedad glo-
bal, y la transmisién congénita ha adquirido relevancia en areas
no endémicas, incluyendo Europa.

9.5.3.1. Presentacion

Los individuos con infeccién aguda siguen asintomaticos o mues-
tran sintomas leves e inespecificos. El parasitismo tisular directo
intenso puede causar miocarditis aguda en menos del 5% de los
casos. La enfermedad de Chagas puede evolucionar a miocardio-
patia en el 20-30% de los casos. Los hallazgos frecuentes en pa-
cientes con miocardiopatia causada por enfermedad de Chagas
son bradiarritmias o taquiarritmias, ventriculos dilatados con dis-
funcién regional (generalmente inferior, inferolateral o apical) o
disfuncién sistélica global y tromboembolia.

9.5.3.2. Diagnéstico

El diagnéstico de laenfermedad de Chagas requiere una sospecha
clinica alta. La reaccién en cadena de la polimerasa es la prueba
mas sensible durante la infeccion aguda, mientras que para el
diagnéstico de la enfermedad de Chagas crénica es preferible la
combinacién de dos andlisis seroldgicos con antigenos que detec-
tan distintos anticuerpos contra T. cruzi. La imagen multimodal
ayuda a establecer el diagnéstico, ya que mediante RMC se puede
detectar la presencia de aneurismas apicales con o sin trombos*®.

9.5.3.3. Tratamiento

Laerradicacion del parasito es el objetivoen las fases tempranasy el
tratamientoantiparasitario debe administrarse loantes posible tras
la deteccion de una infeccién aguda. En el estudio BENEFIT (Benzni-
dazole Evaluation for Interrupting Trypanosomiasis), un total de 2.854
pacientes con miocardiopatfa causada por enfermedad de Chagas
fueron asignados aleatoriamente a tratamiento con benznidazol o
placebo durante 80 dias. El benznidazol redujo significativamente
la deteccidn sérica del parasito, pero no se observé una reduccion
significativa del deterioro cardiaco clinico a los 5 afios*®. Por tanto,
el tratamiento antitripanosoma no debe emplearse de forma siste-
matica en pacientes adultos con miocardiopatia crénica, pero pue-
de considerarse en las formas tempranasy leves*°#" (véase la tabla
12). Los pacientes con miocardiopatia causada por enfermedad de
Chagas deben recibir tratamiento segn la guia sobre insuficiencia
cardiaca. La enfermedad de Chagas se asocia con una morbilidad
y mortalidad altas, con una tasa anual de muerte cardiovascular
del 6%*2. En esta poblacién el beneficio del tratamiento con DA
en prevencién primaria y segundaria es controvertido, dado que
los estudios observacionales realizados no han demostrado su be-
neficio relativo a la mortalidad comparado con amiodarona*>. No
obstante, una revision sistematica y un metanalisis mostraron que,
en pacientes con taquicardia ventricular previa, fueron frecuentes
el implante apropiado de DAl y las tormentas eléctricas, que ocu-
rrieron con una tasa del 25% vy el 9% al afio, respectivamente, con
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una mortalidad total del 9% anual**. En este contexto es necesario
tomar decisiones clinicas individualizadas para cada paciente.

9.6. Miocarditis inducida por farmacos o vacunas

9.6.1. Miocarditis inducida por farmacos

9.6.1.1. Miocarditis inducida por inhibidores de puntos
de control inmunitario

Los inhibidores de puntos de control inmunitario (ICl) han revolu-
cionado el tratamiento del cancer y estan aprobados en mdltiples
tipos de cancer. Estos farmacos son anticuerpos monoclonales que
bloquean moléculas especificas que inhiben la respuesta inmune
[CTLA-4 (antigeno 4 del linfocito T citotdxico), PD-1 (proteina de
muerte celular programada1) y suligando PD-L1 (ligando de muerte
programada 1) y LAG-3 (gen de activacion de linfocitos 3)] y poten-
cian de forma significativa las respuestas de las células T contra el
cancer. Al activar el sistema inmune, los ICl pueden inducir eventos
adversos inmunolégicos que pueden afectar a cualquier érgano. La
miocarditis es una de las complicaciones mas temidas*>*”, aunque
esraray solo afecta al 1% aproximadamente de los pacientes en las
primeras semanas de tratamiento**. Dado que crece el nimero de
pacientes candidatos a tratamiento con ICl, el nidmero absoluto
de casos estad en aumento. Una de las series mas grandes de casos
que incluy6 122 pacientes con miocarditis asociada a ICI registré el
desarrollo temprano de miocarditis tras el inicio del tratamiento
(media de 30 dias) y hasta un 50% de mortalidad*¢. Un analisis
sistematico de la base de datos de farmacovigilancia de la OMS
confirmé una tasa alta de mortalidad de hasta el 33%*2.

El principal factor de riesgo de miocarditis aguda inducida por
ICl es el tratamiento combinado con dos tipos de ICI, por ejemplo,
un anti-CTLA-4 como ipilimumab, combinado con un anti-PD-1
como nivolumab?®.

Esta complicacion afecta principalmente a los hombres*> y a
pacientes mayores (edad media de 65 afios) con mas comorbilida-
des®®#. Ademas, cuando los ICl se combinan con otros tratamien-
tos oncoldgicos, su toxicidad se agrava.

9.6.1.1.1. Presentacion. La miocarditis aguda inducida por ICl es fun-
damentalmente arritmogénica, incluido el riesgo de trastornos de
la conduccién, y la insuficiencia cardiaca con fraccién de eyeccion
disminuida ocurre en alrededor de la mitad de los pacientess®°.
La miocarditis se asocia a menudo con miositis periférica, la cual,
cuando se asocia con insuficiencia respiratoria, puede afectar ne-
gativamente a la supervivencia.

9.6.1.1.2. Diagnéstico. Cuando existe sospecha es necesario un triaje
diagnéstico rapido*s”. El diagnéstico temprano es extremada-
mente importante y normalmente incluye pruebas de laboratorio
e imagen multimodal (seccién 5). La deteccidén de una enfermedad
coronaria en pacientes de edad avanzada no debe impedir continuar
con el proceso diagnéstico de la miocarditis (tabla 4). La biopsia endo-
miocardica podria ser necesaria en casos no concluyentes. Para mas
informacién consulte la Guia ESC 2022 sobre cardio-oncologia*'.

9.6.1.1.3. Tratamiento. Después del diagndstico, es necesario suspender
la administracién de ICl e iniciar el tratamiento con corticoesteroides
en las primeras 24 h. Hasta el 50% de los pacientes seran refractarios

a los corticoesteroides. En esta situacién son necesarios tratamien-
tos inmunosupresores de segunda linea (véase la tabla 12)*°. En un
registro prospectivo, la combinacién de ruxolitinib y dosis altas de
abatacept, ademas del cribado de insuficiencia muscular respiratoria
concurrente, se asocié con una mejor supervivencia®. Los efectos
cardiovasculares de los ICl a largo plazo son cada vez mas relevantes
debido al nimero creciente de pacientes oncolégicos que se expo-
nen a esta terapia®*s°4. El reinicio del tratamiento con un ICl debe
considerarse tras la evaluacién del equipo multidisciplinar, que
tendra en cuenta la gravedad de la miocarditis, el pronéstico del
cancer, las opciones de tratamiento oncoldgicoy las preferencias de
los pacientes®™+**. Para mas informacién consulte la Guia ESC 2022
sobre cardio-oncologia®'.

Recomendaciones—tabla18. Recomendaciones sobre la miocarditis
inducida por inhibidores de puntos de control inmunitario
(véase también la tabla de evidencia18)

Recomendaciones Clase* Nivel®

Se recomienda el triaje diagndstico en las primeras 24 h®
en pacientes con sospecha de miocarditis inducida por | C
ICl para iniciar ripidamente el tratamiento?95496501504

Se recomienda suspender inmediatamente los ICI
y administrar corticoesteroides a dosis altas en
pacientes con miocarditis asociada a ICl con el fin de | C
detener la reaccién inflamatoria y estabilizar
al pacientes

Debe considerarse el tratamiento inmunosupresor de
segunda linea en pacientes con miocarditis asociada lla C
aICl refractaria a esteroides®*s°*

Se puede considerar el tratamiento inmunosupresor
de segunda linea en pacientes con miocarditis 11b C
asociada a ICl fulminante/graves s>+

ICl: inhibidor de puntos de control inmunitario.
Clase de recomendacion.

®Nivel de evidencia.

“Véase la figura 5.

9.6.1.2. Otros farmacos asociados con la miocarditis

Numerosos farmacos se han asociado con la miocarditis (véase la ta-
bla S10 del material suplementario),), especialmente la clozapina*®.
Laincidencia reportada de miocarditis asociada a clozapina oscila en-
tre el 01% y el 5%°°75°%. La miocarditis inducida por farmacos puede
asociarse con el sindrome de reaccién medicamentosa con eosinofilia
ysintomas sistémicos (DRESS)**. El tratamiento se basa en la suspen-
sion del farmacoy el uso de corticoesteroides.

9.6.2. Miocarditis inducida por vacunas

En 2002 se estableci6 la Brighton Collaboration con el objetivo de
proporcionar criterios estandarizados para la definicién de even-
tos adversos posteriores a la vacunacién®™.

En el contexto clinico, distintas vacunas, aparte de la vacuna con-
tra el SARS-CoV-2, se han asociado con la miocarditis. La asociacion
principal es con la vacuna contra la viruela®", con datos que provienen
mayoritariamente de la poblacién militar de los Estados Unidos.

Unarevisién sistematica report6 eventos cardiacos, incluido el
sindrome inflamatorio miopericardico, después de la vacunaciéon
contrala gripe, la vacuna antineumocécica y el toxoide tetanicos™.
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Existen pocos datos sobre casos de miocarditis después de
recibir diferentes vacunas, como vacunas contra el meningococo,
hepatitis Ay B, difteriay poliovirus (véase la tabla S11 del material
suplementario))s>='.

Un estudio multicéntrico reciente reportd buenos resultados
a medio plazo de la miocarditis asociada a la vacuna contra la CO-
VID-19, sin incidencia de muerte o necesidad de trasplante cardia-
co®™. En la seccidn 5.1.2. del material suplementario se encuentra
informacion mas detallada.

9.7. Miocarditis asociada con el embarazo

La miocardiopatia periparto (MCPP) se asocia en ocasiones con la
inflamacién miocardica, especialmente en pacientes que presen-
tan arritmias®®. La miocarditis asociada con el embarazo es una
entidad rara, y su incidencia y prondstico varia en distintas regio-
nes geograficas®®>3. Se ha postulado que las deficiencias nutri-
cionales, la miocarditis viral y procesos autoinmunes pueden ser
factores desencadenantes. Datos recientes respaldan el papel de
los cambios neurohormonales del final del embarazo y el parto,
asicomo el papel de la predisposicion genéticas?.

9.7.1. Presentacion

No existe una distincién clara entre el fenotipo de miocarditis
asociada al embarazo y la miocardiopatia periparto. Las mujeres
desarrollan sintomas de insuficiencia cardiaca durante el final del
embarazo o después del parto, que mayoritariamente se diagnos-
tica tras el parto, tipicamente durante el primer mes del pospar-
to. Una minoria de pacientes puede presentar edema pulmonar,
shock cardiogénico, arritmias graves®”, parada cardiopulmonar,
complicaciones tromboembodlicasy dafio cerebral.

9.7.2. Diagnéstico

No existen estudios especificos sobre la miocarditis asociada al
embarazo, por lo que debe seguirse las recomendaciones sobre
la MCPP. La ecocardiografia transtoracica debe realizarse en cual-
quier caso de sospecha. En la MCPP la FEVI es tipicamente inferior al
45%°*. Debe efectuarse un examen cuidadoso para visualizar clara-
mente el apex del ventriculo izquierdo con el fin de detectar trom-
bos intracardiacos. Las concentraciones de péptidos natriuréticos
cerebrales/NT-proBNP suelen estar marcadamente elevadas® .

La RMC es una técnica de imagen avanzada si el ecocardio-
grama resulta insuficiente, pero los agentes de contraste a base
de gadolinio deben evitarse durante el embarazo®°% La RMC es
fundamental para diferenciar las causas subyacentes®®. La detec-
cién de inflamacién activa puede realizarse sin el uso de contraste
en la RMC (figura 4).

La MCPP se ha asociado con una tasa mas alta de recuperacion
que otras formas de insuficiencia cardiaca con fraccién de eyec-
cién reducidas**y la remision ocurre a menudo en los 3-6 primeros
meses*®. La recuperacién tardia también puede ocurrir después
de 2 afos365%,

9.7.3. Tratamiento

No existen estudios especificos sobre la miocarditis asociada al
embarazo, porlo que las recomendaciones se basan en la literatu-
ra publicada sobre la miocardiopatia periparto.

El tratamiento de la insuficiencia cardiaca es esencial, con
modificaciones para salvaguardar la seguridad del feto durante
el embarazoss38-54°,

Las heparinas de bajo peso molecular no cruzan a la placen-
tay se prefiere su uso durante el embarazo cuando el riesgo de
tromboembolia es alto’*'. Los anticoagulantes orales directos es-
tan menos estudiados en el embarazo y deben evitarse. La anti-
coagulacion debe continuarse hasta la recuperacién de la funcién
del ventriculo izquierdo.

Se ha reportado que la bromocriptina puede mejorar la FEVI a
los 6 meses, pero los datos de resultados son contradictorios®"54254,

Tras el parto, la mayoria de la medicacién para la insuficiencia
cardiacaescompatible con lalactancia. Algunas pacientes pueden
recaer. La suspensién del tratamiento y una recuperacion incom-
pleta de la funcion VI son factores de riesgo de recurrenciass*¢5+.

No se ha demostrado la necesidad de tratamiento durante
el resto de la vida. En el asesoramiento antes de la concepcion se
debe abordar los riesgos potenciales de disfuncién miocardica re-
currente, incluso después de la recuperacions”.

La participaciéon de un equipo multidisciplinar es necesaria
para el manejo de las pacientess*®54,

10. MIOCARDIOPATIA INFLAMATORIA

La miocardiopatia inflamatoria se define por la presencia de mio-
carditis cronica asociada con disfuncién cardiaca y remodelado ven-
tricular, con fenotipo clinico hipocinético, dilatado o no dilatado, con
o sin sustrato arritmogénico. También puede manifestarse como la
evoluciéon de una miocarditis previa, tratada o no tratada. La mio-
cardiopatia inflamatoria estd implicada en la patogénesis de la
miocardiopatia dilatada. Incluye formas inmunomediadas/autoin-
munesy subtipos infecciosos™°, La predisposicién genética también
esimportante para la patogénesis de la miocardiopatia inflamatoria®.
Sin embargo, se desconocen las tasas, los factores de riesgo y otras
caracteristicas de los casos que evolucionan desde una miocarditis
aguda a miocarditis crénica 0 a miocardiopatia inflamatoria.

10.1. Presentacion

Los pacientes con miocardiopatia inflamatoria pueden presen-
tar insuficiencia cardiaca de nueva aparicion/aguda, subaguda o
crénica. Aunque la miocarditis se resuelve en mas del 50% de los
casos, incluso espontdneamente, aproximadamente el 25% de los
pacientes puede presentar disfuncién ventricular persistentey los
casos mas graves pueden evolucionara miocardiopatia dilatada™.

10.2. Diagnostico

Para establecer el diagnéstico se puede emplear una serie de
examenes clinicos, ECG, imagen multimodal y, si fuera necesa-
rio, biopsia endomiocardica. Se debe sospechar de la presencia
de inflamacién miocérdica persistente o crénica en los casos de
disfuncidn ventricular no isquémica asociada con voltajes QRS
bajos y elevacién leve y persistente de la TnT/Tnl ultrasensible.
La ausencia de remodelado significativo puede observarse en
la fase temprana de la enfermedad. La sospecha puede confir-
marse mediante imagen multimodal (ecocardiografia y RMC) y
biopsia endomiocardica, especialmente en presencia de edema
miocérdico observado en la RMC. En casos raros la miocardiopatia
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inflamatoria puede ser familiar. En estos pacientes se debe consi-
derar el uso de pruebas genéticas.

10.3. Tratamiento

En pacientes con miocardiopatia inflamatoria estd recomendado
el tratamiento de la insuficiencia cardiaca dirigido por guias de
practica clinica™?®. El tratamiento médico debe adaptarse a la
causa subyacente en caso de trastornos sistémicos, especialmen-
te en enfermedades autoinmunes. Solo un estudio clinico aleato-
rizado mostrd una mejoria de la funcién cardiaca con tratamiento
inmunosupresor en pacientes con miocardiopatia inflamatoria
negativa para virus®'. Los resultados de estudios no aleatoriza-
dos, generalmente derivados de estudios monocéntricos o de es-
tudios retrospectivos®*™3"5"5%5, respaldan la eficacia y la seguridad
de la inmunosupresién afiadida al tratamiento 6ptimo de la insu-
ficiencia cardiaca. En pacientes con distintos tipos de miocarditis
inmunomediada e insuficiencia cardiaca, el tratamiento inmuno-
supresor fue seguro*™'s5#555, Por tanto, el tratamiento debe ba-
sarse en el examen histolégico/inmunohistolégico y la PCR viral
de las muestras de biopsia. En casos no tratados se ha observado
la progresién a miocardiopatia dilatada y trasplante o muerte™?.

Recomendaciones—tabla19. Recomendaciones sobre la
miocardiopatia inflamatoria (véase también la tabla de evidencia 19)

Recomendaciones Clase®* Nivel®

El tratamiento de la insuficiencia cardiaca dirigido

por las guias de practica clinica esta recomendado en
pacientes con miocardiopatia inflamatoria para mejorar
y/o estabilizar la funcién del ventriculo izquierdo

En la miocardiopatia inflamatoria esta recomendado
el tratamiento médico especifico para la enfermedad | C
sistémica potencialmente subyacente

El tratamiento inmunosupresor guiado por
biopsia endomiocardica debe considerarse en
las miocardiopatias inflamatorias no virales para
suprimir la respuesta autoinmune3+ 35555

lla B

Clase de recomendacion.
®Nivel de evidencia.

11. TIPOS ESPECIFICOS DE PERICARDITIS

11.1. Pericarditis tuberculosa

La pericarditis tuberculosa causa < 4% de la enfermedad pericar-
dica en paises desarrollados, pero esta aumentando debido a la
inmigracion. Por otra parte, la pericarditis tuberculosa es la causa
del derrame pericardico clinicamente significativo en el 90% de
las personas con infeccién por VIH y en un 50-70% de las perso-
nas sin esta infeccién que viven en los paises en vias de desarrollo
que tienen una prevalencia alta de tuberculosis (TB)**. Es preciso
sefialar que la mayor parte de la informacién sobre la pericarditis
tuberculosa proviene de areas endémicas de paises subdesarro-
llados y de pacientes inmunodeprimidos’. La enfermedad puede
ocurrir a cualquier edad y afecta mas frecuentemente a hombres

que a mujeres*. La pericarditis tuberculosa tiene una tasa global
de mortalidad del 17-40% a los 6 meses del diagndstico®”.

11.1.1. Presentacion

Las presentaciones clinicas de la pericarditis tuberculosa son la
pericarditis aguda (generalmente con derrame pericardico), pe-
ricarditis efusivo-constrictiva y pericarditis constrictiva, aunque
estas manifestaciones representan fases consecutivas de un Uni-
co proceso en lugar de entidades independientes®®°. Concre-
tamente, la evolucion de la pericarditis tuberculosa tiene cuatro
fases (figura18). La primera fase o fase seca de |a pericarditis agu-
da se presenta sin derrame; la segunda fase, con derrame peri-
cardico, que es la forma mas comuin en la practica clinica y ocurre
en hasta el 80% de los casos, la tercera fase se caracteriza por la
absorcion progresiva del derrame; y la cuarta fase, por la constric-
cién pericardica. En la fase efusiva, la pericardiocentesis muestra
un exudado con sangre, y tras el drenaje pericardico puede apare-
cer un cuadro efusivo-constrictivo. En esta fase, se observa princi-
palmente un exudado linfocitico®°. La duracion de cada fase varia
y depende de factores individuales (p. €j., el estado de VIH), y el
tratamiento temprano puede prevenir la progresion.

11.1.2. Diagndstico

El diagnéstico de la pericarditis tuberculosa es complejo y en un
15-20% de los casos puede pasar inadvertido®®. El diagnéstico
«definitivo» de la pericarditis tuberculosa se basa en la presen-
cia del bacilo tuberculoso en el liquido pericardico o una seccién
histolégica del pericardio, en cultivo o por PCR (Xpert MTB/RIF
y RIF-ultra). Un diagndstico «probable» se realiza cuando hay al-
guna prueba de la existencia de tuberculosis en un paciente con
pericarditis de causa indeterminada, un exudado pericardico linfo-
citico con elevacion de interferén gamma no estimulado (ulFN-y),
concentraciones elevadas de deaminasa de adenosina o lisozima
y/o una respuesta adecuada a la terapia antituberculosa en areas
endémicas®®. En un metandlisis, la sensibilidad y la especificidad
de la deaminasa de adenosina, que probablemente es el biomar-
cador mas utilizado, fue del 90%y el 86%, respectivamente, para
el diagnéstico de la pericarditis tuberculosa®?. La prueba Xpert
MTB/RIF es muy especifica (100%); sin embargo, tiene una sensi-
bilidad del 64%, que aumenta hasta el 78% cuando se emplean
muestras de biopsia pericardica®®5%, El cultivo de liquido peri-
cardico tiene una baja sensibilidad (53-75%) y requiere mas de 3
semanas para obtener resultados. El ulFN-y ofrece mayor preci-
sion en el diagnostico de la pericarditis tuberculosa confirmada
microbiol6gicamente que el test de deaminasa de adenosina
y la prueba Xpert MTB/RIF*®3. En un metanalisis, los valores de
ulFN-y en liquido pericardico de los estudios que utilizaron um-
brales de 14-200 pg/ml mostraron una sensibilidad y especifici-
dad muy altas (97%y 99%, respectivamente) para el diagnéstico
de la pericarditis tuberculosa, con una razén de posibilidad po-
sitiva de 187 y una razén de posibilidad negativa de 0,03%%. Por
otro lado, la prueba cutanea de la tuberculina y los analisis de
liberacién de IFN-y tienen escaso valor, especialmente en areas
con alta carga de tuberculosis, ya que no permiten discriminar
entre la exposicion previa al Mycobacterium y la enfermedad ac-
tivas®®. En la tabla S12 del material suplementario se encuentra
informacion detallada sobre el abordaje.
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Figura18. Fases de la pericarditis tuberculosa.

11.1.3. Tratamiento

El régimen terapéutico eficaz para la tuberculosis extrapulmonar
incluye rifampicina, isoniazida, pirazinamida y etambutol duran-
te al menos 2 meses, seguido de isoniazida y rifampicina durante
4 meses adicionales™®. El tratamiento durante mas de 9 meses
no ofrece mejores resultadosy tiene la desventaja de aumentar el
costey el riesgo de falta de adherencia de los pacientes®®.

Sin embargo, se debe destacar que, excluyendo laisoniacida,
la escasa penetracion de los farmacos en el espacio pericardi-
co es motivo de preocupacién, especialmente considerando la
evidencia emergente sobre la carga bacilar intrapericardicay la
mortalidadse®.

Debido al uso temprano de medicacion antituberculosa, es-
teroides (por via oral o intrapericardica) y el uso generalizado del
drenaje pericardico con osin fibrinolisis intrapericardica, las tasas
actuales reportadas de pericarditis constrictiva se sitdan entre el
5%y el 25%°%°. Ademas, el tratamiento contemporaneo ha reduci-
do en un 20% la mortalidad por cualquier causa®?s569-572,

El drenaje pericardico mediante pericardiocentesis o ventana
pericardica estd recomendado como una parte esencial del mane-
jo de los pacientes con sospecha de pericarditis tuberculosa, tanto
con prop6sitos diagndsticos como terapéuticos’.

La constriccion se desarrolla generalmente en los primeros
6 meses de la presentacién, antes de la introduccién de un tra-
tamiento eficaz para la tuberculosis’. Es fundamental aplicar
un tratamiento antibiético adecuado para prevenir esta pro-
gresion®’°. Ademas, otras dos intervenciones pueden reducir la
incidencia de constriccién: (i) la uriquinasa intrapericardica; y
(i) la administracién de dosis adyuvantes altas de prednisolona
durante 6 semanas*®*573,

La coexistencia de la tuberculosis con infeccion por VIH re-
quiere una atencion especial. La prednisolona se ha asociado con
un aumento del riesgo de malignidad asociada al VIH**°. Sobre
esta base, puede considerarse razonable el uso complementario
de corticoesteroides en pacientes sin infeccion por VIH y evitarlos
en aquellos con esta infecciéns®.

Recomendaciones—tabla 20. Recomendaciones sobre la pericarditis
tuberculosa (véase también la tabla de evidencia 20)

Recomendaciones Clase* Nivel®

Diagndstico y tratamiento de la pericarditis tuberculosay
el derrame pericardico

La pericardiocentesis diagndstica esta recomendada

en todos los pacientes con sospecha de pericarditis
tuberculosa, cuando el diagnéstico no se puede
confirmar mediante pruebas no invasivas, con el fin de
identificar el agente etioldgico en el liquido pericardico™

La quimioterapia empirica antituberculosa esta
recomendada en pacientes con derrame pericardico
exudativo que viven en areas endémicas, después de
descartar otras causas y con el fin de tratar la causa
mas probabless’s7°

El tratamiento combinado estandar contra la
tuberculosis durante 6 meses esta recomendado
en pacientes con pericarditis tuberculosa para la
prevencion de constriccion pericardicas™

La pericardiectomia estd recomendada en pacientes
con pericarditis tuberculosa si no se observa mejoria
o si los pacientes empeoran después de 4-8 semanas
de tratamiento antituberculosis con el fin de cambiar
el curso de la enfermedad

Se debe considerar el tratamiento esteroideo
adyuvante en casos VIH negativos para prevenir el Ila C
desarrollo de pericarditis tuberculosa constrictiva®®®

En areas no endémicas puede considerarse la biopsia
pericardica en pacientes con mas de tres semanas de 11b C
enfermedad sin diagndstico etioldgico

El tratamiento empirico antituberculosis no esta
recomendado en pacientes que viven en dreas no
endémicas

VIH: virus de inmunodeficiencia humana.
Clase de recomendacion.
®Nivel de evidencia.
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11.2. Afectacion pericardica en la enfermedad
neoplasica

11.2.1. Presentacion

La afectacién neoplasica del pericardio se manifiesta ocasional-
mente como una pericarditis o, mas cominmente, como un de-
rrame pericardico aislado (generalmente de moderado a grande o
taponamiento cardiaco), con o sin masas evidentes en las pruebas
de imagen. Suele estar relacionada con afectacion metastasica lin-
fatica (especialmente en el cancer de pulmén) o con diseminacién
hematdgena (particularmente en el cincer de mama). Ademas, los
linfomas, las leucemiasy el melanoma pueden afectaral pericardio,
al igual que los canceres de 6rganos contiguos (p. €j., el cancer de
es6fago)’+575. La enfermedad neoplésica primaria del pericardio es
rara. El mesotelioma pericardico es la forma mas comin y puede
presentarse como pericarditis efusivo-constrictiva o como pericar-
ditis constrictiva en casos avanzados de la enfermedad. Sobre esta
base, el término «pericarditis neoplasica» se emplea a menudo de
forma incorrecta en lugar de «derrame pericardico neoplasico».

11.2.2. Diagnostico

El diagndstico definitivo se basa en la confirmacién de infiltracién
maligna en el liquido pericardico mediante citologia (pericardio-
centesis) o biopsia pericardica. Un diagnéstico probable puede
establecerse mediante la deteccion de marcadores tumorales en
el liquido pericardico (p. €j., CEA, CYFRA 2141, NSE, CA-19-9, CA-72-
4, SCC, GATA3 y VEGF), aunque ninguno de estos marcadores ha
demostrado ser lo suficientemente preciso para diferenciar los de-
rrames malignos de los benignos’¢5””. La evidencia de una enferme-
dad maligna en otra localizacién, junto con pericarditis o derrame
pericardico concomitantes, también es indicativa, aunque en casi
dos tercios de los pacientes con malignidad documentada, la afec-
tacion pericardica tiene otras causas no malignas™, como la radia-
cion®®57, la quimioterapia®®® o infecciones. El andlisis citolégico de
liquido pericardico esimprescindible para confirmarla enfermedad
pericardica maligna®®. Los analisis de liquido pericardicoy, con me-
nos frecuencia, la biopsia pericardica o epicardica son esenciales
para confirmar la enfermedad pericardica maligna.

11.2.3. Tratamiento

Eltratamiento de estos pacientes requiere un enfoque multidiscipli-
nar que implique a oncélogos, cardidlogos, radioterapeutas y otros
expertos en subespecialidades especificas de cada tipo de cancer.
Los principios generales del tratamiento incluyen la terapia
antineoplasica como tratamiento de base. El tratamiento antineo-
plasico local se basa en una terapia intrapericardica personalizada
segiin el tipo de tumor (p. €j., el cisplatino es eficaz en el cancer de
pulmény la tiotepa en el cincer de mama)*®2, ademas de la instila-
cion intrapericadica de agentes citostaticos o esclerosantes para
prevenir recurrencias. Los derrames pericardicos malignos tienen
una tasa de recurrencia superior al 50%. El drenaje pericardico pro-
longado puede ser necesario en pacientes con sospecha o confirma-
cién de derrame pericardico neoplasico para prevenir la recurrencia
del derrame y proporcionar una ruta para el tratamiento intrape-
ricardico. Entre otras intervenciones para los derrames recurrentes
se incluye la pericardiotomia, la ventana pericardica y la pericar-
diotomia percutanea con baldn. Estas técnicas son paliativas y su

objetivo es mejorar la calidad de vida de los pacientes que tienen un
prondstico desfavorable a corto plazo.

La radiacién es muy efectiva para controlar el derrame peri-
cardico maligno en pacientes con tumores radiosensibles, como
linfomasy leucemias.

En la practica clinica, el manejo suele ser paliativo en las eta-
pas avanzadas de la enfermedad y se orienta inicamente al alivio
de los sintomas, mas que al tratamiento de la enfermedad subya-
cente, teniendo en cuenta el pronésticoy la calidad de vida global
de los pacientes.

Recomendaciones—tabla 21. Recomendaciones sobre |a afectacién
pericardica en la enfermedad neoplésica (véase también
la tabla de evidencia 21)

Recomendaciones Clase* Nivel®

La pericardiocentesis estd recomendada en pacientes
con taponamiento cardiaco para aliviar los sintomas
y establecer el diagnéstico de derrame pericardico
maligno®°s

El drenaje pericardico prolongado (3-6 dias)

esta recomendado en pacientes con sospecha o
confirmacién de derrame pericardico maligno para
prevenir la recurrencia del derrames76583

El analisis citol6gico del liquido pericardico

esta recomendado en pacientes con pericarditis
neoplasica para la confirmacion de la enfermedad
pericardica malignas®

El tratamiento antineoplasico sistémico esta
recomendado en los casos confirmados de etiologia
neoplasica para tratar la afectacion neoplasica
primariay las metastasis secundarias®®?

La pericardiocentesis debe considerarse en pacientes
con derrame pericardico moderado o grande para
establecer el diagndstico de derrame pericardico lla C
maligno cuando no se puede establecer el
diagnéstico mediante imagen multimodal®®

Puede considerarse la biopsia pericardica o epicardica
en pacientes con sospecha de enfermedad pericardica
maligna cuando el diagndstico no se puede establecer 11b C
mediante imagen multimodal o anlisis citoldgico, con
el fin de confirmar el diagnéstico

Puede considerarse el tratamiento intrapericardico
de acuerdo con el oncdlogo en los casos refractarios a 11b C
tratamiento antineopldsico sistémico

Clase de recomendacion.
®Nivel de evidencia.

11.3. Sindrome de poslesion cardiaca

El término «sindrome de poslesion cardiaca» es un término general
que abarca un grupo de sindromes inflamatorios pericardicos que
incluye la pericarditis tras el infarto agudo de miocardio (o sindro-
me de Dressler), el sindrome pospericardiotomia y la pericarditis
postraumatica con o sin hemorragia. Actualmente, algunos casos
postraumaticos son iatrogénicos y estan relacionados con inter-
venciones cardiovasculares®s®. El sindrome de Dressler aparece
en menos del 1% de los casos, principalmente en infartos grandes
y/o en caso de reperfusion tardia, tipicamente una o dos semanas
después del infarto de miocardio®®. Es importante destacar que los
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pacientes con un derrame pericardico después de un infarto agudo
de miocardio mayor de 10 mm al final de la didstole deben ser eva-
luados por una posible rotura cardiaca subaguda®®®s®.

Por el contrario, los casos que se desarrollan después del implante
de dispositivos cardiacos o la ablacion de arritmias (p. €j., la pericardi-
tis aparece en aproximadamente el 10% de los casos de ablacién de la
fibrilacién auricular) son cada vez mas frecuentes debido al creciente
nimero de procedimientos invasivos®587.590591,

Se cree que estos sindromes tienen una patogénesis autoinmuni-
taria desencadenada por el sangrado pericardico y/o incisiones pleu-
rales**2, El concepto de patogénesis inmunomediada se apoya en
el periodo latente, generalmente de unas pocas semanas, hasta que
aparecen las primeras manifestaciones, la respuesta positiva al trata-
miento antiinflamatorioy la posibilidad de recurrencias.

11.3.1. Diagnéstico

Segln los criterios diagndsticos propuestos para el sindrome de
poslesion cardiaca, el diagnéstico se puede establecer en presen-
cia de al menos dos de los siguientes criterios: (i) fiebre sin causas
alternativas; (ii) dolor toracico pericardico o pleuritico; (iii) roces
pericardicos o pleuriticos; (iv) evidencia de derrame pericardico;
y/o (v) derrame pleural con elevacién de la proteina C reactivas®?=%.

El fundamento para proponer criterios especificos es que es-
tos sindromes pueden tener afectacion pleuropericardica conco-
mitante y posibles infiltrados pulmonares, y no son simplemente
una pericarditis®®*. Ademas, en algunas ocasiones es dificil dife-
renciar estos sindromes de las simples consecuencias mecénicas
de la cirugia (como el derrame pericardico o pleural). La demos-
tracion de actividad inflamatoria (p. €j., elevacion de la proteina
C reactiva) es esencial para establecer el diagndstico. La imagen
multimodal puede ser Gtil para el diagndstico de casos complica-
dos (p. €j., derrames loculados, evidencia de inflamacién).

11.3.2. Tratamiento

El mismo esquema terapéutico adoptado para la pericarditis
aguda, basado esencialmente en el tratamiento antiinflamatorio
empirico, es eficaz para todas las formas del sindrome de posle-
sion cardiaca y puede mejorar las tasas de remisién y reducir el
riesgo de recurrencias. En la pericarditis postinfarto de miocardio,
la aspirina durante 5-7 dias, combinada con colchicina, parece la
opciébn mas razonable®.

Se han adoptado distintas estrategias de tratamiento (aspi-
rina, metilprednisolona, dexametasona y colchicina) para la pre-
vencién primaria del sindrome de poslesién cardiaca y sus efectos
se evaluaron en un metanalisis que mostré que solo la colchicina
se asocia con una disminucién del riesgo de sindrome de posle-
sién cardiaca (OR, 0,38), aunque, en ocasiones, con un aumento
del riesgo de efectos secundarios gastrointestinaless359+s96-6cc_E|
tratamiento preventivo con colchicina puede administrarse tras la
cirugia cardiaca durante un mes, con dosis ajustadas al peso (0,5
mg una vez al dia para pacientes con < 70 kg y 0,5 mg dos veces al
dia para pacientes con > 70 kg), sin dosis de carga para la preven-
cién del sindrome de poslesion cardiaca®®.

En la presente guia, el nivel de evidencia para la recomenda-
cién del uso de colchicina en la prevencion del sindrome de pos-
lesion cardiaca se basa en el anlisis de |a evidencia disponible de
mas de un estudio clinico aleatorizado, revisiones sistematicasy la
opinién consensuada de los miembros del grupo de trabajo.

No debe administrarse antiinflamatorios no esteroideos
ni colchicina para los derrames posoperatorios en ausencia de
inflamacién sistémica®"°?. Los derrames en el posoperatorio
temprano son relativamente frecuentes tras la cirugia cardiaca
y habitualmente desaparecen espontaneamente a los 7-10 dias’.
Los derrames asintomaticos pequefios no requieren tratamiento;
sin embargo, los derrames moderados o grandes (que se obser-
van en un tercio de los casos) pueden progresar a taponamiento
cardiaco con una tasa del 10% al mes de la cirugia y requieren
descompresion pericardica®®. El tratamiento de estos derrames
asintomaticos con antiinflamatorios no esteroideos ha demos-
trado serineficaz (p. €j., el diclofenaco en el estudio Post-Operative
Pericardial Effusion) y puede asociarse con un mayor riesgo de efec-
tos secundarios®'.

El prondstico del sindrome de poslesion cardiaca es gene-
ralmente bueno®®. En la mayor serie de casos publicada hasta
la fecha de pacientes con sindrome de poslesién cardiaca tras la
cirugia cardiaca, las tasas de complicaciones fueron bajas: < 4%
para las recurrencias; < 2% para el taponamiento cardiaco; y nin-
glin caso de constriccion, aunque el ingreso hospitalario de estos
pacientes puede prolongarse*®2. Ademas, el desarrollo de pericar-
ditis constrictiva es aproximadamente del 3%, segln los datos pu-
blicados?*¥. La pericarditis postinfarto de miocardio y el sindrome
de Dressler son marcadores de un tamafio mayor del infarto, pero
no son predictores prondsticos independientes®”.

Recomendaciones—tabla 22. Recomendaciones sobre el sindrome
de poslesion cardiaca (véase también la tabla de evidencia 22)

Recomendaciones Clase* Nivel®

El tratamiento antiinflamatorio esti recomendado
en pacientes con SPLC para acelerar la remision de los | B
sintomas y reducir las recurrencias®¢°o

Los antagonistas de la IL-1 estan recomendados
en pacientes con SPLC refractario para prevenir | B
recurrencias y la progresion a constriccion®*

La aspirina a dosis altas esta recomendada como
primera opcidn de tratamiento antiinflamatorio para
la pericarditis postinfarto de miocardio y en pacientes
tratados previamente con antiagregantes

Se debe considerar la administracion de colchicina,
empezando entre 48 y 72 horas en el preoperatorio
y durante un mes después de la cirugia cardiaca lla
para la prevencién del SPLC, siempre que no haya
contraindicaciones y se tolere biens+5%

Se debe considerar hacer un seguimiento cuidadoso
en pacientes con SPLC para excluir una posible lla C
evolucidn a pericarditis constrictiva’*’

IL: interleucina; SDPC: sindrome poslesion cardiaca.
Clase de recomendacion.
®Nivel de evidencia.

11.4. Pericarditis y enfermedades
autoinflamatorias

Desde la edicién anterior de la gufa se ha hecho evidente que
algunas formas inflamatorias de la pericarditis recurrente com-
parten similitudes con enfermedades autoinflamatorias ge-
néticas caracterizadas por fiebres periddicas, como la fiebre
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mediterranea familiar (FMF) y el sindrome peri6édico asociado al
receptor del factor de necrosis tumoral (TRAPS)so5',

Estos trastornos genéticos se caracterizan por mutaciones de
genes que participan en la regulacién de la respuesta inflamato-
ria, sin participacion de células T especificas o autoanticuerposs®.
Estas alteraciones se detectan generalmente en la poblacion pe-
diatrica, aunque en algunos pacientes la enfermedad aparece en
la edad adulta. Los sindromes autoinflamatorios monogénicos
mas comunes son la FMF, en la que los episodios de serositis du-
ran solamente 1-3 dias, y el TRAPS, en el que la fiebre y los sinto-
mas duran varias semanas®®. Las mutaciones asociadas con estos
trastornos se han detectado en hasta el 10% de los pacientes con
recurrencias mdltiples, especialmente con historia familiar positi-
va, y una respuesta insuficiente a la colchicina™. Recientemente
se han observado variantes dafinas del gen MEFV con mayor
frecuencia en casos de pericarditis idiopatica recurrente que
en los controles emparejados por ascendencia (frecuencia del
alelo, 9/200 frente a 2932/129.200, P = 0,040)°. Estas entidades se
caracterizan por la produccién exagerada de IL-1 por parte del in-
flamasoma. Se ha reportado el desarrollo de pericarditis en fami-
liares de pacientes con pericarditis idiopatica recurrente, con una
incidencia del 4% al 10%™. Estos datos sugieren que existe una
predisposicion genética en al menos un subgrupo de pacientes; en
estos casos es necesario el asesoramiento genético.

11.5. Pericarditis purulenta

La pericarditis purulenta, que es la manifestaciéon mas grave de
la pericarditis bacteriana, se caracteriza por la presencia macro
0 microscopica de derrame pericardico purulento. Es una forma
muy rara de pericarditis en pafses occidentales con menos del
1% en los casos de pericarditis aguda®®. La mortalidad es alta
en los casos no tratados, pero, en pacientes que reciben trata-
miento 6ptimo, la tasa reportada de supervivencia es aproxima-
damente del 15-40%°°¢.

En paises desarrollados, los microorganismos mas frecuentes
aislados en la pericarditis purulenta son estafilococos y estrep-
tococos, y las lesiones asociadas predominantes son el empiema
(50%) o la neumonia (33%). En pacientes inmunodeprimidos o
sometidos a cirugia tordcica, los agentes bacterianos/fiingicos
mas frecuentes son Staphylococcus aureus (30%) y hongos (20%);
también se han reportado bacterias anaerdbicas procedentes de
la orofaringes®”c°¢,

Asi mismo, cabe destacar que en la era moderna de la inmu-
nosupresion iatrogénicay asociada al VIH, otros microorganismos
inusuales pueden causar infeccién pericardica™’.

11.5.1. Presentacion

La pericarditis purulenta generalmente se ha manifestado como
una enfermedad febril grave, y la sepsis subyacente puede ser pre-
dominante, incluido el shock séptico®¢%°®. La pericarditis constric-
tiva complica el 20-30% de los casos®¥.

11.5.2. Diagndstico

La sospecha de pericarditis purulenta es una indicacién de
drenaje pericardico independientemente del estado hemodi-
namico. El drenaje pericardico quirdrgico estd recomendado,
ya que permite la retirada completa de liquido, previniendo su

organizacién y la progresién a constriccién. La presencia de un
cociente bajo de glucosa pericardica:glucosa sérica (media, 0,3)
y un recuento alto de glébulos blancos en liquido pericardico,
con una proporcion alta de neutréfilos (recuento celular medio,
2,8/ml; el 92% neutroéfilos), diferencia la pericarditis purulenta de
la tuberculosa (cociente de glucosa, 0,7; recuento celular medio,
1,7/ml; el 50% neutréfilos) y la neoplasica (cociente de glucosa,
0,8; recuento celular medio, 3,3/ml; el 55% neutrofilos).

El liquido debe ser enviado para estudio bacteriano, fingicoy
tuberculoso, con muestras de sangre y tejido segtn la presenta-
cién clinica'.

11.5.3. Tratamiento

Se debe iniciar de manera empirica un tratamiento antimicrobia-
no intravenoso hasta que los resultados microbiol6gicos estén
disponibles. Después, es necesario un tratamiento antibidtico di-
rigido al patégeno basado en la susceptibilidad a los antibidticos’.
La duracion del tratamiento debe ser individualizada hasta que
remita la fiebre y los signos clinicos, y debe mantenerse durante
un minimo de 3 semanas.

Los derrames purulentos suelen ser muy loculados y propensos
a reacumularse rapidamente. Se debe considerar la pericardioto-
mia subxifoideay el lavado de la cavidad pericardica™. Esto permite
undrenaje mas completo del derramey la lisis manual de las locula-
ciones. La fibrinolisis intrapericardica es un tratamiento posible en
los casos de derrame loculado para lograr un drenaje adecuado®®.
Se ha observado que la fibrinolisis previene el desarrollo de compli-
caciones en aproximadamente el 86% de los casos sin complicacio-
nes fatales3¢%9¢°, En caso de que las intervenciones percutaneas
no logren controlar la infeccidn, y empeore la insuficiencia cardiaca
con caracteristicas fisiolégicas de constriccidn, se recomienda deri-
var a los pacientes a pericardiectomia quirirgica®™.

Recomendaciones—tabla 23. Recomendaciones sobre la pericarditis
purulenta (véase también la tabla de evidencia 23)

Recomendaciones Clase* Nivel®

La pericardiocentesis y/o ventana quirirgica
estan recomendadas en pacientes con sospecha

o | C
de pericarditis purulenta para establecer el
diagndstico®®
Se debe considerar la fibrinolisis intrapericardica en
pacientes con pericarditis purulenta para permitir el la B

drenaje completo del liquido purulento y prevenir la
constriccion®7¢"°

Clase de recomendacion.
®Nivel de evidencia.

11.6. Pericarditis incesante y recurrente

El término «incesante» se ha adoptado para casos con sintomas
persistentes sin una clara remisién y que, por tanto, incluye tam-
bién los casos de sintomas persistentes o recurrentes durante la
pauta de reduccién del tratamiento farmacolégico. La identifica-
cién de estos casos es de suma importancia, ya que pueden pro-
gresar directamente a pericarditis constrictiva en unos meses™*.
La pericarditis recurrente se define como la recaida después de un
primer episodio documentado de pericarditis aguda, un intervalo
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libre de sintomas, la suspensidn total del tratamiento antiinflamato-
rioy evidencia de recurrencia posterior de la pericarditis. La recurren-
ciageneralmentese presentaen los primeros18 mesestras el episodio
inicial y representa la complicacién mas frecuente y problematica de
la pericarditis aguda, con tasas del 15% al 30% de los casos tras un pri-
mer episodio de pericarditis y puede aumentar hasta el 50% después
de una primera recurrencia en pacientes que no recibieron un trata-
miento adecuado durante el primer episodio (p. €j., reduccién dema-
siado rapida del tratamiento, no tratados con colchicina, tratados con
corticoesteroides)?>*". En paises desarrollados no se suele identificar
la etiologia de la recurrencia y la mayoria de los casos se clasifican
como idiopaticos. Histéricamente, la mayor parte de los casos se
relacionan probablemente con una patogénesis autoinflamatoria/
autoinmune. Esto se basa en el fenotipo inflamatorio/no inflamato-
rio, la latencia desde el episodio agudo (varias semanas después del
primer episodio), la presencia de autoanticuerposy la respuesta a tra-
tamientos antiinflamatorios/inmunosupresores?2284287,

11.7. Derrame pericardico inflamatorioy no
inflamatorio

El saco pericardico normal contiene 10-50 ml de liquido pericardico
que resulta de un ultrafiltrado plasmatico que actia como lubricante
entre las hojas pericardicas. Cualquier proceso patolégico que cause
inflamacién pericardica aumenta la cantidad de liquido y provoca la
formacién del derrame pericardico (exudado). Los mecanismos alter-
nativos que causan derrame pericardico incluyen una disminucién de
la reabsorcidn por un aumento de la presion venosa sistémica, como
se observa en lainsuficiencia cardiaca congestiva o en la hipertension
pulmonar (trasudado), o una disminucién del drenaje linfatico®. El
régimen de presiones en el epicardio y la cavidad epicardica se en-
cuentraen la figura S4 del material suplementario.

11.7.1. Clasificacion y etiologia

Con base en registros ecocardiograficos, se estima que la incidencia
y la prevalencia del derrame pericardico en paises desarrollados es
del 3% y el 6-9%, respectivamente®. El derrame pericardico se
detect6 en el 14% de los individuos de un registro prospectivo de
pacientes consecutivos que se examinaron mediante tomografia
computarizada (TC) toracica™.

La clasificacion del derrame pericardico se encuentra en la tabla
10. La ecocardiografia permite la evaluacién semicuantitativa del
tamafo del derrame, lo cual es (til para estimar el riesgo de tener
una etiologia no idiopatica y complicaciones (véase la figura Ss del
material suplementario)™®. En las ltimas tres décadas se han publi-
cado seis grandes registros sobre las caracteristicas de los derrames
pericardicos de moderados a grandes (véase la tabla $13 del material-
suplementario)***¢*®, De acuerdo con estas series, en los paises de-
sarrollados numerosos casos permanecen idiopaticos (hasta un 50%)
y entre otras etiologias se incluye el cancer (10-32%), infecciones (15-
30%), causas iatrogénicas (15-20%) y enfermedades del tejido conec-
tivo (5-15%), mientras que la tuberculosis es la causa dominante en
paises en desarrollo (> 60%), donde es una enfermedad endémica®:.

11.7.2. Presentacion

Una proporcidn significativa de pacientes con derrame pericar-
dico estan asintomaticos y este es un hallazgo accidental du-
rante un examen de rutina. La presentacion clinica del derrame

pericardico varia segln la velocidad de acumulacién de liquido
(véase la figura S4 del material suplementario). Los sintomas
clasicos incluyen disnea de esfuerzo que progresa a ortopnea,
dolor toracico o sensacién de plenitud. Otros sintomas adicio-
nales debidos a la compresién de estructuras adyacentes son la
nausea (diafragma), disfagia (es6fago), ronquera (nervio larin-
geo recurrente) e hipo (nervio frénico)"®».

11.7.3. Diagnéstico

La exploracion fisica puede ser normal en pacientes sin com-
promiso hemodindmico. La ecocardiografia es la herramienta
diagnéstica principal para establecer el diagnéstico, calcular
el tamafo, evaluar los efectos hemodinamicos y para el segui-
miento (véase la figura S5 del material suplementario)™. Las
técnicas avanzadas de imagen (TC y RMC) proporcionan infor-
macién valiosa sobre la inflamacién local, masas, anomalias to-
racicas asociadas (p. ej., pectus excavatum), derrames loculados
y enfermedades sistémicas™s"8¢2°, E| derrame pericardico se
asocia a menudo con entidades médicas conocidas o descono-
cidas (como el hipotiroidismo) en hasta el 60% de los casos, es-
pecialmente si el derrame es moderado o grande®s. La figura 19
muestra un modelo practico de evaluacion para el triaje de los
pacientes con derrame pericardico’.

Los pacientes que presentan derrame pericardico sin ele-
vacién de marcadores inflamatorios tienen un riesgo mayor de
etiologia neoplasica (cociente de probabilidad, 2,9). En los de-
rrames crénicos sin una etiologfa definitiva ni marcadores infla-
matorios elevados, el tratamiento antiinflamatorio empirico es
inGtil***. En los derrames grandes que empeoran sin evidencia
de inflamacidn sistémica es necesario la exclusién del cancer
mediante diagnéstico por imagen avanzada (principalmente
TC)™¢. La proteina C reactiva debe medirse antes de la pericar-
diocentesis, ya que puede aumentar después del procedimien-
to%22. Es importante destacar que los criterios clasicos de Light,
utilizados para la clasificacion de los derrames pleurales, no de-
ben aplicarse a los derrames pericardicos debido a la alta tasa
de clasificacién errénea de los fluidos como exudados, ya que el
liquido pericardico es rico en células mesoteliales, proteinas, al-
buminay deshidrogenasa lactica (LDH)%%>¢%4,

11.7.4. Tratamiento

El tratamiento del derrame pericardico se muestra en la figura
19. El tratamiento debe estar dirigido a la etiologfa tanto como
sea posible. En ausencia de inflamacién pericardica, es decir,
ausencia de proteina C reactiva elevada ni evidencia de infla-
macién pericardica en una prueba de imagen, no se recomienda
el tratamiento antiinflamatorio. Con base en datos recientes se
ha revisado la utilidad del drenaje pericardico en los derrames
grandes, crénicos, idiopaticos, asintomaticos u oligosintomati-
cos sin evidencia de pericarditis*¢*. El tratamiento conservador
mejora los resultados, con un riesgo de taponamiento cardiaco
de solo el 2,2%/afio y sin muertes reportadas®®. Ademas, la su-
pervivencia tras la presentacién de recurrencias o complicacio-
nes es significativamente mejor en pacientes tratados de forma
conservadora que no se someten a intervenciones. No obstante,
sidurante el seguimiento el derrame pericardico se vuelve sinto-
matico y se observa deterioro hemodinamico mediante ecocar-
diografia, el drenaje es imprescindible.
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Figura19. Triaje y tratamiento del derrame pericardico. ECG: electrocardiograma.

11.7.5. Pronéstico y seguimiento

El prondstico del derrame pericardico esta relacionado funda-
mentalmente con su etiologia®®. Los derrames de moderados a
grandes son mas comunes en etiologias especificas™ s, En gene-
ral, el derrame pericardico debe considerarse como un marcador
de la gravedad de la enfermedad subyacentes®*. Los pequefios
derrames idiopaticos y asintomaticos tienen un pronéstico ge-
neralmente bueno, con un riesgo muy bajo de complicaciones,
aunque no todos los estudios coinciden en ello®3. A estas personas
se las debe tranquilizar sobre naturaleza benigna de la afeccién
y no deben restringir su actividad fisica si la proteina C reactiva

es normal™. El seguimiento de los derrames pericardicos se basa
principalmente en la evaluacién de los sintomas, empleando la
ecocardiografia focalizada para evaluar los cambios en el tama-
fio y los aspectos hemodinamicos, asi como la proteina C reacti-
va. Los pacientes asintomaticos con derrame idiopatico leve no
requieren generalmente una vigilancia especifica. En pacientes
asintomaticos con derrame moderado o grande es razonable rea-
lizar un seguimiento cada 6 meses, preferiblemente en centros
especializados. A estos pacientes se les debe indicar que busquen
atencion médica en caso de aparicion de sintomas, como disnea o
fatiga, y/o dolor toracico indicativo de pericarditis.
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11.8. Taponamiento cardiaco

El taponamiento cardiaco es un sindrome pericardico que ocurre
cuando el derrame altera el llenado sistélico del corazén hasta que
se reduce el gasto cardiaco. El tamafio del derramey su distribucién
pueden variar. Dado que el pericardio es relativamente rigido, si el
liquido pericardico se acumula rapidamente, como en el hemope-
ricardio, el limite de distensién pericardica se alcanza rapidamente
con voliimenes de 200-300 ml. En cambio, los derrames pericardi-
cos que se acumulan lentamente pueden alcanzar de1a 2 litros an-
tesde que se desarrolle el taponamiento cardiaco (véase la figura S4

(20%)*¥. El diagnostico del taponamiento cardiaco se basa en la
combinacién de caracteristicas clinicas que incluyen una historia
sugestiva, sintomas, signos y la confirmacién mediante imagenes
obtenidas por ecocardiografia (tabla17)".

Tabla17. Signos ecocardiograficos del taponamiento cardiaco

del material suplementario). Esta fisiopatologia explica por qué el
taponamiento cardiaco se considera como un fenémeno de «la gota
que colma el vaso», ya que un pequefio aumento del volumen pe-
ricardico puede precipitar el sindromey la aspiracion de pequenas
cantidades de liquido pericardico mediante pericardiocentesis en
general puede mejorar significativamente el estado clinico™.

El derrame pericardico suele ser circunferencial, pero tras un
traumatismo o una cirugia cardiaca, puede ser loculado o incluso
serresponsable de compresion localizaday del desarrollo de tapo-
namiento cardiaco.

11.8.1. Presentacion

La triada de Beck es un conjunto de signos que incluyen hipoten-
sién, aumento de la presién de venas yugularesy ruidos cardiacos
atenuados que se consideran sintomas de presentacion"s,

Esta triada de signos se identificé clasicamente en el «tapona-
miento quirdrgico» con taponamiento cardiaco agudo debido a
hemorragia intrapericardica causada por un traumatismo o una ro-
tura miocardica o adrtica. La triada de Beck puede estar ausente en
el «taponamiento clinico» caracterizado por una acumulacién lenta
de liquido pericardico. El taponamiento cardiaco agudo se asocia a
menudo con taquicardia y presién arterial baja (< 90 mmHg), que
solo esta ligeramente reducida en el taponamiento subagudo o
crénico™”. En la exploracion fisica, los signos clasicos incluyen la
distension de las venas del cuello con presion venosa yugular eleva-
da, pulso paradéjicoy ruidos cardiacos atenuados. El pulso paradé-
jico se define como una disminucién de la presion arterial sistélica
mayor a10 mmHg en la inspiracion™®®. El pulso paraddjico se debe
a la exagerada interdependencia ventricular que ocurre en el tapo-
namiento cardiaco, cuando el volumen global de los ventriculos es
incapaz de expandirsey cualquier cambio de volumen en uno de los
lados del corazén desencadena cambios opuestos en el otro lado.
En el ECG, los pacientes suelen presentar taquicardia, voltajes QRS
bajosyalternanciaeléctrica, debidos al efecto de amortiguacion del
liquido pericardicoy corazén oscilante™ ",

11.8.2. Etiologia y diagnéstico

El taponamiento cardiaco comparte las mismas causas que el
derrame pericardico. En la practica clinica, las etiologias mas co-
munes incluyen el cancer, tuberculosis, infecciones purulentas,
traumatismo, complicaciones iatrogénicas de intervenciones
cardiovasculares (como ablacion de arritmias, implante de dispo-
sitivos, sindrome poslesion cardiaca), enfermedad aédrtica aguda,
enfermedades inflamatorias sistémicas e insuficiencia renal™. En
el contexto de la pericarditis aguda con etiologia viral o idiopatica,
el taponamiento cardiaco es raro (1-2% de los casos), siendo mas
comun con la pericarditis asociada a una etiologia no idiopatica

Caracteristica ecocardiografica Sensibilidad = Especificidad
Derrame pericardico grande con Nd. N.d.
corazén oscilante

Colapso diastélico de la auricula derecha 50-100% 33-100%
Duracién del colapso de la auricula >90% 100%
derecha como cociente de la duracién

del ciclo cardiaco > 0,34

Colapso diastélico del ventriculo derecho 48-100% 72-100%
Cambios respiratorios de la velocidad N.d. N.d.

E mitral > 25-30%, velocidad E

tricuspidea > 40-60%

Plétora de la vena cava inferior (dilatacion 97% 40%
>20 mmy reduccién del didmetro con

fases respiratorias < 50%), ademas de

dilatacién de la vena hepatica

N.d.: no disponible.

El diagndstico de taponamiento cardiaco permite identificara
los pacientes de riesgo alto y con riesgo aumentado de complica-
ciones durante el seguimiento, ademas de una probabilidad alta
de etiologia no viral. Estos pacientes deben ingresar en el hospital
para recibir tratamiento y monitorizacion™s.

El tratamiento definitivo es la pericardiocentesis, que debe
realizarse urgentemente dependiendo de la presentacion clinica.

11.8.3. Tratamiento

El tratamiento del taponamiento cardiaco es el drenaje del liqui-
do pericardico, preferiblemente mediante pericardiocentesis con
aguja guiada por ecocardiografia o fluoroscopia, que debe rea-
lizarse sin demora en pacientes inestables. Alternativamente, el
drenaje se realiza mediante abordaje quirirgico, especialmente
en situaciones como la pericarditis purulenta o en casos urgentes
de sangrado en el pericardio.

La pericardiocentesis debe ser realizada por operadores expe-
rimentados, formados o cualificados en cuidados cardiovasculares
agudos, y conlleva un riesgo variable de complicaciones que oscila
entreel 4%y el10%, dependiendo del tipo de monitorizacion, la habi-
lidad del operadory el contexto (emergente, urgente o electivo). Las
complicaciones mas comunes son las arritmias, la puncién inadverti-
da de arteria coronaria o camara cardiaca, hemotérax, neumotorax,
neumopericardio y dafio hepatico'. La ventilacién mecanica con pre-
si6n positiva en via aérea debe evitarse en los casos de taponamiento
cardiaco. Ademas, debe evitarse el tratamiento diurético; la admi-
nistracion temporal de fluidos puede ayudar a estabilizar al paciente
mientras se espera la realizacion de pericardiocentesis urgente.

11.8.4. Resultados y prondstico

El prondstico del taponamiento cardiaco se relaciona fundamen-
talmente con su etiologfa. El taponamiento cardiaco en pacientes
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con cancer y afectaciéon metastasica del pericardio tiene un pro-
nostico desfavorable a corto plazo, ya que es un signo de enfer-
medad avanzada. En cambio, los pacientes con taponamiento
cardiaco y un diagnéstico final de pericarditis idiopatica tienen
generalmente un buen pronéstico a largo plazo™®.

11.9. Constriccién pericardica y pericarditis
constrictiva (calcificaday no calcificada)

11.9.1. Introduccion

La constriccidn pericardica es una entidad crénica caracterizada, en
general, por un pericardio engrosado, fibrético y a menudo calcifi-
cado que lleva a una disminucién del llenado diastélico del corazén.
La pericarditis constrictiva es la presencia de constriccion asociada
con pericardditis™"*3¥, Tiene un riesgo alto de progresion a pericar-
ditis bacteriana (20-30%), especialmente pericarditis purulenta, un
riesgo intermedio de pericarditis inmunomediada y enfermedades
neoplasicas pericardicas (2-5%), y un riesgo bajo de pericarditis viral
o idiopatica (< 1%)*¥. Se han reportado casos de pericarditis cons-
trictiva después de pericardiectomia, especialmente cuando la pe-
ricardiectomia es parcial®”®°. En paises desarrollados, las causas
reportadas mas comunes son: causas virales o idiopaticas (42-49%);
después de cirugia cardiaca (11-37%); después de tratamiento de
radiacién, principalmente por cancer de mama o enfermedad de
Hodgkin (9-31%); trastornos del tejido conectivo (3-7%); causas pos-
infecciosas (pericarditis purulenta) o tuberculosis en el 3-6%); y una
misceldnea de causas (< 10%). La tuberculosis es una de las causas
principales de pericarditis constrictiva en paises en desarrollo®°,

11.9.2. Presentacion

El cuadro clinico tipico se caracteriza por signos y sintomas de in-
suficiencia cardiaca derecha con funcién biventricular conservada
en ausencia de enfermedad miocardica concomitante o previa.
La pericarditis inflamatoria subaguda o crénica puede progresar
a pericarditis constrictiva y la duracién de la progresién desde la
inflamacién pericardica inicial hasta el inicio de la constriccion es
variable?¥. El deterioro hemodinamico del paciente puede agra-
varse por disfuncion sistélica debida a fibrosis miocardica o atro-
fiaen los casos mas avanzados.

La constriccién también puede presentarse con grosor peri-
cardico normal en hasta un 20% de los casos, mientras que los ca-
sos tipicos y avanzados muestran un engrosamiento pericardico
prominentey calcificacién™.

11.9.3. Diagndstico

El diagnéstico se realiza mediante imagen multimodal, como eco-
cardiografia, TCy RMC (Figura 13). El cateterismo cardiaco solo debe
considerarse cuando las pruebas de imagen multimodal no son con-
cluyentes™s 2463263 | 3 Mayo Clinic ha propuesto criterios ecocardio-
graficos especificos para el diagnéstico de la pericarditis constrictiva
que se han confirmado en otros centros. Entre ellos se incluye el re-
bote septal o desplazamiento del septo ventricular con e’ media > 8
cm/s o un cociente inverso diastélico de la vena hepatica en espiracion
> 0,78 (sensibilidad, 87%, especificidad, 91%; la especificidad puede
aumentar al 97% si se cumplen todos los criterios con el correspon-
diente descenso de la sensibilidad al 64%). Ademas, en estos pacien-
tes puede registrarse una variacion respiratoria de la onda E del flujo
mitral >25% y/o del flujo tricuspideo > 40%%2%4 (véase las figuras S1y
Ssy latabla S14 del material suplementario). Los sindromes constricti-
vos reportados mas importantes se recogen en la tabla 18.

11.9.4. Tratamiento

El tratamiento médico de las etiologias especificas, como la tu-
berculosis, puede considerarse para prevenir la progresion hacia
constriccions®, El tratamiento farmacolégico contra la tuberculosis
puede reducir significativamente el riesgo de constriccién desde
mas del 80% a menos del 10%°%. El tratamiento antiinflamatorio
puede ayudar a resolver la constriccion transitoria en el 10-20% de
los casos de pericarditis aguda™®'?2, En estos casos, para identificar
a los pacientes con formas potencialmente reversibles de cons-
triccidn, se debe descartar la presencia de pericarditis mediante la
determinacién de marcadores de inflamacién (como la proteina C
reactiva) o la evidencia de inflamacién pericardica en pruebas de
imagen (como edema pericardico y/o RTG mediante RMC).

En casos avanzados, el tratamiento médico sirve de apoyo
para controlar los sintomas de congestion, pero la cirugia no se
debe retrasar con el fin de mejorar los resultados.

La pericardiectomia es el tratamiento estandar para la cons-
triccidn crénica sintomatica sin inflamacién o que no responde

Tabla18. Definiciones y tratamiento de los principales sindromes de pericarditis constrictiva

Sindrome

Constriccion transitoria
(d.d. pericarditis constrictiva permanente, MCP
restrictiva)

Definicién

Patrén reversible de constriccion seguido
de remision espontinea o tratamiento
antiinflamatorio

Tratamiento

Un ciclo de 3-6 meses de tratamiento
antiinflamatorio empirico

Pericarditis efusivo-constrictiva

(d.d. taponamiento cardiaco, pericarditis constrictiva)

La presion auricular derecha no logra reducirse
en un 50% o alcanzar valores <10 mmHg tras
la pericardiocentesis

Puede diagnosticarse también porimagen no
invasiva

Pericardiocentesis seguida de tratamiento
médico
Cirugia en casos persistentes

Constriccién cronica
(d.d. constriccién transitoria, MCP restrictiva)

Constriccion persistente después de 3-6 meses

Pericardiectomia radical, tratamiento médico
en casos avanzados o riesgo quirdrgico alto o
formas mixtas con afectacién miocardica

d.d.: diagnéstico diferencial; MCP: miocardiopatia.
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al tratamiento antiinflamatorio (véase la seccién 6.4.2). Para
la enfermedad leve o en casos mds avanzados, o para aquellos
con enfermedad inducida por radiacién, fraccién de eyeccién
disminuida o enfermedad renal avanzada, es preciso tomar
precauciones. La pericardiectomia radical, en lugar de la peri-
cardiectomia anterior de frénico a frénico, esta indicada para
obtener los mejores resultados3¢35637,

En general, la pericardiectomia se ha asociado a un riesgo
quirdrgico alto, con una mortalidad operatoria del 6-10%. Sin em-
bargo, estudios recientes muestran mejores resultados para la
cirugia temprana realizada en centros de alto volumen. El riesgo
esta relacionado con la etiologia y otras comorbilidades. Las cau-
sas idiopaticas tienen el riesgo méas bajo (< 1,5%)53864°,

Recomendaciones—tabla 24. Recomendaciones sobre |a pericarditis
constrictiva (véase también la tabla de evidencia 24)

Recomendaciones Clase* Nivel®

La imagen multimodal esta recomendada en
todos los pacientes con sospecha de pericarditis
constrictiva para establecer el diagnéstico y evaluar 1 C
el engrosamiento pericardico, calcificaciones e
inflamacidn activa®®

Se debe considerar el cateterismo cardiaco para
la evaluacion hemodinamica en pacientes con
sospecha de pericarditis constrictiva cuando la
imagen multimodal no es concluyente®

Ila C

El tratamiento antiinflamatorio esti recomendado
en pacientes hemodinamicamente estables con
constriccion transitoria o de nueva aparicién

y evidencia de inflamacién pericardica® para
prevenir la progresion hacia constriccién y evitar la
pericardiectomia'?*'3

La pericardiectomia esti recomendada en pacientes
con constriccién permanente si no hay inflamacién
activa o si el tratamiento antiinflamatorio no es
eficaz después de 3-6 meses®¢

RMC: resonancia magnética cardiaca.

Clase de recomendacién.

®Nivel de evidencia.

“Elevacién de proteina C reactiva o realce pericardico en RMC.

11.10. Pericarditis efusivo-constrictiva

11.10.1. Introduccion

En la pericarditis efusivo-constrictiva esta presente liquido peri-
cardico y el pericardio cicatrizado somete al liquido pericardico
a una presion aumentada, produciendo constriccion de los vo-
[Gdmenes cardiacos y signos de taponamiento cardiaco™™. He-
modinamicamente se define como la incapacidad de reducir la
presion de la auricula derecha en un 50% o a un nivel inferior a

10 mmHg después de la pericardiocentesis™. La imagen multi-
modal moderna permite realizar un diagndstico no invasivo sin
necesidad de cateterismo cardiaco.

11.10.2. Etiologia

Los datos publicados sobre la pericarditis efusivo-constrictiva son
escasos y parece ser una entidad comdn en paises en desarrollo™.
En paises desarrollados, la mayor parte de los casos son idiopa-
ticos, mientras que la tuberculosis es la causa mas frecuente en
paises no desarrollados. Las otras causas reportadas incluyen
neoplasia, radiacién, quimioterapia, infecciones (sobre todo tu-
berculosisy formas purulentas) y enfermedad posquirirgica®*.

11.10.3. Presentacion

Los pacientes con pericarditis efusivo-constrictiva suelen presen-
tar caracteristicas de pericarditis constrictiva o taponamiento car-
diaco, 0 ambos. El diagnéstico de pericarditis efusivo-constrictiva
suele hacerse evidente durante la pericardiocentesis en pacientes
inicialmente considerados con taponamiento cardiaco no com-
plicado™. La insuficiencia tricuspidea o la insuficiencia cardiaca
derecha pueden causar la elevacién persistente de la presion au-
ricular derecha después de una pericardiocentesis efectiva.

11.10.4. Diagndstico

Las técnicas deimagen no invasivas pueden ser Gtiles para el diag-
nostico de la pericarditis efusivo-constrictiva®”. El engrosamiento
de la hoja epicardica-pericardica es responsable del componente
constrictivo. Tras la pericardiocentesis por taponamiento cardiaco
se puede documentar la constriccion a partir de los hallazgos de-
tectados mediante Doppler'?. La pericarditis efusivo-constrictiva
también se puede sospechar mediante ecocardiografiay RMC, sin
monitorizacién hemodindmica (véase la tabla S14 del material su-
plementario). La RMC puede aportar datos dtiles, especialmente
para discriminar entre constriccién y miocardiopatia restrictiva
(tabla S14). La evaluacién del acoplamiento ventricular con eco-
cardiografia y/o resonancia magnética de cine en tiempo real per-
mite una evaluacion precisa de la interdependencia ventricular y
el rebote septal™. Los hallazgos de la ecocardiografia con Doppler
que indican constriccion efusiva pueden detectarse antes de la
pericardiocentesis™4. Actualmente, se puede establecer el diag-
noéstico mediante imagen multimodal sin cateterismo cardiaco.

11.10.5. Tratamiento

La constriccién efusiva puede resolverse espontaneamente o
tratarse con tratamiento antiinflamatorio si existe evidencia de
constriccién transitoria®”. En casos resistentes puede efectuarse
una pericardiectomia visceral, dado que la hoja epicardica es la res-
ponsable de la constriccién del corazén. El componente visceral de
la pericardiectomia requiere la diseccién de numerosos fragmentos
pequefios hasta que se observe una mejoria de la movilidad ven-
tricular. La pericardiectomia para la pericarditis constrictiva solo
debe realizarse en centros capacitados y con experiencia.
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12. ASPECTOS RELACIONADOS CON LA EDAD
Y EL SEXO EN EL SINDROME INFLAMATORIO
MIOPERICARDICO

12.1. Distribuciéon por sexos

La miocarditis aguda es mas prevalente en hombres (75
84%)"#87378642_Sin embargo, el cociente hombres/mujeres es similar
en los casos fulminantes (46% de mujeres)*s”>¢4, Las diferencias en-
tre sexos son menos evidentes en la pericarditis, en la que algunos
estudios muestran una ligera prevalencia del 59% en hombres con
pericarditis aguda®’. Los varones de edades entre 16-65 afios tienen un
riesgo mas alto de pericarditis (riesgo relativo, 2,02) que las mujeres.
En cambio, la probabilidad de recurrencia de la pericarditis es mayor
en las mujeres (HR, 1,67), probablemente debido a la mayor frecuen-
cia de causas especificas (como enfermedades autoinmunes)'.

12.2. Pacientes pediatricos

12.2.1. Miocarditis

La incidencia anual de la miocarditis durante la infancia es de 10
2 €asos por 100.000 nifos* %4444 En nifios menores de 6 anos, la
distribucién por sexos esta equilibrada (50% cada sex0)®, pero los
varones tuvieron una incidencia significativamente mayor a eda-
des de 6 a15anos™.

El abordaje diagnédstico propuesto para adultos es aplicable a
los nifios, incluida la RMC, como se muestra en el registro MYKKE®#¢,

Existen datos contradictorios sobre las tasas de complicacio-
nes de la biopsia endomiocardica en nifios, con algunos estudios
que reportan una incidencia de complicaciones similar a la de los
adultos, ambas alrededor del 5%, principalmente derivadas de
la toma de muestras del ventriculo derecho**®. Se deben tomar
precauciones especiales en nifios menores de 1 afo y en las biop-
sias del ventriculo izquierdo, en los que se han reportado tasas de
complicaciones de hasta el 30%%3.

En particular, la predisposicién a que la miocarditis sea grave
es mayor en nifios de muy corta edad; la mayoria de los nifios criti-
camente enfermosingresados en la unidad de cuidados intensivos
sobrevivieron si recibieron tratamiento con terapias avanzadas,
incluida la asistencia circulatoria mecanica®’. Un registro multi-
céntrico prospectivo mostrd que en la insuficiencia cardiaca agu-
day la miocarditis fulminante, la asistencia circulatoria mecanica,
incluido el uso de dispositivos de asistencia ventricular, mejoré la
supervivencia®*®. En un estudio realizado en Japdn se observaron
resultados similares®.

En los lactantes, los enterovirus, como el virus Coxsackie, se
encontraron con mas frecuencia que en los adultos®®. Una etio-
logia posiblemente viral se identificd en el 11-50% de los casos*>#,
con una tasa de muerte o trasplante cardiaco del 2%, similar a los
adultos?. En la miocarditis confirmada por biopsia, la tasa de tras-
plante cardiaco asciende al 7%y la mortalidad al 4-6%*.

El tratamiento para la miocarditis en pacientes pediatricos no
esta bien definido. En un metandlisis que evalud el tratamiento
con corticoesteroides no se observé una reduccién de la morta-
lidad, pero en otros estudios el uso de esteroides se asocié con
una mejoria significativa en la fraccion de eyeccion del VIs°%2, En
un metanalisis sobre inmunoglobulinas intravenosas®®, el trata-
miento no se asoci6 con una mayor supervivencia. Este hallazgo

fue avalado en un estudio prospectivo®? y en un estudio multi-
céntrico de cohortes®*. Por el contrario, otro metanalisis®* sobre
miocarditis fulminante concluyé que el tratamiento con inmuno-
globulinas intravenosas (habitualmente 1-2 g/kg durante 24-48 h)
redujo significativamente la mortalidad intrahospitalariay mejo-
r6 la fraccion de eyeccion del VI.

En el futuro, la evaluacién genética puede ayudar a diferenciar
subgrupos de nifios y a individualizar los tratamientos®.

12.2.2. Pericarditis

En un estudio de poblacién desde 2009 a 2021, |a incidencia de la
pericarditis aguda fue de 2,8/100.000 en nifios de 12 afios 0 me-
nos®. Los criterios diagndsticos (véase la tabla 4), las etiologias y
el riesgo de recurrencia (véase las tablas S2 y S3) son similares a los
reportados en adultos (véase la tabla S1 del material suplementa-
rio). La mayoria de los casos pediatricos de pericarditis estan re-
lacionados con el sindrome pospericardiotomia, particularmente
tras la correcciéon de una comunicacion interauricular. Compara-
dos con los adultos, los nifios tienen mas frecuentemente un fe-
notipo inflamatorio6s6. El tratamiento fundamental sigue siendo
AINE a dosis altas (véase la tabla S15 del material suplementario).
La mayoria de los pediatras evitan el uso de aspirina. La colchicina
hareducidoala mitad las recurrencias en nifios, de forma similara
los adultos®*%, Los corticoesteroides deben restringirse en nifos
incluso mas que en adultos, debido a que sus efectos secundarios
(estrias atrdficas y alteracidn del crecimiento) son particularmen-
te nocivos para los nifios en fase de crecimiento. Los farmacos an-
ti-IL1 se han usado por primera vez en nifios con enfermedades
autoinflamatorias y posteriormente en la pericarditis recurrente,
y representan una nueva opcién terapéutica para los nifios, sobre
todo cuando son dependientes de corticoesteroides. No obstante,
la retirada de estos farmacos suele ser dificil cuando se ha alcan-
zado la remision clinica; por ejemplo, en un estudio solo se pudo
suspender el tratamiento anti-1L-1 en el 15% de los nifios tras una
media de seguimiento de 2,6 afos®®. En los estudios clinicos alea-
torizados que evaluaron el uso de anakinray rilonacept se incluyé
un escaso niimero de pacientes pediatricos®*2%,

12.3. Embarazo, lactanciay aspectos de
la reproduccion

La evidencia publicada sobre este tema es muy limitada. Solo se han
publicado informes de casos de miocarditis®®%y una serie de casos
de mujeres embarazadas con pericarditis recurrente®*. La miocar-
ditis asociada al embarazo se describe en la seccién 9.7. El derrame
pericardico es la manifestacién mas comin de las enfermedades
pericardicas durante el embarazo. Estos derrames tipicamente son
benignos, leves 0 moderados, se toleran bien y se resuelven espon-
taneamente después del parto, por lo que no requieren tratamiento
especifico. Sin embargo, el derrame pericardico puede asociarse con
preeclampsia®®. La pericarditis es la segunda entidad mas frecuen-
te. Elasesoramiento preconcepcional es esencial en mujeres en edad
fértil con pericarditis recurrente o miocarditis previa. En estos casos
se debe planificar el embarazo durante una fase de remisién de la
enfermedad y revisar el tratamiento. El asesoramiento preconcep-
cional debe incluir la evaluacién multidisciplinar. La ecocardiografia
es la técnica de imagen preferida, mientras que la radiografia de t6-
rax, laTCyla RMC pueden emplearse en casos seleccionados®®®.
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En pacientes con sindrome inflamatorio miopericardico, no
se descarta el parto vaginal en los casos no complicados, pero el
parto por cesarea puede ser necesario si existe inestabilidad he-
modinamica®®. El seguimiento de un equipo multidisciplinar con
experiencia en este campo esta recomendado durante todo el
embarazo para asegurar buenos resultados maternos y fetales.

Laaspirinaadosis altas o AINE, como ibuprofeno eindometacina,
se pueden usar hasta lasemana 20 de la gestacion. Se puede adminis-
trardosis minimas eficaces de corticoesteroides, junto a AINE, duran-
te todo el embarazo a pacientes con pericarditis activa y, en algunos
casos, colchicina. La azatioprinay lasinmunoglobulinas intravenosas
son compatibles con el embarazo y la lactancia. Todos estos medi-
camentos, a excepcién de la aspirina a dosis altas, pueden emplear-
sedurante la lactancia. La colchicina es compatible con el embarazo
y la lactancia, y puede mantenerse durante todo el embarazo para
prevenir recurrencias®+¢¢¢_E| uso de antagonistas de la IL-1 du-
rante el embarazo es controvertido. Aunque los datos publicados
parecen respaldar su uso, los estudios relevantes son escasos y de na-
turaleza retrospectiva. A pesar de la escasa evidencia disponible, se
podria continuar el tratamiento con anakinra durante la concepcién,
el embarazoy la lactancia en mujeres con enfermedades reumaticas
y musculoesqueléticas que no pueden recibir tratamientos alternati-
vos®e8° En la tabla $16 del material suplementario se encuentra in-
formacion adicional sobre las dosis de los tratamientos.

Recomendaciones—tabla 25. Recomendaciones sobre el embarazo,
la lactanciay otros aspectos de la reproduccién (véase también
latabla de evidencia 25)

Recomendaciones Clase* Nivel®

El asesoramiento preconcepcional esta recomendado
en mujeres con pericarditis recurrente o miocarditis
para evaluar la actividad de la enfermedad y revisar
el tratamiento

Se debe considerar el uso de AINE hasta la semana
20 en pacientes embarazadas con pericarditis para lla C
tratar los episodios incesantes o recurrentes®®

Se debe considerar el uso de tratamientos
antiinflamatorios en pacientes con pericarditis
durante la lactancia para tratar y prevenir la lla C
pericarditis, ajustando el tiempo de tratamiento para
reducir la exposicién farmacolégica de los lactantes

Durante el embarazoy la lactancia, se debe
considerar el uso de dosis efectivas minimas de
corticoesteroides (preferiblemente hasta 20 mg

. p ) . - lla C
de prednisona al dia) en pacientes con pericarditis
activa, a pesar de recibir AINE (si es posible), para
prevenir episodios incesantes o recurrentes®*
La colchicina puede considerarse en pacientes
embarazadas con pericarditis, especialmente 1 C

en pacientes que ya estan recibiendo este
medicamento para prevenir recurrencias

Puede considerarse el tratamiento con anakinra
durante el embarazoy la lactancia en pacientes
embarazadas con pericarditis recurrente que no 11b C
pueden recibir otros tratamientos alternativos para
prevenir los episodios incesantes o recurrentes

AINE: antiinflamatorio no esteroideo.
Clase de recomendacion.
®Nivel de evidencia.

No existen limitaciones especificas para varones con pericar-
ditis que planean tener hijos, ya que pueden continuar el trata-
miento con seguridad®®¢¢,

12.4. Pacientes ancianos

La miocarditis es mas prevalente en personas jovenes, con una
edad media entre 20 y 40 afios®*55%73, En un estudio realizado en
Suecia, el 64% de los pacientes tenia menos de 50 afios de edad.
En este estudio, la insuficiencia cardiaca/miocardiopatia dilatada
y las muertes ocurrieron mas frecuentemente en pacientes con
mas de 50 afios™. En los pacientes de edad avanzada, la miocardi-
tis esta relacionada mas probablemente con farmacos, como los
inhibidores de puntos de control inmunitario®®**y la clozapina®®.
Las diferencias basadas en la edad y el sexo fueron evaluadas en
dos estudios sobre pericarditis aguda y en un estudio sobre peri-
carditis recurrente®™>¢”", En estos estudios, los pacientes mayores
presentaron menos frecuentemente dolor toracico, fiebre, ele-
vacion del segmento ST y depresion PR, ademas de niveles mas
bajos de proteina C reactiva, mientras que la disnea, la fibrilacion
auricular y el derrame pericardico fueron mas comunes. Estos
pacientes recibieron con mas frecuencia tratamiento con gluco-
corticoides y tuvieron un riesgo mas bajo de recurrencias que los
pacientes mas jovenes. En los pacientes de edad avanzada, la ad-
herencia al tratamiento puede ser problematica debido al deterio-
ro cognitivo y a comorbilidades, pero el predictor mas importante
de la falta de adherencia es el nimero de medicaciones®? Los
AINE deben emplearse con precaucion; deben adaptarse las dosis
de los tratamientos (p. €j., la dosis de colchicina debe reducirse a
la mitad en algunos casos) y se debe prestar especial atencién a
evaluar el deterioro renal y a las interacciones farmacolégicas.

12.5. Actividad fisica en el sindrome inflamatorio
miopericardico

Los pacientes con sindrome inflamatorio miopericardico activo
deben restringir la actividad fisica. Se ha planteado que el ejerci-
cio puede agravar la inflamacién miocardica y pericardica a tra-
vés de distintos mecanismos, incluido un proceso mediado por
taquicardia. La importancia de controlar la frecuencia cardiaca se
confirmé en estudios observacionales, en los que el uso empirico
de bloqueadores beta para controlar la frecuencia cardiaca en
pacientes con pericarditis mejoré el control de los sintomas?*. En
las recomendaciones de la edicion anterior se hacia una distincion
entre deportistasy no deportistas, estableciendo tiempos arbitra-
rios para la abstencion del ejercicio que iban de 3 a 6 meses. Este
grupo de trabajo recomienda un enfoque individualizado y basa-
do en los tiempos de remisidn. Se debe considerar que la remision
clinica es completa en deportistas/no deportistas cuando los sin-
tomas, biomarcadoresy las pruebas de imagen sean normales.

Durante la fase aguda de la miocarditis se debe recomendar
el descanso total a los pacientes, ya que el ejercicio se ha aso-
ciado con arritmias y muerte sibita cardiaca. Para confirmar la
resolucion de la enfermedad, se debe realizar un seguimiento de
larecuperacién, que incluya la evaluacién clinica, el control del rit-
mo cardiaco, pruebas de laboratorio e imagen multimodal (véa-
se la tabla 15). Se debe realizar una prescripcion personalizada
del ejercicio basada en el paciente (deportista/no deportista) y
el tipo de ejercicio.
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12.5.1. Efectos de la restriccion del ejercicio sobre
la salud mental

La restriccion del ejercicio puede afectar a la salud mental de los pa-
cientes, especialmente en nifios y adultos jévenes. Puede causar frus-
tracion, tristeza y depresion. La libertad para realizar ejercicio debe
abordarse mediante una toma de decisiones compartida, teniendo
en cuenta la relacion riesgo-beneficio en cada caso individual.

Recomendaciones—tabla 26. Recomendaciones sobre
la actividad fisica y la miocarditis/pericarditis (véase también
latabla de evidencia 26)

Recomendacion Clase* Nivel®

Se recomienda la restriccién del ejercicio fisico hasta
la remision, durante al menos un mes, en deportistas
y no deportistas después de un SIMP, mediante un
abordaje individualizado para acelerar la recuperacién

SIMP: sindrome inflamatorio miopericardico.
Clase de recomendacién.
®Nivel de evidencia.

12.6. Equipos multidisciplinares para el diagnostico
y tratamiento del sindrome inflamatorio
miopericardico

Se recomienda disponer de un equipo multidisciplinar para los ca-

sos de sindrome inflamatorio miopericardico de riesgo alto. El equi-
po debe estar compuesto por un cardiélogo clinico, un especialista

en RMC con experiencia en el SIMP, un patélogo con experiencia en
enfermedades cardiovasculares y, adicionalmente, dependiendo del
caso, un reumatélogo (o inmunélogo clinico), un especialista en enfer-
medades infecciosas, un genetista (o un cardiélogo con experiencia
en genética), cardilogos intervencionistas (incluidos electrofisiélo-
gos) y un especialista en cuidados cardiacos intensivos. Un cirujano
cardiaco podria ser necesario mas tarde, cuando se prevea la toma de
decisiones sobre el tratamiento intervencionista o quirdrgico. La figu-
ra 20 proporciona mas informacion sobre el equipo multidisciplinar.
Es de suma importancia que los profesionales médicos desarrollen
competencias y habilidades en el sindrome inflamatorio miopericar-
dico, de forma que el diagnéstico y el tratamiento de los pacientes se
realice oportunamente, ya que las formas mixtas son frecuentes en
la practica clinica. La participacién del paciente es importante, espe-
cialmente cuando la evidencia es limitada, para fomentar la toma de
decisiones compartida3”>67367,

Recomendaciones—tabla 27. Recomendaciones sobre
equipos multidisciplinares en los sindromes miopericardicos
(véase también la tabla de evidencia 27)

Recomendacién Clase* Nivel®

Se recomienda que un equipo multidisciplinar de un
centro de referencia evalie a los pacientes con SIMP
de riesgo alto o complicado con el fin de ofrecer un
enfoque personalizado para cada paciente¥s¢7

SIMP: sindrome inflamatorio miopericardico.
Clase de recomendacion.
®Nivel de evidencia.

s N
Cardidlogo clinico
Especialista en Patélogo
imagen cardiaca
Electrofisidlogo . ‘Card|olog-o .
‘ intervencionista
Equipos
.. multidisciplinares ‘.
para el sindrome
Especialista en inflamatorio Cirujano
cuidados cardiacos ‘ miopericardicoa cardiaco/torécico
intensivos .
Inmundlogo/ . o
reumatologo Psicdlogo
Especialista en Genetista
enfermedades infecciosas
. @ESC

Figura 20. Equipos multidisciplinares para el sindrome inflamatorio miopericardico. 2La composicién del equipo multidisciplinar
debe adaptarse a cada caso especifico.
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13. ASESORAMIENTO DE PACIENTES

La educacion especifica es imprescindible para los pacientes con
sindrome inflamatorio miopericardico. El asesoramiento debe
incluir las causas, los principios del tratamiento, las posibles com-
plicacionesy los resultados. El sindrome inflamatorio miopericar-
dico afecta a pacientes jévenesy puede alterar significativamente
su calidad de vida. Se debe proporcionar orientacion especifica so-
bre la necesidad de reposo durante la fase aguda de la enfermedad
y sobre el momento de retomar la actividad fisica y el trabajo, asi
como los beneficios y los riesgos asociados a los tratamientos inmu-
nosupresores o inmunomediados personalizados, y cuando contac-
tar al equipo multidisciplinar. El asesoramiento debe adaptarse a la
situacion social especifica. Se debe emplear un lenguaje adecuado,
teniendo en cuenta el nivel educativo del paciente. Es preferible
ofrecer aclaraciones basadas en imagenes. Se debe tener cuida-
do de no agravar la ansiedad innecesariamente. Una descripcion
adicional y asesoramiento para los pacientes con sindrome infla-
matorio miopericardico se encuentran en la seccién 8, la figura Sé6
y la tabla $17 del material suplementario. Se ha desarrollado un
documento separado dedicado a los pacientes.

14. CENTROS TERCIARIOS DE REFERENCIA PARA
EL SINDROME INFLAMATORIO MIOPERICARDICO:
CARACTERISTICAS Y VOLUMEN DE ACTIVIDAD

14.1. Centros de atencion terciaria

Los centros terciarios de excelencia son instalaciones de atencion
sanitaria reconocidas que cuentan con departamentos de car-
diologia especializados, equipados para tratar a pacientes con
sindrome inflamatorio miopericardico. Las instituciones lideres
se distinguen por su experiencia en el ambito cardiovascular y
suelen atender a pacientes con enfermedades complejas®. Estos
centros tienen una amplia experiencia en el diagnédstico y el trata-
miento de la miocarditisy la pericarditis, y participan activamente
en investigacion. Deben ser el centro de referencia preferido para
los casos complicados que no se pueden manejar en centros de
menor nivel. Los centros de referencia para el analisis de biopsias
endomiocardicas, incluyendo inmunohistoquimicay pruebas mo-
leculares, deben identificarse a nivel regional o nacional.

14.2. Sindrome inflamatorio miopericardico en
centros regionales

La mayor parte de los casos no complicados pueden manejarse en
centros de segundo nivel y, dependiendo del sistema de salud,
en consulta ambulatoria. No obstante, el factor crucial es la ex-
periencia del centro. Los pacientes con pericarditis o miocarditis
mas graves pueden necesitar tratamiento en un hospital o en un
centro de referencia terciario que disponga de técnicas avanzadas
de imagen multimodal y acceso a nuevos tratamientos®*.

14.3. Modelo de organizacion centralizada de la
atencion sanitaria (modelo Hub-and-spoke)

Estos centros deben ser capaces de gestionar todos los niveles
de atencion y adoptar un modelo de red en forma de «centro y

radios» (hub-and-spoke). Independientemente del lugar donde se
preste la atencidn, el objetivo es mantener la comunicacién y la
colaboracién en todos los niveles del sistema sanitario. El mode-
lo hub-and-spoke busca facilitar el acceso de los pacientes al nivel
de atencién adecuado, promover la coordinacién asistencial y fo-
mentar la mejora de la calidad para todos los pacientes con sin-
drome inflamatorio miopericardico®+¢.

14.4. Trabajo en equipo, competencias y avances
en las técnicas de imagen

La formacién de un equipo multidisciplinar contemporaneo
requiere el conocimiento de los avances recientes en técnicas
de imagen y las estrategias basadas en la evidencia para el tra-
tamiento farmacolégico, intervencionista y quirrgico®7+¢7%,
Segln la organizacién convencional, los departamentos aca-
démicos o asistenciales suelen funcionar de manera aislada, lo
que dificulta el manejo de enfermedades que requieren los co-
nocimientos y habilidades de un grupo diverso de expertos. Es-
tos centros deben promover una estructura de equipo integral
que fomente la comunicacién regular y continua entre todos
sus miembros. El papel de los centros terciarios dirigidos por
médicos en comparacién con los dirigidos por enfermeria debe
explorarse méas a fondo¥+¢”, considerando el nimero y la com-
plejidad crecientes de estos pacientes, asi como la utilidad de la
monitorizacién de marcadores inflamatoriosy laimagen cardia-
caseriada, incluso en un entorno ambulatorio.

15. MENSAJES CLAVE

El reconocimiento del espectro del sindrome inflamatorio mio-
pericardico estd en aumento entre la comunidad médica. Esto se
basa en una comprensiéon mas profunda que conduce a una eva-
luacién mas sistematica, asi como en la generacién de mas datos a
partirde estudios prospectivos. Aunque estas entidades se han es-
tudiado desde hace algtn tiempo, la pandemia de COVID-19 fue el
principal detonante para aumentar la conciencia sobre el espectro
delaenfermedad. Las técnicas avanzadas deimagen multimodal,
incluida la RMC, permiten realizar un diagndstico y determinar
una estrategia terapéutica de maneraindividualizada. Un cambio
importante en el paradigma diagnéstico es la capacidad de alcan-
zar un diagnéstico clinico certero mediante imagen multimodal
no invasiva (RMC para la miocarditis), mientras que la biopsia en-
domiocardica sigue siendo importante en casos seleccionados de
riesgo intermedio o alto, cuando se requiere un tratamiento espe-
cifico basado en tipos histolégicos o etiologias concretas.

15.1. Etiologia

El sindrome inflamatorio miopericardico es un espectro de enfer-
medades inflamatorias con algunas etiologias comunes, infeccio-
sas o noinfecciosas, que pueden afectar al miocardio (miocarditis)
o al pericardio (pericarditis) en sus formas aisladas o combinadas
(miopericarditis y perimiocarditis).

15.2. Presentacion clinica y diagnéstico

En un porcentaje alto de los casos, la miocarditis y la pericar-
ditis se presentan con dolor toracico, generalmente con la
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funcién biventricular conservada, y buenos resultados. En la
miocarditis, las formas complicadas son aquellas que presen-
tan insuficiencia cardiaca grave y arritmias. No obstante, las
presentaciones no complicadas pueden desarrollar compli-
caciones potencialmente mortales, aunque menos frecuente-
mente, y, por lo tanto, podrian requerir un manejo rapido. En
la pericarditis, los casos complicados son aquellos que evolu-
cionan a formas incesantes o recurrentes. Muchos casos con
sintomas persistentes pueden mostrar una fisiologia cons-
trictiva, que puede ser reversible tras un tratamiento médico
adecuado. El diagnéstico de los casos sin riesgo alto se basa
en la evaluacién clinica, que incluye ECG y biomarcadores, y
en la confirmacién de la sospecha clinica por la evidencia de
afectacién inflamatoria obtenida mediante imagen multimo-
dal no invasiva (principalmente ecocardiografia y RMC). La
biopsia endomiocardica estd recomendada en casos de riesgo
intermedio o alto mediante una decisién individualizada, solo
cuando se espera que los resultados modifiquen el manejo.

15.3. Tratamiento

El tratamiento del sindrome inflamatorio miopericardico no
complicado es empirico y esta dirigido a controlar los sintomas y
prevenir complicaciones. Los firmacos antiinflamatorios y la col-
chicina son utiles para controlar el dolor toracico, mientras que
los tratamientos adicionales deben estar dirigidos por guias de
practica clinica para cursos complicados especificos. Cuando se
identifica una etiologia especifica, el tratamiento debe dirigirse a
la causa especifica. En todos los casos de sindrome inflamatorio
miopericardico se recomienda restringir la actividad fisica duran-
te la fase aguda, mientras que la vuelta al trabajo y a la actividad
fisica se determina de forma individualizada segtin los tiempos de
remision de la enfermedad.

15.4. Prondstico y resultados

El pronéstico del sindrome inflamatorio miopericardico es variable.
La mayoria de los pacientes que se presentan con dolor toracico tie-
nen un prondstico favorable, aunque las recurrencias, especialmen-
te en los casos de pericarditis, pueden afectar en gran medida a la
calidad devida delos pacientesy requieren seguimiento a largo pla-
zo. En los casos de miocarditis complicada con insuficiencia cardia-
cayarritmias, es necesario un abordaje adaptado eindividualizado.
Estos pacientes requieren seguimiento a largo plazo, generalmente
durante el resto de la vida.

15.5. EQuipo multidisciplinar

El manejo de los pacientes con sindrome inflamatorio miope-
ricardico debe estar guiado por un equipo multidisciplinar, que
debe adaptarse a cada paciente. El equipo debe estar formado
por diferentes profesionales médicos, todos con experiencia en
enfermedades cardiovasculares (p. ej., especialistas en imagen,
un patélogo, un reumatélogo, un especialista en enfermedades
infecciosas, un genetista, cardi6logos intervencionistas, especia-
listas en cuidados intensivos y cirujanos). Es de suma importancia
que los profesionales médicos desarrollen competencias y habili-
dades en la miocarditis o la pericarditis, de forma que el diagnos-
ticoy el tratamiento de los pacientes se realice oportunamente, ya
que las formas mixtas son frecuentes en la practica clinica.

16. LAGUNAS EN LA EVIDENCIA

El campo del sindrome inflamatorio miopericardico presenta la-
gunas significativas de conocimiento en todos sus aspectos, desde
la patogénesis hasta la terapia. Sin embargo, el creciente interés
ha dado lugar a numerosos estudios que se estan desarrollando.
Los avances en la imagen multimodal no invasiva han permitido
una compresién mas integral de la progresion de la enfermedad,
abriendo el camino a enfoques adaptados a los pacientes. A pesar
de estos avances, faltan estudios multicéntricos prospectivos a
gran escala con medidas predefinidas de resultados. Estas lagu-
nas del conocimiento son especialmente pronunciadas en entida-
des crénicas, asi como en grupos especificos de pacientes, como
nifos, mujeres en edad fértil, el embarazo, la lactanciay ancianos.

Otro desafio es el manejo de la reincorporacién al trabajoyala
reanudacion de la actividad fisica, ya que se requiere un enfoque
especifico para cada paciente en el que se considere el riesgo indi-
vidual. Las lecciones aprendidas de otras enfermedades deberian
llevar a recomendaciones menos restrictivas que las propuestas
en guias anteriores.

16.1. Miocarditis

El conocimiento sobre la miocarditis ha evolucionado durante los
Gltimos afios debido a la mayor comprensién de los diferentes me-
canismos. Se han investigado distintas causas, como las causas vi-
ralesy téxicas, incluida la quimioterapia, y trastornos sistémicos,
y se han propuesto abordajes terapéuticos dirigidos. No obstante,
es necesario investigar sobre tratamientos especificos basados en
técnicas diagndsticas avanzadas.

Uno de los desafios especificos de la miocarditis es |a baja fre-
cuencia de complicaciones y la alta tasa de remisién espontanea.
Sobre esta base, los ensayos clinicos sobre el tratamiento médi-
co de la miocarditis podrian no tener suficiente poder estadisti-
co para evaluar el beneficio clinico de un tratamiento especifico
debido al pequeno tamafio de la muestra. Ademas, numerosos
tratamientos antivirales no estan aprobados para la miocarditis y
faltan ensayos clinicos con grupo de control.

Actualmente, se estdn valorando criterios inmunohistoquimi-
cos cuantitativos para el diagnéstico de la miocarditis linfocitica
entre cardio-patélogos con el propésito de establecer criterios
mas definitivos para la biopsia endomiocardica.

Ademas, se necesita una mejor comprension del papel pato-
génico y pronéstico de las cargas virales (p. €j., activas/causales
frente a latentes/inocentes en infecciones virales cardiacas).

Asi mismo, el papel de la predisposicién genética en la mio-
carditis recurrente no esta completamente claro. La investigacion
sobre el papel de la predisposicién genética esta cambiando la
clasificacion de la enfermedad y podria influir en las actuaciones
terapéuticas en el futuro. Cabe esperar un aumento de las entida-
des «superpuestas», especialmente la miocardiopatia dilatadayla
miocardiopatia arritmogénica del ventriculo derecho, que podria
modificar el conocimiento sobre la enfermedad en el futuro.

Portodo ello, es necesaria mas investigacién sobre el prondsti-
coy la estratificacion del riesgo de muerte siibita cardiaca.

16.2. Pericarditis

Existen lagunas significativas en el conocimiento del tratamiento
individualizado y la patogénesis de diversos tipos de pericarditis,
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asi como en la comprensién de la interaccion entre el perfil gené-
tico, la inflamacién y los mecanismos autoinmunes. Un mejor co-
nocimiento de la patogénesis de las recurrencias podria ayudar a
desarrollar tratamientos dirigidos e individualizados.

Los casos complicados y recurrentes requieren el estudio adicio-
nal del perfil genético, que podria ayudar a dilucidar los mecanismos
que conducen a formas incesantes o recurrentes. También se debe
considerar y evaluar nuevas opciones terapéuticas en estudios clini-
cos para explorar el uso de nuevos farmacos en casos mas compli-
cados, incesantes o recurrentes, con el fin de desarrollar un enfoque
mas individualizadoy eficaz para el tratamiento de la pericarditis.

Un problema importante es el tratamiento de pacientes que
no responden a la colchicina y a los antagonistas de la IL-1, asi
como las causas de la dependencia farmacolégica para mantener
la remisidn clinica, como ocurre con los corticoesteroides y los an-
tagonistasdela L.

También es necesario investigar la importancia prondstica de
la persistencia de realce tardio de gadolinio en el pericardio.

No se dispone de datos suficientes que permitan determinar
el mejor momento de retorno al trabajoy a la actividad fisicay se
necesita mas investigacion sobre este tema con el desarrollo de
estudios clinicos y observacionales.

17. DIFERENCIAS ENTRE SEXOS

Se han publicado escasos datos sobre este tema. El sindrome in-
flamatorio miopericardico parece afectar mas a hombres que a
mujeres desde una edad temprana. La miocarditis complicada
por arritmias ventriculares es mas comdn en hombres, mientras
que en mujeres una proporcion relativamente alta de los casos
presenta formas complicadas, comparadas con los hombres, y
se diagnostican trastornos sistémicos autoinmunes con mas fre-
cuencia. Esta cuestion se trata en las secciones relevantes. El enfo-
que diagndstico es similar para ambos sexos, pero se debe tomar
precauciones en lo que se refiere avalores normales, especialmen-
te en pruebas de imagen. La medicacién debe adaptarse para las
mujeres en edad fértil, embarazadasy durante la lactancia (véase
las secciones especificas para mas informacion).

18. MENSAJES CLAVE DE LA GUIA SOBRE QUE HACER
Y QUE NO

La tabla 19 recoge todas las recomendaciones de clase | y lll de |a
gufajunto a su nivel de evidencia.

Tabla19. Mensajes clave de la guia sobre qué hacery qué no

Recomendaciones

Recomendaciones sobre la evaluacién clinica de la miocarditis y la pericarditis

Se recomienda la evaluacién clinica completa, incluida la historia médica, exploracién fisica, radiografia de térax, biomarcadores, ECGy
ecocardiograma de todos los pacientes con sospecha de miocarditis y/o pericarditis para la evaluacion diagnéstica inicial

Clase* Nivel®

pericarditis para el diagnéstico no invasivo de una reaccién inflamatoria

La RMC esta recomendada en pacientes con sospecha clinica de miocarditis (aplicando los criterios actualizados de Lake Louise) y/o

Se recomienda el ingreso hospitalario de los pacientes con pericarditis de riesgo alto para su monitorizaciény tratamient

Se recomienda el ingreso hospitalario de los pacientes con miocarditis de riesgo moderado-alto para su monitorizacion y tratamient C
La BEM esta recomendada para pacientes con miocarditis de riesgo alto y/o inestabilidad hemodinidmica, y/o para pacientes con

miocarditis de riesgo intermedio que no responden al tratamiento convencional con el fin de detectar un subtipo histolégico especificoy C
evaluar la presencia de genoma viral para el tratamiento

La coronariografia invasiva o la TC coronaria, dependiendo de la probabilidad clinica, estd recomendada en pacientes con SIMP si hay C

sospecha de sindrome coronario agudo para descartar la enfermedad arterial coronaria obstructiva

excepto para la hepatitis C, VIH y la enfermedad de Lyme

Recomendaciones sobre pruebas genéticas

Recomendaciones sobre el uso de la resonancia magnética cardiaca

Miocarditis

La serologia sistematica no estd recomendada en pacientes con miocarditis y/o pericarditis para la evaluacién de una etiologia viral,

Se recomienda realizar la historia familiar, incluido un estudio genealégico en los casos de SIMP recurrente, para proporcionar
informacion sobre la etiologia subyacente, determinar el patrén hereditario e identificar a familiares con riesgo

La RMC esta recomendada en pacientes con sospecha de miocarditis para establecer un diagnéstico clinico y determinar la causa del
dafio miocardico agudo, incluida la evaluacién de edema, isquemia y necrosis/fibrosis/cicatrices

vuelta al ejercicio fisico

La RMC esta recomendada para el seguimiento durante un minimo de 6 meses de los pacientes con miocarditis para identificar procesos
que han remitido o que siguen en evolucién, para la estratificacion del riesgo y el tratamiento individualizado, ademas de valorar la

Pericarditis

seguimiento en algunos casos seleccionados

La RMC esta recomendada en pacientes con sospecha de pericarditis cuando no se puede establecer el diagndstico mediante criterios
clinicos, para evaluar la evidencia de engrosamiento pericardico, edemay RTG, ademds de |a persistencia de la enfermedad durante el

Continiia
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Recomendaciones sobre la tomografia computarizada

La TC esta recomendada para evaluar el grosor pericardico, las calcificaciones, masas y derrames pericardicos loculados, asi como
enfermedades pleuropulmonares y anomalias toracicas

Recomendaciones sobre la biopsia endomiocardica

La BEM esta recomendada para pacientes con miocarditis de riesgo alto y/o inestabilidad hemodinamica, y/o para pacientes con
miocarditis de riesgo intermedio que no responden a tratamiento convencional, para detectar un subtipo histolégico especificoy
evaluar la presencia de un genoma viral para su tratamiento

Recomendaciones sobre la autopsia

Se recomienda realizar autopsia completa a todos los pacientes < 50 aflos con MSC para evaluar la presencia de miocarditis aguda como
una causay detectar posibles enfermedades cardiacas hereditarias subyacentes

Se recomienda conservar muestras adecuadas para la extraccion de ADN y consultar a un patélogo cardiaco en los casos de MSC, cuando
se sospeche de una causa hereditaria o cuando la causa de la muerte no se pueda determinar

Recomendaciones sobre el tratamiento médico de la miocarditis
Manejo de la insuficiencia cardiaca

Se recomienda la adherencia a la guia de la ESC sobre IC en los casos de miocarditis con disfuncién del VI y/o IC para reducir los sintomas
y mejorar la funcién del VI

Terapia inmunosupresora

No se recomienda el uso sistematico de tratamiento inmunosupresor en la miocarditis aguda con FEVI conservada, ya que no se han
demostrado los beneficios de este tratamiento

Recomendaciones sobre el tratamiento médico de la pericarditis

Se recomienda la colchicina como tratamiento de primera linea en pacientes con pericarditis y como tratamiento combinado con
aspirina/AINE o corticoesteroides para reducir el riesgo de recurrencias subsiguientes

Los antagonistas de los receptores de IL-1 (anakinra o rilonacept) estan recomendados para pacientes con pericarditis recurrente tras el
fracaso de los tratamientos de primeray segunda linea y corticoesteroides, que presenten elevacién de la proteina C reactiva, con el fin
de reducir las recurrencias y permitir la retirada de corticoesteroides

Se recomienda el uso de dosis altas de aspirina o AINE con un inhibidor de la bomba de protones como tratamiento de primera linea en
pacientes con pericarditis para controlar los sintomas y reducir las recurrencias

Los corticoesteroides no estan recomendados como primera opcidn de tratamiento para pacientes que reciben tratamiento para la
pericarditis si no existe una indicacion especifica

Recomendaciones sobre técnicas intervencionistas en la miocarditis, incluida la asistencia circulatoria

Se recomienda la pronta valoracion de un equipo especializado en shock cardiogénico de los pacientes con miocarditis y compromiso
hemodindmico para decidir la necesidad de ACM y determinar un plan de manejo a largo plazo

Recomendaciones sobre técnicas intervencionistas en la pericarditis

Se recomienda la pronta valoracion de un equipo especializado en shock cardiogénico de los pacientes con miocarditis y compromiso

hemodindmico para decidir la necesidad de ACM y determinar un plan de manejo a largo plazo

El drenaje pericardico quirirgico esta recomendado en pacientes con derrame pericardico cuando la pericardiocentesis percutanea no es C
factible o con derrame pericardico purulento para lograr el drenaje completo y prevenir la constriccion

La ventana pericardica-pleural quirdrgica esta recomendada en pacientes con derrame pericardico recurrente a pesar de recibir C

tratamiento médico
Recomendaciones sobre el tratamiento quiriirgico

La pericardiectomia quirdrgica esti recomendada para pacientes con constriccién pericardica crnica o pericarditis constrictiva
persistente pese a recibir tratamiento médico para mejorar los sintomas y la supervivencia

La reparacién de la vélvula tricuspidea esta recomendada para pacientes con constriccion pericirdica e insuficiencia tricuspidea grave
para mejorar los sintomasy la supervivencia

Recomendaciones sobre el tratamiento de las arritmias y la prevencién de la muerte siibita cardiaca en la miocarditis
DAI en la miocarditis— prevencién secundaria

Se recomienda el implante de un DAl en pacientes con miocarditis no activay TV mantenida hemodindmicamente no tolerada para
prevenir la muerte sibita cardiaca
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Recomendaciones sobre la estratificacion del riesgo, las complicaciones y los resultados del sindrome inflamatorio miopericardico

Se recomienda realizar un seguimiento con evaluacion clinica, determinacion de biomarcadores, ECG, prueba de esfuerzo,

monitorizacion con Holter-ECG, ecocardiografia y RMC al menos dentro de los 6 meses posteriores a la hospitalizacion inicial en todos C
los pacientes con miocarditis para identificar una posible progresion o nuevos factores de riesgo
El seguimiento a largo plazo est4 recomendado para pacientes con miocarditis complicada para identificar una posible progresion o C

nuevas complicaciones

El seguimiento a largo plazo esta recomendado para pacientes con pericarditis incesante o recurrente para identificar una posible
progresion y nuevas complicaciones

Recomendaciones sobre la miocarditis de células gigantes

La BEM esta recomendada en pacientes con sospecha de MCG por la aparicién nueva de IC no explicada de 2 semanas de duracién
asociada con VI normal o dilatado y arritmias ventriculares nuevas, BAV de segundo o tercer grado o falta de respuesta al tratamiento
habitual en10 2 semanas, con el fin de iniciar tratamiento especifico

El tratamiento inmunosupresor combinado estd recomendado para pacientes con diagnéstico de MCG

Recomendaciones sobre la miocarditis en la sarcoidosis
Diagnéstico

La RMC con técnicas de caracterizacidn tisular estd recomendada en pacientes con sospecha de SC para evaluar la inflamacién cardiacay
la afectacién miocardica

Se recomienda el uso de 18F-FDG-PET en el proceso diagnéstico para la deteccion de inflamacidn, el seguimiento y la evaluacién de la
respuesta al tratamiento en pacientes con SC

Tratamiento

El implante de DAI esta recomendado en pacientes con SCy arritmias ventriculares mantenidas (TV/FV) o parada cardiaca abortada para
prevenir la muerte sbita cardiaca

El implante de DAI esta recomendado en pacientes con SCy FEVI < 35% para prevenir la muerte stbita cardiaca
Recomendaciones sobre la miocarditis inducida por inhibidores de puntos de control inmunitario

Se recomienda el triaje diagndstico en las primeras 24 h en pacientes con sospecha de miocarditis inducida por ICl para iniciar
rapidamente el tratamiento

Se recomienda suspender inmediatamente los ICl y administrar corticoesteroides a dosis altas en pacientes con miocarditis asociada a
ICl con el fin de detener la reaccién inflamatoria y estabilizar al paciente

Recomendaciones sobre la miocardiopatia inflamatoria

El tratamiento de la insuficiencia cardiaca dirigido por las gufas de practica clinica estd recomendado en pacientes con miocardiopatia
inflamatoria para mejorar y/o estabilizar la funcion del ventriculo izquierdo

En la miocardiopatia inflamatoria estd recomendado el tratamiento médico especifico para la enfermedad sistémica potencialmente
subyacente

Recomendaciones sobre la pericarditis tuberculosa
Diagnéstico y tratamiento de la pericarditis tuberculosay el derrame pericardico

La pericardiocentesis diagndstica esti recomendada en todos los pacientes con sospecha de pericarditis tuberculosa, cuando el

diagndstico no se puede confirmar mediante pruebas no invasivas, con el fin de identificar el agente etiolégico en el liquido pericardico

La quimioterapia empirica antituberculosa esta recomendada en pacientes que viven en areas endémicas con derrame pericardico C
exudativo, después de descartar otras causasy con el fin de tratar la causa mas probable

El tratamiento combinado estandar contra la tuberculosis durante 6 meses esti recomendado en pacientes con pericarditis tuberculosa C

para la prevencién de constriccion pericardica

La pericardiectomia estd recomendada en pacientes con pericarditis tuberculosa si no se observa mejoria o si los pacientes empeoran
después de 4-8 semanas de tratamiento antituberculosis con el fin de cambiar el curso de la enfermedad

El tratamiento empirico antituberculosis no esta recomendado en pacientes que viven en areas no endémicas
Recomendaciones sobre la afectacién pericardica en la enfermedad neoplasica

La pericardiocentesis estd recomendada en pacientes con taponamiento cardiaco para aliviar los sintomas y establecer el diagnéstico de
derrame pericardico maligno

El drenaje pericardico prolongado (3-6 dias) esta recomendado en pacientes con sospecha o confirmacion de derrame pericardico
maligno para prevenir la recurrencia del derrame
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enfermedad pericardica maligna

El analisis citoldgico del liquido pericardico esta recomendado en pacientes con pericarditis neoplasica para la confirmaciéon de la

neoplasica primariay las metastasis secundarias

Recomendaciones sobre el sindrome de poslesion cardiaca

recurrencias

El tratamiento antineoplasico sistémico esti recomendado en los casos confirmados de etiologia neoplasica para tratar la afectacién

El tratamiento antiinflamatorio estd recomendado en pacientes con SPLC para acelerar la remision de los sintomas y reducir las

constriccion

Los antagonistas de la IL-1 estan recomendados en pacientes con SPLC refractario para prevenir recurrencias y la progresién a

miocardioy en pacientes tratados previamente con antiagregantes

Recomendaciones sobre la pericarditis purulenta

establecer el diagndstico

Recomendaciones sobre la pericarditis constrictiva

Diagnéstico

y evaluar el engrosamiento pericardico, calcificaciones e inflamacién activa

Tratamiento

La aspirina a dosis altas estd recomendada como primera opcién de tratamiento antiinflamatorio para la pericarditis postinfarto de

La pericardiocentesis urgente y/o ventana quirdrgica estan recomendadas en pacientes con sospecha de pericarditis purulenta para

Laimagen multimodal esta recomendada en todos los pacientes con sospecha de pericarditis constrictiva para establecer el diagnéstico

El tratamiento antiinflamatorio estd recomendado en pacientes hemodinamicamente estables con constriccidn transitoria o de nueva
apariciény evidencia de inflamacion pericardica para prevenir la progresion hacia constriccion y evitar la pericardiectomia

antiinflamatorio no es eficaz después de 3-6 meses

enfermedad y revisar el tratamiento

Recomendaciones sobre la actividad fisica y la miocarditis/pericarditis

un SIMP, mediante un abordaje individualizado para acelerar la recuperacién

con el fin de ofrecer un enfoque personalizado para cada paciente

La pericardiectomia estd recomendada en pacientes con constriccién permanente si no hay inflamacién activa o si el tratamiento

Recomendaciones sobre el embarazo, la lactanciay otros aspectos de la reproduccién

El asesoramiento preconcepcional esta recomendado en mujeres con pericarditis recurrente o miocarditis para evaluar la actividad de la

Se recomienda la restriccién del ejercicio fisico hasta la remisién, durante al menos un mes, en deportistas y no deportistas después de

Recomendaciones sobre equipos multidisciplinares en los sindromes miopericardicos

Se recomienda que un equipo multidisciplinar de un centro de referencia evalie a los pacientes con SIMP de riesgo alto o complicado

ACM: asistencia circulatoria mecanica; ADN: acido desoxirribonucleico; AINE: antiinflamatorio no esteroideo; BAV: bloqueo auriculoventricular; BEM: biopsia
endomiocardica; DAI: desfibrilador automatico implantable; ECG: electrocardiograma; ESC: Sociedad Europea de Cardiologia; FDG-PET: tomografia por
emision de positrones con fluorodesoxiglucosa; FEVI: fraccion de eyeccidn del ventriculo izquierdo; FV: fibrilacion ventricular; IC: insuficiencia cardiaca; ICI:
inhibidor de puntos de control inmunitario; IL: interleucina; MCG: miocarditis de células gigantes; MSC: muerte sdbita cardiaca; RMC: resonancia magnética
cardiaca; RTG: realce tardio de gadolinio; SC: sarcoidosis cardiaca; SDPC: sindrome de poslesién cardiaca; SIMP: sindrome inflamatorio miopericardico; TC:
tomografia computarizada; TV: taquicardia ventricular; VI: ventriculo izquierdo; VIH: virus de inmunodeficiencia humana.

Clase de recomendacion.
®Nivel de evidencia.

19. TABLAS DE EVIDENCIA

Las tablas de evidencia estan disponibles en la pagina web de Eu-
ropean Heart Journal.

20. DECLARACION SOBRE LA DISPONIBILIDAD
DE LOS DATOS

No se han generado nianalizado nuevos datos que respalden esta
investigacion.

21. FILIACIONES DE LOS AUTORES Y MIEMBROS DEL
GRUPO DE TRABAJO

Filiaciones de los autores/miembros del grupo de trabajo:
Valentino Collini, Cardiology, Cardiothoracic Department,
Santa Maria della Misericordia University Hospital, Udine, Italia;
Jan Groschel, Charité—Universititsmedizin Berlin, miembro
corporativodela Freie UniversitatBerliny laHumboldt-Universitat
zu Berlin, ECRC Experimental and Clinical Research Center,
Berlin, Alemania, y DZHK (Cerman Centre for Cardiovascular


http://academic.oup.com/eurheartj/article-lookup/doi/10.1093/eurheartj/ehaf192#supplementary-data

Guia ESC 2025 sobre el manejo de la miocarditis y la pericarditis

81

Research), sede asociada de Berlin, Berlin, Alemania, y Deutsches
Herzzentrum der Charité, Klinik fiir Kardiologie, Angiologie und
Intensivmedizin, Berlin, Alemania; Yehuda Adler, Sackler Medical
School, Tel Aviv University, Tel Aviv, Israel; Antonio Brucato,
Department of biomedical and clinical sciences, University
of Milano, Fatebenefratelli Hospital, Milan, Italia; Vanessa
Christian (Reino Unido), ESC Patient Forum, Sophia Antipolis,
Francia; Vanessa M. Ferreira, Oxford Centre for Clinical Magnetic
Resonance Research (OCMR), University of Oxford, Oxford,
Reino Unido; Estelle Gandjbakhch, Cardiology Departement,
Sorbonne Université, APHP, Hopital Pitié Salpétriere, Parfis,
Francia, y Referral Center for Inherited Cardiac Diseases, APHP,
Hopital Pitié Salpétriere, Paris, Francia, e Inserm 1166, IHU ICAN,
Paris, Francia; Bettina Heidecker, Deutsches Herzzentrum der
Charité, Universititsmedizin Berlin, Berlin, Alemania, y Berlin
Institute of Health (BIH), Charité, Universititsmedizin Berlin,
Berlin, Alemania, y DZHK (German Centre for Cardiovascular
Research), sede asociada de Berlin, Berlin, Alemania; Mathieu
Kerneis, Sorbonne Université, Paris, Francia, y ACTION Group,
Paris, Francia, y UMRS 1166 Inserm, Paris, Francia, e Institute
of Cardiology, Hopital Pitié-Salpétriére, Assistance Publique-
Hopitaux de Paris (AP-HP), Paris, Francia; Allan L. Klein, Center for
the diagnosis of pericardial disease, Department of cardiovascular
medicine, heart, vascular and thoracic institute, Cleveland
clinic, Cleveland, Ohio, United States of America; Karin Klingel,
Institute for Pathology and Neuropathology, University Hospital
Tuebingen, Tuebingen, Alemania; George Lazaros, Cardiology,
School of medicine, Hippokration General Hospital, National
and Kapodistrian University of Athens, Atenas, Crecia; Roberto
Lorusso, Cardio-Thoracic Surgery, Maastricht University Medical
Centre, Maastricht, Paises Bajos, y Cardiovascular Research
Institute Maastricht, Maastricht, Paises Bajos; Elena G. Nesukay,
Department of non-coronary heart diseases, rheumatology and
therapy, National scientific center “The M.D. Strazhesko institute
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22. ANEXO

Grupo de Documentos Cientificos de la ESC
Incluye a los revisores del documento y representantes de las so-
ciedades nacionales de cardiologia de la ESC.

Revisores del documento: Elena Arbelo (coordinadora de revision
de las GPC) (Espana), Cristina Basso (coordinadora de revision de
las GPC) (Italia), Marianna Adamo (Italia), Suleman Aktaa (Reino
Unido), Enrico Ammirati (Italia), Lisa Anderson (Reino Unido), Eloisa
Arbustini (Italia), Emanuele Bobbio (Suecia), Giuseppe Boriani
(Italia), Margarita Brida (Croacia), Robert A. Byrne (Irlanda), Alida L.P.
Caforio (Italia), Gh.-Andrei Dan (Rumania), Fernando Dominguez
(Espafna), Suzanne Fredericks (Canada), Geeta Gulati (Noruega),
Borja Ibanez (Espafia), Stefan James (Suecia), Alexander Kharlamov
(Paises Bajos), Sabine Klaassen (Alemania), Jolanda Kluin (Paises
Bajos), Konstantinos C. Koskinas (Suiza), Petr Kuchynka (Republica
Checa), Vijay Kunadian (Reino Unido), UIf Landmesser (Alemania),
Gregory Y.H. Lip (Reino Unido), Bernhard Maisch (Alemania),
Federica Marelli-Berg (Reino Unido), Pilar Martin (Espana), John
William McEvoy (Irlanda), Borislava Mihaylova (Reino Unido),
Richard Mindham (Reino Unido), Inge Moelgaard (Dinamarca),
Saidi A. Mohiddin (Reino Unido), Jens Cosedis Nielsen
(Dinamarca), Agnes A. Pasquet (Bélgica), Giovanni Peretto (Italia),
Kalliopi Pilichou (lItalia), Nicolas Piriou (Francia), Eva Prescott
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Smer; Lituania: Lithuanian Society of Cardiology, Vaida Mizariene;
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Macedonia, Irena Mitevska; Malta: Maltese Cardiac Society,
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Cardiology, Eleonora Boris Vataman; Noruega: Norwegian
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Miembro que se retird o participd solo en una parte del proce-
so de revision: Gerhard Poelzl (Austria)
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