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INTRODUCCION

La prevencién de la muerte stibita representa un gran desafio para la comunidad

médica en general y hace que pese una gran responsabilidad sobre los especialis-

tas en la materia. Siguiendo este espiritu de compromiso es que a través de las

Sociedades Cientificas hemos creado un grupo de trabajo para discutir y establecer

consensos sobre los aspectos més relevantes del tema.

Se define como muerte stbita (MS) a la muerte natural, de causa cardiovascu-
lar, que se produce en forma inesperada, con un corto intervalo desde el inicio de
los sintomas desencadenantes, habitualmente menor de una hora o que acontece
durante el suefio.

La MS es un problema de considerable magnitud, ya que representa la mitad
de las muertes cardiovasculares y el 25% del total de las muertes en adultos.
Aproximadamente la mitad de las veces puede ocurrir en personas sin enfermedad
cardiaca conocida, como expresién de un primer episodio.

Si bien en valores absolutos la mayoria de las MS se producen en individuos
sanos, su incidencia en la poblacién general es baja y se incrementa a medida que
se seleccionan subpoblaciones méas graves. Estos pacientes con factores de riesgo
elevado de MS representan la minoria en términos epidemiolégicos. De este ana-
lisis se desprenden dos escenarios posibles:

1. Enlapoblacién sin claros marcadores de riesgo de MS, el niicleo del tratamiento
es el control de los factores de riesgo coronario, la consulta temprana ante la
sospecha de sintomas de cardiopatia, la capacitacién en la asistencia del paro
cardiorrespiratorio y la disponibilidad de desfibriladores automaticos en sitios
de alta concentracién de personas.

2. En los subgrupos de mayor riesgo, la prevencion justifica la adopcién de me-
didas activas y eventualmente costosas para prevenir la MS. En consecuencia,
dichas terapéuticas sélo se aplican a un pequeno porcentaje de la poblacién
general que la presentara.

La enfermedad cardiaca estructural y/o inflamatoria constituye el principal sus-
trato en la fisiopatologia de la MS. Sin embargo, alrededor del 5% de los episodios
de MS ocurren en personas sin cardiopatia demostrable, particularmente en la
poblacién mas joven. Existe una gran variedad de anormalidades electrofisiolégicas
“primarias” que contribuyen a la MS en pacientes sin cardiopatia estructural. La
importancia de reconocer estos casos radica en que si se logra impedir que una
eventual recurrencia arritmica derive en paro cardiaco y muerte repentina, el pro-
néstico a largo plazo es excelente debido a la ausencia de cardiopatia estructural.

Este Consenso es fruto del esfuerzo conjunto del Area de Normatizaciones y
Consensos, del Consejo de Electrofisiologia de la Sociedad Argentina de Cardiolo-
gia y de un grupo destacado de expertos de la Sociedad Uruguaya de Cardiologia.
Ademas de los capitulos de prevenciéon de MS en las distintas miocardiopatias
(hipertréfica, idiopatica, isquémica), hemos desarrollado otros temas especificos
de la especialidad, como sindrome de QT largo, sindrome de Brugada y displasia
arritmogénica del ventriculo derecho (VD). También nos propusimos plantear
recomendaciones en un tema de exclusivo interés, ya que afecta a nuestra region,
como es el caso de la enfermedad de Chagas. Asimismo, y por primera vez, nos
atrevimos a proponer recomendaciones para la prevencién de MS en la poblacién
pediatrica, con lo complejo y relevante que este tema resulta para la practica
clinica pediétrica.
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El objetivo es entregar un documento que el médico
(cardidlogo, clinico, pediatra o electrofisiélogo) pueda
utilizar como herramienta para encontrar la informa-
cién indispensable para la toma de decisiones. También
el colega podra encontrar pautas para seleccionar la
mejor estrategia en la estratificacion del riesgo y las
recomendaciones terapéuticas para la prevenciéon
adecuada de la MS.

En cada uno de los temas del Consenso se expresa
la clase de recomendacion de acuerdo con la siguiente
clasificacion:

* Clase I: condiciones para las cuales para existe evi-
dencia y/o acuerdo general en que el procedimiento
o tratamiento es beneficioso, util y efectivo.

* Clase II: condiciones para las cuales existe eviden-
cia conflictiva y/o divergencias de opinién acerca de
la utilidad/eficacia del procedimiento o tratamiento.
Clase I1a: el peso de la evidencia/opinién es a favor
de la utilidad/eficacia.

Clase ITb: la utilidad/eficacia estd menos estable-

cida por la evidencia/opinién.

* Clase III: condiciones para las cuales existe evi-
dencia y/o acuerdo general en que el procedimiento
o tratamiento no es util/efectivo y en algunos casos
puede llegar a ser perjudicial.

Asimismo, si bien en muchos de los temas no exis-
te bibliografia adecuada, se hace referencia al nivel
de evidencia sobre la cual se basa la recomendacion
consensuada, de acuerdo con el siguiente esquema de
clasificacion:

— Nivel de evidencia A: evidencia sélida, provenien-
te de estudios clinicos aleatorizados o metaanalisis.
Muiltiples grupos de poblaciones en riesgo (3-5)
evaluados. Consistencia general en la direcciéon y
la magnitud del efecto.

— Nivel de evidencia B: evidencia derivada de un
solo estudio clinico aleatorizado o grandes estudios
no aleatorizados. Grupos limitados (2-3) de pobla-
ciones en riesgo evaluadas.

— Nivel de evidencia C: consenso u opinién de
expertos y/o estudios pequeiios, estudios retrospec-
tivos, registros.

Por lo comentado hasta aqui, aspiramos a que este
completo Consenso realmente se transforme en un
texto de referencia para todos los cardiélogos y en una
guia para la toma de decisiones.

CAPITULO 1

SINDROMES DE INTERVALO QT PROLONGADO Y CORTO

Los sindromes de intervalo QT prolongado
hereditarios

Los sindromes de intervalo QT prolongado (QTL)
hereditarios son canalopatias que prolongan la repo-
larizacion ventricular y predisponen al sincope y/o a la
MS. (1) Los sincopes se deben a una variedad peculiar
de taquicardia ventricular (T'V) polimérfica, cuya con-

figuracion electrocardiografica le vali6 la denominacién
de torsade de pointes. (2)

Estas arritmias suelen ser autolimitadas, pero en
ocasiones pueden degenerar en fibrilacién ventricular
y producir la MS del paciente. Se desencadenan por
estrés fisico o mental y la natacién y en algunas fami-
lias pueden ocurrir en reposo o incluso durmiendo. (3)

En condiciones fisiol6gicas, la duracién del intervalo
QTc depende de la edad y el sexo (4) (Tabla 1).

Es clésica la descripcién de tres sindromes de in-
tervalo QT prolongado hereditarios:

1. El sindrome de Jervell y Lange-Nielsen (JLN)

En 1957, Jervell y Lange-Nielsen describieron a una
familia con 6 nifios de corta edad con sordera congénita;
cuatro con sincopes recurrentes, tres de los cuales falle-
cieron de manera repentinay sus electrocardiogramas
mostraban un intervalo QT muy prolongado. (5)

2. El sindrome de Romano-Ward

El sindrome de Romano-Ward se observa con mayor
frecuencia que el anterior y se diferencia en que la au-
dicién es normal y en general la herencia es autosémica
dominante. (6) A pesar de ello existe una proporcién
mayor de mujeres afectadas; una de las causas seria
que las madres portadoras de las mutaciones genéticas
transmiten con mayor frecuencia la enfermedad a sus
hijas mujeres. (7)

En el sindrome de Romano-Ward se describieron 12
mutaciones cromosémicas, que involucran a los canales
i6nicos o a las proteinas de la membrana celular que regu-
lan los intercambios del sodio, del potasio y del calcio. (3)

La incidencia se estima en un caso por cada 2.500 a
5.000 individuos de la poblacién general y causa entre
3.000 y 4.000 muertes anuales en nifnos y adolescentes. (6)

3. La variedad esporadica

En el 25% a 30% de los casos con fenotipo del sindrome
de QTLy audicién normal no se pueden identificar mu-
taciones genéticas conocidas y carecen de un caracter
familiar identificable. (6)

Recomendaciones diagnésticas

Diagnéstico de los sindromes de QTL hereditarios (7)

Clase I

1. Mapeo genético positivo. (Nivel de evidencia A.)

2. Criterios de Schwartz y colaboradores, puntaje > 4.
(Nivel de evidencia B.)

Tabla 1. La duracién del intervalo QTc (seg) por edad y sexo

Ambos sexos > 12 afos
1-12 afios Hombre Mujer
Normal >0.39<0,45 >0.39<045 >0,39<0,46
Prolongado >0,45 >0,45 >0,46
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El diagnéstico de certeza se realiza por la demos-
tracion de la alteraciéon cromosémica responsable en el
estudio genético. No obstante, hasta el momento, las
mutaciones conocidas se hallan sélo en el 70% a 85%
de los casos con fenotipo positivo. (8) La exploracion
genética negativa en familiares de pacientes con muta-
ciones cromosdmicas conocidas e identificadas descarta
el diagnéstico de la afeccion. (9) Cuando no se dispone
del estudio genético se utilizan las pautas propuestas
por Schwartz y colaboradores (10) que se basan sobre
criterios electrocardiograficos, clinicos y familiares,
ademas de la duracién del intervalo QTc (Tabla 2).

Para obtener el puntaje total, cuando se consideran
los episodios de torsade de pointes deben excluirse los
sincopes, y de los criterios de la historia familiar se
toma en cuenta uno solo. De este modo, el puntaje
maximo es de 9 puntos.

Si el puntaje es > 4, la probabilidad diagndstica de
padecer la afeccion es alta y tiene una sensibilidad del
249% y una especificidad del 99%. (3)

Algunos autores utilizan los criterios de Keating,
(11) que diagnostica el sindrome de QTL hereditario
familiar; en los sintomaticos, cuando ese intervalo es
> 450 mseg. y en los asintomaticos, cuando el intervalo
QTec es > 470 mseg con una sensibilidad del 36% y una
especificidad del 99%.

Otro hecho para destacar es la necesidad de realizar
varias mediciones por las variaciones espontaneas que
se observan en el intervalo QTec. (3)

Familias con sindrome de intervalo QT prolongado
y riesgo de muerte subita

Los pacientes con sindrome QTL pueden presentar
eventos cardiacos arritmicos de manera independien-
te de la duracion del intervalo QTc y de la alteracién

Tabla 2. Criterios electrocardiograficos, clinicos y familiares para el
diagnéstico de los sindromes de intervalo QT prolongado hereditarios

Criterios Puntos

1. Electrocardiograficos

A: Duracion del intervalo QTc (mseg)

> 480 3
460-479 2
450-459 (en hombres) 1

B: Torsade de pointes 2
C: Onda T alternante 1
D: Muescas en la onda T (en tres derivaciones) 1
E: Frecuencia cardiaca lenta para la edad 0,5

2. Historia clinica

A: Sincope de esfuerzo 2
B: Sihcope de reposo 1
C: Sordera congénita 0,5

3. Historia familiar
A: Familiares con intervalo QT prolongado 1

B: Muerte subita en familiares < 30 afios 0,5

cromos6mica involucrada. Ademas, existen modifica-

dores genéticos adicionales como el polimorfismo del

gen NOS1AP que tendria un papel determinante en

el riesgo arritmico que presentan los portadores de la

enfermedad. (12)
El riesgo se considera muy elevado, elevado, inter-

medio o bajo. (7)

Riesgo muy elevado

1. Pacientes recuperados de un paro cardiaco.

2. Sindrome de Jervell y Lange-Nielsen.

3. QTc > 0,60 seg.

4. Pacientes con sincopes recurrentes a pesar de los
betabloqueantes.

Riesgo elevado

1. Pacientes con QTL 2 0 3y QTc > 500 mseg.

2. Portadores del polimorfismo en el gen NOS1AP

3. QTL 2 con mutaciones en la regiéon del poro.

Riesgo intermedio

1. QTL 1 con betabloqueantes, asintoméaticos y
QTec > 500 mseg.

Riesgo bajo

1. Pacientes asintomaticos con QTc < 500 mseg y con
betabloqueantes.

Recomendaciones terapéuticas

Tratamiento agudo de las torsade de pointes

Los episodios de torsade de pointes que provocan sinco-

pe y/o detencion cardiocirculatoria deben ser tratados

con (13):

Clase I

A. Cardioversion eléctrica inmediata. (Nivel de evi-
dencia A.)

Clase Ila

A. Corregir y/o eliminar cualquier otro factor intercu-
rrente que pueda agravar el cuadro (hipopotasemia,
drogas, etc.). (Nivel de evidencia B.)

B. Sulfato de magnesio, 2 gramos por via IV. (Nivel de
evidencia B.)

Clase IIb

A. Marcapaseo ventricular transitorio. (Nivel de evi-
dencia C.)

Tratamiento cronico

El manejo de los sindromes de intervalo QT prolongado

hereditarios se basa en pilares terapéuticos paliativos,

destinados a prevenir las arritmias ventriculares ma-

lignas y la MS. (3-7)

Clase I

A. Cambios de estilo de vida. (Nivel de evidencia B.)

B. Farmacos betabloqueantes. (Nivel de evidencia A.)

C. Farmacos betabloqueantes + CDI en pacientes recu-
perados de un paro cardiaco. (Nivel de evidencia A.)

Clase Ila

A. Farmacos betabloqueantes + CDI en pacientes con
sincopes recurrentes a pesar de los betabloqueantes.
(Nivel de evidencia B.)

Clase IIb

A. Farmacos betabloqueantes + CDI en pacientes de
riesgo alto. (Nivel de evidencia B.)
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B. Marcapasos DDD. (Nivel de evidencia B.)
C. Reseccion de la cadena ganglionar simpatica iz-

quierda. (Nivel de evidencia B.)

Los agentes betabloqueantes son particularmente
efectivos en los portadores de mutaciones que invo-
lucran a los canales del potasio y de manera primor-
dial a los que tienen como disparador de los eventos
arritmicos el incremento del tono adrenérgico. Los
betabloqueantes de eleccién son el propranolol (3
a 10 mg/kg de peso) y el nadolol (80 a 160 mg/dia).
En pacientes con afecciones respiratorias se puede
utilizar el metropolol. El CDI es aconsejable en los
casos con historia familiar de MS, en los recupera-
dos de un paro cardiorrespiratorio por fibrilacién
ventricular y/o TV que no son motivados por causas
transitorias y/o reversibles. En los que contintian
experimentado sincopes por episodios de T'V polifocal
o por fibrilacién ventricular a pesar del tratamiento
con dosis adecuada de betabloqueantes. (14) Cuando
los betabloqueantes no se toleran bien y/u ocasionan
bradicardia sinusal sintomaética o bien favorecen los
episodios de torsade de pointes bradicardico-depen-
dientes (“variante sédica”), es necesario implantar un
marcapasos definitivo. En pacientes con sindrome de
intervalo QTL hereditario se aconseja el implante de
un marcapasos DDD en los que presentan episodios
de TV sostenida pausa-dependientes o en los que las
taquiarritmias recurren a pesar de la medicacién.
(15) El marcapasos preferible es el de doble camara
y la frecuencia de estimulacién debe ser regulada (en
general > 80 lpm) para mantener el intervalo QTc
en valores < 0,44 segundos; no deben superarse los
100 lpm basales para evitar la miocardiopatia por
taquicardia.

Seguimiento de los pacientes con sindrome de
intervalo QT prolongado

Los pacientes deben ser evaluados en forma periédica
con pruebas de esfuerzo y electrocardiogramas am-
bulatorios (Holter) de 24 horas. En la mayoria de los
casos debe prohibirse la actividad fisica competitiva.

CAPITULO 2
SiINDROME DE BRUGADA

El sindrome de Brugada (SB) es una enfermedad
hereditaria que se caracteriza por la presencia de un
patrén electrocardiografico (ECG) tipico de elevacion
del segmento ST en las derivaciones precordiales dere-
chas asociado con un riesgo incrementado de padecer
muerte subita (MS) secundaria a arritmia ventricular,
en ausencia de cardiopatia estructural demostrable me-
diante estudios diagnésticos convencionales. (16) Los
defectos genéticos conocidos se localizan en el cromo-
soma 3 y afectan el gen que codifica del canal del sodio
(SCNbHA). (17, 18) La susceptibilidad para el desarrollo
de arritmias es secundaria a una acentuada dispersién
transmural de la repolarizacion, con la aparicién de una

ventana vulnerable en la cual un impulso prematuro es
capaz de desencadenar arritmias por reentrada.

La prevalencia estimada es inferior a 5 en 10.000
y existe un franco predominio en el sexo masculino
(8:1), aunque el caracter dinamico de los hallazgos
electrocardiograficos conspira contra el conocimiento
de lareal prevalencia de la enfermedad. Es la causa més
frecuente de MS en menores de 50 anos en ausencia de
cardiopatia. E1 ECG tipico (tipo 1) muestra elevacion del
punto J y del segmento ST en precordiales derechas (>
0,2 mV) seguido de ondas T negativas. El diagnéstico
definitivo de SB se realiza en presencia de patrén tipo
1 en una derivacion precordial de V1 a V3, asociado con
alguno de los siguientes hallazgos: fibrilacién ventricu-
lar documentada, TV polimérfica, historia familiar de
muerte stibita en menores de 45 afnos, patrén tipo 1 en
familiares, induccién de TV con estimulacién progra-
mada o respiraciéon agénica nocturna. Ante la sospecha
o duda el patrén tipo 1, puede diagnosticarse colocando
las derivadas precordiales dos espacios intercostales
superiores. El patrén tipo 2, cuya caracteristica es una
elevacion del segmento ST > 2 mm al inicio, una caida
con ST > 1 mm, seguido de una T positiva o bifasica, y
el patron tipo 3, con apariencia similar a los tipos 1y
2, aunque con elevacién del ST < 1 mm, no son diag-
nésticos del SB. El hallazgo de alguno de estos tltimos
patrones tiene importancia, fundamentalmente en
pacientes sintomaticos y/o con antecedentes familiares,
ya que la induccién de un patrén tipo 1 mediante manio-
bras farmacolégicas (ajmalina, flecainida, entre otras)
confirma el diagnéstico en pacientes sospechosos. (19)
En pacientes con patrén tipo 1, la realizacién de estas
pruebas no agrega informacioén y puede ser peligroso. La
prueba debe ser realizada por personal experimentado
y en un medio seguro.

Estudios de seguimiento han demostrado que
los pacientes sintomaticos que presentan un patrén
electrocardiografico tipico e historia familiar de MS
(HFMS) tienen un riesgo alto de MS. Por el contrario,
los pacientes asintomaticos y sin HFMS tienen un riesgo
bajo de presentar eventos arritmicos. La estratificacion
del riesgo y el abordaje terapéutico en estos pacientes
es todavia tema de controversia.

Finalmente, diferentes farmacos han demostrado
que son inductores del patrén electrocardiografico
tipo 1 asociado con SB y arritmia ventricular. Por este
motivo, los pacientes con SB deberian ser advertidos de
no utilizar determinados farmacos debido a su poten-
cial nocivo y, en caso de utilizarlos, que sea en forma
controlada. (20)

Recomendaciones terapéuticas

Clase |

1. Se deberia indicar un cardiodesfibrilador implan-
table (CDI) en pacientes con SB y antecedentes de
un episodio de MS sin otra causa aparente. (Nivel
de evidencia C.)

2. Se deberia indicar un CDI en pacientes con SB con
elevacion espontanea del segmento ST-T en V1,
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V2, 0 V3 y con antecedentes de sincope de origen
cardiaco. (Nivel de evidencia C.)

3. Se deberia indicar un CDI en pacientes con SB
con TV documentada no causante de MS. (Nivel
de evidencia C.)

Clase lla

1. El implante de un CDI es razonable en pacientes
con SB con elevacion inducida por farmacos del
segmento ST-T y con antecedentes de sincope de
origen cardiaco. (Nivel de evidencia C.)

2. El implante de un CDI es razonable en pacientes
con SB asintomaéticos con elevacién espontanea
del segmento ST-T y con taquicardia o fibrilaciéon
ventricular inducida durante un estudio electrofi-
siolégico (EEF), informado el paciente del riesgo
del tratamiento y de la probabilidad de beneficio.
(Nivel de evidencia C.)

3. El isoproterenol y la quinidina pueden ser ttiles
para el tratamiento de tormentas eléctricas en
pacientes con SB. Esta tltima puede considerarse
para el tratamiento crénico en pacientes sintoma-
ticos en regiones en las que no puede accederse a
un CDI. (Nivel de evidencia C.)

Clase Ilb

1. El implante de un CDI es razonable en pacientes
con SB asintomaticos con elevacién inducida del
segmento ST-T e historia familiar de MS y con ta-
quicardia o fibrilacién ventricular inducida durante
un EEF. (Nivel de evidencia C.)

Clase 1l

1. Losfarmacos antiarritmicos del tipo Ic (p. €j., flecai-
nida y propafenona) y los de clase Ia con excepcion
de la quinidina (p. €j., procainamida o ajmalina)
estan contraindicados en pacientes SB. (Nivel de
evidencia C.)

Recomendaciones para el manejo clinico de

pacientes con sindrome de Brugada

Clase |

1. Sedeberia informar al paciente portador de patréon
de SB sobre la accién de drogas que puedan favo-
recer la aparicién de arritmias. (Nivel de evidencia
C)

Clase lla

1. La realizacién de un EEF con estimulacién ven-
tricular programada podria ser de utilidad para
estratificar el riesgo en pacientes asintomaticos
con patrén de Brugada tipo 1 espontaneo. (Nivel
de evidencia C.)

2. Esrazonable realizar una monitorizacion estrecha
de una elevacién espontanea del segmento ST en
pacientes con elevacién del ST solamente inducido
por farmacos. (Nivel de evidencia C.)

Clase Ilb

1. La realizaciéon de un EEF con estimulaciéon ven-
tricular programada podria ser de utilidad para
estratificar el riesgo en pacientes asintomaticos con
patréon de Brugada tipo 1 inducido por farmacos y
con historia familiar de MS. (Nivel de evidencia C.)

CAPITULO 3
DISPLASIA ARRITMOGENICA DEL VENTRICULO DERECHO

La displasia arritmogénica del ventriculo derecho
(DAVD) es una miocardiopatia que se caracteriza por
una sustitucién progresiva, parcial o masiva, del mio-
cardio del VD por tejido adiposo o fibroadiposo.

La prevalencia mundial de esta enfermedad se cal-
cula en 1/2.000 a 1/10.000 segtn la poblacion estudiada;
es més comin en algunas regiones de Italia, como la del
Veneto. La DAVD es la causa més frecuente de muerte
subita (MS) en atletas de Italia y podria corresponderle
hasta un 20% de las MS en adultos jévenes. (21) En
otros paises, como los Estados Unidos, corresponderia
al 5% de dichas muertes en pacientes menores de 65
anos. (22) Las anomalias estructurales progresivas,
que consisten en el reemplazo fibroadiposo, serian el
sustrato arritmogénico de esta enfermedad. Las taquia-
rritmias responsables se producirian por reentradas
originadas en el VD. Estas taquicardias son tipicamente
muy rapidas, de caracter paroxistico y con recurrencias
frecuentes.

Algunos autores han demostrado que los pacientes
portadores de la enfermedad tienen un riesgo elevado
de MS. En una serie de necropsias de jovenes falleci-
dos stibitamente se observé una incidencia elevada de
DAVD; (23) sin embargo, otros autores han observado
un riesgo bajo de MS en el seguimiento a largo plazo.
(24) La tasa de mortalidad anual sin tratamiento es del
2,5-3% y en individuos en tratamiento es del 1%. (25)

La terapéutica en esta patologia intenta prevenir
fundamentalmente los eventos letales. E1 CDI mejora
la sobrevida de los pacientes en prevencién secundaria
y en aquellos con riesgo aumentado de MS, por lo que
estaria indicado en este tipo de pacientes. No obstante,
el tratamiento inicial se realiza habitualmente con
betabloqueantes; si éstos resultan inadecuados para el
control de los sintomas o la prevencién de recurrencias
de TV, son necesarios otros antiarritmicos, como el
sotalol y la amiodarona, (26) especialmente tutiles si
logran suprimir la inducibilidad de la arritmia. (27)

Hay poca experiencia con ablacién y por los resul-
tados iniciales no parece que sea muy efectiva, aunque
nuevos estudios con los métodos de mapeo tridimensio-
nal son mas optimistas y brindan mejores resultados,
por lo que seria una alternativa para considerar en los
casos que experimentan recurrencias a pesar del uso
de antiarritmicos, para casos con miultiples choques
del CDI o en los pacientes que no pueden recibir un
CDI. (28)

Prevencion secundaria

Recientes trabajos multicéntricos han demostrado
consistentemente una frecuencia alta de choques
apropiados y una tasa muy baja de muerte arritmica
en pacientes con DAVD tratados con CDI, (29) lo que
lo transforma en la terapia de eleccién en estos casos.
Si bien no existen trabajos aleatorizados prospectivos
que evalien terapia farmacolégica versus CDI en
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estos pacientes para la prevencién secundaria de MS,
estudios no aleatorizados y la opinién de expertos
apoyan la utilizacién de los dispositivos por sobre el
uso de drogas.

Prevencion primaria

Aunque algunos autores sugieren que los pacientes

que reunen los criterios diagnésticos de DAVD tie-

nen un riesgo alto de MS y ello seria suficiente para
indicar un CDI, atn se requieren mas estudios para

confirmarlo. (30)

Cuando se piensa en prevencién primaria, se debe
tener en mente que no existen marcadores de riesgo
clinicos bien definidos en DAVD, ya que los trabajos
de sobrevida con CDI y prevencién primaria en esta
patologia no son muy numerosos.

En los pacientes de riesgo alto, la tasa de choques
apropiados del CDI es del 10% al afno, mientras que en
los pacientes con riesgo bajo la tasa de choque es muy
inferior. Por ello, los pacientes con diagnéstico de DAVD
asociada con riesgo alto de MS deben ser considerados
para terapia con CDI. Algunos expertos han propuesto
el uso del CDI basado en la presencia de factores de
riesgo de MS, como (31-37):

1. Evidencia de dafo del VD extenso.

2. Compromiso del ventriculo izquierdo (VI).

3. Aneurismas del VD.

4. Displasia asociada con un locus del genotipo cromo-
sémico 1q42-43.

Otros factores de riesgo de utilidad clinica que se
han identificado son:

— Sexo masculino.

— La deteccién de TV no sostenida en la monitoriza-
cién no invasiva.

— La dilatacién grave del VD.

— Lainduccién de TV durante el EEE
Este tltimo factor es tema de controversia, con re-

sultados dispares. Corrado y colaboradores (29) demos-

traron que el namero de las descargas apropiadas del

CDI no diferia entre los pacientes en los se inducia TV

y en los que no se inducia TV en el EEF, mientras que

Witcher y colaboradores (24) evidenciaron que la in-

duccién de TV o FV en el EEF mostraba una tendencia

a presentar un namero mayor de choques apropiados.

En el mismo sentido, para Roguin y colaboradores, (33)

la induccién de TV fue el principal predictor indepen-

diente de choques apropiados del CDI.

La importancia de identificar a los subgrupos de
riesgo alto que tienen indicacién de CDI radica en que
se logre optimizar la relacién riesgo-beneficio, dado
que, a los efectos no deseables generales con el uso
de CDI como infecciones o choques espurios, en esta
patologia especifica se agregan dos cuestiones muy
importantes:

1. Lainfiltracién adiposa podria dificultar la obtenciéon
de umbrales adecuados y sobre todo la posibilidad
de un buen sensado con la consecuencia de una
falta de deteccion de las arritmias potencialmente
letales.

2. El VD esta adelgazado y no contractil, por lo que,
si bien es una complicacién poco frecuente, existe
el riesgo de perforacién y taponamiento cardiaco
durante la colocacién del catéter.

Recomendaciones

Clase |

1. El implante del CDI se recomienda para la pre-
vencién de la MS en pacientes con DAVD con TV
sostenida, FV documentada o sincope de probable
origen arritmico y que tienen una expectativa de
vida superior a un ano. (Nivel de evidencia B.)

Clase lla

1. Elimplante del CDI puede ser efectivo para la pre-
vencién de MS en pacientes con DAVD con factores
de riesgo para MS y que tienen una expectativa de
vida superior a un ano. (Nivel de evidencia C.)

2. El tratamiento farmacolégico con betabloqueantes
y/o antiarritmicos (sotalol o amiodarona) estaria
indicado en los pacientes con DAVD sin factores de
riesgo para MS o en pacientes con DAVD y factores
de riesgo para MS en los no es posible el implante
del CDI. (Nivel de evidencia C.)

3. La ablacién puede ser til como terapia adyuvante
en pacientes con DAVD y TV recurrente a pesar de
la terapia antiarritmica 6ptima. La indicacién esta-
ria dada por la presencia de TV incesante, descargas
frecuentes del CDI o la imposibilidad de recibir un
CDI o drogas. (Nivel de evidencia C.)

Clase IIb

1. El EEF podria ser ttil para la estratificaciéon del
riesgo de MS en pacientes con DAVD. (Nivel de
evidencia C.)

CAPITULO 4

MIOCARDIOPATIA HIPERTROFICA

La miocardiopatia hipertréfica (MCH) es una entidad
que se caracteriza por la presencia de hipertrofia ven-
tricular izquierda no atribuible a otras causas, como
enfermedad valvular o hipertensién arterial. (38)

Es la cardiopatia genética mas frecuente (1/500
nacimientos), de transmisién autosémica dominante,
con diversidad intragénica importante; se han iden-
tificado mas de 600 mutaciones en diferentes genes
que codifican proteinas del sarcémero. (39) Por otra
parte, existen también otras enfermedades en las que
interactian causas genéticas y metabdlicas y tienen
una manifestaciéon fenotipica similar (fenocopias),
como es el caso de la enfermedad de Anderson-Fabry,
de las glucogenosis y de algunas enfermedades mito-
condriales. (39)

Muchos pacientes son diagnosticados durante exa-
menes de rutina y en algunos casos la MS puede ser la
primera manifestacién de la enfermedad. Los sintomas
suelen ser la disnea de esfuerzo, angor, presincope y
sincope. En estos pacientes predomina la disfuncién
diastdlica y habitualmente presentan obstruccion al
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tracto de salida del VI. (38) Durante la evolucién de
la enfermedad, algunos pacientes pueden presentar
progresiéon de los sintomas, fibrilacién auricular,
fen6menos embolicos y, en un porcentaje muy bajo,
insuficiencia cardiaca por disfuncién sistélica. También
debemos destacar que esta poblacion tiene un riesgo
mayor de desarrollar endocarditis infecciosa, sobre
todo en las formas obstructivas y en los que tienen
implantados dispositivos intracavitarios como CDI y/o
marcapasos. (38)

Evaluacion del riesgo de muerte subita

Nuestro gran desafio es poder identificar a los pacien-
tes que tienen mas riesgo de padecer un episodio de
MS. La incidencia de MS en la MCH es de hasta el 6%
en centros de atencién terciaria y menor del 1% en
poblaciones no seleccionadas. La MCH es la principal
causa de MS en quienes practican deportes a nivel
competitivo y, si bien es mas frecuente en los jovenes,
puede ocurrir a cualquier edad. (38)

A continuacion se resumen los principales factores
de riesgo mayores de MS que fueron incluidos en el
Consenso Internacional de MCH publicado en 2003
y dentro de los “factores menores” hemos decidido
agregar también otros predictores sobre la base de
diferentes publicaciones aparecidas desde 2003 hasta
la fecha. (38-40)

Factores de riesgo mayores

— Paro cardiaco por fibrilacién ventricular documen-
tada.

— TV sostenida espontanea.

— Historia familiar de MS prematura.

— Sincope reciente de origen inexplicable.

— Hipertrofia ventricular extrema (> 30 mm).

— TV no sostenida (repetitivos o prolongados con FC
> 120 lpm).

Factores de riesgo menores (posibles en

determinados pacientes)

— Fibrilacién auricular.

— Isquemia miocérdica.

— Obstruccién al tracto de salida del VI (> 30 mm Hg).

— Las mutaciones genéticas de riesgo alto.

— Pacientes jévenes.

— Respuesta anormal de la presién arterial durante
el gjercicio.

— Disfuncién sistélica con fraccién de eyeccion < 50%.

— Enfermedad coronaria asociada.

— Puentes musculares.

— Pacientes a los que se les practicé ablacién septal
con alcohol.

— Evidencia de fibrosis miocardica.

Debemos aclarar que el EEF para induccién de ta-
quiarritmias ventriculares no es un criterio y no debe
utilizarse como marcador de riesgo.

Alternativas terapéuticas para los pacientes con mio-
cardiopatia hipertréfica y riesgo alto de muerte sabita

Se han evaluado numerosos farmacos para prevenir

la MS en pacientes con MCH, pero ninguno ha demos-
trado que sea efectivo para disminuir el riesgo. (38) Si
bien se ha comunicado que un 25% de los pacientes
que presentaron choques apropiados por un CDI reci-
bian amiodarona, dicho tratamiento esta contemplado
cuando el CDI no est4 disponible o es rechazado por el
paciente. (41) El CDI es el Ginico tratamiento que ha
demostrado gran eficacia para prevenir la MS en los
pacientes con mas riesgo.

Indicaciones de CDI en la miocardiopatia
hipertréfica

Prevencidn secundaria

En pacientes resucitados de MS y en los sintomaéticos
por TV y/o sincope vinculado con arritmia ventricular.
(38-41)

Prevencidn primaria

La indicacién de un CDI como prevencién primaria
difiere considerablemente segin el pais de origen, el
sistema de salud, la accesibilidad a los dispositivos y
las opiniones de diferentes expertos. (40) Unos de los
puntos de mayor controversia en el presente es si es
suficiente un solo factor de riesgo para indicar un CDI
o si los pacientes deben reunir dos o mas criterios. (40,
41) La primera postura es la que predomina entre los
autores de los Estados Unidos, quienes sostienen que
un solo factor de riesgo puede ser suficiente para indi-
car el implante de un CDI como prevencién primaria
en determinados pacientes y consideran que no existe
relacién entre niimero de predictores de riesgo y MS.
Demostraron también que el tiempo desde el implante
del CDI hasta el primer choque apropiado puede llegar
a ser de hasta diez anos y también que un tercio de los
pacientes en prevencién primaria que recibieron cho-
ques apropiados tenian un solo factor de riesgo. (40)
Sin embargo, es importante destacar que en algunos
de los estudios en los que se apoya dicha estrategia no
se les efectudé Holter de rutina a los pacientes.

Por su parte, autores europeos afirman que el
pronéstico es méas ominoso cuando se asocian dos o
mas factores de riesgo. De acuerdo con la evidencia y
las recomendaciones de diferentes expertos, nosotros
hemos rescatado los elementos mas importantes de
las dos principales posturas a nivel internacional y
desarrollamos una guia para seleccionar a los pacien-
tes que mas se pueden beneficiar con esta terapéutica
(Tabla 3).

CAPITULO 5
CARDIOPATIA ISQUEMICA

Prevencion primaria

Diversos estudios han evaluado la utilidad del uso del
CDI en prevencién primaria de mortalidad en pacientes
con cardiopatia isquémica. En la Tabla 4 se resumen
los aspectos mas relevantes de esos estudios.
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Recomendacion  Nivel de evidencia

Prevencion secundaria
CDI
a) Paciente con MCH resucitado de MS o sincope con TVS
y/o FV documentada
Amiodarona
a) Las mismas indicaciones que para CDI, cuando éste no esta lla
disponible o su indicacion es rechazada por el paciente
Prevencion primaria
CDI
a) MCH con dos o mas factores de riesgo mayores o un factor
mayor y dos menores
b) En los pacientes menores de 40 afnos se puede considerar la lla
indicacién de un CDI con un solo criterio mayor, salvo en el
caso de la respuesta anormal de la presion arterial durante
el ejercicio que tiene bajo valor predictivo positivo en forma
aislada, pero su valor aumenta cuando se asocia con
mutaciones de troponina T
¢) Dado que la MS es relativamente menos frecuente en los
indicar el pacientes afosos, en este grupo etario no se
deberia CDI con un solo factor de riesgo
Amiodarona
Las mismas indicaciones que para CDI, cuando éste no esta lb

disponible o su indicacién es rechazada por el paciente

MCH: Miocardiopatia hipertrofica. TVS: Taquicardia ventricular sostenida. FV: Fibrilacion ventricular. CDI:

Cardiodesfibrilador implantable. MS: Muerte subita.

Tabla 3. Guia para la indicacion
de un CDI en pacientes con
miocardiopatia hipertrofica

Tabla 4. Aspectos relevantes de los estudios que evaluaron la utilidad del uso de CDI en prevencién primaria de mortalidad en pacientes

con cardiopatia isquémica

MADIT CABG-PATCH MUSTT
Afo publicacién 1996 1997 1999
n 196 900 704
Criterios Inclusién - 25 <edad> 80 a. - Candidato a CRM - Enfer. coronaria
-IAM >3 meses - < 80 afos - FEy < 40%
- FEy =35% - FEy =< 35% - TVNS
- TUNS - SAECG anormal - TV sostenida
- TV sostenida inducible
inducible, no
suprimible
Punto de corte de FEy (%) <35 <35 <40
Seguimiento (meses) 27 48 60
Mortalidad Controles (%) 39 24 55
Mortalidad CDI (%) 16 27 24
Reduccion Relativa Mort. (%) 59 - 56
Reduccion Absoluta Mort. (%) 23 - 31
NNT 4,3 = 3,2

MADIT II
2002

1232
- Edad > 21 afos
-IAM > 1 mes
- FEy = 30%

=30
24
22
16
28

17

DINAMIT
2004

674
- 18 <edad> 80 a.
-IAM entre 6y 40 d.
- FEy =35%
- FC > 80 el Holter

=35
30
19
17

SCD-HEFT
2005

2521
- Edad > 18 afos
- Insuf. cardiaca
CF -l
- FEy = 35%

=35
60
36
29
23

14,3
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El estudio MADIT I (42) fue el primero en demos-
trar la utilidad de los dispositivos en prevencién prima-
ria. Se incluian pacientes posinfarto con FEVI < 36%
y TV no sostenida, sin indicacién de revascularizacion.
Estos pacientes eran llevados a EEF y si se les inducian
arritmias ventriculares sostenidas que no se suprimian
con procainamida se les implantaba un CDI o seguian
tratamiento convencional. Se reclutaron 196 pacientes
(95 CDI y 101 tratamiento convencional) y durante un
seguimiento promedio de 27 meses la terapia con CDI
se asoci6 con una disminucién significativa de la mor-
talidad, del 54% (15 muertes en el grupo CDIy 39 en el
grupo tratamiento convencional; p = 0,009). El estudio
MADIT recibié numerosas criticas (pequeio ntimero
de pacientes, tiempo de seguimiento prolongado y di-
ferencias entre grupos en el tratamiento instaurado),
pero fue un trabajo pionero en prevencién primaria.

El estudio CABG-PATCH (43) evalu6 el efecto del
implante de un CDI epicardico en el momento de la
revascularizacion miocardica quirdrgica en pacientes
con FEVI =< 35% y anomalias en el ECG de senal pro-
mediada. Luego de 4 afios de seguimiento no se observé
beneficio con la terapia con CDI.

El estudio MUSTT (44) incluyé pacientes parecidos
alos del MADIT; en un grupo se realizaba tratamiento
antiarritmico guiado por EEF y el otro grupo no recibié
tratamiento. El seguimiento fue de 60 meses. El tra-
tamiento guiado por el EEF redujo significativamente
la mortalidad arritmica y cardiaca a los 24 y a los 60
meses de seguimiento. Ese beneficio se atribuyé al uso
del CDI, que fue implantado en el 58% de estos tltimos
pacientes. El registro MUSTT (45) mostr6 una mor-
talidad alta a los 5 afos en los pacientes sin arritmia
ventricular inducible, la cual fue ligeramente inferior a
la de aquellos inducibles, pero significativamente mas
alta que la del grupo tratado con CDI. Esto sugiere que
estos pacientes podrian haberse beneficiado con un CDI
y que la estimulacién ventricular programada es un
mal estratificador de riesgo en este tipo de pacientes.

El estudio MADIT II (46) fue un estudio prospecti-
vo, que incluyé pacientes que habian sufrido un IAM
mas de 1 mes atras con una FEVI < 30%. Una rama se
asign6 a CDI y la otra a tratamiento convencional, en
una proporciéon 3:2. El objetivo primario del estudio
fue muerte por cualquier causa. Se incluyeron 1.232
pacientes que fueron seguidos en promedio durante 20
meses. El estudio se suspendié prematuramente por
alcanzar el objetivo de eficacia del CDI, con una tasa
de mortalidad total del 14,2% en el grupo CDI versus el
19,8% en el grupo tratamiento convencional (HR 0,69,
IC 95% 0,51-0,93; p = 0,016).

El estudio DINAMIT (47) evalué el implante de
un CDI precozmente luego de un infarto (6-40 dias,
media 18 dias). Si bien se obtuvo una reduccién signi-
ficativa de la muerte arritmica con el CDI (HR 0,42;
p = 0,009), la mortalidad total fue similar en ambos
grupos de tratamiento (p = 0,66). Esto se debié a un
aumento significativo de la muerte no arritmica (HR
1,75; p = 0,02).

El estudio SCD-HeF'T (48) enrolé 2.521 pacientes
con disfuncién ventricular izquierda (FEVI < 35%)
de etiologia isquémica y no isquémica que estuvieran
en insuficiencia cardiaca CF II-III, a pesar de recibir
tratamiento médico 6ptimo. Los pacientes fueron
aleatorizados a tres grupos de tratamiento: CDI uni-
cameral (n = 829), amiodarona (n = 845) y placebo
(n = 847). Luego de un periodo de seguimiento de
45 meses, 666 pacientes (26,4%) alcanzaron el punto
final primario (mortalidad total): 244 pacientes en
el grupo placebo (29%), 240 en el grupo amiodarona
(28%) y 182 en el grupo CDI (22%). Comparada con
placebo, la terapia con CDI se asoci6 con una reduc-
ci6én relativa significativa de la mortalidad, del 23%
(HR0,77;,1C 95% 0,62-0,96; p = 0,007), mientras que
la terapia con amiodarona no brindé beneficio clinico.
La disminucién del riesgo de muerte obtenida con
el CDI fue comparable en el subgrupo con etiologia
isquémica y no isquémica y estuvo concentrada en
pacientes con IC CF Il y en aquellos con FEVI < 30%.

Conclusiones
Los estudios de prevencién primaria en cardiopatia
isquémica MADIT II y SCD-HeFT han mostrado
una disminucién de la mortalidad total en dicha
poblacién. La simplicidad de los criterios de inclu-
sién, basicamente la fraccién de eyeccién y el IAM
previo, han llevado a amplificar de manera notable
la indicacién de un tratamiento de alto costo como es
el implante de un CDI. No obstante, varios autores
han cuestionado sus resultados y enfatizan la nece-
sidad de identificar subgrupos en los que el beneficio
sea mayor, asi como reconocer a aquellos pacientes
con mayor mortalidad no arritmica en quienes el
dispositivo no ofrece mejoria en la sobrevida y, de
esta manera, optimizar la ecuacién costo-beneficio.
(49, 50) Los autores del MADIT II publicaron un
puntaje para cuya elaboraciéon seleccionaron cinco
marcadores de riesgo: edad > 70 anos, QRS > 120
mseg, FA o CF > II y BUN entre 26 y 50 mg/dl. El
beneficio del CDI sélo se aprecié en los que reunian
una o dos variables (51) (Tabla 5).

Los datos provenientes de los estudios MADIT I
y MUSTT, a pesar de diferencias metodoldgicas de
importancia, son coincidentes en el beneficio de la
terapia del CDI en pacientes con criterios de riesgo

Tabla 5. Variables de riesgo del puntaje elaborado de los datos del
estudio MADIT II

Factor de riesgo HR IC 95% p

CE>1l 1,87 1,23-2,86 0,004
FA 1,87 1,06-3,22 0,034
QRS > 120 mseg 1,65 1,08-2,51 0,02
> 70 ahos 1.57 1,02-2,41 0,042
BUN > 25 < 50 mg/d| 1,56 1,00-2,42 0,048
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alto, como la presencia de disfuncién grave del VI,
TVNS y la induccién positiva de TV.

En lo que respecta a la relacién costo-efectividad
de la indicaciéon de un CDI en prevencién primaria de
MS, disponemos de un modelo publicado basado en los
resultados del MADIT II. (52) Este estudio muestra
una relacién costo-efectividad inapropiada, con una
estimaciéon media del cociente de costo-efectividad
incremental de alrededor de 235.000 délares por
ano de vida salvado, la cual esta claramente fuera
del rango aceptable. Este resultado desfavorable se
debié en particular al hecho de que la estimacién de
aumento de la expectativa de vida en estos pacientes
con la colocacién de un CDI fue de s6lo 2 meses en el
periodo de duracién del estudio (3,5 anos); segin este
modelo, s6lo se obtendria un valor de costo-efectividad
razonable para los parametros de los Estados Unidos
en el caso de que la reduccion en mortalidad con el CDI
se mantenga durante 12 afios. Aunque no se han publi-
cado datos de este tipo en nuestro pais, es improbable
que (en el grupo general de pacientes considerado) la
relacién costo-efectividad sea apropiada en nuestro
medio, dado que en general cuanto menor es el PBI
per cdapita de un pais, menos dinero esta disponible
para utilizar en salud y més restrictivos son los puntos
de corte de costo-efectividad. Asi, un tratamiento que
dudosamente sea costo-efectivo en los Estados Unidos,
con toda probabilidad sera excesivamente caro para
ser utilizado en la Argentina. Sin embargo, es dable
estimar que la costo-efectividad podria ser apropiada
en nuestro pais en aquellos casos en los que la eficacia
estimada del CDI fuera mayor, dado que se ha demos-
trado que la eficacia del CDI es la variable de mayor
peso en la determinacion de su costo-efectividad. (53)
De esta manera, la seleccion de pacientes en los cuales
es esperable un beneficio mayor del CDI podria gene-
rar una indicacién apropiada de CDI en la Argentina
en términos de costo-efectividad.

Por lo mencionado, en la poblacién pos-IAM de
nuestro medio surge la necesidad de seleccionar gru-
pos de mayor riesgo en los cuales utilizar este valioso
recurso terapéutico.

Asi, la opini6on de este Consenso es que tomar
Unicamente los parametros de fraccion de eyeccién
y tiempo no es suficiente para indicar un CDI a toda
la poblacién pos-IAM. Por ello, la recomendacién de
indicacién de un CDI en pacientes “simil MADIT IT”
sera de clase Ila.

No obstante, destacamos que dentro de esta po-
blacién la indicacién es mas clara en los subgrupos
con puntaje 1-2 del MADIT II, en los cuales la costo-
efectividad sera mas apropiada. En este aspecto, la
duracién del complejo QRS > 120 mseg resulta una
variable estable, facil de obtener y la que aparece
vinculada con mayor beneficio en los pacientes con
CDI en los estudios MADIT IT y SCD HeFT.

También enfatizamos que subgrupos con comorbi-
lidades serias no son buenos candidatos, en especial
aquellos con disfuncién renal moderada a grave y

con un puntaje de 3 o mas del MADIT II debido a la
elevada mortalidad no arritmica en estos pacientes.

Recomendaciones en prevenciéon primaria

Clase lla

1. Pacientes con > 40 dias pos-IAM, Fey < 30%, CF I
o asintomaticos, bajo tratamiento médico dptimo,
con expectativa de vida mayor de 1 ano. (Nivel de
evidencia A.)

2. Pacientes con > 40 dias pos-IAM, Fey < 35%, CF II-
111, bajo tratamiento médico 6ptimo, con expectativa
de vida mayor de 1 ano. (Nivel de evidencia A.)

Clase IIb

1. Pacientes con sincope inexplicado, con cardiopatia
estructural, Fey > 35% e induccién negativa de TV.
(Nivel de evidencia C.)

Clase IlI

1. Pacientes con < 40 dias de evolucion pos-IAM.
(Nivel de evidencia A.)

2. Pacientes en CF IV que no tengan indicacién con-
comitante de resincronizacién o que se encuentren
en lista de trasplante. (Nivel de evidencia C.)

3. Pacientes en quienes se planea una revasculariza-
cién o han sido revascularizados en los tltimos 3
meses. (Nivel de evidencia C.)

4. Pacientes con comorbilidades serias como EPOC
grave, insuficiencia renal grave, alteraciones psiquia-
tricas graves o expectativa de vida con calidad de vida
aceptable menor de 1 ano. (Nivel de evidencia C.)

Prevencion secundaria

La poblacién de pacientes que ha sufrido una MS car-
diaca reanimada de causa no corregible se constituye
en un grupo llamado de riesgo alto por la elevada
probabilidad de recurrencia de un nuevo episodio. La
prevencion secundaria de MS se refiere al tratamiento
instaurado para evitar o tratar la repeticién de nuevos
eventos arritmicos mayores, como son la fibrilaciéon
ventricular y la TV sostenida, arritmias amenazantes
para la vida.

Un trabajo prospectivo y aleatorizado en prevencién
secundaria que incluyé 1.016 pacientes comparé el
tratamiento con CDI versus drogas antiarritmicas de
clase III (predominantemente amiodarona empirica)
y demostré mejoria en la sobrevida en los pacientes
con CDI. (54) Este estudio comunicé una reduccién
significativa del riesgo relativo (RRR) estimada del 39%
(IC 95% 19-59%) en el grupo CDI al ano, del 27% (IC
95% 6-48%) a los 2 anos y del 31% (IC 95% 10-52%) a
los 3 anos. Otros dos estudios prospectivos aleatoriza-
dos en un grupo de pacientes con antecedentes de MS
mostraron resultados similares (Tabla 6). (55, 56) En
un metaandlisis de los estudios antes mencionados, el
CDI se asoci6 con una RRR significativa, del 50% en la
muerte arritmica y del 25% en la mortalidad por todas
las causas. (57)

La mayoria de los pacientes incluidos en los trabajos
prospectivos aleatorizados de pacientes resucitados de
MS (AVID, CIDS, CASH) tenian enfermedad coronaria.
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Tabla 6. Resultados de estudios
prospectivos y aleatorizados
en prevencion secundaria de Afo de publicacién
cardiopatia isquémica N 1016

Estudio

Criterios de inclusion

FEy (%)
Seguimiento (meses)
Mortalidad controles (%)

Mortalidad CDI (%)

NNT 12,2

La fraccion de eyeccion del ventriculo izquierdo (FEVI)
promedio tenia un rango de entre el 32% y el 45%. La
evidencia actual es robusta y soporta fuertemente el
beneficio en la sobrevida de la utilizacién del CDI ver-
sus el tratamiento con drogas antiarritmicas en este
grupo de pacientes.

Recomendaciones en prevencion secundaria

Clase |

1. La terapia con CDI esta indicada en pacientes que
sobrevivieron a un paro cardiaco debido a fibrila-
cién ventricular o TV sostenida con compromiso
hemodinamico no atribuibles a causas transitorias
o reversibles. (Nivel de evidencia A.)

2. La terapia con CDI esta indicada en pacientes con
enfermedad coronaria, FEVI menor o igual al 40%
y TV sostenida espontdnea con o sin compromiso
hemodinamico. (Nivel de evidencia B.)

3. La terapia con CDI est4 indicada en pacientes con
sincope de origen desconocido, enfermedad corona-
ria con FEVI menor o igual al 40%, con TV sostenida
con compromiso hemodinamico o fibrilacién ventri-
cular inducidas en el EEF. (Nivel de evidencia B.)

Clase lla

1. Elimplante de un CDI es razonable en pacientes con
enfermedad coronaria, TV sostenida con funcién
ventricular normal o levemente deteriorada. (Nivel
de evidencia C.)

Clase Il

1. ElCDI no esta indicado en pacientes que no tienen
una expectativa de vida razonable, aun cumpliendo
con los criterios de implante antes mencionados.
(Nivel de evidencia C.)

2. El CDI no est4 indicado en pacientes con taquicar-
dia o fibrilacién ventricular incesantes. (Nivel de
evidencia C.)

Reduccién relativa mortalidad (%)

Reduccién absoluta mortalidad (%)

AVID CASH CIDS
1997 2000 2000
197 659

Abortados de MS Abortados de MS Abortados de MS

por FV, TVS con por o TVS por FV o TVS,
sincope, TVS con documentada TV y sincope, TVS
Fey <40% y con Fey < 35%,
sintomas de deterioro sincope con TVS
hemodinamico inducible en EEF
<40 — <35
18+ 12 57 + 34 36
24 44,4 29,6
15,8 36,4 25,3
39 23 20
8,2 8 4,3
12,5 23,2

3. ElCDI no esta indicado en pacientes con enfermeda-
des psiquiatricas importantes pasibles de agravarse
con la implantacién del dispositivo o que pueden
imposibilitar un seguimiento sistematico. (Nivel
de evidencia C.)

4. E1 CDI no esta indicado en pacientes en CF IV de
la NYHA refractarios al tratamiento farmacolégico
y que no son candidatos para la terapia de resin-
cronizacién cardiaca ni para el trasplante cardiaco.
(Nivel de evidencia C.)

5. El CDI no esta indicado en pacientes con TV
tratable mediante ablacién por radiofrecuencia o
cirugia (p. j., TV del tracto de salida del ventriculo
derecho o izquierdo, TV idiopatica o fascicular sin
cardiopatia estructural. (Nivel de evidencia C.)

CAPITULO 6
MIOCARDIOPATIA DILATADA IDIOPATICA

La miocardiopatia dilatada (MCPD) idiopatica cons-
tituye la segunda causa de muerte después de la car-
diopatia isquémica en los pacientes con insuficiencia
cardiaca. La mortalidad de estos pacientes a los 5 anos
se estima en alrededor del 20% y aproximadamente el
30% corresponden a MS.

El tratamiento con IECA y betabloqueantes ha dis-
minuido la mortalidad en este grupo de pacientes con
disfuncién ventricular izquierda significativa, ademas
de reducir el nimero de internaciones. La asociacién
con otros farmacos, como diuréticos del asa o antago-
nistas de la aldosterona, ha probado que disminuye atin
maés la mortalidad en este grupo de pacientes cuando se
encuentran sintométicos con insuficiencia cardiaca (IC)
en CF III-IV. A pesar del tratamiento médico 6ptimo en
estos pacientes sigue existiendo un riesgo aumentado



176 REVISTA ARGENTINA DE CARDIOLOGIA / VOL 80 N° 2 / MARZO-ABRIL 2012

de MS. En la mayoria de los estudios aleatorizados a
gran escala, mas de la mitad de los pacientes incluidos
son portadores de miocardiopatia dilatada secundaria
a enfermedad coronaria y en ellos el CDI se asocié con
una mejora de la sobrevida en comparacion con el uso
de farmacos antiarritmicos. Esto se ha demostrado
tanto en prevencién primaria como secundaria.

Son pocos los estudios realizados en MCPD idio-
péatica. Entre ellos, el estudio AMIOVIRT y el registro
CAT no mostraron beneficios del CDI en este grupo
de pacientes en relacién con el uso de amiodarona o
control. (568, 59) Ambos incluyeron un niimero pequeno
de pacientes y una poblacién con una mortalidad menor
que la esperada, por lo que finalizaron precozmente. El
estudio DEFINITE incluyé 458 pacientes con MCPD
idiopatica, Fey < 35% y arritmia ventricular. (60) El
implante de un CDI redujo en forma significativa el
riesgo de MS. En el estudio SCD-HeFT, los pacientes
fueron asignados a tres ramas: placebo, amiodarona o
CDI. (48) En este estudio, el 48% de los pacientes eran
portadores de MCPD idiopatica y en el grupo CDI se
encontré un 23% de reduccién en la mortalidad total
(p = 0,07).

Ante la seleccion del paciente individual para el
implante de un CDI debemos tener en cuenta los
factores clinicos y las comorbilidades asociadas. La
edad mayor de 80 anos, el antecedente de fibrilacién
auricular, una CF III-IV y valores de creatinina por
encima de 1,8 mg/dl son algunas variables asociadas
con un aumento de la mortalidad al afo posimplante
de un CDI. (51) La mortalidad aumenta del 0,4% al
21% en los pacientes con menos o méas de dos de estas
variables, respectivamente.

Recomendaciones

Clase |

1. En los pacientes con MCPD idiopatica que han
presentado TV sostenida o FV, con sincope o MS
debe efectuarse el implante de un CDI. (Nivel de
evidencia A.)

2. En pacientes con TV rama a rama y en aquellos
en los que se presuma una TV idiopatica deben
considerarse la realizacién de un EEF y la eventual
ablacién. (Nivel de evidencia C.)

Clase lla

1. En los pacientes con MCPD idiopatica, Fey < 35%,
CF II-III de la NYHA estable en los tltimos 3 meses,
con tratamiento 6ptimo y una expectativa de vida
mayor de 1 afio deberia implantarse un CDI. (Nivel
de evidencia A.)

2. En pacientes con MCPD idiopatica, Fey > 35% y
TV sostenida refractaria a drogas antiarritmicas
debe considerarse el implante de un CDI. (Nivel de
evidencia C.)

3. En pacientes con sincope inexplicado, MCPD idiopa-
tica y deterioro significativo de la Fey debe conside-
rarse el implante de un CDI. (Nivel de evidencia C.)

4. En los pacientes con MCPD idiopatica que han
presentado un episodio de taquicardia con QRS

ancho seria 1til la realizacién de un EEF con fines
diagnésticos. (Nivel de evidencia C.)

5. Los pacientes con MCPD idiopatica, Fey > 35% y
arritmia ventricular no sostenida, asintomatica,
serian pasibles de tratamiento con antiarritmicos
del grupo II o III. (Nivel de evidencia C.)

6. Enlos pacientes que han recibido maltiples choques
del CDI por TV a pesar de tratamiento médico
completo debe considerarse la realizaciéon de una
ablacion con catéteres. (Nivel de evidencia C.)

Clase IIb

1. En los pacientes con MCPD idiopatica, Fey < 35%,
CF I de la NYHA, con tratamiento 6ptimo y una
expectativa de vida mayor de 1 ano puede conside-
rarse el implante de un CDI. (Nivel de evidencia C.)

2. En los pacientes con MCPD idiopética, Fey > 35%
y TV sostenida puede considerarse el uso de amio-
darona. (Nivel de evidencia C.)

CAPITULO 7
ENFERMEDAD DE CHAGAS

La miocardiopatia de origen chagasico es una de las
principales causas de morbilidad en América Latina y
particularmente en nuestro pais. Se estima que se en-
cuentra presente en el 25% a 30% de los pacientes con
serologia positiva. (61) Tipicamente produce defectos
de la conduccién y el automatismo, anormalidades de
la motilidad parietal ventricular, insuficiencia cardiaca,
fenémenos tromboembdlicos y lo que principalmente
nos preocupa en este tema: arritmias ventriculares y
MS. Se estima que la MS es responsable de alrededor del
55-65% de las muertes en esta patologia y no siempre se
encuentra asociada con marcadores clasicos de morta-
lidad, como el deterioro de la funcién ventricular. (62)

Epidemiologia

El porcentaje de individuos infectados que desarro-
llan lesiones cardiacas en forma crénica varia segin
las zonas, la edad, el tiempo de exposicién en un area
endémica, el nimero de reinfestaciones, el nivel so-
cioecondémico, el tiempo de evolucién de la infeccién
y el estado de nutricién. (63) El rango de mortalidad
depende del estadio de la enfermedad. En la serie de
Viottiy colaboradores (64) se observ6 que en pacientes
sin insuficiencia cardiaca, el 50% de las muertes totales
ocurrieron en forma stbita. En este grupo se observé
una mortalidad total del 0,5% en pacientes sin altera-
ciones del ECG, del 2,8% en aquellos con alteraciones
s6lo en el ECG y del 14% en los que presentaban signos
de disfuncién ventricular asintomaética (diametros au-
mentados en el ecocardiograma y/o cardiomegalia en la
radiografia de térax). En pacientes en fase dilatada con
insuficiencia cardiaca congestiva se encontr6 una mor-
talidad del 50% en el primer ano y del 44% de MS por
TV y/o FV como causas mas frecuentes. (61) Un dato
relevante y de observacion frecuente lo constituyen los
pacientes que presentan arritmias ventriculares soste-
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nidas o episodios de MS reanimada, los cuales no tienen
evidencias de disfuncién ventricular y requirieron un
CDI para prevencién secundaria. En series recientes
que analizaron caracteristicas y predictores de morta-
lidad total en pacientes con dichas caracteristicas, el
15-28% no presentaban disfuncién ventricular. (65, 66)

Estratificacion del riesgo

Los principales problemas que debemos enfrentar en la
toma de decisiones podrian resumirse en dos cuestiones
principales: la inexistencia ensayos clinicos que inclu-
yan pacientes chagasicos que validen el implante de un
CDI y la dificultad de detectar un subgrupo de riesgo
alto entre los pacientes que no presentan insuficiencia
cardiaca sintomatica.

Con respecto al primer problema, diferentes publi-
caciones de estudios observacionales han demostrado
que el deterioro de la funcién ventricular izquierda,
la CF III-1V, la cardiomegalia y la TV no sostenida
son indicadores de mal pronéstico en la enfermedad
de Chagas crénica. (67-69) Estos hallazgos sugeririan
que el comportamiento de la cardiopatia chagasica en
presencia de disfuncién ventricular no seria diferente
de las miocardiopatias dilatadas de etiologia isquémico-
necrética o idiopatica.

En algunos trabajos llama la atencién el elevado
porcentaje de descargas apropiadas en el seguimiento
de poblaciones chagésicas con CDI, con un 42% al
ano y un periodo corto entre el implante y el primer
choque. (65, 70)

Un desafio mayor lo representan los pacientes sin
evidencia clinica de disfuncién ventricular, con pre-
sencia de ECG anormales por trastornos intraventri-
culares de la conduccion con o sin arritmia ventricular
compleja, o aquellos que atn no han sufrido eventos
que justifiquen la prevencién secundaria. Para ello se
ha tratado de determinar distintas maneras de estra-
tificar el riesgo a través de la evaluacion de diferentes
variables como predictores clinicos combinados o in-
dependientes. En esa direccién, Rassi y colaboradores
(70) elaboraron un puntaje de riesgo sobre seis factores
prondsticos independientes, asignandoles una cantidad
de puntos proporcionales a su coeficiente de regresion:
CF III-1IV 5 puntos, evidencia de cardiomegalia en la
radiografia de térax 5 puntos, disfunciéon sistdlica en
el ecocardiograma 3 puntos, TVNS en Holter 3 puntos,
QRS de bajo voltaje (< 0,5 mV) 2 puntos y sexo mas-
culino 2 puntos. Se definieron tres grupos de riesgo:
riesgo bajo 0-6 puntos, riesgo intermedio 7-11 puntos y
riesgo alto 12-20 puntos. La mortalidad para los grupos
fue del 10%, 44% y 84%, respectivamente.

Prevenciéon primaria

Es conocido que no es posible homologar directamente
las indicaciones de las guias internacionales a esta pa-
tologia, ya que no se reclutaron pacientes chagéasicos
en los ensayos aleatorizados de referencia, por lo cual
dificilmente sea aceptada la terapia de CDI de preven-
cién primaria definida sélo por variables de funcién

ventricular. Nuestra recomendacién en los pacientes
con disfuncion ventricular asociada con sincope o TV
no sostenida es la realizaciéon de un EEF y en caso de
que tengan TV/FV inducible (independientemente de
la tolerancia) se recomienda el implante de un CDI.

En los casos de sincope o de TV no sostenida sin
evidencia de disfuncién ventricular recomendamos la
realizacion de un EEF; en caso de que induzca TV/FV,
independientemente de la tolerancia, se recomienda el
implante de un CDI.

Indicaciones de estudio electrofisiologico

Clase |

1. Se indica la realizacién de un EEF para induccién
de TV/FV en pacientes con disfuncién ventricular
o con discinesias parietales asociadas con sincope
no aclarado. (Nivel de evidencia B.)

Clase lla

1. Seindica la realizacién de un EEF en los pacientes
con sincope no aclarado y/o TVNS sin evidencia de
disfuncién ventricular. (Nivel de evidencia C.)

2. Se indica la realizacién de un EEF para induccién
de TV/FV en pacientes con disfuncién ventricular
asociada con TVNS. (Nivel de evidencia B.)

Indicaciones de implante de un CDI

Prevencion primaria

Clase |

1. Se indica el implante de un CDI en pacientes con
disfuncién ventricular o discinesias parietales aso-
ciadas con sincope no aclarado con TV/FV induci-
ble en el EEF, con independencia de la tolerancia
hemodinamica. (Nivel de evidencia B.)

Clase lla

1. El implante de un CDI es razonable en pacientes
con sincope de causa no aclarada y con disfuncién
o discinesia ventricular significativa. (Nivel de
evidencia C.)

Prevencidn secundaria

En los casos de prevencién secundaria preferimos ho-

mologar las indicaciones de las guias internacionales;

por lo tanto, aceptamos:

Clase I

1. Se indica el implante de un CDI en los pacientes
sobrevivientes de un paro cardiaco secundario a
fibrilacién ventricular o TV con mala tolerancia
hemodinamica luego de identificar la causa del
episodio y de descartar causas reversibles. (Nivel
de evidencia A.)

2. Se indica el implante de un CDI en los pacientes
que presentaron TV espontanea con disfuncién
ventricular (o discinesias parietales asociadas) in-
dependientemente de la tolerancia hemodindamica.
(Nivel de evidencia B.)

Clase ITb

1. Elimplante de un CDI es razonable en pacientes con
TV sostenida y funcién ventricular normal. (Nivel
de evidencia C.)
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CAPITULO 8
MUERTE SUBITA EN PEDIATRIA

La incidencia de muerte stbita (MS) cardiaca debida a
enfermedades cardiovasculares en la edad pediatrica es
significativamente menor que en la poblaciéon adulta.
La tasa de eventos en nifios y en adolescentes es de
entre 1,3 y 8,5 muertes cada 100.000 pacientes por
ano, mientras que en adultos mayores de 35 anos es de
100 muertes por cada 100.000 pacientes por ano. (72)

Dada la baja incidencia de eventos, no existen tra-
bajos clinicos aleatorizados para definir la estratifica-
cién del riesgo de MS en la poblacién pediatrica, como
tampoco se ha definido el papel de las terapias para la
prevencién primaria. Por lo tanto, el nivel de evidencia
para la mayoria de las recomendaciones en pacientes
pediatricos es nivel C.

A pesar de estas limitaciones, se han identificado
muchos grupos de pacientes jévenes con un riesgo
aumentado de MS en comparacién con la poblacién
general, incluidos los portadores de enfermedades
eléctricas primarias como el sindrome de QT largo con-
génito (SQTLC), las miocardiopatias y las cardiopatias
congénitas. (73)

En jévenes, las causas “reversibles” de MS incluyen
el sindrome de Wolff-Parkinson-White, las miocarditis
agudas y algunos casos de SQTL inducido por drogas.
En muchos pacientes con TV monomérfica en cora-
z6n “aparentemente sano”, exdmenes mas exhaus-
tivos como la angio-RMN cardiaca con contraste o la
biopsia endomiocardica permiten detectar evidencias
subclinicas de cardiopatia estructural, de las que la
DAVDy las miocarditis son los hallazgos mas frecuentes
y que ademas suelen pasar inadvertidas con los métodos
no invasivos habituales. (74)

Los casos de TV que se desencadenan con el
ejercicio tienen mal prondstico y esta asociacién es
un marcador sensible de la existencia de un corazén
anormal. (75) Algunos pacientes con TV polimérfica
catecolaminérgica (TVPC) pueden no tener sintomas
y a pesar de ello se encuentran en riesgo de MS. (76)
La arritmia ventricular sintomatica puede ser también
la manifestacién inicial de algunas miocardiopatias.

Hay debate atin respecto del sindrome de MS del
lactante (SMSL) y el papel potencial de las arritmias
cardiacas como causantes de algunas de estas muertes.
Las causas de SMSL estan en permanente investiga-
cién. Si bien las apneas asociadas con una regulaciéon
respiratoria inadecuada es la causa principal, también
existen evidencias que sefnalan que la etiologia cardiaca
podria explicar el 5% del SMSL (disfuncién autonémica
y arritmias de causa genética). (77)

Las cardiopatias congénitas (CC) representan un
espectro diverso de defectos anatémicos y funcionales'y
por lo tanto existen diferencias significativas respecto
de la evolucién natural, de la fisiologia prequirtrgica
y posquirurgica, asi como del riesgo de arritmias y de
MS para cada una de ellas. Durante la infancia y la
adolescencia, mas del 75% de las muertes en pacientes

con CC son eventos intrahospitalarios, que ocurren en el
periodo perioperatorio. Después de los 20 anos, hay un
aumento progresivo en la incidencia de MS y de la mor-
talidad cardiaca total para aquellos con CC operadas.

Las CC con mayor riesgo de MS tardia son la tetra-
logia de Fallot, la D y L transposicién de los grandes
vasos (D-TGV y L-TGV), la estenosis adrtica, la anoma-
lia de Ebstein y los distintos tipos de ventriculo tnico
anatémico o funcional. El subgrupo mas numeroso es
el de pacientes con tetralogia de Fallot, donde el riesgo
de padecer MS parece ser dependiente del tiempo. A
mayor tiempo de seguimiento, mayor riesgo de MS,
que se incrementa si ademas existen lesiones residua-
les hemodinamicamente significativas y/o disfuncién
ventricular. La resolucién quirtargica (o hemodinamica)
de estos defectos residuales es prioritaria y debe consi-
derarse antes de iniciar cualquier tipo de tratamiento
antiarritmico.

En general, los pacientes con CC que presentan
sincope de causa desconocida o paro cardiaco re-
cuperado deben ser cuidadosamente estratificados.
Una respuesta positiva en el EEF puede identificar a
pacientes con riesgo alto de MS tardia. (78) También
se debe considerar la posible existencia de bloqueo AV
paroxistico, en especial en aquellas patologias que evolu-
cionan espontaneamente a él, como la L-TGV y el canal
AV y en los pacientes con el antecedente de bloqueo
AV temporario en el periodo posoperatorio inmediato.

Las anomalias coronarias merecen una mencién
aparte, ya que son causa de sincope de esfuerzo y MS
en los nifos mayores y en jévenes sin antecedentes car-
diovasculares conocidos y ECG habitualmente normal.
La mas comun es la anomalia del origen de la coronaria
izquierda naciendo del seno de Valsalva derecho. La
angulacion del ostium coronario o bien la compresion
durante el ejercicio intenso de la coronaria izquierda al
atravesar la region entre la aorta y la arteria pulmonar
pueden causar isquemia miocardica y el desarrollo de
TV o FV. El diagnoéstico definitivo se realiza por TAC
multicorte o por coronariografia selectiva y tiene indi-
caciéon de revascularizacién quirargica. La afectacion
coronaria puede presentarse en forma aislada (fistu-
las, anomalias de implantacién, origen o trayecto) o
asociada con CC, como la atresia pulmonar con septum
intacto o la hipoplasia del VI. Mas raramente se obser-
van aneurismas, dilataciones o estenosis secundarias
a enfermedades inflamatorias (Kawasaki, Takayasu,
panarteritis nudosa) o arteriosclerosis precoz en las
dislipidemias familiares, la hipertension arterial malig-
nay el trasplante cardiaco. En estas patologias, si bien
los antiarritmicos con accién vasodilatadora coronaria
pueden ser ttiles, el tratamiento debe estar dirigido
a solucionar la afeccién coronaria en forma definitiva
mediante angioplastia o cirugia de revascularizacion.

El riesgo de MS en jévenes con disfuncién ven-
tricular grave se ha considerado menor que el de
los adultos con similar grado de afectacién del VI. Sin
embargo, en un estudio de CDI en pacientes jé6venes en
espera de trasplante cardiaco, el 46% presenté terapias
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apropiadas en 7 meses de seguimiento promedio. (79)
Hasta tanto no existan datos concluyentes para este
grupo etario, el implante de un CDI en prevencién
primaria debe ser extrapolado de los estudios clinicos
aleatorizados de la poblacién adulta para pacientes
similares. La decisién de implantar un CDI en pre-
vencion primaria en la poblacién pediatrica con
riesgo aumentado por el antecedente familiar de MS se
plantea frecuentemente en patologias como la MCPH,
el SQTLC, la TVPC y el sindrome de Brugada. Los
factores de riesgo, si bien son conocidos, atin no han
sido validados en estudios clinicos de seguimiento. El
riesgo de MS en nifos con SQTLC y MCPH es del 2% y
el 3% por ano, respectivamente. (80, 81) Por otro lado,
en pacientes pediatricos sobrevivientes de MS, se
ha comunicado que el riesgo a 1 y 3 anos para eventos
recurrentes (choque apropiado del CDI) es del 30% y
el 55%, respectivamente. (82)

Recomendaciones

Clase |

1. La terapia con CDI esta indicada en todo paciente
pediatrico que sobrevivié a un paro cardiaco, en
quien se descart6 causa corregible, siempre que el
paciente reciba tratamiento médico 6ptimo y tenga
una expectativa de vida mayor de un ano. (Nivel de
evidencia By C.)

2. La terapia con CDI esta indicada en los pacientes
pediatricos que presentaron TV sostenida con reper-
cusion hemodinamica asociada con una CC cuando
no se le pueda ofrecer un tratamiento alternativo
(ablacién o cirugia cardiaca) y tenga una expectativa
de vida mayor de un ano. (Nivel de evidencia By C.)

3. La terapia con CDI estéd indicada en pacientes
con riesgo alto de MS o arritmias ventriculares
graves en asociacién con una afectacién genética
(canalopatias o miocardiopatias) que no pueden
ser protegidos adecuadamente por otros métodos
(farmacos, ablacién por catéter, cirugia cardiaca,
marcapasos, estelectomia izquierda, etc.). (Nivel
de evidencia By C.)

4. Se debe realizar una evaluacién hemodindmica
mediante cateterismo cardiaco y/o RMN y/o EEF
en el paciente pediatrico con TV sostenida para
descartar afectacion cardiaca subclinica. (Nivel de
evidencia C.)

5. Lapesquisa familiar de los pacientes pediatricos con
sospecha de alteraciones genéticas debe comprender
evaluacion clinica, ECG, ecocardiograma, Holter,
ergometria si la edad lo permite y eventualmente
pruebas farmacoldgicas. (Nivel de evidencia C.)

Clase lla

1. La terapia con CDI es razonable para pacientes
pediatricos con arritmia ventricular sostenida
espontinea asociada con disfuncién ventricular
grave del ventriculo sistémico siempre que estén
recibiendo tratamiento médico apropiado y que
tengan una expectativa de vida mayor de un afo.
(Nivel de evidencia B.)

2. La terapia con CDI en conjunto con el tratamiento
meédico/quirirgico es razonable en los pacientes con
riesgo alto de MS o arritmias ventriculares sosteni-
das asociado con afectacién genética (canalopatias o
miocardiopatias) o con CC. (Nivel de evidencia C.)

3. La terapia con CDI es razonable en pacientes con
CC que han presentado sincope de causa inexpli-
cable y/o tienen disfuncién ventricular grave y/o
arritmias ventriculares sostenidas inducibles en
ausencia de una causa reversible y siempre que
reciban tratamiento médico-quirargico éptimo y
tengan una expectativa de vida mayor de un afo.
(Nivel de evidencia B.)

4. La evaluacién hemodindmica mediante cateteris-
mo cardiaco y/o RMN y el EEF es razonable en
los pacientes con CC y TV sostenida. (Nivel de
evidencia C.)

5. La evaluacion hemodindmica invasiva mediante
cateterismo cardiaco y/o RMN y el EEF es razonable
en pacientes con CC asociadas con sincope de causa
inexplicable y/o disfuncién ventricular. (Nivel de
evidencia B.)

Clase IIb

1. El EEF puede considerarse para los pacientes con
CCy duplas ventriculares o TVNS para determinar
el riesgo de arritmia ventricular sostenida. (Nivel
de evidencia C.)

2. La ablacién por catéter puede considerarse en ni-
fos y adolescentes con TV monomoérfica idiopatica
repetitiva no sostenida refractaria al tratamiento
médico aunque no cause sintomas ni disfuncién
ventricular. (Nivel de evidencia C.)

3. La ablacién por catéter puede considerarse en pa-
cientes con TV/FV refractarios, en quienes la EV
desencadenante del evento es siempre de la misma
morfologia. (Nivel de evidencia C.)

Clase Il

1. Eltratamiento antiarritmico no esta indicado para
los pacientes pediatricos asintomaticos con EV sim-
ples, monomorficas, sin cardiopatia demostrable.
(Nivel de evidencia C.)

2. La terapia antiarritmica profilactica no est4 indi-
cada para los pacientes asintomaticos con CC con
EV simples y aisladas. (Nivel de evidencia C.)

CAPITULO 9
OTRAS PATOLOGIAS

Ventriculo izquierdo no compacto

El ventriculo izquierdo no compacto (VINC) es una
patologia cardiaca infrecuente de origen genético, agru-
pada dentro de las miocardiopatias no clasificadas, tam-
bién conocida como miocardiopatia espongiforme. (83)

Caracteristicas

Alteracion de la estructura del miocardio ventricular
izquierdo con gran trabeculacién y formacion de rece-
sos intertrabeculares que generan capas de miocardio
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compacto y no compacto. (84) En algunas ocasiones
puede asociarse con fistulas coronarias y alteraciones
cardiacas congénitas, como anomalia de Ebstein, val-
vula aértica bictspide, transposicién corregida de los
grandes vasos y defectos del tabique interventricular.
(85) Se deberia a un defecto de formacién del miocar-
dio fetal en la etapa intrauterina con persistencia del
patrén trabecular fetal, con alteracion en la regulaciéon
de la proliferacién, diferenciacién y maduracién celular.
Se transmitiria principalmente en forma autosémica
dominante por alteracion de los genes Tafazzin, Alpha-
distrobrevin (DNTNA) y los correspondientes a las
proteinas sarcoméricas. (86, 87)

Diagndstico

Electrocardiografia: muestra en general hallazgos

comunes a las miocardiopatias, con trastornos de

conduccién, imagen de bloqueo de rama y alteraciones
primarias de la repolarizacion.

Ecocardiografia: existen varios criterios diagnoésti-
cos; entre ellos, los mas utilizados son:

a) En estadios tipicos y avanzados se observan dos
capas miocardicas definidas, una epicardica del-
gada y otra endocardica engrosada con numerosas
y prominentes trabeculaciones en una relacién
no compacto/compacto > 2:1 en periodo de fin de
sistole.

b) Flujo Doppler intertrabecular.

¢) Malla trabecular prominente en el dpex o en los
segmentos inferomedial y lateral. (88)

Resonancia magnética nuclear cardiaca: presencia

de hipertrabeculaciéon en el dpex, en la cara lateral e

inferior del VI con una relacién de capas no compacto/

compacto > 2,3, medido en periodo diastélico. (89)

Prondstico

Es de alta morbimortalidad a mediano plazo en pa-
cientes sintomaticos, determinada por su potencial
evolucion a formas de insuficiencia cardiaca refractaria
por disfuncién sistélica, stroke con y sin fibrilacién au-
ricular y ocurrencia de MS, que es la causa principal de
muerte por su asociacién con arritmias ventriculares
malignas, lo que justificaria la colocacién de un CDI.
Por lo mencionado, también suele evaluarse para
trasplante cardiaco.

Prevencion secundaria

Clase I

1. Elimplante de un CDI esta indicado en sobrevivien-
tes de MS por fibrilaciéon ventricular o TV sostenida
hemodinamicamente inestable en ausencia de cau-
sas reversibles. (Nivel de evidencia A.)

Prevencidn primaria

Clase I

1. El implante de un CDI esta indicado en pacientes
con cardiopatia estructural y TV espontanea, sea
estable o inestable hemodindmicamente. (Nivel de
evidencia B.)

Clase IIb

1. Elimplante un CDI podria estar indicado en pacien-
tes con VINC y antecedentes de sincope, TVNS, Fey
< 35% o historia familiar de MS. (Nivel de evidencia
C)

2. El implante de un CDI podria considerarse en
pacientes con VINC asociado con antecedentes
familiares de MS. (Nivel de evidencia C.)

Fibrilaciéon ventricular idiopatica

En la actualidad, el diagnéstico de fibrilacién ventri-
cular idiopatica (FVI), también llamada enfermedad
eléctrica primaria, es por exclusion. Se trataria de
pacientes con fibrilacién ventricular sin cardiopatia
estructural evidenciable por ecocardiografia, sin enfer-
medad coronaria detectable por angiografia coronaria o
ergometria, sin alteraciones electrocardiograficas de la
repolarizacion y resonancia magnética nuclear normal.
Se excluyen, por lo tanto, dentro de esta definici6n a
los pacientes portadores de sindrome de QT largo o
corto, sindrome de Brugada y TV catecolaminérgica.
Se estima que esta enfermedad es responsable de hasta
el 5% de los casos de MS. (90)

Electrocardiografia: en general, el ECG es morfol6-
gicamente normal y con intervalo QTc normal en con-
diciones basales, con algunas excepciones. En pacientes
con antecedentes de sincope y MS se han observado
ECG con onda J y repolarizacién ventricular precoz
en cara inferior y lateral, aunque no existen todavia
datos concluyentes sobre esta asociacion. (91, 92) En
ocasiones se han detectado pacientes con extrasistoles
ventriculares con imagen de bloqueo de rama izquierda
con eje extremo derecho e intervalo de acoplamiento
muy corto como gatillo de inicio de la fibrilacién ven-
tricular (extrasistole ventricular de la red de Purkinje
o del tracto de salida del ventriculo derecho). En gene-
ral, la forma de presentacién mas reconocida es de TV
polimoérfica sostenida o no sostenida que se transforma
rapidamente en fibrilacién ventricular.

Electrofisiologia: los intervalos electrofisiolégicos
intracavitarios (AH y HV) son normales, de la misma
manera que los periodos refractarios. La induccién de
taquiarritmias polimérficas sostenidas es un marcador
de muy mal prondstico en pacientes que han tenido
FVIy en general esta respuesta es abolida por drogas
antiarritmicas de clase Ia. Con protocolos agresivos, la
inducibilidad llega a ser positiva en hasta el 89% de los
casos con FVI, a diferencia de los sujetos normales, en
los que puede llegar hasta un 9%. (93)

Prondéstico y tratamiento: la recurrencia de FVI
se estima en alrededor del 22% y del 37% en los 2 y 4
anos siguientes al primer episodio, respectivamente.
(93) Dada la ausencia de cardiopatia estructural, el
pronéstico es aceptablemente bueno si los episodios
arritmicos son abolidos o controlados. Las alternativas
posibles son: CDI, ablacién por radiofrecuencia y drogas
antiarritmicas (quinidina), pero nunca como monote-
rapia, sino combinadas. Las comunicaciones existentes
sobre esta rara patologia son suficientes para realizar
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la indicacién del CDI como prevencién secundaria de
MS en los sobrevivientes.

La ablacién por radiofrecuencia de focos extra-
sistdlicos desencadenantes se ha utilizado con fines
curativos y para disminuir la frecuencia de descargas
del CDLI. (94) Ocasionalmente, en pacientes con FVI o
TV polimérfica maligna pueden encontrarse arritmias
ventriculares originadas en el tracto de salida del ven-
triculo derecho. La ablacién por radiofrecuencia es una
alternativa valida para esta entidad. (95)

Prevencion secundaria

Clase I

1. El implante de un CDI est4 indicado en pacientes
sobrevivientes de MS por fibrilacién ventricular
o TV sostenida hemodinamicamente inestable
después de excluir causas reversibles. (Nivel de
evidencia A.)

Prevencion primaria

Clase I

1. El implante de un CDI esta indicado en pacientes
con sincope de origen indeterminado, clinicamente
relevante, con TV sostenida con compromiso he-
modindmico o fibrilacién ventricular inducibles en
el EEF. (Nivel de evidencia B.)

Taquicardia ventricular polimorfica
catecolaminérgica

La taquicardia ventricular polimérfica catecolami-
nérgica (TVPC) se caracteriza por la apariciéon de
TVP inducida por estrés emocional o ejercicio fisico,
en ausencia de cardiopatia estructural. También es
conocida como TVPC familiar por su caracter genético
hereditario, aunque puede aparecer como mutacion de
novo en pacientes sin historia familiar de TVPC. En
muchas ocasiones, la taquicardia ventricular polimér-
fica sostenida sincopal o la fibrilacién ventricular son
el primer sintoma de la enfermedad.

Genética
Se reconocen mutaciones en dos genes como respon-
sables de la TVPC:

1. Ryanodine receptor (RyR2) o canal cardiaco sar-
coplasmatico liberador de calcio. La activacién de este
canal con el ejercicio o estimulaciéon betaadrenérgica
aumentaria la liberacién de calcio intracelular gatillan-
do la apariciéon de TVP. Su transmisién seria de tipo
autosémico dominante ligado al cromosoma 1q42-q43.

2. Calsequestrin2 (CASQ2); esta mutacion seria del
tipo autosémico recesivo. Produciria una alteracién en
la dinamica celular de la calsequestrina 2, proteina con
actividad de reservorio de calcio intracelular. (96, 97)

Electrocardiografia

En condiciones basales, el ECG es normal, sin al-
teraciones de la repolarizaciéon y con intervalo QT
normal. La complejidad de la arritmia en general
guarda relacién con los niveles de ejercicio; al inicio

del gjercicio aparecen taquicardia sinusal, extrasistolia
supraventricular y ventricular frecuente y contintia
con TV polimérfica desencadenada por una EV que
evoluciona a formas sostenidas o no sostenidas. La
presentacién como TV bidireccional también es una
forma frecuente de encontrar en esta patologia.

Estudio electrofisioldgico

Los intervalos electrofisiol6gicos intracavitarios son
normales y la inducibilidad de TV o FV es negativa.
El mecanismo de la arritmia estaria relacionado con
la presencia de circuitos de microrreentrada y pospo-
tenciales tardios dependientes del calcio y/o variantes
del tono autonémico.

Prondstico

No es posible realizar una estratificacién prondstica
adecuada por tratarse de una patologia de baja preva-
lencia; sin embargo, se acepta que en pacientes jovenes
sintomaticos por sincope o TV hemodindmicamente
inestable el riesgo de MS sin tratamiento es eleva-
do. En general, el tratamiento con betabloqueantes
suele ser efectivo en la mayoria de los pacientes. El
marcador de peor prondstico seria la recurrencia de
la taquicardia ventricular en pacientes tratados con
betabloqueantes. (98)

Tratamiento

Ejercicio fisico

Clase I

1. La restriccion de la actividad fisica es obligatoria.

Betabloqueantes

Su utilizacién es efectiva en la prevencién de recu-

rrencias arritmicas y sincope, con algunas excepciones

y consideraciones. Es necesaria una adherencia al

tratamiento cercana al 100% para evitar el sindrome

de supresién de droga y la aparicién de arritmias

ventriculares. No negativiza totalmente la induccién

de arritmias supraventriculares o ventriculares con

el gjercicio. Es obligatoria su administracién en todos

los casos con diagnostico genético a edad temprana.

Clase I

1. Seindica la administracién de betabloqueantes en
los portadores de las alteraciones genéticas de la
TVPC, con diagnéstico a edad temprana y arritmias
espontaneas o inducidas por el ejercicio. (Nivel de
evidencia C.)

Clase Ila

1. Seindica la administracién de betabloqueantes en
los portadores asintomaticos de las alteraciones
genéticas de la TVPC y con diagnéstico a edad
temprana. (Nivel de evidencia C.)

Clase IIb

1. Seindica la administracién de betabloqueantes en
los portadores asintomaticos de las alteraciones
genéticas de la TVPC y con diagnéstico en la edad
adulta. (Nivel de evidencia C.)
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Cardiodesfibrilador
Existe acuerdo sobre su utilizacién en pacientes
sintomaéticos bajo tratamiento con betabloqueantes,

resucitados y en los portadores del gen con historia
familiar de MS. (99)

Prevencion secundaria

Clasel

1. El implante de un CDI y el tratamiento con beta-
bloqueantes esta indicado en pacientes con TVPC
sobrevivientes de MS con expectativa de vida mayor
de 1 ano. (Nivel de evidencia C.)

Prevencion primaria

Clase Ila

1. Elimplante de un CDI es aconsejable en pacientes
con TVPC que han tenido sincope o taquicardia
ventricular sostenida bajo tratamiento con beta-
bloqueantes. (Nivel de Evidencia C.)
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