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PROLOGO

El Consenso de Cardiodesfibriladores 2018 es una actualizacion de la version anterior presentada en 2012 (Re-
vista Argentina de Cardiologia 80(2) / marzo-abril de 2012). Su objetivo es entregar un documento que el médico
(cardiélogo, clinico, pediatra o electrofisidlogo) pueda utilizar como herramienta para encontrar la informacion
indispensable para la toma de decisiones. Se evalué la evidencia disponible con el propésito de ayudar en la
seleccién de las mejores estrategias de tratamiento para la prevencién de la muerte stibita. La prevencién de la
muerte stibita representa un gran desafio para la comunidad médica en general; es un problema de considerable
magnitud, ya que implica 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 ex-
presién de un primer episodio. El documento incluye recomendaciones, aunque la decisién final con respecto a
cada caso individual debe ser evaluada por el médico segtn las caracteristicas de cada paciente. Los miembros
de este grupo de trabajo fueron seleccionados por ser expertos en el campo que desarrollaron y realizaron una
exhaustiva revisién de la evidencia publicada para el manejo del diagndstico, tratamiento y prevencion en las
distintas patologias. El lector advertird actualizaciones en temas cruciales, como por ejemplo la indicacién de
cardiodesfibrilador en la miocardiopatia dilatada idiopatica, donde se consideraron nuevas evidencias de estudios
multicéntricos. Asimismo, este consenso incursiona en temas novedosos, como el cardiodesfibrilador subcutaneo
de uso creciente en un gran nimero de pacientes, indicaciones acerca de la conduccién de vehiculos por pacientes
portadores de cardiodesfibriladores implantables (CDI), el chaleco cardiodesfibrilador, la desactivacién del car-
diodesfibrilador en pacientes al final de la vida o el uso publico de cardiodesfibriladores. También se abordaran
temas no debatidos previamente, como la programacién de los cardiodesfibriladores, un extenso capitulo que se
agrega para intentar uniformar cientificamente una practica que se desarrolla en muchas oprtunidades en forma
discrecional. Esperamos que el texto sea de facil comprensién y de gran utilidad para todos.

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 existe evidencia y/o acuerdo general en que el procedimiento o tratamiento
es beneficioso, util y eficaz.

* Clase II: condiciones para las cuales existe evidencia conflictiva y/o divergencias de opinién acerca de la
utilidad/eficacia del procedimiento o tratamiento.

Clase IIa: el peso de la evidencia/opinién es a favor de la utilidad/eficacia.

Clase ITb: la utilidad/eficacia est4d menos establecida por la evidencia/opinion.

e Clase III: condiciones para las cuales existe evidencia y/o acuerdo general en que el procedimiento o trata-
miento no es util/eficaz y en algunos casos puede llegar a ser perjudicial.

Asimismo, si bien en muchos de los temas no existe bibliografia adecuada, se hace referencia al nivel de evi-
dencia sobre la cual se basa la recomendacién consensuada, de acuerdo con el siguiente esquema de clasificacion:
- Nivel de evidencia A: evidencia sélida, proveniente de estudios clinicos aleatorizados o metaanalisis. Multiples

grupos de poblaciones en riesgo evaluados. Consistencia general en la direccién y la magnitud del efecto.

- Nivel de evidencia B: evidencia derivada de un solo estudio clinico aleatorizado o grandes estudios no
aleatorizados. Grupos limitados de poblaciones en riesgo evaluadas.

- Nivel de evidencia C: consenso u opinién de expertos y/o estudios pequenos, estudios retrospectivos, re-
gistros. Por lo comentado hasta aqui, aspiramos a que este completo Consenso realmente se transforme en
un texto de referencia para todos los cardiélogos.

CARDIOPATIA ISQUEMICA

Diversos estudios han evaluado la utilidad del uso del CDI en prevencion primaria para muerte siibita en pacientes
con cardiopatia isquémica. En la Tabla 1 se resumen los aspectos més relevantes de esos estudios.

El estudio MADIT I (1) fue el primero en demostrar la utilidad de los dispositivos en prevencién primaria.
Se incluian pacientes posinfarto con fraccién de eyeccion del ventriculo izquierdo (FEVI) <36% y taquicardia
ventricular (T'V) no sostenida, sin indicacién de revascularizacion. A estos pacientes se les practicaba un estudio
electrofisiolégico (EEF) y, si se inducian arritmias ventriculares sostenidas que no se suprimian con procaina-
mida, se les implantaba un CDI o seguian tratamiento convencional. Se reclutaron 196 pacientes (95 CDIy 101
tratamiento convencional) y, durante un seguimiento promedio de 27 meses, la terapia con CDI se asoci6 con
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una disminucion significativa de la mortalidad, del 54% en valor relativo (15 muertes en el grupo CDI y 39 en
el grupo tratamiento convencional; p = 0,009). A pesar de que el estudio MADIT incluy6 un escaso namero de
pacientes, con un tiempo de seguimiento prolongado y con diferencias en el tratamiento farmacolégico instaurado
entre los grupos, fue un trabajo pionero en prevencion primaria. El estudio CABG-PATCH (2) evaluo el efecto
del implante de un CDI epicardico en el momento de la revascularizaciéon miocardica quirirgica en pacientes con
FEVI <35% y anomalias en el ECG de senal promediada. Luego de 4 anos de seguimiento no se observo beneficio
con la terapia con CDI.

El estudio MUSTT (8) incluy6 una poblacién de pacientes similar a las del MADIT I; en un grupo se realizaba
tratamiento antiarritmico guiado por la inducibilidad de TV en el EEF y el otro grupo no recibi6 tratamiento. El
seguimiento fue de 60 meses. El tratamiento guiado por el EEF redujo significativamente la mortalidad arritmica
y cardiaca a los 24 y a los 60 meses de seguimiento. Ese beneficio se atribuy6 al uso del CDI, que fue implantado
en el 58% de estos ultimos pacientes. El registro MUSTT (4) mostr6é una mortalidad 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 tales pacientes podrian haberse
beneficiado con un CDI y que la estimulacién ventricular programada es un mal parametro para estratificar el
riesgo en este tipo de pacientes.

El estudio MADIT II (5) fue un estudio bisagra en el concepto de prevencion primaria de muerte stbita (MS),
ya que es el primero que no considera la presencia de arritmia ventricular como criterio de inclusion, y fueron
seleccionados los pacientes con antecedentes de infarto de miocardio (IAM) previo >1 mes de evolucién y con
una FEVI <30%. En forma prospectiva se asigné una rama a CDI y la otra a tratamiento convencional, en una
proporcion 3:2. El objetivo primario del estudio fue muerte por cualquier causa. Se incluyeron 1232 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 (6) evalué el implante de un CDI en la fase temprana luego de un infarto (6-40 dias, media
18 dias). Si bien se obtuvo una reduccién significativa 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 debi6 a un aumento signi-
ficativo de la muerte no arritmica (HR 1,75; p = 0,02), quiza por un mecanismo de competencia de mortalidad
donde, al disminuir la muerte arritmica, aumenta necesariamente la muerte por progresiéon de la insuficiencia
cardiaca congestiva (ICC).

El estudio SCD-HeF'T (7) enrol6 2521 pacientes con disfuncién ventricular izquierda (FEVI <35%) de etiologia
isquémica y no isquémica que estuvieran en insuficiencia cardiaca (IC) CF II-III, a pesar de recibir tratamiento
médico 6ptimo. Los pacientes fueron aleatorizados a tres grupos de tratamiento: CDI unicameral (n = 829), amio-
darona (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 asocié con una
reduccion relativa significativa de la mortalidad, del 23% (HR 0,77; IC 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 Il y SCD-HeF'T han mostrado una disminu-
ci6n de la mortalidad total en dicha poblacién. La simplicidad de los criterios de inclusion, basicamente la fraccién
de eyeccion 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 necesidad de identificar subgrupos en los que el beneficio sea mayor, asi como reconocer a aquellos pacientes
con mayor riesgo de mortalidad no arritmica en quienes el dispositivo no ofrece mejoria en la sobrevida y, de
esta manera, optimizar la ecuacién costo-beneficio (8,9). Los autores del MADIT II publicaron una escala para
cuya elaboracién seleccionaron cinco marcadores de riesgo: edad > 70 anos, QRS >120 ms, fibrilacién auricular
(FA) o capacidad funcional (CF) >IIy BUN entre 26 y 50 mg/dL. El beneficio del CDI solo se aprecié en los que
reunian una o dos variables (10) (Tabla 2). Los datos provenientes de los estudios MADIT I y MUSTT, a pesar
de diferencias metodolégicas de importancia, son coincidentes en el beneficio de la terapia del CDI en pacientes
con criterios de riesgo alto, como la presencia de disfuncion grave del VI, TVNS y la induccién de TV en un EEF.
En lo que respecta a la relacién costo-efectividad de la indicacion de un CDI en prevencién primaria de MS, dis-
ponemos de un modelo publicado basado en los resultados del MADIT II (11). En la Argentina, la relacién costo/
efectividad podria ser apropiada en aquellos casos en los que la eficacia estimada del CDI fuera mayor. Al ser una
ecuacion que tiene una variable fija como el costo, la seleccion de pacientes que potencialmente presenten mayor
efectividad con la terapia del CDI puede ser determinante en la mejoria de esta relacion de costo/efectividad (12).
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De tal manera, la seleccion de subgrupos en los cuales es esperable un beneficio mayor del CDI podria generar
una indicacién apropiada de CDI desde el punto de vista del costo/beneficio en la Argentina. Por lo mencionado,
en la poblaciéon pos-IAM de nuestro medio surge la necesidad de seleccionar grupos de mayor riesgo en los cuales
utilizar este valioso recurso terapéutico.

Las condiciones socioeconémicas de cada region en particular podrian explicar la diferente tasa de implante que
se observa entre distintos paises. La baja tasa de implante en Latinoamérica, en pacientes que tenian indicacién
de CDI en prevencién primaria, sugeriria una causa econémica; sin embargo, en un estudio observacional del
ano 2013 fue causal de no indicacién en solo 3,7% de los pacientes (13). Esto muestra que la cuestién econémica
no pude explicar por si sola la baja indicacién de desfibriladores en prevencién primaria.

Por lo tanto, la opinién de este Consenso es que la importante evidencia con respecto al beneficio del CDI en
prevencién primaria en miocardiopatia isquémica nos lleva a modificar la indicacién del anterior Consenso (14)
a clase IA. No obstante, debe considerarse que un consenso es una herramienta que sirve de guia, y que no debe
implementarse en forma mecanizada ni reemplaza el analisis de las consideraciones frente a un paciente indivi-
dual. En este sentido, destacamos que dentro de esta poblacion la indicacién es mas clara en los subgrupos con
puntaje 1-2 del MADIT II, en los que el costo/efectividad sera mas apropiado. La duracién del complejo QRS >120
ms resulta una variable estable, facil de obtener y la que aparece vinculada con mayor beneficio en los pacientes

Tabla 1.- Aspectos relevantes de los estudios que evaluaron la utilidad del uso de CDI en prevencion primaria de mortalidad en pacientes
con cardiopatia isquémica

MADIT CABG-PATCH MUSTT MADITT Il DINAMIT SCD-HEFT
Afio publicacién 1996 1997 1999 2002 2004 2005
n 196 900 704 1232 674 2521
Criterios inclusion ->25 edad<80 a. -Candidato a CRM -Enfer. Coronaria  ->21 afios ->18 edad <80 ->18 afos
-IAM > 3 meses  -< 80 anhos -Fey <40% -IAM =1 mes -IAM entre 6 -Insuf. Cardiaca
- Fey = 35% -Fey <35% -TVNS -Fey <30% y 40 dias CF 1I-l1
- TVNS -SAECG anormal  -TV sostenida -Fey <35% -Fey <35%
- TV sostenida inducible -FC >80
inducible, no en Holter
suprimible
Punto de corte <35 <35 <40 <30 <35 <35
de Fey (%)
Seguimiento 27 48 60 24 30 60
(meses)
Mortalidad 39 24 55 22 19 36
Controles (%)
Reduccion relativa 59 - 56 28 - 23
Mort. (%)
Reduccioén (%) 23 - 31 6 - 7
absoluta Mort.
NNT 4,3 - 3,2 17 - 3

Tabla 2. Variables de riesgo del puntaje elaborado de los datos del estudio MADIT I

Factor de riesgo HR 1IC 95% p

CF >l 1,87 1,23-2,86 0,004
FA 1,87 1,06-3,22 0,034
QRS >120 ms 1,65 1,08-2,51 0,02
>70 afos 1,57 1,02-2,41 0,042

FALTA NUMERAR
BUN >25 <50 mg/dL 1,56 1,00-2,42 0,048
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con CDI en los estudios MADIT II y SCD-HeF'T. También enfatizamos que subgrupos con comorbilidades 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 taltimos.

Recomendaciones en prevencion primaria

Clase I

— Pacientes con >40 dias pos-IAM, Fey <30%, CF I o asintomaticos, bajo tratamiento médico 6ptimo, con ex-
pectativa de vida mayor de 1 ano. (Nivel de evidencia A).

— Pacientes con >40 dias pos-IAM, Fey <35%, CF II/III, bajo tratamiento médico éptimo, con expectativa de
vida mayor de 1 ano. (Nivel de evidencia A).

Clase ITb
— Pacientes con sincope inexplicado, con cardiopatia estructural, Fey = 35% sin induccién de TV en EEF. (Nivel
de evidencia C).

Clase III

— Pacientes con <40 dias de evolucién pos-IAM. (Nivel de evidencia A).

— Pacientes en CF IV que no tengan indicacién concomitante de resincronizacién o que no fueran candidatos
a un trasplante cardiaco. (Nivel de evidencia C).

— Pacientes en quienes se planea una revascularizacién o han sido revascularizados en los ltimos 3 meses.
(Nivel de evidencia C).

— Pacientes con comorbilidades serias como enfermedad pulmonar obstructiva crénica (EPOC) grave, insu-
ficiencia renal grave, alteraciones psiquiatricas graves o expectativa de vida con calidad de vida aceptable
menor de 1 ano. (Nivel de evidencia C).

Prevencidn secundaria

La poblacién de pacientes que ha sufrido una muerte sabita (MS) cardiaca 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 repeticion de nuevos
eventos arritmicos mayores, como son la fibrilacién ventricular y la TV sostenida, arritmias amenazantes para
la vida. Un trabajo prospectivo y aleatorizado en prevencién secundaria que incluy6 1016 pacientes compardé el
tratamiento con CDI versus farmacos antiarritmicos de clase III (predominantemente amiodarona de manera
empirica) y demostré mejoria en la sobrevida en los pacientes con CDI (15). Este estudio comunicé una reducciéon
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 aleatorizados
en un grupo de pacientes con antecedentes de MS mostraron resultados similares (Tabla 3) (16,17). En un me-
taanalisis de los estudios antes mencionados, el CDI se asocié con una RRR significativa, del 50% en la muerte
arritmica y del 25% en la mortalidad por todas las causas (18).

Tabla 3. Resultados de estudios prospectivos y aleatorizados en prevencién secundaria de cardiopatia isquémica

Estudio AVID CASH CIDS

Afio de publicacién 1997 2000 2000

n 1016 197 659

Criterios de inclusion Abortados de MS por FV, Abortados de MS por FV Abortados de MS por FC o
TVNS con sincope, TVS con o TVS documentada TVS, TV y sincope, TVS con
Fey < 40% y sintomas de Fey <35%, sincope con TVS
deterioro hemodinamico inducible en EF

Fey (%) <40% - <35%

Seguimiento (meses) 1812 57 + 34 36

Mortalidad controles (%) 24 44 .4 29,6

Mortalidad CDI (%) 15,8 36,8 25,3

Reduccién relativa mortalidad (%) 39 23 2

Reduccién absoluta mortalidad (%) 8,2 8 4,3

NNT 12,2 12,5 23,2
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La mayoria de los pacientes incluidos en los trabajos prospectivos aleatorizados de pacientes reanimados de
MS (AVID, CIDS, CASH) tenian enfermedad coronaria. La fraccién 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 bene-
ficio en la sobrevida de la utilizacion del CDI versus el tratamiento con farmacos antiarritmicos en este grupo
de pacientes.

Recomendaciones en prevencion secundaria

Clase I

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

— La terapia con CDI esta indicada en pacientes con enfermedad coronaria, FEVI <40% y TV sostenida espon-
tanea con compromiso hemodindmico o sin él. (Nivel de evidencia B).

— La terapia con CDI est4a indicada en pacientes con sincope de origen desconocido, enfermedad coronaria con
FEVI igual a 40% o menor, con TV sostenida con compromiso hemodinamico o fibrilacién ventricular indu-
cidas en el EEF. (Nivel de evidencia B).

Clase IIa

— El implante de un CDI es razonable en pacientes con enfermedad coronaria, TV sostenida con funcién ven-
tricular normal o levemente deteriorada. (Nivel de evidencia C).

Clase IIT

— E1CDI 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).

— El CDI no esta indicado en pacientes con taquicardia o fibrilacién ventricular incesantes. (Nivel de evidencia C).
— E1CDI no esta indicado en pacientes con enfermedades psiquiatricas importantes pasibles de agravarse con la
implantacién del dispositivo o que pueden imposibilitar un seguimiento sistematico. (Nivel de evidencia C).

— EI CDI no esta indicado en pacientes en CF IV de la New York Heart Association (NYHA) refractarios al
tratamiento farmacol6gico y que no son candidatos para la terapia de resincronizacion cardiaca ni para el
trasplante cardiaco. (Nivel de evidencia C).

— EIl 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 estruc-
tural. (Nivel de evidencia C).
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MIOCARDIOPATIA DILATADA NO ISQUEMICA

La miocardiopatia dilatada no isquémica (MCDNI) constituye la segunda causa de muerte después de la cardiopatia
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 inhibidores de la enzima
convertidora de angiotensina (IECA) y betabloqueantes ha disminuido la mortalidad en este grupo de pacientes
con disfuncién ventricular izquierda significativa, ademas de reducir el nimero de internaciones. La asociacion
con otros farmacos, como diuréticos del asa o antagonistas de la aldosterona, ha probado que disminuye atin mas
la mortalidad en este grupo de pacientes cuando se encuentran sintomaticos con insuficiencia cardiaca (IC) en
CF III-IV. Recientemente también la combinacién sacubitrilo-valsartan mostré reduccién de las hospitalizaciones
por empeoramiento de la IC, la mortalidad cardiovascular y la mortalidad total en esta poblacién (1). La impor-
tancia del tratamiento médico éptimo fue puesto de manifiesto por un estudio que mostroé que, en pacientes con
miocardiopatia dilatada idiopatica con criterio SCD-HeFT en la presentacién, 2/3 de ellos no mantenian indica-
cion de CDI luego de 3 a 9 meses de terapia médica éptima, y el prondéstico a largo plazo fue excelente, similar
al observado en pacientes que nunca tuvieron criterio SCD-HeFT. Debido a estos datos, un tratamiento médico
6ptimo durante mas de 40 dias es esencial para reevaluar FEVI y CF y la indicacién de CDI (2).

A pesar del tratamiento médico 6ptimo en estos pacientes sigue existiendo un riesgo aumentado 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 en prevencion tanto
primaria como secundaria.

Son pocos los estudios realizados en MCDNI. Entre ellos, el estudio AMIOVIRT y el registro CAT no mostra-
ron beneficios del CDI en este grupo de pacientes en relacién con el uso de amiodarona o control (3,4). Ambos
incluyeron un nimero pequeno de pacientes y una poblacién con una mortalidad menor que la esperada, por lo
que finalizaron tempranamente. El estudio DEFINITE incluy6 458 pacientes con MCDNI, FEVI <35% y arritmia
ventricular (5). El implante de un CDI redujo en forma significativa el riesgo de MS. En el estudio SCD-HeF'T, los
pacientes fueron asignados a tres ramas: placebo, amiodarona o CDI (6). En este estudio, el 48% de los pacientes
eran portadores de MCDNI y en el grupo CDI se encontr6 un 23% de reduccion en la mortalidad total (p = 0,07).
Recientemente fue publicado el estudio DANISH (7) en el que se evalué la eficacia del implante de un CDI sobre
la mortalidad en pacientes con insuficiencia cardiaca sistélica no isquémica. Se trata del mayor estudio hasta el
momento sobre esta temética que incluyé un total de 1116 pacientes con miocardiopatia dilatada no isquémica,
de los cuales 560 fueron asignados aleatoriamente a recibir tratamiento médico convencional y 556 a recibir
tratamiento médico mas implante de un CDI, con seguimiento promedio de 5,6 anos.

Se evalu6 como punto final primario la mortalidad por todas las causas y el punto final secundario fue com-
puesto por muerte stbita cardiaca, muerte cardiovascular, paro cardiaco recuperado o taquicardia ventricular
sostenida, y el cambio desde la linea base en la calidad de vida.

Los pacientes debian estar con tratamiento médico completo en las dosis maximas toleradas, con insuficiencia
cardiaca sistdlica no isquémica en CF II-III, y, de estar en CF IV, debian ser elegibles para implante de terapia
de resincronizacién cardiaca (TRC) (en ambas ramas), con fraccién de eyeccién de ventriculo izquierdo < 35%
y NT-ProBNP >200 pg/mL al momento de la inclusion.

Los pacientes estaban correctamente tratados (betabloqueantes 92%, inhibidores de la enzima convertidora
96%, antagonistas de mineralocorticoides 59%). En ambos grupos, el 58% de los pacientes recibieron TRC. No
hubo diferencias significativas en la mortalidad total entre ambos grupos (23,4% vs. 21,6% en el grupo CDI, HR
0,87; 95% CI 0,68-1,12, p = 0,28). Se observé una reduccién de la muerte subita del 50%, (8,2% vs. 4,3% en el
grupo CDI (HR 0,50; IC del 95%, 0,31 a 0,82; P = 0,005). En el subgrupo de pacientes que tenian menos de 68
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afnos, la tasa de muerte por cualquier causa fue significativamente menor en el grupo CDI que en el grupo control
(HR 0,64; IC del 95%, 0,45 a 0,90; P = 0,01).

Este estudio encontré que el implante de un CDI en pacientes con insuficiencia cardiaca no isquémica no
proporciona un beneficio en la supervivencia global, aunque el riesgo de muerte sibita cardiaca se reduce a la
mitad. Hubo una importante interaccién con la edad, que sugiere que los pacientes més jovenes (<68 anos)
pueden tener un beneficio de supervivencia en asociacién con el implante de un CDI. Los resultados fueron
independientes de si un paciente recibe un dispositivo de TRC. También debido a la elevada tasa de implantes
de TRC en los pacientes del estudio, algunos autores sugieren que estos datos no deberian traspolarse a los pa-
cientes no elegibles para dicha terapia.

Recientemente fueron publicados dos metaanaélisis, uno sobre 4 estudios aleatorizados con 1874 pacientes; 937
en el grupo CDI y 937 en el grupo control (8), y otro sobre 5 ensayos clinicos con 2573 pacientes aleatorizados a
CDI vs. terapia médica (9). Los datos acumulados de estos ensayos mostraron una reduccion significativa de la
mortalidad total y por muerte sdbita con un CDI.

Debido a los resultados controvertidos descriptos de ensayos clinicos y metaanalisis, ante la seleccion del
paciente individual para el implante de un CDI debemos tener en cuenta los factores clinicos y las comorbili-
dades asociadas. La edad mayor de 80 afos, el antecedente de fibrilacion 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 (10). La mortalidad aumenta del 0,4 al 21% en los pacientes con menos o mas de dos de
estas variables, respectivamente. La estratificacion de riesgo para muerte stbita en pacientes con miocardiopatia
dilatada no isquémica contintia siendo un desafio clinico. Nuevos marcadores de riesgo como el realce tardio con
gadolinio en resonancia magnética nuclear (RMN) para detectar el monto de fibrosis miocardica son alentadores
para mejorar la estratificacion de riesgo (11,12). La genética puede también contribuir debido a que aproximada-
mente un tercio de los pacientes con MCD no isquémica tienen evidencia de enfermedad familiar y mutaciones
en algunos genes reconocidos, incluido LMNA, que han sido asociadas con alto riesgo de MS. Basado en viejas y
nuevas herramientas, un abordaje mas individualizado deberia ser aplicado en pacientes con MCDNI, por el cual
la RMN, el EEF y la genética pueden proveer datos adicionales, particularmente en pacientes con Fey >35%.

Recomendaciones

Recomendaciones en prevencion secundaria

Clase I

— En los pacientes con MCDNI que han presentado TV sostenida o FV, con sincope o MS, no debido a causas
reversibles, debe efectuarse el implante de un CDI. (Nivel de evidencia A).

— 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 por radiofrecuencia. (Nivel de evidencia C).

Clase IIa

— En pacientes con MCDNI, FEVI >35% y TV sostenida refractaria a firmacos antiarritmicos debe considerarse
el implante de un CDI. (Nivel de evidencia C).

— En pacientes con sincope inexplicado, MCDNI y deterioro significativo de la FEVI debe considerarse el im-
plante de un CDI. (Nivel de evidencia C).

— En los pacientes con MCDNI que han presentado un episodio de taquicardia con QRS ancho seria util la
realizacion de un EEF con fines diagnésticos. (Nivel de evidencia C).

— En los pacientes que han recibido multiples choques del CDI por TV a pesar de tratamiento médico completo
debe considerarse la realizacién de una ablacion con catéteres. (Nivel de evidencia C).

Clase ITb

— En los pacientes con MCDNI, FEVI >35% y TV sostenida puede considerarse el uso de amiodarona. (Nivel
de evidencia C).

Recomendaciones en prevencion primaria

Clase IIa

— En los pacientes con MCDNI, FEVI < 35%, CF II-III de la NYHA estable en los dltimos 3 meses, con trata-
miento 6ptimo y una expectativa de vida mayor de 1 afo deberia implantarse un CDI. (Nivel de evidencia B).

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

Clase ITb

— En los pacientes con MCDNI, FEVI < 35%, CF I de la NYHA, con tratamiento 6ptimo y una expectativa de
vida mayor de 1 ano puede considerarse el implante de un CDI. (Nivel de evidencia C).

Clase IIT

— En los pacientes con MCDNI, CF IV de la NYHA, refractarios al tratamiento médico, que no son candidatos
a transplante cardiaco o a TRC, no deberia considerarse el implante de un CDI. (Nivel de evidencia C).
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ENFERMEDAD DE CHAGAS

La miocardiopatia dilatada es la manifestacion més grave e importante de la enfermedad de Chagas crénica
y se caracteriza por presentar insuficiencia cardiaca, arritmias ventriculares, bloqueos cardiacos, fenémenos
tromboembélicos y muerte stbita (1).

La Organizacién Mundial de la Salud estima que entre 8 y 10 millones de personas estan infectadas en todo
el mundo, principalmente en América Latina donde la enfermedad es endémica. En las dltimas décadas, el
perfil epidemioldgico ha cambiado debido a los movimientos migratorios, que han urbanizado y globalizado la
enfermedad (1).

Se estima que la muerte sabita es responsable de alrededor del 55-65% de las muertes por esta patologia y
no siempre se encuentra asociada con marcadores clasicos de mortalidad, como el deterioro de la funcién ven-
tricular (2).

Estratificacion del riesgo en prevencion primaria de muerte mubita

Los pacientes con miocardiopatia chagasica componen un grupo heterogéneo con distinta evolucion clinica, donde
se observ6 una mortalidad total del 0,5% en pacientes sin alteraciones del electrocardiograma (ECG), del 2,8%
en aquellos con alteraciones solo en el ECG y del 14% en los que presentaban signos de disfuncién ventricular
asintomatica. En pacientes en fase dilatada con insuficiencia cardiaca congestiva se encontré una mortalidad del
50% en el primer ano y del 44% de MS por TV y/o FV como causas mas frecuentes (3-5).

En esta patologia se observan frecuentemente pacientes que presentan arritmias ventriculares sostenidas o
episodios de MS reanimada, los cuales no tienen evidencias de disfuncién ventricular. En series que analizaron
predictores de mortalidad total en pacientes con dichas caracteristicas, el 15-28% no presentaban disfuncién
ventricular (6,7).

Existe un desafio en identificar a los pacientes sin evidencia clinica de disfuncién ventricular, con presencia
de ECG anormales por trastornos intraventriculares de la conduccién con arritmia ventricular compleja o sin
ella, que atin no han sufrido eventos que justifiquen la prevencién secundaria.

La prevencion primaria representa solo el 9% de los implantes de cardiodesfibriladores en la enfermedad de
Chagas. Esto es reflejo de la dificil estratificacion de riesgo en este grupo de pacientes (7).

Se han publicado distintas puntuaciones (scores) de riesgo de muerte stibita en prevencién primaria para
pacientes con miocardiopatia chagasica, que incluyeron las siguientes variables:

Dispersion del intervalo QT (3 puntos), sincope (2 puntos), extrasistoles ventriculares (1 punto), disfuncién
severa del ventriculo izquierdo (1 punto). Se calcularon las puntuaciones de riesgo para cada paciente y se defi-
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nieron tres grupos: bajo riesgo (0 a 2 puntos), intermedio (3 a 4 puntos) y de alto riesgo (5 puntos). Las tasas de
mortalidad de los tres grupos fueron 1,5%, 25% y 51%, respectivamente (8).

La principal limitacién en la utilizacién de los puntajes informados es que ninguno de ellos utilizé el estudio
electrofisioldgico en casos de alto riesgo, para decidir el implante de un cardiodesfibrilador, por lo cual la toma
de decisiones clinicas basadas en la utilizacién de scores es acotada (8).

Durante muchos anos se emplearon distintos tipos de farmacos antiarritmicos (fundamentalmente amiodaro-
na) con el propésito de prevenir un nuevo episodio arritmico. Sin embargo, la introduccién del CDI se considera
hoy el avance mas importante en el tratamiento de la recurrencia (9).

Es dificil homologar directamente las indicaciones de las guias internacionales a esta patologia, ya que no
se reclutaron pacientes chagasicos en los ensayos aleatorizados, por lo cual la indicacién de CDI en prevenciéon
primaria definida solo por variables de funcién ventricular contintia siendo motivo de controversia.

En estudios que han comparado poblaciones de pacientes isquémicos e idiopaticos versus chagéasicos con
cardiodesfibriladores, este altimo grupo presentaba un mayor nimero de terapias apropiadas, un menor tiempo
hasta la primera descarga del dispositivo y mayor mortalidad (10,11).

Las guias internacionales sugieren, para la prevencion primaria de muerte stbita en las cardiopatias isqué-
mica y no isquémica, el implante de cardiodesfibrilador en pacientes con insuficiencia cardiaca y fracciéon de
eyeccion igual a 35% o menor, indicando como Ila para enfermedad de Chagas (12,13). Sin embargo, un namero
significativo de pacientes en riesgo de muerte stibita podrian no estar incluidos, ya que en diversos estudios
epidemiolégicos se ha observado que, en la enfermedad de Chagas, estos pacientes podrian presentar eventos
arritmicos con funcién ventricular no tan deteriorada.

Hasta la actualidad solo se ha disefhado un estudio aleatorizado multicéntrico que se encuentra en ejecuciéon
y del cual esperamos surjan datos que nos ayuden a la toma de decisiones en prevencién primaria de muerte
sabita (14).

A pesar de las consideraciones expuestas y en vista de la escasa evidencia, podriamos concluir que no pode-
mos identificar claramente al paciente en riesgo, pero si sabemos que el deterioro de la funcién ventricular, la
taquicardia ventricular no sostenida y el sincope son marcadores de mala evolucion en esta patologia. De acuerdo
con ello es que se elaboran las siguientes guias.

Recomendaciones para el implante de un cardiodesfibrilador en la prevenciéon primaria de muerte subita

en pacientes con cardiopatia chagasica

Clase IIa

— El implante de un CDI es razonable en pacientes con sincope y con disfuncién ventricular severa indepen-
dientemente de su clase funcional. (Nivel de evidencia C).

— El implante de un CDI es razonable en pacientes con disfuncién ventricular moderada, TVNS, e induccién
de TV sostenida en el estudio electrofisiolégico. (Nivel de evidencia C).

— Elimplante de un CDI es razonable en pacientes con insuficiencia cardiaca CF II-III y con disfuncién ventri-
cular severa (FEVI <35%). (Nivel de evidencia C).

Clase ITb

— Elimplante de un CDI podria recomendarse en pacientes con disfuncién ventricular o discinesias parietales
asociadas, sincope, e induccién de TV/FV en el estudio electrofisiolégico. (Nivel de evidencia B).

— El implante de un CDI podria recomendarse en pacientes con sincope de causa no aclarada e induccién de
TV sostenida en el estudio electrofisiolégico. (Nivel de evidencia B).

Clase III

— Elimplante de un CDI no se recomienda en pacientes con funcién ventricular conservada y TVNS. (Nivel de
evidencia C).

Recomendaciones para el implante de un cardiodesfibrilador en la prevencién secundaria de muerte subita

en pacientes con cardiopatia chagasica

Clase I

— Seindica el implante de un CDI en los pacientes sobrevivientes de un paro cardiaco secundario a fibrilaciéon
ventricular o TV, independientemente de la fraccion de eyeccion. (Nivel de evidencia A).

— Seindica el implante de un CDI en los pacientes que presentaron TV espontanea con disfuncién ventricular
(FEVI <40%) (o discinesias parietales asociadas) descartando causas reversibles independientemente de la
tolerancia hemodindmica. (Nivel de evidencia B).

Clase IIa

— El implante de un CDI es razonable en pacientes con TV sostenida y funcién ventricular mayor del 40%.
(Nivel de evidencia C).

Clase III

— TV incesante.
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CARDIODESFIBRILADORES EN PACIENTES PEDIATRICOS

La muerte stbita cardiaca (MSC) es un evento inusual en la edad pediatrica y, por ende, la colocaciéon de un
CDI es también infrecuente, con un promedio anual de implantes menor de 1 X millén incluyendo prevencién
primaria y secundaria (1).

Los pacientes pediatricos en riesgo de MSC conforman un grupo heterogéneo con una gran variedad de en-
fermedades cardiacas subyacentes tales como las canalopatias, miocardiopatias, cardiopatias congénitas (CC)
y/o adquiridas.

Las indicaciones habituales para CDI de pacientes adultos se aplican en general a los pacientes pediatricos,
pero en esta tltima poblacién la mayoria de las indicaciones tienen solamente un nivel de evidencia B o C (2).

A diferencia de las guias para adultos, los CDI no estan indicados en forma rutinaria para pacientes con
miocardiopatia dilatada y disfunciéon del VI avanzada, ya que la incidencia de MS por arritmias es menor en
este grupo etario (3,4). La interpretacién y comparaciéon de los resultados de implantes pediatricos de CDI son
dificultosas porque la terapia es frecuentemente evaluada para una gran variedad de condiciones incluyendo
adultos jévenes con CC (5,6).

Distintas series pediatricas han informado choques apropiados para prevencion secundaria de entre 40 y 67%.
Cuando la terapia de CDI fue usada para prevencion primaria, el rango de choques apropiados vari6 entre 10y
26% con un seguimiento promedio de 2 a 4 anos (7-9).

Los eventos adversos como fracturas/pérdida de aislacion de los cables, problemas vasculares (trombosis-
embolias), infecciones e incrementos tardios del umbral de desfibrilacién son mucho més frecuentes en ninos
que en adultos, debido al menor tamano corporal, al crecimiento y a un mayor nivel de actividad fisica en los
pacientes pediatricos (10,11).

Asimismo, la incidencia de choques espurios debidos a taquicardia sinusal, arritmias supraventriculares y
sobresensado de onda T son mas comtn en nifo, y pueden reducirse con la utilizacién de programaciones indi-
viduales.

En ninos de mas de 20 kg y adolescentes la eleccién de CDI unicamerales o bicamerales dependera de la
enfermedad de base por la que se indica el dispositivo, preferentemente de un solo coil para reducir las adhe-
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rencias al endotelio y evitar de esa forma una potencial extraccion mas dificultosa en caso de falla en el cable.
Sin embargo, por debajo de dicho peso, tambien se utilizan sistemas unicamerales de un solo coil para evitar
obstrucciones venosas y dejando el cable en forma holgada (loop) en auricula derecha (AD) para permitir que el
catéter se adapte al crecimiento del nino (12).

En lactantes o ninos pequenos asi como en pacientes sin acceso venoso posible o con valvulopatia se utilizan
sistemas hibridos con colocacion del generador en bolsillo abdominal, cables epicardicos para sensado y cables
de choque subcutaneos en térax tipo “Q array” o bien pericardicos. Este tipo de sistemas hibridos deben ser
testeados mas frecuentemente ya que suelen evolucionar con incrementos tardios del umbral de choque (13).

En los tltimos anos se han desarrollado y aprobado para su uso cardiodesfibriladores subcutaneos. Estos
dispositivos tienen la ventaja de no utilizar cables endocavitarios, evitando complicaciones como endocarditis o
extracciones muy dificultosas en caso de que falle. Casi toda la evidencia corresponde a pacientes adultos; también
existen series de casos que han demostrado la factibilidad de su uso en pacientes pediatricos pero con una mayor
tasa de complicaciones en pacientes con indice de masa corporal menor de 20. Las principales complicaciones se
debieron a la infeccién del bolsillo (generadores mas grandes) y a dectabito por el cable (14).

La terapia de resincronizaciéon cardiaca (TRC) se ha convertido en una importante ayuda para el tratamiento
de la insuficiencia cardiaca congestiva (ICC) en los pacientes pediatricos, en especial cuando existe una indicacién
para el marcapaseo antibradicardia. La TRC + CDI puede ser beneficiosa en pacientes seleccionados con CC
operadas, pero los datos que avalen dichas indicaciones son aiin escasos.

Recomendaciones

Clase I

— 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).

— La terapia con CDI esta indicada en los pacientes pediatricos que presentaron TV sostenida con repercusion
hemodinamica asociada con una CC, cuando no se le pueda ofrecer un tratamiento alternativo como ablacién
o cirugia cardiaca que demuestre fehacientemente que dicha arritmia no es inducible luego de dichos trata-
mientos y que tenga una expectativa de vida mayor de un afno. (Nivel de evidencia By C).

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

Clase IIa

— La terapia con CDI es razonable para pacientes pediatricos con arritmia ventricular sostenida espontéanea
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 afno. (Nivel de evidencia B).

— Laterapia con CDI en conjunto con el tratamiento médico/quirdrgico es razonable en los pacientes con riesgo
alto de MS o arritmias ventriculares sostenidas asociado con afectacion genética (canalopatias o miocardio-
patias) o con CC. (Nivel de evidencia C).

— La terapia con CDI es razonable en pacientes con CC que han presentado sincope de causa inexplicable y/o
tienen disfuncion ventricular grave y/o TV sostenida o FV inducible en ausencia de una causa reversible y
siempre que reciban tratamiento médico-quirtargico 6ptimo y tengan una expectativa de vida mayor de un
ano. (Nivel de evidencia B).

— Laterapia con CDI es razonable en adultos con CC con fisiologia biventricular e ICC, a pesar de tratamiento
médico 6ptimo y una fraccién de eyeccién del VI menor del 35% en clase funcional II-IIT de la NYHA. (Nivel
de evidencia C).

— Laterapia con CDI es razonable en pacientes seleccionados con tetralogia de Fallot/DSVD/AP +CIV o similares
con factores de riesgo multiples para MS incluyendo disfuncién del VI, TVNS, duracién del QRS mayor de
160-180 ms segun edad o TV sostenida/FV inducible. (Nivel de evidencia B).

— La terapia con CDI subcutaneo es razonable como alternativa al sistema transvenoso, en aquellos pacientes
con indice de masa corporal mayor de 20, sin requerimiento de estimulacién cardiaca. (Nivel de evidencia C).

Clase ITb

— Laterapia con CDI puede ser considerada en pacientes con fisiologia univentricular o con ventriculo derecho
(VD) sistémico con disfuncién ventricular avanzada en presencia de otros factores de riesgo tales como TVNS,
sincope no explicable, duraciéon del QRS mayor de 140 ms, clase funcional II-IIT de la NYHA o insuficiencia
severa de la valvula AV sistémica. (Nivel de evidencia B)
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— La terapia con CDI puede ser considerada para pacientes adultos no hospitalizados con CC que estan espe-
rando un trasplante cardiaco. (Nivel de evidencia C).

— Laterapia con CDI puede ser considerada en adultos con sincope y CC moderada o compleja, en quienes hay
alta sospecha clinica de arritmia ventricular y luego que una exhaustiva evaluacién invasiva y no invasiva
ha fallado en definir su causa. (Nivel de evidencia C)

— Laterapia con CDI subcuténeo puede considerarse como alternativa al sistema transvenoso, en aquellos pacientes
con indice de masa corporal menor de 20, sin requerimiento de estimulacion cardiaca. (Nivel de evidencia C).

Class II1
1. Todas las recomendaciones clase IIT enumeradas en los capitulos de adultos (Nivel de evidencia C).
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SINDROME DE INTERVALO QT PROLONGADO Y CORTO

El sindrome de intervalo QT prolongado congénito (SQTL) es una canalopatia con una prevalencia de un caso
cada 2500 nacimientos vivos y es una de las causas principales de muerte subita (MS) que acontece en sujetos
jovenes con corazén estructuralmente sano (1,2). En series histéricas, la tasa de MS anual en pacientes con SQTL
no tratados es del 0,3367 al 0,9%, mientras que alrededor del 5% tendran episodios sincopales (3).

Las mutaciones afectan los canales i6nicos del potencial de accién de la célula miocardica produciendo una
demora en la repolarizacién ventricular; que se manifiesta en el ECG de superficie por una prolongacién anor-
mal del intervalo QTc, que predispone a sus portadores al sincope o a la muerte sdbita, o a ambos, por un tipo
peculiar de taquicardia ventricular polimoérfica que se denomina “torsades de pointes” (4). Esta arritmia puede
ser desencadenada por el estrés fisico o mental, la natacion, los estimulos actsticos y, en algunas familias, pueden
ocurrir en reposo o incluso durmiendo. Los episodios de torsades, en general, son autolimitados, pero en ocasiones
pueden degenerar en fibrilacién ventricular y producir la MS del paciente (5).

El intervalo QT es el periodo de tiempo comprendido entre el comienzo del complejo QRS y el final de la onda
T (6,7). Se debe obtener promediando las mediciones de por lo menos tres ciclos cardiacos consecutivos. Como su
duracién varia en funcién de la frecuencia cardiaca, es necesario corregirlo para eliminar ese factor de distorsion.
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Para tal fin se pueden utilizan diversas férmulas, aunque la de Bazett (QTc = QT/VR-R en segundos) continda

vigente porque es de aplicacién muy simple (8).

En el SQTL hasta la actualidad se han detectado 15 genes (Cuadro 1) responsables de su etiologia que codifican
las proteinas de los canales i6nicos o sus auxiliares e involucran a las corrientes del potasio, sodio o calcio depen-
dientes del voltaje. Las mutaciones se han encontrado en un 75% de los casos, y de estos en el 90% implican al
KCNQ®1,KCNH2y SCN5A, los dos primeros que regulan canales del potasio y el dltimo, el canal del sodio (9,10).

Los SQTL se pueden agrupar en 3 tipos:

* SQTL variante autosémico dominante o de Romano-Ward (11,12); prevalencia, 1/2500, que incluye los SQTL
1 al 6 y los SQTL 9 al 15, que son afecciones monogénicas y como tal se caracterizan por la prolongaciéon
aislada del intervalo QT.

* SQTL autosémico dominante con manifestaciones extracardiacas, que comprenden:

- SQT7, o sindrome de Andersen-Tawil, que tiene ademas de un intervalo QT largo con una onda U pro-
minente, taquicardia ventricular polimérfica o bidireccional, dismorfismos faciales y paralisis familiar
periddica hiperpotasémica o hipopotasémica (13,14).

— SQTS, o sindrome de Timothy, que se caracteriza por presentar un intervalo QT largo y diversas alteracio-
nes como sindactilia, malformaciones cardiacas, trastornos del espectro del autismo y dismorfismos (15).

* SQTL autosémico recesivo o sindrome de Jervell y Lange-Nielsen, que combina un intervalo QT extremada-
mente largo con sordera congénita (16).

Para la estratificacion del riesgo individual se consideran parametros clinicos, electrocardiograficos y genéticos

Cuadro 1. Subtipo de los sindromes de intervalo QTc prolongado hereditarios de acuerdo con la mutacion genética

Tipo Gen Locus Corriente Efecto Frecuencia
crosomal Canal %
JIN 1 KCNQ1 KvLQT1 11p15.5 K (o) Iks U <0,5
JIN 2 KCNE1 Mink 21022.1 K (B) Iks v <0,5
QTL1 KvLQT1 11p15.5 K (o) ks 4 35-40
QTL2 KCNH2 HERG 7 q35-36 K (o) Ikr { 30-35
QTL3 SCN5A 3p21-24 Na (a)INa 0 5-10
QTL4 ANKB 4q25-27 Ca \) <1
QTL5 KCNE1 Mink 21022.1 K (B) lks U <1
QTL6 KCNE2 MiRP1 21021.1 K (B) Ikr v <1
QTL7 KCNJ2 1723 K (o)IK1 4 <1
QTL8 CACNA 1 12p13.3 (o) Ca tipo L 0 <1
QTL9 CVA3 3p25.3 Na 0 <1
QTL10 SCN4B 11g23.3 Na 0 <1
QTL11 AKAP9 7021-g22 ks U <1
QTL12 SNTA1 20911.2 Na 0 <1
QTL13 KCNJ5 Kirk3.5 K 4 <1
QTL14 CALM!1 14032.11 Ca { <1
QTL15 CALM2 2p21.3-p21.1 Ca ) <1

(cuadros 2 y 3). Los supervivientes a una parada cardiaca tienen un alto riesgo de recurrencia, incluso tomando
betabloqueantes (el 14% en 5 anos de seguimiento) (cuadro 4). Esto respalda el uso de CDI en los supervivientes
de un paro cardiaco (10). La aparicién de eventos sincopales se asocia a mayor riesgo de parada cardiaco. Las
mujeres con SQTL tienen mayor riesgo de padecerlos durante el periodo posparto (especialmente con el genotipo
SQTL2). En pacientes con SQTL1 y SQTL2, la localizacién y el tipo de mutacién pueden estar asociados a riesgos
mayores de padecer eventos cardiacos adversos. Sin embargo, estos hallazgos requieren mas estudio antes de
aplicarlos a la practica clinica. Los portadores silentes de mutaciones genéticas (genotipo+ fenotipo-) tienen un
riesgo moderado de presentar eventos cardiacos, que se estima en alrededor de 10% entre el nacimiento y los
40 anos de edad; razén por la cual los farmacos betabloqueantes estan indicados para este grupo de pacientes.
Se puede considerar individualizadamente terapia profilactica con CDI para aquellos pacientes de riesgo alto,
como son las mujeres con SQTL2 y QTc >500 ms, pacientes con QTc >500 ms y signos de inestabilidad eléctrica
y aquellos con perfiles genéticos de riesgo alto (portadores de 2 mutaciones, incluido el sindrome de Jervell y
Lange-Nielsen o el sindrome de Timothy) (10,13,14,20) (cuadro 5).
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Cuadro 2. Criterios electrocardiograficos, clinicos y familiares para el diagnostico de los sindro-
mes de intervalo QT prolongado hereditarios. Adaptado de (17)

1) Electrocardiograficos

A: Duracion del intervalo QTc (ms)

2480

46 -479

450 - 459 (en hombres) 1

>480 4° min pos- ejercicio’
B: Torsades 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: Sincope de reposo 1
C: Sordera congénita 0,5

3) Historia familiar
A: Familiares con intervalo QT prolongado* 1
B: Muerte subita en familiares < 30 ANOS* 0,5

¥ Este criterio fue agregado en el afio 2011.
* Son autoexcluyentes, # se considera solo uno.

Cuadro 3. Diagnéstico del sindrome de QT prolongado hereditario (en ausencia de causas secundarias de prolongacion del QT) (10)

Recomendaciones Clase Nivel de evidencia

Se diagnostica SQTL con | C
e QTc 2480 ms en ECG de 12 derivaciones

e Puntuacion de riesgo de SQTL >3,5 (10) |

Se diagnostica SQTL en presencia de mutaciones confirmadas, independientemente de la duracion del QTc |

Se debe considerar el diagnéstico del SQTL por ECG en presencia de un QTc >460 ms en lla

pacientes con sincope inexplicable en ausencia de causas secundarias de prolongacion del QT

Cuadro 4

Tratamiento agudo de las “torsades de pointes”

Los episodios de “torsades de pointes” que provocan sincope y/o detencion cardiocirculatoria deben ser tratados con (18):

Clase |

Cardioversién eléctrica inmediata (Nivel de evidencia A)

Clase lla
Corregir y/o eliminar cualquier otro factor intercurrente que pueda agravar el cuadro (hipopotasemia, farmacos, etc.) (Nivel de evidencia

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

Clase Ilb

Marcapaseo ventricular transitorio (Nivel de evidencia C)

Para tratar de evitar las recurrencias es necesario aumentar la frecuencia cardfaca a 80 latidos por minuto o mas, procedimiento que por sf
solo suprime la mayoria de los episodios de "torsades de pointes" si la variedad es la pausa-dependiente (18). El aumento de la frecuencia

cardiaca puede obtenerse tanto con el marcapaseo auricular como con el ventricular, aunque este ultimo es preferible
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Cuadro 5. Estratificacion del riesgo y tratamiento cronico en el sindrome del QT largo

Recomendaciones Clase  Nivel de evidencia

Cambios en el estilo de vida para todo paciente con diagnéstico de SQTL:
— Evitar farmacos que prolongan el QT B
— Corregir las alteraciones electroliticas (hipopotasemia, hipomagnesemia, hipocalcemia)
que pueden producirse por diarreas, vomitos o afecciones metabélicas
— Evitar desencadenantes de arritmias especificos en cuanto al genotipo (deportes competitivos,
natacion, especialmente en el SQTL1, y para los pacientes con SQTL2, la exposicién a ruidos fuertes (19)
— Se recomiendan los betablogueantes para pacientes con diagnéstico clinico de SQTL | B
— Se recomienda implante de CDI mas betablogueantes para pacientes | B
con SQTL y antecedentes de paro cardiaco recuperado
— Se debe considerar los B bloqueantes en pacientes con genotipo + y fenotipo — lla B
— Se debe considerar el implante de CDI ademas de B bloqueantes en pacientes con SQTL que hayan lla B

sufrido sincope y/o TV mientras recibian dosis de B blogqueantes adecuadas

Se debe considerar la denervacion simpatica cardiaca izquierda para pacientes lla C

con SQTL sintomatico si:

Los B blogueantes no son eficaces o tolerados o estan contraindicados

— La terapia con CDI esta contraindicada o el paciente la rechaza

— Los pacientes en tratamiento con CDIy B blogqueantes que sufren multiples descargas

Se puede considerar los bloqueadores de los canales de sodio (mexiletina, flecainida o ranolazina) Ib C

como terapia adyuvante para acortar el intervalo QT de pacientes con SQTL3 y QTc >500 ms

— Se puede considerar el implante de CDI ademas de B bloqueantes para portadores Ib C
asintomaticos de una mutacién patogénica en KCNH2 o SCN5A si el QTc es > 500 ms

— No se recomienda el EEF invasivo con EVP para la estratificacion del riesgo de MSC Il C

CDI: cardiodesfibrilador implantable; EEF: estudio electrofisioldgico; EVP: estimulacion ventricular programada; MSC: muerte subita cardiaca; QTc: QT corregido;
SQTL: sindrome del QT largo; SQTL1: SQTL tipo 1; SQTL2: SQTL tipo 2; SQTL3: SQTL tipo 3; TV: taquicardia ventricular.

Los pacientes con varias mutaciones en el mismo o en varios genes tienen un riesgo 2 a 3 veces mayor de padecer
eventos cardiacos potencialmente letales que los portadores de mutaciones inicas (20). Los pacientes con mutacio-
nes multiples que experimentaron sincope tenian un riesgo acumulativo de eventos cardiacos fatales o casi fatales
del 48% durante el seguimiento. Ademas, el 44% de los pacientes que presentaron eventos fatales o casi fatales
repitieron el evento durante la terapia con B bloqueantes y el 89% tenia ademés antecedentes de haber presentado
sincope durante la adolescencia o a temprana edad.

De esto se desprende que las terapias méas agresivas (incluida la implantacién de CDI) deben recomendarse en
pacientes con mutaciones multiples que experimentan sintomas durante el seguimiento.

El sindrome de Jervell y Lange-Nielsen es una enfermedad rara que comprende a menos del 1% de los pacien-
tes afectados con SQTL y esta asociada con la aparicion de sincopes y eventos cardiacos potencialmente mortales.

Los sindromes de intervalo QT corto
El sindrome de intervalo QT corto (SQTC) es una enfermedad hereditaria rara de transmisién autosémica do-
minante descripta en el ano 2000 por Gussak (21).

Los pacientes afectados pueden tener palpitaciones, presincope, sincope y/o muerte sabita por fibrilacion
ventricular. Esta patologia parece presentar una alta tasa de mortalidad en todos los grupos de edad, incluso
en los ninos en sus primeros meses de vida, con una tasa de mortalidad del 40% antes de los 40 anos (22,23).
En el estudio electrofisiolégico se hallan periodos refractarios ventriculares breves y a menudo la estimulaciéon
ventricular programada induce fibrilacién ventricular. El intervalo QTc es < 350 ms, con variaciones minimas
que dependen de la frecuencia cardiaca, y las ondas T suelen ser simétricas y acuminadas. Estas caracteristicas
electrocardiograficas se deberian al acortamiento de las fases 2 y 3 del potencial de accién ventricular por el
aumento de la magnitud de las corrientes repolarizantes de potasio o la atenuacién de las corrientes de calcio
(24-27). La heterogeneidad genética es notable: se encontraron mutaciones en los canales que transportan las
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corrientes IKr, IKs e IK1, cuyos genes KCNH2 (HERG, el KCNQ1 y el Kir 2,1), respectivamente, proveen el
codigo para las proteinas de los mismos canales i6nicos que se encuentran afectados en los sindromes SQTL1,
QTL2 y QTL7 (28,29). No obstante, a diferencia de estos, en los que la funcién de los canales esta atenuada, en
el SQTC la actividad de los canales se halla exagerada. En fecha reciente se describieron tres nuevas variantes,
con mengua en la funcién de los canales del calcio, que se asocia con muerte stbita familiar, una de las cuales
combina el fenotipo del sindrome de Brugada y el sindrome de intervalo QT corto (30). El cuadro 6 resume las
corrientes i6nicas comprometidas en los SQTC.

Cuadro 6. Corrientes idnicas involucradas en los sindromes de intervalo QT corto

Variante Localizgcic:)n Canal afectado Efecto sop’re_la
cromosomica corriente ionica

1 7035-7036 (Ikr) subunidad o HERG 0

2 11p15.5 (Iks) subunidad o KVLQT1 T

3 17923.1-17q24 (Ik1) Kir 2.1 0

4 12p13.3 CACNA1C subunidad a (canal L del calcio ) 4

5 10p12 CACNB 2b subunidad B2 (canal L del calcio) 3

Asociacion con Brugada
6 7921-7922 CACNA2D1 (ICa) d

T+ incremento de la funcion; 4: disminucion de la funcion

La incidencia real de estos sindromes se desconoce, porque la mayoria de los casos son seleccionados. Sin
embargo, se debe tener en cuenta que el solo hallazgo de un intervalo QTc < 360 ms no identifica a sujetos con
un riesgo elevado de padecer una muerte stbita de origen cardiaco. En una publicacion reciente se senalé la
evolucion benigna de una serie de individuos que tenian intervalos QTc <340 ms durante un seguimiento de
29 = 10 anos (31).

Diagndstico
El hallazgo de un intervalo QTc corto en el ECG de superficie puede ser sugestivo para el diagnéstico de la afec-
cién, pero su mera presencia no es suficiente para certificarlo.

En el cuadro 7 se detallan los criterios que se utilizan para el diagnéstico de los SQTC.

Cuadro 7. Diagnostico del SQTC

Recomendaciones Clase Nivel de evidencia
Se diagnostica SQTC en presencia de QTc <330 ms | C
Se debe considerar SQTC en presencia de QTc <360 ms lla C

y uno o mas de los siguientes:

e Una mutacion patogénica confirmada

e Historia familiar de SQTC

e Historia familiar de muerte subita a edad <40 afos

e Supervivencia a un episodio de TV/FV en ausencia de enfermedad cardiaca

FV: fibrilacién ventricular; QTc: QT corregido; SQTC: sindrome del QT corto; TV: taquicardia ventricular.
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Las mediciones electrocardiograficas deben realizarse en ritmo sinusal estable y en ausencia de cualquier
medicamento y/o sustancia que pueda modificar los valores del intervalo QTc.
En el cuadro 8 se muestran la estratificacion del riesgo y el tratamiento de los sindromes de intervalo QT corto.

Cuadro 8. Estratificacion de riesgos y tratamiento en el SQTC (22, 23, 33, 34)

Recomendaciones Clase Nivel de evidencia
— Implante de CDI para pacientes con diagnéstico de SQTC

— Supervivientes a un paro cardiaco abortad | C

— Con TV sostenida espontanea documentada |

— Se puede considerar quinidina o sotalol para pacientes con diagnéstico de |

— SQTC cualificados para CDI pero que lo tienen contraindicado o lo rechazan

— Se puede considerar quinidina o sotalol para pacientes asintomaticos con Ilb C
diagnostico de SQTC e historia familiar de MSC
— No se recomienda el EEF invasivo con EVP para la estratificacién de riesgo 1} C
BIBLIOGRAFIA

1. Schwartz PJ, Stramba-Badiale M, Crotti L, Pedrazzini M, Besana A, Bosi G, et al. Prevalence of the congenital long-QT syndrome. Circula-
tion 2009; 120:1761-7.

2. Tester DJ, Ackerman MJ. Postmortem long QT syndrome genetic testing for sudden unexplained death in the young. J Am Coll Cardiol 2007;
49:240-6.

3. Moss Ad, Schwartz PJ, Crampton RS, Tzivoni D, Locati EH, Mac Cluer J, et al. The long QT syndrome. Prospective longitudinal study of
328 families. Circulation 1991; 84:1136-44.

4. Dessertenne F. La tachycardie ventriculaire a deux foyers opposés variables. Arch Mal Coeur 1966; 59:263-67.

5. Retyk E O, Acunzo R S, Alonso K, Aguerre Banina y col. Consenso de prevencién primaria y secundaria de muerte stbita. Sociedad Argentina
de Cardiologia-Sociedad Uruguaya de Cardiologia (con la colaboracién del CONAREC). Rev Argent Cardiol 2012; 80:165-84.

6. Lepeschkin E, Surawicz B. The measurement of the QT interval on the electrocardiogram. Circulation 1952; 6:378.

7. Rautaharju PM, Surawicz B, Gettes LS. AHA/ACCF/HRS. Recommendations for the standardization and interpretation of the electrocar-
diogram Part IV: The ST Segment, T and U Waves, and the QT Interval. J Am Coll Cardiol 2009; 53:982-91.

8. Bazett HC. An analysis of the time-relations of electrocardiograms. Heart 1920; 7:353.

9. Acunzo RS. Las taquicardias ventriculares multiformes en pacientes con intervalo QT prolongado. En: Elizari MV, Chiale PA (eds.). Arritmias
cardiacas. Bases celulares y moleculares, diagndstico y tratamiento. Buenos Aires: Propulsora Literaria; 1998. p. 671-98.

10. Priori SG, Blomstrom-Lundqvist C, Mazzanti A, Blom N, Borggrefe M, Camm J, et al. 2015 ESC Guidelines for the management of patients
with ventricular arrhythmias and the prevention of sudden cardiac death. Eur Heart J 2015; 36:2793-867.

11. Romano G, Gemme G, Pangiglione R. Aritmie cardiache rare dell’eta pediatrica. Clin Pediatr 1963; 45:656-64.

12. Ward OC. A new familial cardiac syndrome in children. J Irish Med Assoc 1968; 54:103-7.

13. Andersen ED, Krasilnikoff PA, Overvad H. Intermittent muscular weakness, extrasystoles, and multiple developmental anomalies. A new
syndrome? Acta Paediatr Scand 1971; 60:559-64.

14. Koppikar S, Hyun Yoo S, Konopka I, Pizzarelli N, Baranchuk A, Acunzo RS. Andersen-Tawil Syndrome: A retrospective Analysis of Clinical
and electrocardiographic characteristics. The Journal of Innovations in Cardiac Rhythm Management 2015; 2179-85.

15. Splawski I, Timothy KW, Sharpe LM, Decher N, Kumar P, Bloise R, et al. Ca (V)1.2 calcium channel dysfunction causes a multisystem
disorder including arrhythmia and autism. Cell 2004; 119:19-31.

16. Jervell A, Lange-Nielsen F. Congenital deaf mutism, functional heart disease with prolongation of the Q-T interval and sudden death.
Am Heart J 1957; 54:59-68.

17. Schwartz PdJ, Moss AdJ, Vincent GM, Crampton RS. Diagnostic criteria for the long QT syndrome: An update. Circulation 1993; 88:782-4.
18. Drew BJ, Ackerman MdJ, Funk M, Gibler WB, Kligfield . Menon V, et al. AHA/ACCF Scientific statement. Prevention of torsade de pointes
in hospital settings. Circulation 2010; 121:1-14.

19. Abella I, Ackerman J, Acunzo RSy col. Recomendaciones para la Participacion en Deportes Competitivos en Personas con Anormalidades
Cardiovasculares. Consejo de Ergometria y Rehabilitacién Cardiovascular Comité de Cardiologia del Deporte. Rev Argent Cardiol 2013; 81
(Suplemento 3):1-63.

20. Mullally J, Goldenberg I, Moss AdJ, Lopes CM, Ackerman MJ, Zareba W, et al. Risk of life-threatening cardiac events among patients with
long QT syndrome and multiple mutations. Heart Rhythm 2013; 10:378-82.

21. GussaK MJ. Idiopaphic short QT interval : a new Clinical syndrome. Cardiology 2000;94:99.

22. Wolpert C, Wolpert C, Schimpf R, Giustetto C, Antzelevitch C, Cordeiro J, Brugada R, et al. Further insights into the effect of quinidine
in short QT syndrome caused by a mutation in Herg. J Cardiovascular Electrophysiol 2005; 16:54.

23. Mazzanti A, Kanthan A, Monteforte N, Memmi M, Bloise R, Novelli V, et al. Novel insight into the natural history of short QT syndrome.
J Am Coll Cardiol 2014; 63:1300-8.

24. Gaita F, Giustetto C, Bianchi F, Wolpert C, Schimpf R, Riccardi R, et al. Short QT syndrome: a familial cause of sudden death. Circulation
2003; 108:965-70.



18 REVISTA ARGENTINA DE CARDIOLOGIA / VOL 89 Suplemento 1/ 2021

25. Garratt CJ, Elliott B, Behr E, Camm AdJ, Cowan C, Cruickshank SA, et al. Heart Rhythm UK position statement on clinical indications for
implantable cardioverter defibrillators in adult patients with familial sudden cardiac death syndromes. Europace 2010; 12:1156-75.

26. Gussak I, Brugada P, Brugada J, Wright RS, Kopecky SL, Chaitman BR, et al. Idiopathic short QT interval: a new clinical syndrome.
Cardiology 2000; 94: 3081-86.

27. Bellocq C, Van Ginneken A, Wilde A, Bezzina CR, Alders M, Escande D, Mannens D, et al. KCNQ1 mutation in short QT interval Syn-
drome. Circulation 2004; 25:2394.

28. Brugada R, Hong K, Dumaine R, Cordeiro J, Gaita F, Martin Borggrefe M. et al. Sudden death associated with short-QT syndrome linked
to mutations in HERG. Circulation 2004; 109:30.

29. Priori SG, Pandit SV, Rivolta I, Berenfeld O, Ronchetti E, Dhamoon A, et al. A novel form of short QT syndrome (SQT3) is caused by a
mutation in the KCNJ2 gene. Circ Res 2005; 96:800.

30. Rudic B, Schimpf R, Borggrefe M. Short QT Syndrome — Review of Diagnosis and Treatment. Arrhythm Electrophysiol Rev 2014; 3(2):76-9.
31. Giustetto C, Schimpf R, Mazzanti A, Scrocco C, Maury B, Anttonen O, et al. Long-term follow-up of patients with short QT syndrome. J
Am Coll Cardiol 2011; 58:587-95. Circulation 2007; 116:714-20.

32. Anttonen O, Junttila MdJ, Rissanen H, Viitasalo M, Huikuri HV. Prevalence and prognostic significance of short QT interval in a middle-
aged Finish population. Circulation 2007; 116:714-20.

33. Gaita F, Giustetto C, Bianchi F, Schimpf R, Haissaguerre M, Calo L, et al. Short QT syndrome: pharmacological treatment. J Am Coll
Cardiol 2004; 43:1494-9.

34. Gaita F, Giustetto C, Bianchi F, Wolpert C, Schimpf R, Riccard R, et al. Short QT syndrome. A familiar cause of sudden death. Circulation
2003; 108: 965.

SINDROME DE BRUGADA

El sindrome de Brugada (SB) es una enfermedad hereditaria autosémica dominante que afecta canales i6nicos
especificos de células cardiacas. Se caracteriza por la presencia de un patrén electrocardiografico (ECG) tipico
con elevacion del segmento ST en las derivaciones precordiales derechas. Esta enfermedad se asocia con un
riesgo incrementado de padecer muerte stbita (MS) debido a arritmia ventricular en ausencia de cardiopatia
estructural demostrable mediante estudios diagnésticos convencionales (1).

Actualmente se asocian 18 genes con el SB, siendo el mas comtn SCNb5a, y muchas de estas alteraciones se
superponen con otras afecciones de los canales i6nicos (2).

La prevalencia estimada es de 5 en 10.000 y existe un franco predominio en el sexo masculino de hasta 8
veces, aunque el caracter dindmico de los hallazgos en el ECG por la penetrancia incompleta y la expresividad
variable genética conspiran contra el conocimiento de la real prevalencia de la enfermedad y la estratificaciéon
del riesgo (3).Algunos informes recientes sugieren que es responsable del 4% de todas las MS cardiacas y del 12%
de las MS en pacientes con corazén estructuralmente normal (4).

La génesis de las arritmias esta vinculada a una reentrada en fase 2 del potencial de acciéon por gradiente
entre epicardio y endocardio del tracto de salida del ventriculo derecho (T'SVD) con dispersion transmural de la
repolarizaciéon (5). Existirian alteraciones estructurales minimas en el epicardio de la cara anterior del TSVD
que se activa mas tardiamente cuando el resto del ventriculo derecho ya se encuentra en fase 3, registrandose en
dicha zona potenciales fraccionados y de duracién prolongada que constituyen el sustrato arritmogénico (6,7).
Se postula también que la combinacién de los dos mecanismos, repolarizaciéon heterogénea y conduccién lenta,
son la base fisiopatoldgica para las arritmias ventriculares en el SB (8).

La edad media al momento del diagnéstico y de los eventos arritmicos en la mayoria de las series ocurre en
la cuarta década de la vida (1,5) y estos son mas frecuentes durante el descanso nocturno (9).

El diagnoéstico de esta patologia se realiza sobre la base de alteraciones en el ECG: elevacién del punto J con
supradesnivel convexo del segmento ST igual a 2 mV o mayor, descendente y seguido de ondas T negativas en una
o mas derivaciones precordiales derechas (V1y V2), espontaneas o inducidas por prueba con farmacos bloqueantes
de los canales de Na*, en el 2.°, 3.° 0 4.° espacio intercostal (patrén tipo 1) (10). La prueba con bloqueantes de los
canales de Na* ante ECG sin patrén evidente est4 recomendada ante una historia familiar de SB, MS inexplicada
en un familiar directo con ECG anormal o sincope, o sintomas con ECG sospechoso de la enfermedad (2,11).

Los factores de riesgo demostrados en el SB diagnosticado son: la presencia de patente tipo 1 espontédnea, el
antecedente personal de MS y los sintomaticos por sincope (10,12).

La repolarizacién temprana asociada aumenta la probabilidad de eventos (13).

Los pacientes asintomaticos también pueden sufrir MS, y el gran desafio es detectar a este grupo ya que no
hay indicadores definitivos. La fibrilacién auricular y el sexo masculino se vinculan con la presencia de méas
eventos pero no son predictores independientes (13). Una historia familiar de MS stabita no ha demostrado hasta
la fecha ser un marcador de riesgo en ninguno de los grandes estudios (14).

La fragmentacion del QRS también se asocia con eventos pero, como criterio aislado, no justifica el implante
de cardiodesfibrilador (CDI) (10,15).

El valor de la inducibilidad en el estudio electrofisiolégico (EEF) sigue siendo controvertido (13,15-17).

A la fecha no hay evidencia para utilizar la prueba genética en la estratificaciéon de riesgo (2).
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El Gnico tratamiento que demostr6 una reduccién significativa del riesgo de MS en el SB fue el CDI. Por tal
motivo se recomienda este procedimiento para pacientes con MS reanimada, taquicardia o fibrilacién ventricu-
lar (FV) documentada, o que se presenten con una patente espontanea de tipo 1 y antecedente de sincope (18).

Si bien atn no existe informacién determinante acerca de que la quinidina disminuya el riesgo de eventos
graves, fue propuesta como terapia preventiva en pacientes seleccionados, sobre la base de que reduce la induci-
bilidad de la FV durante el EEF, disminuye las tormentas eléctricas y se observo una baja incidencia de apariciéon
de arritmias en un estudio observacional (19,20). También se ha senalado que la ablacién epicardica sobre la cara
anterior del tracto de salida del ventriculo derecho (TSVD) puede prevenir las tormentas eléctricas en pacientes
con episodios recurrentes, pero esto requiere mas investigacién antes de introducirlo como préactica habitual (21).

Recomendaciones

Clase I

— Se deberia indicar un CDI en pacientes con diagndstico de SB y antecedente de MS reanimada sin otra causa
aparente. (Nivel de evidencia C) (18,10,22).

— Se deberia indicar un CDI en pacientes con diagndstico de SB y TV espontanea documentada (Nivel de evi-
dencia C) (18,10,22).

— Sedebe desalentar la ingesta de alcohol en exceso y las comidas copiosas en los pacientes con SB diagnosticado
(Nivel de evidencia C) (22).

— Evitar farmacos que puedan inducir elevaciéon del segmento ST en precordiales derechas, especialmente las
que tienen efecto bloqueante de los canales de sodio (a excepcion de la quinidina) (brugadadrugs.org) (Nivel
de evidencia C) (10,22).

— Tratamiento inmediato de episodios febriles con farmacos antipiréticos. (Nivel de evidencia C) (10,22).

Clase IIa

— Elimplante de un CDI es razonable en pacientes con diagnéstico de SB por patente espontdnea tipo 1y sin-
cope de origen cardiaco. (Nivel de evidencia C) (10,22).

— El isoproterenol y la quinidina pueden ser tutiles para el tratamiento de tormentas eléctricas en pacientes
con SB. Esta tltima puede considerarse para el tratamiento crénico en pacientes sintomaticos que presentan
contraindicaciones para implante de CDI, o no esté accesible el implante de un CDI, y también cuando existan
taquiarritmias supraventriculares asociadas. (Nivel de evidencia C) (10,19,20,22).

Clase ITb

— Podria considerarse el implante de un CDI en pacientes con diagnéstico de SB y TV/FV inducida en EEFE.
(Nivel de evidencia C) (15,10,22).

— Se puede considerar la ablacién con catéter para pacientes con SB en el contexto de tormenta eléctrica o des-
cargas repetidas del CDI, que no respondan a otras medidas terapéuticas. (Nivel de evidencia C) (10,22,21,23).

Clase IIT
— El implante de un CDI no est4a indicado en pacientes con SB asintomaticos con patente tipo 1 inducida por
farmacos e historia familiar de MS. (Nivel de evidencia C) (10,22).
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FIBRILACION VENTRICULAR IDIOPATICA

En la actualidad, el diagnéstico de fibrilacién ventricular idiopatica (FVI) se realiza en aquellos pacientes que
sobreviven a un episodio de fibrilacién ventricular luego de excluir la presencia de cardiopatia estructural y alte-
raciones conocidas de los canales i6nicos. Por lo tanto, se excluyen de esta definicién los pacientes con sindrome
de Brugada, sindrome de QT largo y QT corto, taquicardia ventricular polimorfa catecolaminérgica, etc. (1). Se
estima que esta enfermedad es responsable de hasta el 5% de los casos de muerte stibita (MS) (2). En los tltimos
anos se ha incrementado la informacién que relaciona la FVI con el patrén de repolarizaciéon precoz (RP) en el
ECG. La relacién a nivel epidemiolégico entre la RP y la FVI se sustenta en dos pilares: 1) la alta prevalencia
de este patrén electrocardiografico en individuos que padecen una MS sin otra causa aparente (FVI) y 2) la
mayor prevalencia de FVI en personas con RP en relacién con quienes no tienen este patrén caracteristico en
el electrocardiograma (3,4).

Electrocardiografia. E1 ECG puede ser morfolégicamente normal. Sin embargo, se observa una alta prevalencia
de RP en estos pacientes. Dicho patrén electrocardiografico se define como una elevacion del punto J de al menos
1 mm en 2 o més derivaciones contiguas en cara inferior o lateral. A pesar de que el patrén de RP es frecuente
en la poblacion general sana, es mucho més frecuente en sobrevivientes de FVI con prevalencias publicadas que
van del 31 al 58% (3-6). En ocasiones se han detectado pacientes con extrasistoles ventriculares monomorfas que
actlian como gatillo dando inicio a la fibrilacién ventricular; su importancia radica en que su eliminacién puede
ser util para controlar episodios de tormentas eléctricas o choques reiterados de CDI.

Electrofisiologia. En aquellos pacientes que sobreviven a una FVI, la induccién de FV/TV durante el estudio
electrofisiolégico no modifica la conducta que debe ser el implante de un CDI. Se ha probado la inducibilidad en
pacientes asintomaticos no mostrando diferencias entre aquellos pacientes sin y con RP ni datos a favor de que
sea util para estratificar el riesgo de MS. Adema4s, se sabe que al menos un porcentaje no despreciable de indivi-
duos sanos tendrian FV inducible durante un estudio electrofisiolégico, cifra dependiente de la agresividad del
protocolo de induccién. Por estos motivos no se considera una prueba ttil a los fines de estratificar el riesgo (3-7).

Pronéstico y tratamiento. Los pacientes que sobreviven a una FVI tienen una tasa de recurrencias del 22% y
del 37% en los 2 y 4 anos siguientes al primer episodio, respectivamente, lo cual justifica el implante de CDI (8).
La ablacién con catéter puede considerarse en casos seleccionados que presenten extrasistoles ventriculares (EV)
monomorfas como posibles gatillos de la fibrilacién ventricular. Se ha comunicado una tasa de eficacia a largo
plazo de la ablacién del 82% (9,10). La ablacién con catéter de las extrasistoles ventriculares tiene su principal
utilidad en la ablacién de aquellas que desencadenan fibrilacién ventricular recurrente que da lugar a terapias
del cardiodesfibrilador o tormenta eléctrica (11). Es importante resaltar que, independientemente del resulta-
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do de la ablacién con catéter (cuando se realiza), el cardiodesfibrilador debe ser igualmente implantado. En el
manejo farmacolégico de la tormenta eléctrica en pacientes con sindrome de RP y FVI se han probado varios
farmacos. Los betabloqueantes, los bloqueantes célcicos y la lidocaina han resultado ineficaces. La amiodarona
puede interrumpir la arritmia en algunos casos. La infusién intravenosa continua de isoproterenolol es la medida
farmacolégica mas 1til para interrumpir la tormenta eléctrica (12).

Recomendaciones

Clase I

— Elimplante de un CDI est4 indicado en pacientes sobrevivientes de MS por fibrilacién ventricular idiopatica
(Nivel de evidencia B).

— La ablacion con catéter puede considerarse para pacientes con tormenta eléctrica y/o descargas repetidas del
CDI. (Nivel de evidencia B).
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MIOCARDIOPATIA ARRITMOGENICA DEL VENTRICULO DERECHO

La miocardiopatia arritmogénica del ventriculo derecho, también conocida como displasia arritmogénica del
ventriculo derecho (DAVD), es una miocardiopatia que se caracteriza por una sustitucién progresiva, parcial o
masiva del miocardio del ventriculo derecho (VD) por tejido adiposo o fibroadiposo. Clinicamente, la DAVD se
define por anormalidades en la estructura y funciéon del VD, pero también se produce afectacion del ventriculo
izquierdo (VI) en el 50% de los pacientes. Se clasifica a los pacientes en distintas categorias diagnésticas, segin
parametros histologicos, genéticos, electrocardiograficos y de imagen; estas son: definidas, limitrofes y posibles (1).

La DAVD se hereda como una caracteristica genética autosémica dominante, definida como una miocardiopatia
desmosomal causada por defectos genéticos en las proteinas responsables de la adhesiéon celular plakoglobina,
plakofilina-2, desmogleina-2, desmoplakina y desmocolina-2 (2-4). Una minoria estan causadas por mutaciones
en genes no desmosémicos y formas recesivas infrecuentes asociadas a un fenotipo cutéaneo de hiperqueratosis
palmar y plantar (5).

La prevalencia mundial de esta enfermedad se calcula en 1/2000 a 1/10.000 segtn la poblacion estudiada;
es mas comun en algunas regiones de Italia, como la del Véneto. La DAVD es mas maligna en hombres que en
mujeres; es la causa més frecuente de muerte stbita (MS) en atletas de Italia y podria corresponderle hasta un
20% de las MS en adultos jévenes (6). En otros paises, como los Estados Unidos, corresponderia al 5% de dichas
muertes en pacientes menores de 65 anos (7).
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Las anomalias estructurales progresivas, que consisten en el reemplazo fibroadiposo, serian el sustrato arrit-
mogénico de esta enfermedad. Las taquiarritmias responsables se producirian por reentradas originadas en el VD,
en general con morfologia de bloqueo de rama izquierda (BRI), con un eje del QRS que difiere de la taquicardia
ventricular (TV) del tracto de salida del ventriculo derecho (T'SVD) (8). Estas taquicardias son tipicamente muy
rapidas, de caracter paroxistico y con recurrencias frecuentes. Un registro prospectivo de pacientes tratados con
un CDI muestra que la mayoria de las terapias apropiadas se aplicaba sobre taquicardia ventricular monomorfa
sostenida (TVMS) (9).

Algunos autores han demostrado que los pacientes portadores de la enfermedad tienen un riesgo elevado de
MS, de aparicion entre la segunda y la cuarta década de la vida. En una serie de necropsias de jévenes fallecidos
stbitamente se observé una incidencia elevada de DAVD (10); sin embargo, otros autores han observado un ries-
go bajo de MS en el seguimiento a largo plazo (11). La tasa de mortalidad anual sin tratamiento es del 2,5-3%.
Un reciente metaanalisis comunic6 una tasa anual de mortalidad cardiaca del 0,9%, mortalidad no cardiaca del
0,8% y trasplante cardiaco del 0,9% (12).La restriccion de actividad deportiva intensa se recomienda con firmeza
, sean portadores genéticos sanos o con manifestacion clinica, ya que protege del riesgo de arritmias malignas
desencadenadas por el gjercicio, asi como también del desarrollo o progresion de la enfermedad (13).

La terapéutica en esta patologia intenta prevenir fundamentalmente los eventos letales. El 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. Si bien el tratamiento inicial se realiza habitualmente con betabloqueantes, se
dispone de pocos datos sistematicos sobre el beneficio de los farmacos antiarritmicos en la DAVD, y se desconoce
el impacto de la terapia médica sobre la mortalidad; si estos farmacos resultan inadecuados para el control de
los sintomas o la prevencion de recurrencias de TV, son necesarios otros antiarritmicos, como la amiodarona y
el sotalol (14, especialmente ttiles si logran suprimir la inducibilidad de la arritmia (15).

El origen epicardico de las TV se relaciona con el hecho de que las lesiones se originan y progresan desde
esta zona, y este puede ser uno de los principales motivos de la falla en el mapeo y la ablacién endocardica (13).
La supresion aguda de la TV es eficaz en pacientes con una sola o pocas morfologias de TV. Tal procedimiento
se puede considerar como alternativa en los pacientes que experimentan recurrencias de TV a pesar del uso de
antiarritmicos, para casos con multiples choques del CDI o en los pacientes que no pueden recibir un CDI (16).
Debemos considerar la ablacién por radiofrecuencia (ARF) como un método paliativo y no curativo; por ello se
debe usar para reducir la frecuencia de episodios de TV, sin asegurarnos mejoria en el pronéstico.

Una revision sistematica de 24 estudios y un metaanalisis (18 estudios) que abarcé a 610 pacientes con un
CDI para prevencion primaria o secundaria, con seguimiento de 3,8 anos, evidencié una tasa anual de terapia
apropiada del 9,5% e inapropiada del 3,7%. Se describe una colocacién dificultosa del catéter del CDI en el 18,4%
de los casos, mal funcionamiento de los electrodos, infecciéon o desplazamiento en el 9,8%, el 1,4% y el 3,3% de
los casos respectivamente (12).

Prevencion secundaria

El antecedente de MS reanimada y TV mal tolerada ubica a los pacientes en un alto riesgo de muerte subita
cardiaca (>10%/ano), por lo que se recomienda el CDI como tratamiento (12). La presencia de TV sostenida
documentada es un factor de riesgo de descargas apropiadas por el CDI. Si bien no existen trabajos aleatorizados
prospectivos que evalten terapia farmacolégica versus CDI en estos pacientes para la prevencién secundaria de
MS, varios estudios no aleatorizados y la opinién de expertos apoyan la utilizacién de los dispositivos por sobre
el uso de farmacos (13).

Prevencion primaria
Los resultados de los estudios que se ocupan de la DAVD son muy dispares; esto hace que las recomendaciones
para el implante de un CDI en prevencién primaria sea un verdadero desafio.

Un pequeno grupo de pacientes con alto riesgo de MS (> 10%/ano) se beneficiaran con el implante de un CDI
como prevencion primaria: son aquellos que presenten deterioro severo de la funcién sistélica del ventriculo de-
recho ( FSVD) (cambio en el 4rea fraccional <17% o fraccion de eyeccion del ventriculo izquierdo [FEVI] < 35%),
del VI (FEVI <35%) o ambos, independientemente de la presencia de arritmias (17-20).

En los pacientes de riesgo intermedio (entre 1y 10% de la tasa de riesgo de eventos), la presencia de sincope
inexplicable, TVNS, deterioro intermedio de la FSVD (cambio en el 4rea fraccional entre 24 y 17% o FEVI entre
40 y 36%) o del VI (entre 45 y 36%) se deben interpretar como factores de riesgo “mayores”; en este caso esta
indicado el implante de un CDI profilactico (peso de la opinién a favor del CDI). En tales pacientes, la tasa de
choques apropiados del CDI es de aproximadamente 10% al ano (12), mientras que en aquellos con riesgo bajo
la tasa de choque es muy inferior.

En los pacientes de riesgo bajo (<1%/ano), como los portadores genéticos sin enfermedad manifiesta, hay
una baja tasa de eventos arritmicos malignos, por lo que no requiere ningtn tratamiento, incluido el implante
de un CDI (20, 21).
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En los pacientes sin sincope, una evaluacion clinica exhaustiva es nuestra mejor herramienta. La presencia
de los llamados factores de riesgo “menores” se asocia a un riesgo de eventos arritmicos mayores, pero no lo
suficientemente alto como para indicar de manera sistematica el implante de un CDI (peso de la opinién en con-
tra de un CDI). La decision de implantar un CDI en este grupo de pacientes debe ser personalizada, analizando
todos los factores, edad, comorbilidades, complicaciones en el implante, etcétera.

Algunos expertos han propuesto el uso del CDI basado en la presencia de factores de riesgo de MS (13,17,22,23).

Entre los factores de riesgo menores se mencionan:

1. Disfuncién leve del VD o VI.

2. Dilatacién del VD.

3. Sexo masculino.

4. Inversion de la onda T extensa o en cara inferior.

5. QRS fragmentados.

6.- Extrasistoles ventriculares (EV) frecuentes (> 1000 EV/24 h)

7. Mutacién genética desmosomal multiple.

8. Induccién de TV durante el estudio electrofisiologico (EEF).

Este ultimo factor es tema de controversia, con resultados dispares. Corrado y col. (17) demostraron que el
namero de las descargas apropiadas del CDI no diferia entre los pacientes en los que se inducia TV y en los que
no se inducia TV en el EEF, mientras que Witcher y col. (24) evidenciaron que la induccién de TV o FV en el
EEF mostraba una tendencia a presentar un nimero mayor de choques apropiados. En el mismo sentido, para
Roguin y col. (23), la induccién de TV fue el principal predictor independiente de choques apropiados del CDI.
Si se va a realizar estimulacién ventricular programada, se recomienda estimular desde dos sitios del VD (punta
y tracto de salida), con dos ciclos de base y hasta 3 extraestimulos (20, 21).

La importancia de identificar a los subgrupos de riesgo alto que tienen indicacién de CDI radica en que se
logra optimizar la relacion 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) La infiltracién adiposa podria dificultar la obtencién de umbrales adecuados y sobre todo la posibilidad de
un buen sensado con la consecuencia de una falta de deteccién 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 perforacion y taponamiento cardiaco durante la colocacion del catéter.Aun cuando las recomendaciones
de este Consenso exceden lo estrictamente relacionado con el implante de un CDI, nos parece oportuno evaluar
todas las terapias para esta patologia, que tendran como resultado final, la disminucién de los eventos de MS
en estos pacientes.

Recomendaciones

Clase I

— Serecomienda el implante del CDI para pacientes con DAVD y antecedente de MS abortada y TV hemodina-
micamente mal tolerada. (Nivel de evidencia C) (17).

— Se recomienda el implante de un CDI para pacientes con DAVD y disfuncién sistdlica severa del VD, VI, o
ambos, independiente de la presencia de arritmias. (Nivel de evidencia B) (17, 19, 20).

Clase IIa

— Elimplante de un CDI debe ser considerado en pacientes con DAVD con TV sostenida hemodindmicamente
bien tolerada, evaluando la relacion riesgo-beneficio a largo plazo. (Nivel de evidencia B) (12, 26).

— El implante de un CDI debe ser considerado en pacientes con DAVD que tienen factores de riesgo mayores,
como sincope inexplicable, disfuncién ventricular moderada o TVNS (27, 28).

— La ARF puede ser 1util como terapia adyuvante en pacientes con DAVD y EV o TV sintomética frecuentes a

pesar de la terapia antiarritmica, para mejorar los sintomas y prevenir descargas del CDI. (Nivel de evidencia
B) (25, 26).

Clase IIb

— Elimplante de un CDI puede ser considerado para la prevencion de MS en pacientes con DAVD con un factor
de riesgo menor o mas y expectativa de vida superior a un ano, luego de una cuidadosa discusién sobre los
riesgos y beneficios de esta terapia (Nivel de evidencia C) (26).

— La ARF de TV puede ser considerada en la DAVD con TV incesante o terapias apropiadas del CDI en quienes
no fall6 la terapia farmacoldgica y en quienes no desean tratamiento farmacolégico (20).



24 REVISTA ARGENTINA DE CARDIOLOGIA / VOL 89 Suplemento 1/ 2021

Diagrama de flujo para implante de CDI
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Diagrama de flujo para estratificacién de riesgo e indicacién de implante de CDI en DAVD. Se basé en la informacion disponible de las tasas de mor-
talidad anual asociadas a los factores de riesgo especificos, el riesgo estimado de eventos arritmicos mayores en la categoria de alto riesgo de >10%/
afo y en la de bajo riesgo <1%/afo. La indicacién de implante de CDI fue determinada por consenso teniendo en cuenta no solo el riesgo estadistico
sino también el estado de salud general, factores socioeconémicos, el impacto psicolégico y los efectos adversos del dispositivo.
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MIOCARDIOPATIA HIPERTROFICA

La miocardiopatia hipertréfica (MCH) es la cardiopatia genética mas frecuente (1/500 nacimientos). Una de
las principales causas de mortalidad en estos pacientes es la muerte subita (MS) por arritmias ventriculares
sostenidas que, junto con la insuficiencia cardiaca y los eventos tromboembdlicos, provoca una incidencia anual
de muerte de 1-2% (1). De tal manera resulta muy importante el reconocimiento temprano de los pacientes con
MCH que presentan un riesgo incrementado de MS.

Prevencidn secundaria

Los pacientes con MCH que han sobrevivido a un paro cardiaco secundario a TV/FV constituyen los grupos de
mas alto riesgo de recurrencia de este episodio (2,3). El seguimiento de estos pacientes ha mostrado una tasa de
recurrencia de MS de alrededor del 25-30% entre los 2 y 4 anos. En concordancia con todas las guias internacio-
nales, es indicacion clase I el implante de CDI en esta poblacion (Figura 1A) (4-6).

Prevencidn primaria

Alo largo de los anos los predictores de riesgo de MS se han ido modificando en funcién de los avances en términos
diagnoésticos y a través de las series de registros que permiten conocer la evoluciéon de determinados grupos de
pacientes. A tal fin, resulta desafiante estratificarlos correctamente con el fin de identificar a quienes presentaran
MS y, consecuentemente, poder administrar una terapéutica capaz de prevenirla.

La evaluacion de riesgo en los pacientes portadores de esta enfermedad incluye el conocimiento de los ante-
cedentes clinicos y familiares, y la realizacién de estudios complementarios como Holter, prueba ergométrica,
ecocardiograma Doppler y eventualmente resonancia cardiaca. A través de estos estudios es posible determinar
los siguientes parametros que son clasicamente considerados como predictores de MS:
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— Sincope de causa desconocida (luego de haberse estudiado).

— Antecedentes familiares: la presencia de MS en un familiar de primer grado menor de 40 anos; o mayor de
40 anos con diagnoéstico de MCH (5,7).

— Espesor méaximo de la pared ventricular mayor izquierda, superior a 30 mm.

— TVNS (= 3 latidos a >120 Ipm): se puede observar en una cuarta parte de los pacientes.

— Comportamiento anormal de la TA: inadecuado aumento de la presion arterial (aumento menor de 20 mm
Hg) o descenso de esta en el maximo ejercicio (mayor de 20 mm Hg), particularmente en pacientes menores
de 40 anos (8). Sobre la base de estos criterios, las guias de tratamiento de Estados Unidos (2011) definen
un alto riesgo de MS ante la presencia de uno de los 3 primeros criterios arriba mencionados y recomiendan
el implante de CDI (recomendacién I1a) (4). E1 Consenso de MS de nuestra Sociedad (2012) recomendaba el
implante de CDI ante la presencia de 2 de estos 5 factores de riesgo; o uno de los primeros 4 en un paciente
40 anos (9).

Estas recomendaciones han sido cuestionadas, dado que se limitan a una simple suma de parametros clinicos
binarios (p. €j., no consideran el espesor ventricular como una variable continua relacionada directamente con el
riesgo de mortalidad) y que tienen un poder limitado para diferenciar a pacientes de bajo y alto riesgo (10). Como
consecuencia de esto, O’Mahony y col. propusieron una nueva estratificacion de riesgo, realizando una valoraciéon
cuantitavia de las variables, excluyendo el comportamiento anormal de la TA en gjercicio e incorporando otras
variables como la edad, el elevado gradiente del tracto de salida del ventriculo izquierdo y el diametro de la auri-
cula izquierda (11). Para ello desarrollaron la siguiente formula a fin de estimar la probabilidad de MS a 5 anos:

Probabilidad de MS a 5 afios = 1 — 0,998 (Indice pronéstico) 5 1))

donde el indice pronéstico = [0,15939858 x espesor maximo de la pared (mm)] - [0,00294271 x espesor
maximo de la pared? (mm?2)] + [0,0259082 x didmetro de la AI (mm)] + [0,00446131 X méaximo (reposo/
Valsalva) gradiente en el TSVI] + [0,4583082 x antecedente familiar de MS] + [0,82639195 x TVNS | +
[0,71650361 x sincope inexplicable] - [0,01799934 x edad en la evaluacién inicial]

El estudio incluyé 3675 pacientes. Mientras que los pacientes que no presentaron MS tenian un riesgo estimado
promedio a 5 afios de 3,7% (intervalo intercuartilo 1,8-4,5%), en aquellos que presentaron MS dicho riesgo era de
7,3% (intervalo intercuartilo 3,4-10%). En el grupo de pacientes con riesgo >4%, por cada 16 CDI implantados
se puede evitar una muerte stubita en 5 anos.

Las guias europeas de diagnéstico y tratamiento de la MCH (2014) y de prevencién de MS (2015) han pro-
puesto el empleo del calculador MCH riesgo-MS para estratificar el riesgo de MS de pacientes con MCH y guiar
la prevencién primaria de MS mediante el implante de un CDI (5,6). Por consenso clasificaron a los pacientes
en tres categorias de riesgo de MS a 5 anos: bajo <4% (el CDI generalmente no esté indicado); intermedio =
4% y <6% (el CDI puede ser considerado) y alto >6% (el CDI debe ser considerado). La Sociedad Europea de
Cardiologia proporciona una calculadora de este modelo en la web: http://doc2do.com/hem/webHCM.html. Se ha
desarrollado también la aplicaciéon “HCM SCD risk calculator” para teléfonos méviles.

Tres estudios han validado externamente dicho calculador de riesgo. En un estudio argentino que incluyé 502
pacientes, el MCH riesgo-MS discriminé correctamente a pacientes de alto riesgo y bajo riesgo (estos altimos no
presentaron episodios de MS o descargas apropiadas del CDI) (12). Un estudio europeo (n = 706) mostré supe-
rioridad del nuevo modelo de predicciéon, comparado con las recomendaciones de guias de tratamiento de 2003
y 2011 (13). La tercera validacion se realizé sobre 1629 pacientes en Estados Unidos (14). A diferencia de los
estudios mencionados, el 60% de los pacientes con MS o descargas apropiadas del CDI habian sido erréneamente
clasificados como de bajo riesgo. Sin embargo, el nuevo calculador podria contribuir a evitar el sobretratamiento
con CDI.

A pesar de estas discordancias, creemos que el nuevo modelo representa una mejoria en la capacidad predictiva
de MS en pacientes de MCH. Por lo tanto, sugerimos guiar la prevencién primaria mediante el implante de CDI
sobre la base de dicha estimacién de riesgo, en concordancia con las recomendaciones del Consenso de MCH de
esta Sociedad (15) (Figura 1B). Cabe mencionar que, en pacientes con riesgo intermedio, algunas variables como
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el comportamiento anormal de la TA en menores de 40 anos, el hallazgo de extensa fibrosis en la resonancia
cardiaca o la identificacion de mutaciones genéticas de alto riesgo pueden considerarse para indicar el implante
de un CDI (12,15).

Recomendaciones

Clase I

— Se recomienda evitar la practica de deportes competitivos. (Nivel de evidencia C).

— Elimplante de CDI se recomienda a los sobrevivientes de M'S debido a FV o TV, o a los pacientes que presen-
tan TV sostenida espontdnea que produzca sincope o compromiso hemodindmico y que tengan expectativa
de vida mayor de 1 ano (Nivel de evidencia B).

— La estratificacién de riesgo con la calculadora de MCH se recomienda para evaluar el riesgo a 5 anos en pa-
cientes de 16 anos en adelante sin antecedentes de TV o FV reanimada o sincope/compromiso hemodinamico
por TV espontanea. (Nivel de evidencia B).

— Serecomienda realizar la evaluacion de riesgo de MS cada 1-2 anos o cuando se presente un cambio del estado
clinico del paciente. (Nivel de evidencia B).

Clase IIa

— Serecomienda el implante de CDI en pacientes con riesgo estimado a 5 anos igual a 6% o mayor, si la expec-
tativa de vida es superior a 1 afio (Nivel de evidencia B).

Clase ITb

— Se recomienda el implante de CDI en pacientes con riesgo estimado a 5 anos igual a 4% o mayor y <6%, si la
expectativa de vida es mayor de 1 ano (Nivel de evidencia B).

— Se recomienda el implante de CDI en pacientes con riesgo estimado a 5 anos <4%, si presentan caracteristicas
clinicas de importancia pronéstica probadas y si la expectativa de vida es mayor de 1 ano (Nivel de evidencia B).

Clase IIT

— El estudio electrofisiélogico con prueba de induccién de TV/FV no se recomienda para la estratificacion de
MS. (Nivel de evidencia B).

— No se recomienda el implante de CDI en pacientes con riesgo estimado a 5 anos <4% y ausencia de las carac-
teristicas clinicas de importancia pronéstica probadas, (Nivel de Evidencia B).
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PREVENCION SECUNDARIA DE MUERTE SUBITA

* Paro cardiaco por TV/FV
TVMS con sincope o descompensacion hemodinamica

Y

Expectativa de vida mayor a 1 aho

CDI debe ser indicado

Clase |

PREVENCION PRIMARIA DE MUERTE SUBITA

Edad
RISCIEREINTETR RN
Sincope de causa desconocida
Taquicardia ventricular no sostenida
Didmetro de auricula izquierda (mm)
Espesor de la pared del ventriculo izquierdo (mm)
Gradiente maximo del TSVI (mmHg)

Bajo riesgo de MS Moderado riesgo de MS Alto riesgo de MS
Riesgo a 5 afios Riesgo a 5 afios Riesgo a 5 afios
<4% 24y <6% 26%

CDI debe ser
considerado

l Clase lla

Comportamiento anémalo de la TA en ejercicio en <40 afios
Fibrosis cardiaca extensa en la resonancia

Espesor del VI mayor de 30 mm

Antecedentes de multiples MS familiares

Mutaciones de alto riesgo

Estos predictores de riesgo de MS permiten reconsiderar indicacion de CDI en ptes de bajo y moderado riesgo.
* web: http://doc2do.com/hcm/webHCM.html
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CARDIODESFIBRILADORES EN VENTRICULO IZQUIERDO NO COMPACTO

El ventriculo izquierdo no compacto (VINC) es una patologia cardiaca infrecuente de origen genético, agrupada
dentro de las miocardiopatias no clasificadas, también conocida como miocardiopatia espongiforme (1).

Caracteristicas

Consiste en una alteracion de la estructura del miocardio ventricular izquierdo con gran trabeculacién y formacion
de recesos intertrabeculares que generan capas de miocardio compacto y no compacto (2)En algunas ocasiones
puede asociarse con fistulas coronarias y alteraciones cardiacas congénitas, como anomalia de Ebstein, valvula
aértica bicaspide, transposicién corregida de los grandes vasos y defectos del tabique interventricular (3). Si bien
se describe como un defecto de formacién del miocardio fetal, con persistencia del patréon trabecular, alteracion
en la regulacion de la proliferacién, diferenciacién y maduracién celular, que se transmite en forma autosémica
dominante por alteracién de los genes Tafazzin, Alphadistrobrevin (DNTNA) y los correspondientes a las pro-
teinas sarcoméricas (4,5), se ha propuesto la existencia de formas adquiridas en pacientes que previamente no
presentaban cardiopatia estructural o funcional y desarrollan VINC en edad avanzada, lo que avala la hipétesis
de que el VINC podria representar un continuo de cardiopatias genéticas incluyendo las cardiopatias dilatada
e hipertrofica (6).

Diagndstico
Electrocardiografia: muestra en general hallazgos comunes a las miocardiopatias, con trastornos de conduccion,
imagen de bloqueo de rama y alteraciones primarias de la repolarizacion.
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Ecocardiografia

Existen multiples criterios diagnosticos; los mas frecuentemente utilizados son:

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

b) Flujo Doppler intertrabecular.

¢) Malla trabecular prominente en el apex o en los segmentos inferomedial y lateral.

d) Ausencia de otras anormalidades cardiacas coexistentes (7).

Resonancia magnética nuclear cardiaca: presencia de hipertrabeculacion en el apex, en la cara lateral e inferior

del VI, con una relacién de capas no compacto/compacto >2:3 medido en periodo diastélico (8).

Prondstico

Es de alta morbimortalidad a mediano plazo en pacientes sintomaticos, determinada por su potencial evolucién
a formas de insuficiencia cardiaca refractaria por disfuncion sistélica, accidente cerebrovascular (stroke) con
fibrilacion auricular y sin ella y ocurrencia de MS, que es la causa principal de muerte por su asociacién con
arritmias ventriculares malignas, lo que justificaria la indicacién de un CDI. Por lo mencionado, también suele
evaluarse para trasplante cardiaco.

Prevencion secundaria

Clase I

— El implante de un CDI esta indicado en sobrevivientes de MS por fibrilacién ventricular o TV sostenida he-
modinamicamente inestable en ausencia de causas reversibles. (Nivel de evidencia A).

Prevencion primaria

Clase I

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

Clase ITb

— El implante un CDI podria estar indicado en pacientes con VINC y antecedentes de sincope, TVNS, Fey <
35% o historia familiar de MS. (Nivel de evidencia C).

— El implante de un CDI podria considerarse en pacientes con VINC asociado con antecedentes familiares de
MS. (Nivel de evidencia C).
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CARDIODESFIBRILADOR IMPLANTABLE SUBCUTANEO (CDI-SC)

Los problemas de acceso vascular al corazon y los problemas recurrentes con los cables han llevado a desarrollar
un desfibrilador con un sistema de electrodos que se coloca enteramente subcuténeo, fuera de la cavidad toracica.

El sistema consiste en 3 electrodos: la carcasa del desfibrilador, un electrodo distal en el cable y otro proximal localizado
aproximadamente a 14 cm de la punta. Entre los electrodos proximal y distal se encuentra la bobina de desfibrilaciéon, de 8 cm,
para la desfibrilacién contra la carcasa. El cable queda colocado en el borde paraesternal (izquierdo o derecho) y el generador,
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sobre el 5.°-6.° espacio intercostal en la linea media axilar en plano subcutdneo o intermuscular. Esta tltima localizacién se
ha postulado basdndose en un modelo matemaético en el que podrian obtenerse los mejores valores de impedancia y umbrales
de desfibrilacion (1). El ritmo cardiaco es detectado mediante la sefal obtenida con uno de los tres vectores posibles al utilizar
los dos electrodos del cable y la carcasa del generador (electrodo proximal- carcasa, electrodo distal-carcasa, electrodo distal-
electrodo proximal). Para disminuir la incidencia de complicaciones relacionadas con la deteccién, como son las descargas
inapropiadas, deberia realizarse un screening, antes de optar por esta terapia. Esta prueba esta ahora disponible ademés con
una herramienta automatica que utiliza un software de anélisis de senal similar al del dispositivo y se hace con un progra-
mador de la misma casa comercial.

El dispositivo es capaz de desfibrilar a la mayoria de los pacientes con un choque de 80 Joules (2).

Los datos disponibles sugieren que el CDI-SC es eficaz en la prevencién de la muerte stibita. Estan en marcha
estudios aleatorizados para analizar la seguridad y tolerabilidad a largo plazo.

En el analisis conjunto de los dos mayores estudios, 882 pacientes fueron seguidos durante dos anos. Se
registraron 111 eventos arritmicos ventriculares (TV/FV) en 59 pacientes; 100 eventos (90,1%) se terminaron
con el primer choque y 109 eventos (98,2%) se terminaron con los 5 choques disponibles. Todos los episodios
inducidos fueron eficazmente tratados. La tasa estimada de choques inapropiados a los 3 anos fue del 13,1%,
la tasa de mortalidad estimada a los 3 anos fue del 4,7% (intervalo de confianza del 95%: 0,9 a 8,5%) y no hubo
fallos de electrodo ni endocarditis o bacteriemia relacionadas con el CDI-SC (3).

El dispositivo subcutéaneo no es adecuado para pacientes que requieran estimulacién antibradicardia, a me-
nos que esta se encuentre restringida en el periodo inmediatamente después del choque (el dispositivo es capaz
de estimular de forma transcutanea en los primeros 30 segundos después del choque). Tampoco seria adecuado
este tratamiento en pacientes que requieren terapia de resincronizacién, asi como en aquellos que presentan
taquiarritmias que puedan ser finalizadas facilmente con estimulacién antitaquicardia (ATP). En el metaanalisis
mencionado anteriormente se encontré que la necesidad de recambiar el dispositivo por precisar estimulaciéon
se observé inicamente en el 1% de los casos, sumando como causa la necesidad de estimulacién antibradicardia,
antitaquicardia o resincronizacién (TRC).

Este dispositivo puede ser ttil cuando el acceso venoso es dificil o inviable, en pacientes jovenes en los que la
terapia va a ser requerida por toda o la gran parte de su vida y en pacientes con riesgo elevado de bacteriemia
(p. €j., aquellos en los que se ha extraido un sistema transvenoso).

Aunque la mayoria de los candidatos a prevencion primaria de muerte sibita pueden ser adecuados para
implante de CDI-SC, no hay estudios a largo plazo en esta poblacién a gran escala y no conocemos suficiente-
mente el rendimiento a la larga del dispositivo. Hay estudios pequenos que informan una tasa mayor de choques
inapropiados y de complicaciones que requieren reintervencion, que con el CDI transvenoso (CDI-TV) (4). Queda
por determinar si estos resultados se deben a la curva de aprendizaje o al mayor riesgo de choques inapropiados
en poblaciones determinadas.

Estan en marcha ensayos prospectivos aleatorizados que comparan la eficacia y las complicaciones del CDI
convencional transvenoso con el CDI subcutaneo (5). Por el momento, en analisis retrospectivos, el CDI-SC
reduce significativamente las complicaciones relacionadas con los cables (11,5% en los CDI-TV vs. 0,5% en el
CDI-SC), aunque son ligeramente mayores las no relacionadas con los cables (2,2 vs. 9,9%, respectivamente).
Las complicaciones del CDI-SC estan mayormente relacionadas con las infecciones y el sensado inapropiado. Sin
embargo, hay que recordar que el CDI-SC esta fuera del lecho vascular; por lo tanto, las consecuencias clinicas
y las medidas terapéuticas no son tan agresivas como las informadas para las infecciones del CDI-TV. De hecho,
en las series publicadas en pocos casos de infeccion se requirié explante del dispositivo (de 18 infecciones solo
4, lo que representd el 0,8% de los pacientes del metaanalisis). Las tasas de choques, apropiados e inapropiados,
son similares en ambos grupos (6).

Por dltimo, aunque la evidencia en pediatria es escasa ya que no estan representados en ningtn registro o
ensayo, hay informes (7) que sugieren que este dispositivo es una opcién valida y factible para considerar en
ninos mayores y fundamentalmente en adolescentes.

En conclusién, el desfibrilador subcutaneo podria ser una opcién valida en todos los pacientes candidatos a
desfibrilador que no presenten indicacién de estimulacion ya sea antibradicardia o antitaquicardia, pero son de
especial utilidad en pacientes que no tienen acceso vascular y en quienes la expectativa de vida los hace suscep-
tibles de posibles complicaciones con los cables, como son los pacientes jévenes.

Recomendaciones

Clase I1Ia

— EIl CDI-SC es razonable como alternativa al CDI transvenoso (CDI-TV) en pacientes con indicacién de desfi-
brilacién sin necesidad de estimulacién antibradicardia, TRC o ATP. (Nivel de evidencia C).

Clase ITb
— EICDI-SC podria considerarse una alternativa ttil cuando el acceso venoso es dificil, después de la extraccion
de un CDI-TV por infeccién o en pacientes jovenes. (Nivel de evidencia C).
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CHALECO CARDIODESFIBRILADOR

El constante avance de la tecnologia pone a disposicién de los profesionales herramientas terapéuticas que plan-
tean nuevos desafios en la determinacion de su correcto uso. Es asi como desde 2001 contamos con el chaleco
cardioversor-desfibrilador cuya implementacién se ha ido incrementando paulatinamente con el correr de los anos.

El uso de cardiodesfibrilador implantable es el pilar de la prevencién de la muerte stbita en pacientes con
criterios especificos seleccionados, pero équé sucede con los pacientes cuyo riesgo es temporario o no puede ser
definitivamente objetivado por la agudeza del cuadro? Es aqui donde el uso del chaleco cardioversor-desfibrilador
podria cobrar relevancia. El primer estudio clinico con este tipo de dispositivos fue el WEARIT/BIROAD (1)
(Wearable Defibrilator Investigative Trial Bridge to ICD in Patients at Risk of Arrhythmic Death), un estudio no
aleatorizado, no controlado, que se publicé en 2004 y demostro la eficacia razonable del chaleco cardiodesfibrilador
(2). Actualmente, estos dispositivos se encuentran en estudio para uso en el explante de CDI por infeccion (3),
como puente a la recolocacién, infarto agudo de miocardio (IAM) reciente con alta densidad de arritmia ventri-
cular y fen6menos complejos (4), después de Cirugia de revascularizacion miocardica (CRM) y miocardiopatia de
reciente diagnéstico con fraccion de eyeccion del ventriculo izquierdo (FEVI) <35% (5,6).

Recientemente se publicaron los resultados del estudio VEST (7), el primero multicéntrico aleatorizado que
evalu6 si el chaleco cardioversor-desfibrilador era capaz de reducir la incidencia de muerte stbita después del
TAM inmediato (<90 dias) en pacientes con deterioro de la Fey como puente al implante del CDI definitivo. Los
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resultados para el end-point primario fueron negativos. El chaleco no mostré reducir la muerte sibita de una
manera estadisticamente significativa en estos pacientes. En un end-point¢ secundario se evidencié la disminu-
cién de la mortalidad global en los primeros 90 dias pos-IAM en pacientes con FEY <35% con una reduccién del
riesgo relativo del 35,5%.

La eficacia de shock de estos dispositivos es muy alta, con un 99% en el primer choque, con una tasa de su-
pervivencia postaquicardia ventricular/fibrilacion ventricular del 90% (8).

Recomendaciones

Clase IIa

— Internacionalmente, solo algunas sociedades recomiendan su uso (9,10). En abril del ano 2016, la American
Heart Association (AHA) publicé un documento consultivo concluyendo (11): El uso del chaleco cardioversor-
desfibrilador es razonable cuando hay una clara indicacién de CDI acompanado de una contraindicacién o
indicacién de interrupcion de la terapia como es el caso de una infeccién (Nivel de evidencia C).

— El uso de chaleco cardioversor-desfibrilador es razonable como puente a una terapia més definitiva como el
trasplante cardiaco. (Nivel de evidencia C).

— La Sociedad Internacional de Trasplante Cardiopulmonar recomienda su uso para pacientes que han sido
dados de alta hospitalaria y esperan trasplante, ya que la espera sigue siendo significativa (12). (Nivel de
evidencia C).

Clase ITb

— El uso de chaleco cardioversor-desfibrilador puede ser razonable cuando hay preocupaciéon por riesgo de
muerte stbita aumentada que puede resolver con el tiempo o con tratamiento de la disfuncién ventricular,
por ejemplo, en cardiopatia isquémica con reciente revascularizacién, diagnéstico reciente de miocardiopatia
dilatada no isquémica en pacientes comenzando tratamiento dirigido por las guias, o cardiomiopatia secundaria
(secundaria a taquicardias, secundaria a problemas tiroideos) en los casos en los cuales la causa primaria es
tratable. (Nivel de evidencia C).

El uso de chaleco cardioversor-desfibrilador podria ser apropiado como terapia puente en situaciones asociadas
con aumento de muerte stbita en las cuales el implante de CDI ha demostrado reducir la muerte stibita pero no
la sobrevida total, como por ejemplo dentro de los 40 dias posteriores a un IAM.

Si bien esta tecnologia es prometedora y se encuentra en creciente uso para tratar pacientes en quienes la
indicacién del CDI no es categdrica pero cuyo riesgo de muerte sibita es grande, atn faltan estudios multicén-
tricos controlados, aleatorizados que avalen su indicacién. (Nivel de evidencia C).
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ACCESO PUBLICO A LA DESFIBRILACION

La muerte sabita cardiaca se ha convertido en un importante problema de salud pablica en el mundo, debido
a que constituye una causa importante de muerte y discapacidad, y por otra parte por los elevados costos que
impone sobre los sistemas sanitarios.

Las enfermedades cardiovasculares son las principales causas de muerte stbita (MS); la enfermedad coro-
naria es responsable del 80% de esta, y la fibrilacién ventricular, el ritmo més frecuentemente asociado, cuyo
tratamiento eficaz es la desfibrilacion (1,2).

E170% de las MS se produciran en el ambito extrahospitalario (en el hogar, en el trabajo, en campos depor-
tivos y en lugares publicos), un hecho que adquiere relevancia, ya que transforma a la comunidad no médica en
la primera encargada de atender un episodio de esta naturaleza.

La tasa de sobrevida en pacientes que presentaron un paro cardiaco extrahospitalario (PCE) ha sido tradi-
cionalmente pobre, solo un 1 a un 5% de estos pacientes logran sobrevivir y ser externados (3).

Como respuesta a esta problemaética la American Heart Association (AHA) viene promoviendo desde ya hace
mas de una década, un conjunto integrado de acciones coordinadas que representan los eslabones de la deno-
minada cadena de supervivencia, cuyas etapas mas relevantes son la reanimaciéon cardiopulmonar (RCP) y la
desfibrilacion precoz s, teniendo en cuenta que el predictor méas importante de supervivencia, en un paciente
que ha presentado una MS, es el tiempo que transcurre hasta la desfibrilacion eléctrica (4,5). Se ha demostrado
que una desfibrilacién inmediata, cuando el ritmo es una fibrilacién ventricular, se asocia a una sobrevida su-
perior al 90% (6); de igual modo se observa que —por cada minuto que pasa sin desfibrilar- se va reduciendo la
sobrevida en un 10%.

La utilizacion de desfibrilacion temprana por Servicios de Emergencia mejoraron la sobrevida de pacientes
que habian presentado un paro cardiaco extrahospitalario (PCE) (7); sin embargo, en grandes urbes donde el
tiempo de llegada de los Servicios de Emergencias es prolongado, esas tasas de supervivencia disminuyen dras-
ticamente (3).

Es por ello que diversas entidades internacionales encargadas de esta tematica promovieron el entrenamiento
en la utilizacion de un desfibrilador externo automatico (DEA) por personal que pudiera ser primer contacto ante
esta emergencia, como el personal de seguridad (policias, bomberos, seguridad en aeropuertos), y la instalacién
de DEA en lugares con importante concurrencia de personas como son los aeropuertos y casinos, admitiendo el
nombre de desfibrilaciéon de acceso publico (DAP) (8,9).

Para poner en funcionamiento un programa de DAP se necesitan 4 componentes esenciales (10):

1. Unarespuesta planificada y practicada, que idealmente deberia incluir la identificacién de los lugares y vecin-
darios donde exista un riesgo elevado de paro cardiaco, la instalacién de equipos de DEA en dichos lugares, la
garantia de que los posibles testigos conozcan la ubicacion de estos equipos, y, generalmente, la supervisién
de un profesional de la salud.

1. El entrenamiento de los probables reanimadores en las técnicas de RCP y el uso del DEA.

2. Un vinculo integrado con el sistema de emergencia local.

3. Un programa de mejora continua de calidad.

La amplia difusién de los DEA para su uso por voluntarios no médicos logra una desfibrilacién mas tempranay
triplica la tasa de sobrevida en PCR prehospitalario (11). Otros estudios abordaron el tema DAP concluyendo que
el entrenamiento y el equipamiento de voluntarios para efectuar desfibrilacion temprana dentro de un sistema
estructurado de repuesta aumentan el nimero de sobrevivientes al alta hospitalaria luego de paro cardiaco en
lugares publicos, y esas personas entrenadas pueden emplear el desfibrilador con eficiencia y seguridad (12,13).

Por lo antes expuesto se recomienda establecer programas de DAP en aquellos lugares donde exista una
probabilidad relativamente alta de presenciar un paro cardiaco (como por ejemplo aeropuertos, casinos, grandes
centros comerciales e instalaciones deportivas) (10,12-,14).

Por otra parte, la adquisicién de un DEA para su uso individual en el hogar, en caso de pacientes con riesgo
incrementado de PCR, no demostr6 mejoria en la sobrevida frente a la implementacién de RCP sola (15).S1 es
posible considerar la capacitacion en maniobras de reanimacion cardiopulmonar basica para familiares de pa-
cientes con alto riesgo de MS cardiaca (14).

En nuestro pais, el 01 de julio de 2015 se sancion6 la Ley Nacional de Muerte Subita. Sistema de Prevencion
Integral (Ley 27159) (16), que tiene por objetivo permitir el acceso publico a la reanimaciéon cardiopulmonar y
a la desfibrilacion de manera temprana promoviendo la educacién y el desarrollo de programas que permitan
que, en areas de gran circulacién de personas, se realicen los procedimientos de reanimaciéon cardiopulmonar y
desfibrilacién que pueden evitar la muerte ante un paro cardiaco sabito.
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Por dltimo, es importante destacar que en el ano 2012 se asigné un marco juridico a la ensefanza de las
técnicas de reanimacion cardiopulmonar con la aprobacién de la Ley 26835, cuya finalidad es capacitar en la
atencion primaria basica del paro cardiorrespiratorio, para prevenir el acontecimiento de muertes evitables en
el ambito extrahospitalario, a los estudiantes del nivel medio y del nivel superior (17).

Recomendaciones

Clase 1

— Establecer programas de DAP en aquellos lugares donde exista una probabilidad relativamente alta de pre-
senciar un paro cardiaco y se disponga de un almacenamiento adecuado para los DEA (aeropuertos, casinos,
instalaciones deportivas, centros comerciales, ete.). (Nivel de evidencia B).

Clase ITb

— Es posible considerar la capacitacién en maniobras de reanimacién cardiopulmonar bésica para familiares
de pacientes con alto riesgo de MS cardiaca. (Nivel de evidencia C).
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CARDIODESFIBRILADORES EN PACIENTES EN CLASE FUNCIONAL IV DE LA NEW YORK HEART
ASSOCIATION EN LISTA DE ESPERA PARA TRASPLANTE CARDIACO

Los pacientes en CF IV de la NYHA generalmente no son considerados candidatos a implante de CDI dado que,
si bien el riesgo absoluto de muerte stibita es alto, la muerte por progresién de insuficiencia cardiaca es propor-
cionalmente mayor, lo que deriva en un bajo impacto del CDI en la mortalidad global. Sin embargo, los pacientes
en lista de transplante constituyen una subpoblacién particular, ya que tiene una mortalidad anual muy alta
(mayor del 30%) pero que cambia a una sobrevida superior al 50% a 10 anos luego del trasplante. Es por esto
que el cardiodesfibrilador podria estar indicado con el objetivo de prevenir la muerte stbita en lista de espera de
transplante, aumentando la probabilidad de llegar a él.
La evidencia en esta poblacién surge solo de estudios observacionales retrospectivos.
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En un registro publicado en 1995, Sweeney y col. analizaron la evolucién de 291 pacientes evaluados para
trasplante, segin si tenian o no un CDI. La mortalidad global fue de 37,4% en un seguimiento medio de 15 meses.
Los pacientes portadores de CDI tuvieron una menor tasa de muerte subita al ano (9,2% vs. 16,0%; P = 0,004),
aunque sin impacto en la mortalidad total (1).

En otro analisis de 310 pacientes en lista de trasplante, de los cuales el 19% eran portadores de CDI, se observé
una mortalidad global en lista de espera del 52,9%. En comparacion con los pacientes sin CDI, el grupo con CDI
mostré un mayor porcentaje de sobrevida hasta el trasplante (49,1% vs. 32,7%), menor mortalidad (60,2% vs.
22%) y mayor permanencia en lista de espera (28,.8% vs. 7,.2%). La sobrevida fue mayor en el grupo CDI tanto en
el primer ano como a 4 anos de seguimiento (p=0,0001), e independientemente de otras terapias concomitantes
como el uso de betabloqueantes (2).

En un tercer registro se comparé la evolucién de 1089 pacientes en lista de espera de trasplante (550 con
CDI vs. 539 sin CDI). El implante de CDI estuvo asociado a una menor mortalidad global, a pesar de un tiempo
medio en espera de trasplante de solo 8 meses. El modelo de regresién de Cox mostré un beneficio independiente
del CDI sobre la mortalidad global, mas pronunciado en aquellos que recibieron el dispositivo como prevencién
primaria (HR = 0,4; IC 95%:0,19-0,85; p = 0,016) (3).

Recomendacion

Clase IIa

El implante de CDI como prevencién primaria y secundaria de muerte subita podria ser beneficioso en pacientes
ambulatorios con ICC en CF IV de la NYHA en lista de espera de trasplante, con el objetivo de aumentar su
probabilidad de sobrevida hasta el trasplante. (Nivel de evidencia C).
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MANEJO DE DESFIBRILADORES EN PACIENTES PROXIMOS AL FINAL DE LA VIDA

Si bien los CDI han derivado en un significativo aumento en la sobrevida de los pacientes, estos finalmente
alcanzaran el final de la vida. En las tltimas semanas de vida, alrededor del 20% de los pacientes portadores
de CDI reciben choques, que agregan un sufrimiento innecesario adicional a una condicién irreversible (1,2).
La decisién de desactivar un dispositivo (que por otra parte tiene la funcién de salvar la vida del paciente)
implica algunos aspectos éticos que debemos conocer y que se sustentan en cuatro principios éticos basicos: el
principio de autonomia del paciente, el principio de beneficencia, el principio de no maleficencia y el

principio de justicia (3-5).

— Un paciente con capacidad de tomar decisiones tiene el derecho de negarse a recibir cualquier tratamiento o
de solicitar la retirada del mismo, independientemente de que tenga una enfermedad terminal y de que dicho
tratamiento pueda prolongar su sobrevida. Esto se enmarca en los principios del consentimiento informado
que los médicos debemos seguir al aplicar un tratamiento.

— Si el paciente es incompetente para tomar decisiones, sus representantes legales tienen el mismo derecho.

— Etica y legalmente no hay diferencia entre negarse a recibir un tratamiento (CDI) y solicitar su retiro.

— El llevar a cabo el pedido del paciente de retirar un tratamiento que sostiene la vida no constituye ni euta-
nasia ni suicidio asistido. Dos factores diferencian el retiro de una terapia no deseada del suicidio asistido y
la eutanasia: la intencién del médico (que no es la de provocar la muerte sino la de retirar un tratamiento
percibido por el paciente como perjudicial) y la causa de muerte (que no es, como en la eutanasia o el suicidio
asistido, un tratamiento aplicado o provisto por el médico sino la propia enfermedad del paciente).

— Los médicos no estan obligados a llevar a cabo la desactivacion del dispositivo, si consideran que esto se en-
cuentra en conflicto con sus valores personales. En este caso el médico no debe abandonar al paciente sino
incorporar a otro especialista que si pueda llevarlo a cabo.

Para evitar situaciones conflictivas llegados a este punto, es deseable que los electrofisidlogos a cargo del
seguimiento de pacientes con CDI discutan de antemano con el paciente y su familia la conducta a seguir en

cuanto a la desactivacion del dispositivo ante situaciones irreversibles (3).
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Una vez tomada la decision de desactivar un dispositivo, deberia cumplirse con un proceso que, preferente-

mente, toda institucion que usualmente atienda pacientes con CDI deberia aplicar (5,6):

— La desactivacion del CDI requiere una orden (preferentemente escrita) del médico a cargo del paciente,
solicitandola. En ella deberia constar que el paciente se encuentra apto para tomar decisiones (0 que un
representante apropiado fue identificado), que se han discutido las consecuencias de la desactivacién y las
posibles alternativas.

— El procedimiento de desactivacion deberia tener en cuenta los posibles sintomas resultantes y planificar las
terapias paliativas apropiadas.

- Ladesactivacion de las terapias antitaquicardia podra hacerse mediante reprogramacién o mediante la aplica-
cién de un iman. La desactivacion del marcapaseo se realizara mediante reprogramaciéon a modos especificos
o a salida subumbral.

- Los técnicos/representantes de las empresas de dispositivos solo actuaran en estas circunstancias bajo super-
visién médica.
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CONDUCCION DE VEHICULOS EN PACIENTES CON DISPOSITIVOS IMPLANTABLES

Recomendaciones de habilitacion para el manejo de vehiculos en pacientes con dispositivos implantables
Los pacientes portadores de diferentes cardiopatias frecuentemente padecen arritmias que requieren el implante
de dispositivos como marcapasos o cardiodesfibriladores (CDI). Dado el incremento de la poblacién con estos
equipos, se necesitan evaluaciones médicas para definir la capacidad en estos pacientes de conducir un vehiculo.
Por tal motivo, ademas de la evaluacion clinica, también se requiere el control periédico del dispositivo por un
especialista en arritmias, para evaluar posibles complicaciones. Es importante remarcar que, mas alla de las
recomendaciones generales aqui emitidas, existe una enorme diversidad de situaciones en pacientes con dispo-
sitivos, lo que llevara, en muchos casos al médico electrofisiologo tratante, a la toma de decisiones individuales.

Asimismo, importa analizar el potencial impacto negativo en el paciente, dado que estas normas pueden
inhabilitar de manera temporal o permanente una actividad necesaria en la vida personal o laboral, alterando
claramente la calidad de vida.

De todos los accidentes con vehiculos, un deterioro stbito en la capacidad del conductor es responsable de un 1
a 3,4% de casos, y de estos solo el 8-10% son originados por una patologia cardiaca (1). Una evaluacién del riesgo
en estos pacientes debe hacerse sobre la base de una ecuacién que retne los siguientes parametros: tiempo de
conduccién del vehiculo, tipo de vehiculo, riesgo de pérdida stibita de la conciencia, y la posibilidad de que esto
pueda originar un accidente fatal (2).

Es muy importante la diferenciacién entre conductores particulares y profesionales, puesto que estos tltimos
presentan un tiempo de manejo mucho mayor y el tipo de vehiculo es muy diferente del de un particular, ya que
transportan personas o cargas pesadas con un claro aumento del riesgo para si mismos y para otros. Por estos
motivos tendran limitaciones con los dispositivos implantables que seran especificados en las recomendaciones.

Una causa de sincope al conducir suelen ser las bradiarritmias que, en algunos casos, suelen corregirse al
retirar determinada medicacién, pero que habitualmente lleva al implante de un marcapasos definitivo, para
aliviar los sintomas y prevenir nuevos episodios de sincope. Luego del implante del marcapasos es prudente
considerar un tiempo de restriccion al conducir para permitir la recuperacién de la herida quirtargica, alcanzar
umbrales estables de estimulacién y detectar complicaciones del implante. Por este motivo consideramos que 1
mes de restriccién desde el implante resulta prudente en conductores particulares, aunque en caso de conductores
profesionales este tiempo deberia extenderse a 3 meses, siempre y cuando se constate un correcto funcionamiento
del dispositivo y la ausencia de sintomas desde el implante.
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Seguramente, los pacientes con cardiodesfibriladores implantables constituyen el grupo méas complejo. La
posibilidad de presentar arritmias ventriculares y terapias a causa del dispositivo durante la conduccion es logica,
asi como también considerar que el conductor puede perder el control del vehiculo y ocasionar accidentes con
danos para si mismo y a terceros.

La arritmia ventricular sostenida es un evento que puede originar sintomas que varian desde mareos, a sin-
cope o muerte subita. Si bien ocurre mas frecuentemente en miocardiopatias dilatadas, existe un gran nimero
de patologias hereditarias o adquiridas que pueden originarla. La taquiarritmia ventricular en pacientes con un
CDI puede ser interrumpida por marcapaseo rapido o choque. Actualmente, la programacion prioriza el uso de
marcapaseo antitaquicardia con el que se obtiene la interrupcién de la TV en la mayoria de los casos. En dife-
rentes estudios se ha establecido que solo un 0,2 a 0,9% de los pacientes pueden presentar sincope o presincope
con este tipo de terapias (3,4).

En pacientes con riesgo de sufrir arritmia ventricular sostenida se ha expandido cada vez més la indicacién
de un cardiodesfibrilador en prevencion primaria de muerte stbita. Esta poblacion suele considerarse de menor
riesgo de sincope al conducir, dado que posee una incidencia de muerte sabita del 0,5 al 1,8% anual (5). Basado
en los estudios de prevencion primaria de muerte stbita, al considerar la tasa de descargas apropiadas o inapro-
piadas del CDI con el tiempo que pasan los pacientes conduciendo, el riesgo de que el conductor presente una
terapia del CDI durante el manejo es muy baja, del 0,15 por paciente por ano (6). Se presenta un mayor riesgo
en la primera hora de conduccién, que durante el tiempo total que se encuentra conduciendo. El estudio TOVA
mostré que el riesgo absoluto de una descarga apropiada del CDI por arritmia ventricular fue estimada en 1
episodio cada 25.116 personas por hora de conduccién. El riesgo relativo fue de 1,05 IC 95% 0,48-2,30 (7). Se
considera que un conductor particular requiere un periodo de 1 mes luego del implante de un CDI para permitir
detectar complicaciones posteriores al implante (hematoma, desplazamiento de catéteres, etc.) y recuperacion
del paciente después del procedimiento. Se sugiere que la licencia se renueve anualmente en estos pacientes.

Sin embargo, en los conductores profesionales, el implante de un CDI lleva a la inhabilitacién definitiva para
conducir.

En los pacientes en quienes se implanta un CDI en prevencion secundaria por haber presentado arritmia
ventricular sostenida y sintomatica, existe un mayor riesgo de recurrencia que en pacientes con indicacién en
prevencion primaria. Estos pacientes con mayor riesgo arritmico es mas probable que reciban algin tratamiento
adecuado del CDI que, en algunos casos, puede evitar un sincope, pero también puede causar una incapacidad
transitoria al conducir. Se sabe que en un 10-15% de los pacientes existe un sincope con las descargas del CDI (8).
No obstante, distintos informes han mostrado que el riesgo de terapias durante la conduccién y las posibilidades
de accidentes con CDI en prevencién secundaria son bajos. La tasa de accidentes fatales en pacientes con CDI
es del 7,5% cada 100.000 pacientes/ano y la de la poblaciéon general es del 18,5% cada 100.000 pacientes/ano (9).

Existe evidencia de que el mayor riesgo de recurrencia de arritmia estd presente en los primeros meses
después del implante y del episodio de arritmia (10). La posibilidad de choques y sincope durante la terapia del
CDI se reducen significativamente luego 6 meses; por este motivo para los pacientes con implante de CDI en
prevencion secundaria debe transcurrir un periodo de 6 meses sin terapias después del implante del CDI para
detectar complicaciones del implante y posibles recurrencias, antes de habilitarlos para una licencia de tipo par-
ticular, ya que los conductores profesionales quedan inhabilitados manera indefinida. Se sugiere que la licencia
se renueve anualmente en estos pacientes. Del mismo modo, para todos los pacientes con un CDI implantado
y para quienes se detecte una terapia apropiada, deberan transcurrir 6 meses libre de eventos y con adecuado
control del dispositivo con un médico especialista en arritmias o electrofisidlogo, antes de permitirseles una
habilitacién para licencia particular. Aquellos conductores con terapias inapropiadas podran retomar el manejo
una vez resuelta la causa desencadenante.

Existe también una poblacién cada vez mayor de pacientes con resincronizadores cardiacos asociados a un
cardiodesfibrilador (TRC-D) o no (TRC-P). En estos casos, dado que la indicacién de un TRC-D suele estar defi-
nida por una poblacién con mayor riesgo arritmico, consideramos que la limitacién deberia ser similar a la de los
pacientes con CDI, mientras que los pacientes con implante de un TRC-P presentan un menor riesgo arritmico
pese a la cardiopatia, por lo que deberan ser evaluados de modo similar a los pacientes con marcapasos.

Las diferencias en las restricciones aplicadas a conductores particulares y profesionales surgen de que estos
altimos presentan un mayor tiempo y distancia de conduccién, asociado a vehiculos mas grandes. Ciertos con-
ductores profesionales de vehiculos pequefos y pocos pasajeros son un grupo con un riesgo intermedio, por lo
cual debera evaluarse con el médico tratante cada caso particular.
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Guias internacionales

Canada 2003 Profesional Europea Profesional Americana
particular particular particular
Marcapasos 1 semana 1 mes
Sin sincopes Sin sincopes
Control del MP Control del MP
Prevencion primaria 4 semanas Descalifica 4 semanas Descalifica Al menos 1 semana

después del implante
Prevencién secundaria 6 meses Descalifica 3 meses Descalifica 6 meses

con pérdida conciencia

Prevencion 1 semana después Descalifica 3 meses Descalifica 6 meses
secundaria sin del implante y
pérdida conciencia 3 meses después

de episodio

con Fey < 30%

ATP 6 meses Descalifica 3 meses Descalifica 6 meses
Choque 6 meses Descalifica 3 meses Descalifica 6meses
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PROGRAMACION DE CARDIODESFIBRILADORES

La terapia del CDI es claramente una terapia eficaz para pacientes seleccionados en poblaciones definibles defi-
nidas?. Sus beneficios y riesgos se ven afectados directamente por la programacion y las decisiones quirtrgicas.

Programacion para la deteccién de taquicardia

Siguiendo los importantes cambios en los dltimos afos, el concepto de la 6ptima programacién del CDI ha
cambiado. La preocupacién por la insuficiente subdetecciéon de FV en particular, la presencia de un umbral de
desfibrilaciéon creciente con una duracién prolongada de FV y la necesidad de aportar cada vez mayor energia de
la desfibrilacién monofasica crearon una cultura de programacién basada en la rapida deteccién de la taquicardia
y gran celeridad en el inicio de la terapéutica (1-3). Las primeras generaciones de CDI no registraban ni grababan
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registros de electrogramas (EGM), lo que conducia a una apreciaciéon reducida de la frecuencia y el impacto de
los choques inapropiados. Con el advenimiento y luego el predominio de las indicaciones de prevencién primaria,
los choques evitados constituyeron gran parte de la terapia total (4-9). Poco a poco, las publicaciones han au-
mentado la conciencia acerca de los resultados adversos asociados con la terapéutica no apropiada del CDI, y han
demostrado que los choques evitables pueden reducirse mediante la programacién de la velocidad de deteccion,
la duracion de la deteccion y la estimulacion antitaquicardia (antitachycardia pacing/ATP), que discriminan la
taquicardia supraventricular (TSV) de la ventricular, y de la programacién especifica para minimizar el censado
o deteccion de ruido (7-18).

Criterios de duracion para la deteccién de la arritmia ventricular
Con una mayor conciencia del potencial dano de choques inapropiados y el almacenamiento de registros de
electrogramas en los que se registraron largos episodios de TV que se autolimitaron, se ha explorado una
estrategia de configuracion de deteccién prolongada. Esta estrategia permite que los episodios finalicen sin
requerir intervencion del dispositivo y asi también reducir la terapia inadecuada para arritmias no malignas.
El beneficio de programar una duracién prolongada de la deteccién (30 de 40 latidos) se inform6 por primera
vez en el estudio PREPARE. La programacion en PREPARE demostré una reduccién significativa en choques
inapropiados para arritmias supraventriculares y en choques evitables para TV. Ademas, se redujo el indice de
morbilidad, que consiste en choques, sincope y TV sostenida no tratada. En 2009, el papel de la programacion de
deteccién prolongada en pacientes con miocardiopatia dilatada no isquémica y disfuncién ventricular izquierda
(en prevencién primaria) se observé en un estudio con CDI biventricular (RELEVANT), que confirmé y ampli6
los resultados del ensayo PREPARE. Los pacientes fueron tratados con un manejo simplificado de la TV, lo que
implica una deteccién mucho més larga para los episodios de FV (30 de 40 latidos) en comparacién con el grupo
de control (12 de 16 latidos) y una ventana tinica para monitorizar la TV. Al igual que en PREPARE, el grupo en
estudio del RELEVANT experimenté una reduccién significativa de la cantidad de intervenciones de CDI (81%
de reduccién) sin aumentar la incidencia de sincope. Se notificaron menos choques inapropiados y hospitaliza-
ciones por insuficiencia cardiaca (IC) en el grupo de estudio RELEVANT en comparacion con el grupo control.
En el estudio MADIT-RIT se dividieron los pacientes en 3 grupos. Se compardé una estrategia de programacion
convencional con un retraso de 1 segundo para FV (equivalente a aproximadamente 12 intervalos incluyendo
deteccion més retardo) y un retardo de 2,5 segundos para la deteccién de TV (equivalente a aproximadamente
16 intervalos incluyendo deteccién mas retardo) en el grupo A, una zona de FV que se programé a 200/” para
el grupo B y un retraso en la estrategia terapéutica de 60 segundos para las frecuencias entre 170 y 199 , de 12
segundos para las de 200 a 249 y solo de 2,5 segundos para las de 250 o més para el grupo C (22) . La poblacién de
MADIT-RIT tenia exclusivamente indicaciéon de prevencion primaria e incluyé aproximadamente una proporcién
igual de pacientes con miocardiopatia isquémica y no isquémica. A todos los pacientes se les implanto un CDI
de dos camaras o un CRT-D programado para administrar ATP antes del choque. Después de un seguimiento
medio de 1,4 anos, el grupo de deteccién prolongado (Grupo C) se asocié con una reduccién en la TV/VF tratada
que condujo a una reduccién del 76% en el punto final primario: choques inapropiados y hospitalizaciones por
todas las causas (23). Es importante destacar que, como en PREPARE, RELEVANT y MADIT-RIT, la duracién
de deteccion en el estudio ADVANCE III (30 de 40 latidos) no tuvo un impacto negativo en la tasa de eventos
sincopales. No hubo diferencias significativas en la mortalidad entre los grupos con programaciéon 6ptima y la
convencional. Por dltimo, el PROVIDE (1670 pacientes) con programacién convencional vs. experimental (2
zonas para TV y 1 para FV que requirieron 25, 18 y 12 latidos de deteccion, respectivamente) (24) observ6 una
reduccion significativa del 36% en la tasa de choque por cualquier causa a los 2 anos y una supervivencia mejorada.
Mientras que PREPARE, RELEVANT, MADIT-RIT y PROVIDE solo incluyeron pacientes con prevencién
primaria, un subestudio del ADVANCE III evalué la eficacia y seguridad de un enfoque de detecciéon prolon-
gada en pacientes de prevencién secundaria que tienen una alta carga de episodios arritmicos. Se observé que
una larga duracién de la detecciéon redujo la totalidad de las terapias administradas, principalmente debido a
una reduccién significativa del 36% en los choques apropiados (25). Se publicaron 2 metaanélisis incluyendo
los estudios anteriores en 2014. (RELEVANT, PREPARE, MADIT-RIT, ADVANCE III, PROVIDE y EMPIRIC)
(26,27). Una reducciéon del 30% en el riesgo de muerte se encontré en el grupo de la deteccion prolongada cuando
se incluyeron los 6 estudios. Un metaanalisis evalué el impacto de una duracién prolongada de la deteccion de
la arritmia empleando los pacientes inscriptos en RELEVANT, Grupo C del MADIT-RIT, ADVANCE III y PRO-
VIDE, e inform6 una reduccion de la carga global de terapias y un 50% de reduccion de choques inapropiados.
Se observo una reduccién de la mortalidad por todas las causas, sin un aumento del riesgo de sincope. Se reco-
mienda considerar una configuracién de ventana de deteccién larga como una estrategia “predeterminada” para
la programacion de CDI. En la Tabla 1 se presenta un resumen de los grandes conjuntos de datos comparativos
de deteccién de taquicardia.
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Tabla 1. Evidencia en deteccion de taquicardia

Ensayo Poblacion (n) Controles de Controles de deteccién
deteccion corta prolongada
Prepare 1391 12 de 16 (58%) 30 de 40
No aleatorizado 16 de 24 (42%)
Prevencion primaria
Relevant 324 12 de 16 30 de 40

No aleatorizado

Prevencion primaria

Madit-Rit 1500 2,5 5(170-199 Ipm) 60 s (170-199 Ipm)
Aleatorizado 15 (200 Ipm)
Prevencion primaria

Advance Il 1902 18 de 24 12 5 (200-249 Ipm)
Aleatorizado 2,55 (250 Ipm)
Prevencién primaria y secundaria 30 de 40

Provide 1670 12 latidos 25 latidos (180-214 lpm)
Aleatorizado 18 latidos (214-250 Ipm)
Prevenciéon primaria 12 latidos (250 Ipm)

Limitaciones de los datos sobre la duracion de la taquicardia necesaria para la detecciéon

Si bien la informacion presente sobre el efecto de la duracién de la deteccion de la taquicardia se basa en apro-
ximadamente 7000 pacientes, existen limitaciones. De esos datos solo un 25% (de los 1902 pacientes inscriptos
en el ensayo ADVANCE III) corresponde a pacientes en prevenciéon secundaria. Aunque esta proporciéon es una
representacion justa de la poblacién del mundo real que recibe un CDI, se necesitan mas datos para compren-
der plenamente el impacto de la estrategia de deteccién a lo largo de este subgrupo de pacientes. MADIT-RIT
y RELEVANT no incluyeron CDI unicamerales, y MADIT-RIT excluy6 a los pacientes con fibrilacién auricular
(FA) permanente. MADIT-RIT, ADVANCE III, RELEVANT y PROVIDE utilizan dispositivos de 3 fabricantes
diferentes con estrategias de detecciéon con distintos tiempos de deteccion, intervalos y definiciones. Algunos
fabricantes de CDI no estan representados en absoluto en estos ensayos. La programacién en los grupos de con-
trol de los estudios fue altamente heterogénea. En la Tabla 2 se muestra en forma aproximada del impacto del
namero de intervalos en la deteccién y la duracion del ciclo de taquicardia (CL). Una limitacién adicional es el
seguimiento relativamente corto y la falta de inclusién de los pacientes con enfermedad maés grave que reciben
un CDI. Por dltimo, hay que tener en cuenta que —a medida que el voltaje de las baterias del CDI se consume- el
tiempo de choque se alarga.

Tabla 2. Aproximacion del tiempo de deteccion de 30 intervalos utilizando la deteccion de intervalos fijos 8 de 10 mas la adicion de un
retardo de tiempo, para un rango de frecuencias cardiacas

Caracteristica de la arritmia Deteccion basada en intervalos
Latidos por minuto Longitud del ciclo (ms) Tiempo para detectar Tiempo para detectar 8
30 intervalos intervalos
180 333 10,0 2,7
200 300 9,0 2,4
220 273 8,2 2,2
240 250 7.5 2,0
260 231 6,9 1,8
280 214 6,4 1,7

300 200 6,0 1.6
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Criterios para la deteccion de la arritmia ventricular
La deteccion ventricular de taquiarritmia por dispositivos implantables se basa principalmente en la frecuencia
cardiaca. Las frecuencias cardiacas pueden ser extremadamente rapidas durante las taquiarritmias ventriculares,
y es poco probable que tales frecuencias se alcancen durante taquiarritmias supraventriculares, haciendo de este
modo un componente potente de la discriminacién por arritmia. Sin embargo, la TV también puede presentar
frecuencias més bajas en el rango de las taquiarritmias supraventriculares o incluso de la taquicardia sinusal.
Por lo tanto, cualquier punto de corte siempre implicara un punto medio entre maximizar la sensibilidad para
la deteccién de taquiarritmia ventricular a expensas de la deteccién inadecuada de taquiarritmias supraventri-
culares rapidas y la maximizacion de la especificidad a expensas de algunas TV lentas que no se detectan (29).
Debido a que el CDI se emple6 inicialmente en pacientes para prevencion secundaria, el punto de corte de la
frecuencia se ajusté a un valor ligeramente inferior a la observada en la TV. Con el uso del CDI en la prevencion
primaria, la tasa de deteccién entr6 en cuestion, porque no hay antecedentes de taquicardia sostenida en estos
pacientes. En el MADIT-RIT, estudio con pacientes de prevenciéon primaria, se comparé la terapia convencional
(limite de frecuencia 170 lpm, n 514) con un “grupo de alta frecuencia” en el que el corte de la frecuencia fue
200 Ipm (n 500) (22). El punto final primario relacionado con la aparicién de terapias inapropiadas se observé en
el 20% del grupo convencional y en el 4% del grupo de alta frecuencia (P seguimiento de 1,4 anos). Los choques
se presentaron 22% vs. 9% en los grupos convencional y de alta frecuencia, respectivamente. Es importante se-
nalar que la mortalidad por todas las causas en la poblaciéon convencional (6,6%) fue aproximadamente el doble
del grupo de alta frecuencia (3,2%, P = 0,01), En un estudio observacional realizado en un solo centro, con 365
pacientes (prevencion primaria), con una sola zona de choque de mas de 220 lpm (30)., durante un seguimiento
medio de 42 meses solo el 6,6% experimenté choques inapropiados. Se observo que en la zona de monitorizacién
de mas de 170 lpm, se detectaron episodios autolimitados de TV en el 12% de los pacientes, pero solo presentaron
sintomas el 1,9%. La tasa de mortalidad fue del 17%, con un caso de muerte stubita inexplicable. Un estudio re-
ciente de prevencion primaria revel6 que habia una considerable superposicion entre las frecuencias de arritmias
supraventriculares y ventriculares, y la mayoria de los choques inadecuados ocurrieron con tasas entre 181 y
213 Ipm (24). Estos datos también apoyan la idea de que para los pacientes de prevencion primaria es seguro
aumentar la tasa de corte de hasta 200 lpm para reducir estas terapias potencialmente evitables, una practica
que también fue apoyada por los resultados del ensayo MADIT-RIT. En pacientes con prevencién secundaria,
ningtn ensayo ha estudiado en forma aleatoria las frecuencias de deteccién ni ha comparado los resultados. La
recomendacién publicada anteriormente sugiere una zona TV que comienza entre 10 y 20 lpm mas lenta que
la frecuencia observada en las taquicardias incluyendo usualmente un esquema de detecciéon de arritmias de 2
o 3 zonas. Se debe ajustar un rango mayor de frecuencias cuando se inicia un farmaco antiarritmico que puede
ralentizar la frecuencia de la taquicardia (p. €j., amiodarona).

Zonas de deteccion Unica vs. multiple

Los CDI modernos permiten clasificar en zonas tnicas o multiples para frecuencias. Esta clasificacion hace posible
que se apliquen diferentes criterios para la deteccion (p. €j., el nimero de intervalos) y para terapia escalonada
(p. €j., diferentes longitudes de ciclo (CL) adaptables para TV maés lentas vs. més rapidas y mas secuencias de
ATP para TV més lentas y presumiblemente hemodindmicamente mas estables). La programacién de mas de
una zona de taquicardia permite una mayor especificidad en la discriminacion TV de TSV. El concepto de progra-
macién simple vs. multizona no esta bien probado. El estudio MADIT-RIT asign6 al azar pacientes de CDI por
prevencién primaria en 1 de 3 grupos con programaciéon de una sola, doble o triple zona (el grupo de zona tGnica
también tenia una zona de monitoreo). El resultado para el grupo de una sola zona (alta frecuencia) fue compa-
rable al grupo de triple zona (retrasado) y superior al grupo de doble zona (convencional), con respecto a choque
inadecuado (22). Este estudio es consistente con multiples estudios en la programaciéon de CDI en los que el uso
de la programacion de multiples zonas ha permitido flexibilidad en las estrategias de programacién con respecto
a deteccién, discriminacion y terapia. Hay datos observacionales del estudio ALTITUDE que muestran que la
programacién de doble zona estd asociada con menos choques que la programacion de zona tnica (64). Por lo
tanto, los autores concluyen que el uso de mas de 1 zona de deteccion puede ser til para la programaciéon moderna
del CDI. Se observé que la ATP antes o durante la carga se utiliz6 en la mayoria de los estudios descriptos tanto
en la deteccion de taquicardia como en la terapia y, por lo tanto, se recomienda para una deteccién maés larga.

Discriminacion entre arritmias supraventriculares y ventriculares

El proceso de discriminacion de TSV-TV clasifica una secuencia de EGM detectados que concuerdan con los
criterios de frecuencia y duracién como TSV (terapia con retencién) o VI/VF (terapia administrada). Los discri-
minadores son componentes de algoritmos individuales, los cuales los utilizan para producir una clasificaciéon
final del ritmo. La clasificacién final del ritmo puede diferir dependiendo de los detalles técnicos de cémo se
calcula cada discriminador individual, el umbral nominal o programado para el discriminador, el orden en que

({3}

se aplican los componentes y las conexiones légicas entre ellos (p. €j., “y” vs. “0”). En algunos CDI, los ritmos
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clasificados comoTV/FV experimentan un paso de verificacién de deteccion subsiguiente para confirmar que los
EGM representan la activacion cardiaca verdadera.

Componentes del discriminador TSV-TV

Los discriminadores individuales pueden ser considerados en relacién con los EGM analizados como ventriculares
solos o auriculares y ventriculares, por el ritmo que identifican (p. €j., FA, taquicardia sinusal, TV), o por el tipo
de informacién del EGM analizado (intervalos vs. morfologia). Obsérvese que la frecuencia ventricular sola es
un discriminador obligatorio, como se comenté en la seccién anterior (33-37).

Rechazo de taquicardia sinusal desde el comienzo

Varios de los discriminadores basados en intervalos se centran en las diferencias en el inicio de la taquicardia
sinusal (aceleracion gradual y paralela de los intervalos auriculares y ventriculares conducidos) en comparaciéon
con la TV (tipicamente abrupta, con disociacién atrioventricular al menos transitoria). Los discriminadores basados
en intervalos de una sola camara se usan con poca frecuencia (38-41). Actualmente se prefiere un discriminador
de camara dual basado en intervalos que clasifica una taquicardia 1:1 como TVS si el ritmo auricular se acelera
en el inicio definido por el dispositivo. Un discriminador relacionado con la “taquicardia sinusal” clasifica una
taquicardia como TV si los intervalos RR o PR se desvian suficientemente de la gama de intervalos sinusales
inmediatamente anteriores (42).

Rechazo de FA por la regularidad del intervalo ventricular

La regularidad del intervalo ventricular (estabilidad del intervalo) es un discriminador explicito de una sola
camara, basado en intervalos, que clasifica el ritmo como FA si los intervalos ventriculares son suficientemente
irregulares. Debido a que la variabilidad de intervalos en la FA conducida disminuye a frecuencias cardiacas
mas rapidas, la estabilidad se vuelve poco fiable en la discriminacién TV de FA en valores superiores a 170 lpm
(38,41). La estabilidad del intervalo también puede fracasar si los farmacos (p. €j., la amiodarona) hacen que la
TV monomorfica se vuelva irregular, o inducir la TV polimérfica a entrar lentamente en la zona de discrimina-
cion TSV-VT (40,43).

Diagnéstico de TV por componentes de doble cdmara: frecuencia auricular vs. ventricular y asociacion
auriculoventricular

En contraste con los algoritmos de discriminacién de cAmara tnica anteriores que diagnostican TSV cuando se
cumplen sus criterios, dos algoritmos separados, basados en intervalos de doble camara, diagnostican TV. En pri-
mer lugar, la frecuencia auricular vs. la frecuencia ventricular diagnostica TV si la frecuencia ventricular supera
la frecuencia auricular (44). La disociacion atrioventricular identifica la TV isorritmica durante la taquicardia
sinusal. Inversamente, el discriminador de asociacién atrioventricular diagnostica TSV en presencia de asocia-
cién atrioventricular N:1 (p. €j., 2:1, 4:1) consistente con el flutter auricular con una relacién de conduccion fija.

El discriminador de morfologia en el electrograma ventricular

Este versatil discriminador de una sola cAmara es el inico componente del algoritmo que no se basa en intervalos
en el EGM. Clasifica las taquicardias como TSV si la morfologia (forma) del EGM ventricular es suficientemente
similar a la morfologia durante un ritmo de referencia. Puede discriminar potencialmente cualquier TSV de
TV, incluyendo TSV que desafian a otros discriminadores, tales como TSV 1:1 de inicio abrupto y TV irregular
durante FA. Los CDI contemporaneos (incluidos los CDI subcutaneos) analizan el EGM de los electrodos de
choque, que registran un campo de visién mas grande que los EGM de los electrodos de deteccién de ritmo (45).

Algoritmos de discriminacién TSV-TV

Los algoritmos de discriminacién combinan distintos componentes para proporcionar una clasificacion final del
ritmo de TV/FV o TSV. El discriminador de morfologia frecuentemente forma el componente primario de los
algoritmos de una sola cAmara relegando la estabilidad a un papel secundario. Por el contrario, la base de la
mayoria de los algoritmos de doble caAmara es la comparacion explicita o implicita de las frecuencias auricular y
ventricular, debido a que la frecuencia ventricular es mayor que la frecuencia auricular en mas del 80% de las TV,
los algoritmos que comparan las frecuencias auriculares y ventriculares como su primer paso (50,51). La mayoria
de los algoritmos de doble cdmara restringen atin més los discriminadores de cdmara tinica a las taquicardias para
obtener el mayor beneficio. Por lo tanto, la estabilidad se aplica recién si la FA se confirma mediante el calculo
directo de la frecuencia auricular o la frecuencia auricular es mayor que la frecuencia ventricular.

Programacion de terapia de taquicardia
Los choques apropiados e inapropiados de CDI se han asociado con un considerable aumento en el riesgo de
mortalidad (52-57). En el ensayo acerca de muerte stbita en insuficiencia cardiaca (SCD-HeFT), el riesgo de
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mortalidad fue 5 veces mayor en los pacientes que recibieron choques apropiados del CDI y 2 veces més altos en
los pacientes que recibieron choques inapropiados 9). Del mismo modo, la agrupacién de datos de 4 estudios de
2135 pacientes con CDI, los choques de TV se asociaron con un aumento del 32% en el riesgo de mortalidad. En
ese analisis, los pacientes con choques tuvieron una supervivencia menor que los aquellos tratados solo con ATP
(54). Los choques del CDI son probablemente un marcador de enfermedad cardiaca avanzada y se han asociado con
mayor disfuncién del VI y mortalidad. En cuanto a la programacion de CDI, se ha demostrado que las frecuencias
mas rapidas para deteccion de TV/FV, las duraciones de deteccién mas largas, el uso de una sola zona, el uso de
discriminadores para TSV y el suministro de ATP reducen los choques apropiados e inapropiados y mejoran la
calidad de vida (17, 27, 58- 63). Esta programacién podria mejorar la supervivencia (58). De hecho, varios estudios
han demostrado que el ATP es eficaz para terminar la TV lenta y rapida con tasas extremadamente bajas de
eventos adversos como el sincope (19, 64-69). Aunque el nimero ideal de rafagas de ATP no se ha determinado
definitivamente, los datos actuales apoyan el uso de hasta 2 intentos de ATP ya que los intentos adicionales
aportan muy poca eficacia adicional (19,64,65, 69,71,72). La duracién mas eficaz de la ATP es incierta, pero en la
ATP ADVANCE-D, una estrategia con ATP de hasta 8 pulsos fue tan eficaz y segura como ATP de 15 pulsos (73).
El ensayo clinico PITAGORA CDI aleatoriz6 a 206 pacientes con un CDI a 2 estrategias de ATP: un intervalo de
acoplamiento en rafaga contra un acoplamiento en rampa. Los resultados del ensayo mostraron que, a lo largo de
un seguimiento medio de 36 meses y comparada con la estimulacion en rampa, la estimulacion de rafagas fue més
eficaz para terminar episodios rapidos de TV (entre CL 240y 320 ms)(74). Sin embargo, un estudio retrospectivo
de “mundo real” sobre 2000 pacientes con 5279 episodios de choque (LATITUDE) con un sistema de monitoreo
remoto mostroé que la tasa de éxito del primer choque como primera terapia fue de aproximadamente 90%, pero
la tasa de éxito fue menor después de fallar la ATP. Por lo tanto, ese estudio recomend6 la programacién de un
mayor nivel de energia después de la ATP (76). Por tltimo, un subestudio (ECOST) asigné aleatoriamente 433
pacientes a monitoreo remoto (n = 221, grupo activo) vs. seguimiento ambulatorio (n = 212, grupo de control). El
monitoreo remoto fue altamente exitoso en la prevencion a largo plazo de choques inapropiados del CDI mediante
la deteccién temprana y la prevencion de la FA con una frecuencia ventricular rapida o TV no sostenida (77).
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