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Consenso de Muerte Subita

INTRODUCCION

La prevencion de la muerte stbita representa un gran desafio para la comunidad médica en general y hace
que pese una gran responsabilidad sobre los especialistas en la materia. Siguiendo este espiritu de compromiso es
que a través de las Sociedades Cientificas hemos creado un grupo de trabajo para discutir y establecer consensos
sobre los aspectos mas relevantes del tema.

Este Consenso es fruto del esfuerzo conjunto del Area de Normatizaciones y Consensos, como también del
Consejo de Electrofisiologia de la Sociedad Argentina de Cardiologia. En el ano 2012 fue publicado el primer
consenso de MS con la evidencia disponible. En todos estos tiltimos afnos una importante parte de las recomenda-
ciones se han consolidado, y el paso del tiempo no ha hecho otra cosa que robustecer la evidencia de la mano de
la experiencia y observacion clinica. Sin embargo, para algunas situaciones especificas en prevenciéon primaria,
la aparicion de nuevos trabajos publicados hacen necesaria la revisiéon y discusién de los conceptos volcados en
nuestro consenso del afio 2012.

En el capitulo de Cardiopatia no isquémica hemos incorporado la revisién de las formas de miocardiopatias
de origen genético, como asi también el rol de la resonancia magnética cardiaca para la estratificacion de riesgo.
A su vez, la publicacion del estudio DANISH y nuevos meta-anélisis actualizados incorporando esta informacion,
hace necesaria una nueva mirada sobre las estrategias de prevencion primaria. Sigue estando presente y actua-
lizadas las recomendaciones en la enfermedad de Chagas, que es un tema de gran interés para nuestra region.
El capitulo de Displasia Arritmogénica de VD que se denomina ahora Miocardiopatia Arritmogénica, describe la
nueva clasificacién y formas de presentacion de esta entidad. Hubo novedades y actualizaciones en el campo de
la Miocardiopatia Hipertroéfica, con nuevas variables predictores de riesgo; como asi también sobre la utilidad
de la resonancia magnética cardiaca.

Quizés el Sindrome de QT Largo ha sido el que ha experimentado los cambios mas importantes y relevantes
en estos altimos 13 afnos. Mas all4 de criterios diagnésticos y de riesgo que se han revisado, existi6 un importante
avance en el conocimiento genético que nos propusimos incorporar. En el capitulo de Sindrome de Brugada van
a encontrar también un desarrollo detallado de consideraciones y recomendaciones. Hemos incorporado un capi-
tulo de Miocardio no compacto y de Prolapso de Valvula Mitral para analizar los aspectos de la muerte stbita en
estas entidades. Asi mismo, bajo Sindromes Arritmogénicos se puede leer sobre diferentes enfermedades como
TV Catecolaminérgica, Repolarizaciéon Precoz y Arritmias de la banda moderadora. Las recomendaciones para
la prevencién de muerte stbita en pediatria siguen presentes en el Consenso y pueden ser fuente de consulta
para colegas que atienden y toman decisiones en esta poblacién.

Por tltimo, en esta actualizacién del 2025 hicimos un apartado sobre las consideraciones del uso del Chaleco
Cardioversor-Defibrilador, y una guia de indicaciones y recomendaciones del DEA (defibrilador externo automatico)

El objetivo es entregar un documento que el médico (cardiblogo, clinico, pediatra o electrofisiélogo) pueda
utilizar como herramienta para encontrar la informacién indispensable para la toma de decisiones. También el
colega podra encontrar pautas para seleccionar la mejor estrategia en la estratificacion del riesgo y las recomen-
daciones terapéuticas para la prevencion adecuada de la MS.

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

* Clase I: condiciones para las cuales para existe evidencia y/o acuerdo general en que el procedimiento o
tratamiento es beneficioso, util y efectivo.
* 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/opinion es a favor de la utilidad/eficacia.
Clase IIb: la utilidad/eficacia esta menos establecida por la evidencia/opinion.
* Clase III: condiciones para las cuales existe evidencia y/o acuerdo general en que el procedimiento o trata-
miento no es util/efectivo 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. Mul-

tiples grupos de poblaciones en riesgo (3-5) 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 (2-3) de poblaciones en riesgo evaluadas.
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— Nivel de evidencia C: consenso u opinion de expertos y/o estudios pequenios, 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 y en una guia para la toma de decisiones.

1. CARDIOPATIA ISQUEMICA

De todas las muertes extrahospitalarias, la incidencia de MS en algunos reportes es de aproximadamente 30
cada 100 000 habitantes adultos, y el 32% de los eventos fueron atribuidos a enfermedad coronaria. El 25% de las
MS se producen en individuos asintomaticos previamente y cerca del 50% ocurren en personas sin enfermedad
coronaria conocida, como primer episodio. De acuerdo con estudios anatomo-patoldgicos, la apariciéon de un nuevo
evento coronario seria responsable de al menos la mitad de las MS. El 50% de aquellos pacientes resucitados
que pudieron ser interrogados refirié algin tipo de sintomas, predominantemente disnea o angor dentro de las
4 semanas previas al evento.

Es entonces que se plantea un enfoque terapéutico diferenciado:

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

2. Prevencion en los subgrupos de mayor riesgo en quienes se justifica la adopcion de medidas activas. En con-
secuencia la primera limitacion que presentan las terapéuticas activas para prevenir la MS es que pueden
aplicarse s6lo a un pequeno porcentaje de quienes la presentaran.

Diversos estudios han evaluado la utilidad del uso del CDI en prevencién primaria para MS en paciente con
cardiopatia isquémica. En la Tabla 1 se resumen los aspectos mas relevantes de esos estudios.

El estudio MADIT I (1) fue el primero en demostrar la utilidad de los dispositivos en prevencién primaria. Se
incluyeron pacientes postinfarto con FEVI <36% y TV no sostenida, sin indicacion de revascularizaciéon. A estos
pacientes se les practicaba un EEF y, si se inducian AV sostenidas que no se suprimian con procainamida, se les
implantaba un CDI o seguian tratamiento convencional. Se reclutaron 196 pacientes (95 CDI y 101 tratamiento
convencional) y, durante un seguimiento promedio de 27 meses, la terapia con CDI se asoci6 con una disminucién
significativa de la mortalidad, del 54% en valor relativo (15 muertes en el grupo CDIy 39 en el grupo tratamiento
convencional; p = 0,009). A pesar de que el estudio MADIT incluyé un escaso nimero de pacientes, con un tiempo
de seguimiento prolongado y con diferencias en el tratamiento farmacolégico instaurado entre los grupos, fue un
trabajo pionero en prevencién primaria. El estudio CABG-PATCH (2) evalu6 el efecto del implante de un CDI
epicardico en el momento de la revascularizacién miocardica quirdrgica en pacientes con FEVI <35% y anomalias
en el ECG de senal promediada. Luego de 4 anos de seguimiento no se observé beneficio con la terapia con CDI,
lo que sugiere un beneficio de la revascularizacion y la disminucién del riesgo para estos pacientes.

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 atribuyé al uso del CDI, que fue implantado
en el 58% de estos ultimos pacientes. El registro MUSTT (4) mostr6 una mortalidad alta a los 5 anos 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 EVP es un mal parametro para estratificar el riesgo en este tipo de pacientes,
dando lugar a estudios disenados con criterios de inclusién més amplios.

El estudio MADIT II (5) fue un estudio bisagra en el concepto de prevencién primaria de MS, ya que es el
primero que no considera la presencia de arritmia ventricular como criterio de inclusién, 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 asign6 una rama a CDI y la otra a tratamiento convencional, en una proporcién 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 reduccion 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
significativo de la muerte no arritmica (HR 1,75; p = 0,02), quiza por un mecanismo de competencia de mor-
talidad donde, al disminuir la muerte arritmica, aumenta necesariamente la muerte por progresién de la ICC.

El estudio SCD-HeF'T (7) enrol6 2521 pacientes con disfuncién ventricular izquierda (FEVI <35%) de etio-
logia isquémica y no isquémica que estuvieran en IC CF II-III, a pesar de recibir tratamiento médico 6ptimo.
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Los pacientes fueron aleatorizados a tres grupos de tratamiento: CDI unicameral (n = 829), amiodarona (n =
845) y placebo (n = 847). Luego de un periodo de seguimiento de 45 meses, 666 pacientes (26,4%) alcanzaron el
punto final primario (mortalidad total): 244 pacientes en el grupo placebo (29%), 240 en el grupo amiodarona
(28%) y 182 en el grupo CDI (22%). Comparada con placebo, la terapia con CDI se asoci6 con una 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 brind6 beneficio clinico. La disminucién del riesgo de muerte obtenida con el CDI fue com-
parable en el subgrupo con etiologia isquémica y no isquémica y estuvo concentrada en pacientes con IC CF II
y en aquellos con FEVI <30%.

USO DE NUEVAS DROGAS

Un pilar fundamental en la reduccién de eventos tanto arritmicos como no arritmicos es el tratamiento mé-
dico 6ptimo. Los avances en el tratamiento farmacolégico son constantes, y cabe destacar que en la actualidad
se han incorporado tres farmacos al arsenal terapéutico: los inhibidores de la neprelisina (INEP), inhibidores
del cotransportador de sodio-glucosa tipo 2 (iISGLT2) y vericiguat.

El sacubitrilo aumenta los niveles séricos de péptidos natriuréticos, revirtiendo los efectos deletéreos de la
activacion del sistema renina angiotensina aldosterona. El sacubitrilo reduce la natriuresis disminuyendo la
presion de fin de diastole del VI, un predictor independiente de arritmia, ademas de mejorar el remodelado del
VI. E1 PARADIGM-HF demostré menor incidencia de MS en pacientes tratados con sacubitril/valsartan (8). Un
estudio retrospectivo, demostré eficacia sobre la arritmia ventricular con la dosis méaxima tolerable de ARNI en
pacientes portadores de CDI durante la telemetria. (9) En cuanto a iSGLT2, los estudios DAPA-HF y EMPEROR-
Reduced (10-11) demostraron mejoria de hospitalizaciones, funcién renal y la reducciéon de muerte de todas las
causas y de muerte cardiovascular en pacientes con insuficiencia cardiaca y FEVI reducida.

El beneficio del CDI en pacientes que estan recibiendo estos medicamentos deberia ser evaluado mediante
un estudio prospectivo y aleatorizado. No obstante, por el momento, deberian considerarse tratamientos com-
plementarios, ya que la mejora de la IC disminuye la incidencia de MS lo que permite al CDI actuar de manera
mas eficaz.

PROYECTO PROFID

Aunque solo algunos pacientes con CDI para prevencién primaria necesitaran la terapia, todos enfrentan
riesgos de complicaciones a largo plazo. La mayoria de las MS no ocurre en quienes tienen una FEY severamente
reducida, sino en pacientes de mayor riesgo con FEY moderada o preservada, ya que este grupo es mas numeroso.
Es necesario identificar a los pacientes de alto riesgo dentro del grupo con FEY >35%, pero las herramientas
actuales son limitadas.

Actualmente, el proyecto PROFID est4 en curso en Europa con el objetivo de mejorar la estratificacion de
riesgo. Incluye dos ensayos clinicos que tienen como meta incluir a 3920 pacientes: por un lado, aquellos con
FEVI reducida y bajo riesgo de MS; y por otro lado, pacientes con FEVI preservada pero con alto riesgo de
MS. Este esfuerzo contribuira a personalizar las medidas de prevencion de la MS en una variedad amplia de
pacientes. (12) El estudio PROFID EHRA, especificamente, se centra en pacientes con FEVI reducida (<35%)
después de un infarto de miocardio. Su objetivo es reevaluar el papel del implante de DAI en esta poblacién bajo
el tratamiento médico contemporaneo.

MADIT SCORE

Los datos provenientes de los estudios MADIT I y MUST'T, a pesar de diferencias metodolégicas de impor-
tancia, son coincidentes en el beneficio de la terapia del CDI en pacientes con criterios de riesgo alto, como la
presencia de disfuncién grave del VI, TVNS y la inducciéon de TV en un EEF. En lo que respecta a la relacién
costo-efectividad de la indicaciéon de un CDI, disponemos de un modelo publicado basado en los resultados del
MADIT II. (13) En la Argentina, la relacién costo/ efectividad podria ser apropiada en aquellos casos en los que
la eficacia estimada del CDI fuera mayor.

En este contexto, se ha desarrollado un modelo predictor que fusiona el riesgo de TV/FV con el riesgo de
mortalidad no arritmica en los 4531 pacientes con CDI de los estudios MADIT (MADIT-II, MADIT-RISK, MADIT-
CRT y MADIT-RIT). (14)

TABLA 2 Variables:

- FEVI menor a 25%

- Arritmia supraventricular

- Menos de 75 afnos

- Frecuencia cardiaca mayor a 75 lpm

- PAS menor a 140 mmHg

- TAM previo

- Hombre
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- TVNS previa

- TRC-D

- NYHA mayor a II

- Diabetes Mellitus

- BMI < 23

El puntaje que se utiliza para indicar la implantacién de un CDI en el contexto del score MADIT depende de
la estratificacion del riesgo que resulta de la suma de las variables. Aunque los detalles especificos del puntaje
pueden variar segan las guias clinicas o los estudios utilizados como referencia, la idea general es que a medida
que el puntaje aumenta, el beneficio de implantar un CDI también aumenta. Esto sucede hasta un determinado
punto, ya que aquellos pacientes con puntaje muy elevado, la mortalidad es muy alta con o sin CDI y el implante
no genera beneficios. La curva de efectividad tiene mustra un patron en “U” para la poblacién con baja FEY,
con un beneficio pronunciado en los pacientes de riesgo intermedio, cuyo efecto se ve atenuado en los extremos
de bajo y muy alto riesgo.

Indicaciones Basadas en el Puntaje del Score MADIT

Puntaje Bajo (0-2 puntos):

Riesgo Bajo: En esta categoria, el riesgo de MS por arritmias es bajo, y el beneficio de un CDI es minimo.
En general, no se recomienda la implantacién de un CDI en estos pacientes, ya que la intervencién podria no
justificar los riesgos y costos asociados.

Puntaje Intermedio (3-5 puntos):

Riesgo Moderado: Los pacientes en este rango tienen un riesgo moderado de eventos arritmicos graves. La
decision de implantar un CDI debe basarse en una evaluacién cuidadosa de otros factores clinicos, como la pre-
sencia de sintomas, comorbilidades, y preferencias del paciente. Es posible que algunos pacientes se beneficien
del CDI, pero la indicacién no es tan clara como en el grupo de alto riesgo. (15-16)

Puntaje Alto (>5 puntos):

Alto Riesgo: Un puntaje alto indica un riesgo significativo de MS por arritmias, en este grupo los pacientes
son fuertes candidatos para la implantacién del dispositivo.

CONCLUSIONES

Los estudios de prevencién primaria en cardiopatia isquémica MADIT II y SCD-HeFT han mostrado una
disminucién de la mortalidad total en dicha poblacién. La simplicidad de los criterios de inclusién, basicamente
la FEY 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 ecuacion costo-beneficio. (17,18)

No obstante, debe considerarse que un consenso es una herramienta que sirve de guia, y que no debe imple-
mentarse en forma mecanizada ni reemplaza el anélisis de las consideraciones frente a un paciente individual.

En este sentido las recomendaciones actuales sugieren el uso de un CDI en pacientes con una FEVI < 35%.
No obstante, los beneficios de la prevencién primaria con CDI no son iguales para todos debido a las variaciones
en el riesgo de AV (TV o FV) y la mortalidad no arritmica entre aquellos con FEVI reducida.

Las 12 variables dicotomicas presentes en MADIT SCORE estan disenadas para ayudar en la decisién de im-
plantar un CDI en esta poblacién diversa, con el objetivo de distinguir aquellos pacientes con mayor mortalidad
por causas arritmogénicas. Se debe destacar y recordar que todas estas variables fueron tomadas de estudios
que llevan mas de 30/40 anos de realizados, con un uso de drogas diferentes a las actuales y que posiblemente el
estudio PROFID pueda otorgar mas respuestas a la situacién actual de nuestros pacientes.
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Recomendaciones en prevencién primaria

Recomendaciones Nivel de
evidencia

La terapia con CDI estd indicada en pacientes con >40 dias pos-IAM, FEVI <30%, CF | o asintomaticos,
bajo tratamiento médico 6ptimo, con expectativa de vida mayor de 1 afo.

La terapia con CDI estd indicada en pacientes con >40 dias pos-IAM, FEVI <35%, CF II/lll, bajo tra-
tamiento médico éptimo, con expectativa de vida mayor de 1 afo.

La terapia con CDI esté indicada en pacientes con sincope inexplicado, con cardiopatia estructural,
FEVI > 35% sin induccién de TV en EEF.

La terapia con CDI estéa indicada en pacientes con <40 dias de evolucién pos-IAM

La terapia con CDI esta indicada en pacientes en CF IV que no tengan indicaciéon concomitante de
resincronizacién o que no fueran candidatos a un trasplante cardiaco.

La terapia con CDI esta indicada en pacientes en quienes se planea una revascularizacién o han sido
revascularizados en los ultimos 3 meses.

La terapia con CDI estd indicada en pacientes con comorbilidades serias como enfermedad pulmo-
nar obstructiva crénica (EPOC) grave, insuficiencia renal grave, alteraciones psiquiatricas graves o

expectativa de vida con calidad de vida aceptable menor de 1 ano.

Prevencién secundaria

La poblacién de pacientes que ha sufrido una MS cardiaca reanimada de causa no corregible constituye un
grupo de riesgo alto por la elevada probabilidad de recurrencia.

La prevencién secundaria de MS se refiere al tratamiento instaurado para evitar o tratar la repeticion de
nuevos eventos arritmicos mayores, como son la FV y la TV sostenida, arritmias amenazantes para la vida. Un
trabajo prospectivo y aleatorizado en prevencion secundaria que incluy6 1016 pacientes comparo el tratamiento
con CDI versus farmacos antiarritmicos de clase III (predominantemente amiodarona de manera empirica) y
demostr6 mejoria en la sobrevida en los pacientes con CDI. (19) Este estudio comunic6 una reduccion 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. (20,21) En un metaanélisis 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. (22)

La mayoria de los pacientes incluidos en los trabajos prospectivos aleatorizados de pacientes reanimados de
MS (AVID, CIDS, CASH) tenian enfermedad coronaria. La FEVI promedio tenia un rango de entre el 32 y el
45%. La evidencia actual es robusta y soporta fuertemente el beneficio en la sobrevida de la utilizacion del CDI
versus el tratamiento con farmacos antiarritmicos en este grupo de pacientes. (23)
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Recomendaciones en prevencién secundaria

Recomendaciones Nivel de
evidencia

La terapia con CDI esta indicada en pacientes que sobrevivieron a un paro cardiaco debido a FV o
TV sostenida con compromiso hemodinamico no atribuibles a causas transitorias o reversibles.

La terapia con CDI esta indicada en pacientes con enfermedad coronaria, FEVI <40% y TV sosteni- 1 B
da espontdnea con compromiso hemodindmico o sin él.

La terapia con CDI esta indicada en pacientes con sincope de origen desconocido, enfermedad 1 B
coronaria con FEVI igual a 40% o menor, con TV sostenida con compromiso hemodindmico o FV

inducidas en el EEF.

El implante de un CDI es razonable en pacientes con enfermedad coronaria, TV sostenida con lla C
funcion ventricular normal o levemente deteriorada.

El CDI no esta indicado en pacientes que no tienen una expectativa de vida razonable, aun cum-
pliendo con los criterios de implante antes mencionados.

El CDI no esta indicado en pacientes con taquicardia o FV incesantes.

El CDI no esta indicado en pacientes con enfermedades psiquiatricas importantes pasibles de agra-
varse con la implantacion del dispositivo o que pueden imposibilitar un seguimiento sistematico

El CDI no esta indicado en pacientes en CF IV de la NYHA refractarios al tratamiento farmacolégi-

co y que no son candidatos para la TRC ni para el trasplante cardfaco.
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2. CARDIOPATIA NO ISQUEMICA

Estratificacion de riesgo

Se define como MCDNTI a aquella caracterizada por la dilatacién y la disfuncién sistélica ventricular, no ori-
ginada por enfermedad coronaria obstructiva o condiciones anormales de precarga (valvulopatias, CC). En las
altimas publicaciones sobre pacientes con disfuncién sistélica recibiendo TMO, se report6 una mortalidad a 5 anos
entre 21 y 28% (1,2). Su etiologia puede ser genética o adquirida, ya que factores genéticos podrian interactuar
con noxas externas, como la miocardiopatia periparto, la alcohdlica, o la post quimioterapia (3).

En las guias europeas de prevencion de MS, se propuso asociar a este grupo la nueva categoria de miocar-
diopatia hipoquinética no dilatada (3). A pesar de la reduccién de la mortalidad total, y particularmente la MS,
aun se observa en los ensayos clinicos recientes que los subgrupos de intervencién con nuevos farmacos para el
tratamiento de la IC; una tasa anualizada de MS de 3,75% como riesgo residual; que proyectada en forma lineal
redundaria en 18,7% a 5 anos. Los ensayos realizados comparando terapia con CDI vs tratamiento con drogas
antiarritmicas y TMO para IC no modificaron significativamente la mortalidad de toda causa.

Los primeros (AMIOVIRT, CAT), no evidenciaron beneficio, al incluir pocos pacientes y con mortalidad menor
que la esperada, por lo cual debieron terminarse precozmente. (4,5) El estudio DEFINITE incluy6 458 pacientes
con MCDNI, FEVI < 35% y arritmia ventricular. (6) La disminucién de la mortalidad observada fue: 14.1% en
el grupo control vs 7.2 % en el grupo CDI (p=0.08), como resultado de una disminucién significativa de la MS,
pero no de la mortalidad de toda causa. En el estudio SCD-HeF'T, los pacientes fueron asignados a tres ramas:
placebo, amiodarona o CDI. (7) En este estudio, el 48% de los pacientes eran portadores de MCDNI. Si bien es
cierto que se observé disminucién de la mortalidad de toda causa a 45 meses, el impacto se centré en pacientes
en clase funcional II (NYHA), sin beneficio evidente en MCDNI. El mas reciente estudio DANISH que incluy6
pacientes con MCDNI sintomaéticos, con FEVI <35%, donde 556 pacientes fueron asignados a terapia con CDI
y 560 a TMO; no evidencié beneficio en el grupo de intervencion en la mortalidad de toda causa, tanto cardiaca
como subita, en un seguimiento a 67,6 meses. La alta prevalencia de TRC fue indicada como probable determi-
nante de los resultados observados. (2)

La evaluacién retrospectiva de la estratificacion de riesgo utilizada histéricamente, en base a la disfuncién
ventricular severa y el estatus funcional, nos ha mostrado que sélo un 5% de pacientes anualmente tienen
choques apropiados, y que existe un alto porcentaje de pacientes con MS que no calificaban previamente para
prevencion primaria con estos parametros. (8) La heterogeneidad de causas y sustratos en la MCDNI ha deter-
minado la necesidad de una exhaustiva evaluacion, ya que la discriminacion entre bajo y alto riesgo sigue siendo
desafiante. Mas alla de la FEY y de la CF de la NYHA como principales elementos de analisis, hay importante
evidencia actual para incluir los hallazgos de los estudios genéticos y la resonancia magnatica cardiaca (RMN)
con realce tardio de gadolinio (RTG).

Por su parte, la deteccién de fibrosis miocardica mediante RMC, y su asociacién con AV sostenidas, ha cobra-
do significacién clinica en pacientes con FEVI=35%. (9) En una publicacién sobre 1020 pacientes consecutivos
portadores de MCDNI, a quienes se les realizé6 RMC, se observé que tanto la FEVI como la presencia de RTG
eran marcadores pronésticos independientes de mortalidad de toda causa y cardiaca, pero sélo el RTG se aso-
ciaba a la MS. (10) La induccién de TV monomorfa y sostenida (TVSM), como parte del estudio de .pacientes
con sincope de causa indeterminada en pacientes con MCDNI, ha resultado un marcador valioso en pacientes
con FEVI =40% con sincope y CDI implantado, ya que ha predicho un 80% de choques apropiados, con un alto
valor predictivo negativo. (11)

Se han encontrado alteraciones genéticas patogénicas entre el 25-55% de MCDNI, principalmente hereditarias
autosémicas dominantes, tales como mutaciones en el gen titin (TTN), LMNA, sarcoméricas y desmosémicas,
entre otras (12, 13,14), que deberian investigarse en pacientes jovenes con MCDNI con antecedentes de MS
0 IC en parientes de primer grado. Para las mutaciones del gen de LMNA se ha detectado una asociacién con
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arritmias auriculares, ventriculares, trastornos de la conducciéon y MS (FEVI <45%), asi como progresién a la
IC terminal. (15,16)

Las mutaciones en los genes de LMNA, PLN, RBM20 y FLNC estan asociadas con mayores riesgos de AV y
MS. Particularmente algunas variantes de LMNA experimentan los mas altos porcentajes de AV/MS que son
independientes de la FEY. (14,17)

Es por ello que la estratificacién de riesgo en el subgrupo de mutaciones por LMNA (que representan el 5-10%
de los pacientes con MCDNI), fueron ajustadas en los tltimos anos. Registros multicéntricos recientes demostra-
ron que el sexo masculino, la TVNS, FEY <45%, y la mutacién sin sentido; fueron predictores independientes
para AV y MS. (18) De manera relevante, se observé que las AV solo ocurrieron en aquellos con al menos 2 de
estos factores de riesgo. (16) Otro estudio con 589 pacientes identific6 al retraso en la conduccién AV como otro
predictor adicional. (15)

Prevencion primaria

En las guias americanas y la europea se pone énfasis en evaluar al paciente luego de 3 meses de TMO, ya que
pacientes con miocarditis o algunas mutaciones genéticas pueden mejorar su funcién ventricular una vez iniciado
el TMO. La utilidad del CDI en la prevencion primaria de MS en pacientes con MCDNI con deterioro severo de la
funcién sistélica ventricular ha sido evaluada por 5 ensayos clinicos aleatorizados: CAT, AMIOVIRT y DEFINITE,
que enrolaron solamente pacientes con MCDNI, aunque en namero insuficiente. Los ensayos COMPANION y
SCD-HeF'T, evaluaron tanto pacientes con MCD como isquémico-necroéticos. E1 COMPANION, a diferencia de
los otros, evalu6 el tratamiento con TRC-marcapaso, TRC-CDI, y TMO. Un meta-analisis, que incluy6 los 1854
pacientes con MCDNI de los 5 ensayos clinicos, demostré una reducciéon de 31% de riesgo relativo de mortalidad
de toda causa en pacientes con terapia de CDI vs TMO (RR 0.69 [95% CI 0.55, 0.87], P 0.002). (19). En dicho
meta-analisis, se observo persistencia de esta tendencia, aunque se retiraran los pacientes del COMPANION.
Es decir, que si se descartan los pacientes que recibieron TRC y se compara el impacto del CDI en la sobrevida,
otros meta-analisis siguen mostrando beneficio signifiativo. (20,21)

En 2016 se publicé el estudio DANISH, con 1116 pacientes con MCDNI (FEVI <35%), sintomaticos por IC en
clase funcional II-IIT (NYHA), randomizados a tratamiento con CDI o no CDI, luego de TMO. (2) No se observd
reduccion del punto final primario, mortalidad de toda causa, en los pacientes aleatorizados a CDI (HR 0.87;
95% CI 0.68-1.12; P=0.28), a pesar de una disminucién significativa de MS en el brazo de CDI (HR 0.50; 95% CI
0.31-0.82; P=0.005). Se especuld que este resultado estaba relacionado a la baja tasa de MS en ambos grupos,
la excelente adherencia al TMO y la alta prevalencia de TRC. A pesar de ello, un meta-analisis que incluy6 los 6
estudios, continué demostrando disminucién de la mortalidad, aunque en menor grado (24%), con la terapia de
CDI (RR 0.76; 95% CI 0.65-0.91; P=0.002). (22) Un analisis posterior de este estudio evidencié una reducciéon
de la mortalidad de toda causa, s6lo en pacientes <70 anos. (23)

Los pacientes con MCDNI que estan en CF I no fueron incluidos en el SCD-HeFT o en el DANISH, mientras
que si estan representados en el estudio DEFINITE con un porcentaje del 21,6% del total. En definitiva, la po-
blacién de pacientes en clase I es fuente de controversia ya que es dificil establecer si el CDI mejora la sobrevida
como estrategia de prevencién primaria en este escenario clinico.

A pesar de que muchos pacientes con MS tienen FEVI =35%, no existen estudios prospectivos para determinar
riesgo en los casos de deterioro leve a moderado de la funcién sistélica ventricular. Se ha mencionado la posibilidad
de estratificar riesgo evaluando el RT'G en la RMC. En una publicacion reciente (estudio retrospectivo de cohorte
con 736 pacientes consecutivos) se definieron grupos de alto riesgo tomando en cuenta la FEVI y el RTG como
marcadores independientes de riesgo. (24) Se consideraron 3 variantes de RT'G de alto riesgo: el mesomiocardico
septal y de pared posterior, el transmural y el epicardico. Combinando estas tres patentes de RTG de alto riesgo
con tres niveles de FEVI: <20%, 21% a 35% y >35%, obtienen un algoritmo que destaca que el grupo de mayor
riesgo es aquel con FEVI >35% + RTG de alto riesgo (tasa anual de eventos 3% p= 0.007); y el de menor riesgo
aquel de FEVI de 21% a 35% y RTG negativo (tasa anual de eventos 0.7%). Se necesitan estudios prospectivos
que puedan confirmar estos hallazgos preliminares. En la guia europea de 2022 se considera que en pacientes
con MCDNI, con FEVI >35%, podria considerarse el implante de un CDI en pacientes que presenten 2 de los
siguientes criterios de alto riesgo: sincope, RTG en la RMC, induccién de TVMS, mutaciones patogénicas en
genes de alto riesgo. (25-26)
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Recomendaciones en prevencion secundaria

Recomendaciones Clase Nivel de
evidencia
La terapia con CDI esta recomendada en pacientes con MCDNI que sobrevivieron a una MSC debi- | B

do a TV/FV, o TV con compromiso hemodinamico no atribuibles a causas transitorias o reversibles.

El uso de Amiodarona (o Sotalol) para los pacientes con MCDNI'y CDI que tienen AV recurrentes lla B
y sintomaticas (descargas del CDI por TV) a pesar de tratamiento médico completo y la programa-

cién adecuada.

En los pacientes que han recibido multiples choques del CDI por TV a pesar de tratamiento médico lla C
completo debe considerarse la realizacion de una ablacion con catéteres.

El implante de un CDI es razonable en pacientes con MCDNI y TV sostenida con buena tolerancia. lla C

Recomendaciones en prevencién primaria

Nivel de
evidencia

Recomendaciones

Se deberia considerar el implante de un CDI en pacientes con MCDNI, sintomaéticos por IC (clase [I-llI
NYHA) y FEVI <35%, después de por lo menos 3 meses de TMO, con expectativa de vida >1 afo.

Se deberia considerar el implante de un CDI en pacientes con MCDNI debida a mutacion patogénica lla B
de gen LMNA con =2 factores de riesgo: TVNS, FEVI <45%, mutacion sin sentido, sexo masculino.

Se deberia considerar el implante de un CDI en pacientes con FEVI <50% y = 2 factores de riesgo: lla C
sincope, RTG en RMN, TVMS inducible y mutaciones genéticas patogénicas (genes LMNA, PLN,

FLNC, RBM20).

En pacientes con MCPD se deberia considerar el EEF en presencia de sincope inexplicado luego de lla C
la evaluacién no invasiva

La terapia con CDI es razonable en pacientes con MCDNI, FEVI <35%, CF | de la NYHA, con trata-

miento 6ptimo y una expectativa de vida mayor de 1 afo. -

El CDI no esta indicado en pacientes en CF IV de la NYHA refractarios al tratamiento farmacolégico - C

y que no son candidatos para la terapia de resincronizacién cardiaca ni para el trasplante cardiaco.
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3. MIOCARDIOPATIA CHAGASICA

La enfermedad de Chagas es una enfermedad endémica en América Latina siendo una importante causa de
morbi-mortalidad en nuestro pais. La miocardiopatia chagasica crénica (MChC) es la forma mas frecuente y
grave de esta afeccion estimandose que se encuentra presente en un 25% a 30% de los pacientes con serologia
positiva provocando manifestaciones cardiacas graves. (1) Puede provocar trastornos de la conduccién y del
automatismo, anormalidades de la motilidad parietal ventricular, IC, fenémenos tromboembélicos, AV y MS
muchas veces como primera manifestacion de esta enfermedad. (2,3) La MS representa alrededor del 55-65%
de las muertes en pacientes con MChC manifiesta (4) y no siempre se encuentra asociado a marcadores clasico
como es el deterioro significativo de la funcién ventricular. (5) En la gran mayoria de los casos, la MS es causada
por TV sostenida que degenera en ventricular fibrilacién (FV) o la propia FV. (6)

Epidemiologia. El rango de mortalidad depende del estadio de la enfermedad. En la serie de Viotti y cola-
boradores se observé que en pacientes sin IC, 50% de las muertes totales ocurrieron en forma sibita. En este
grupo se observo una mortalidad total de 0,5% en pacientes sin alteraciones del ECG, de 2,8% en aquellos con
alteraciones solo en el ECG y de 14% en los que presentaban signos de disfuncién ventricular asintomatica
(diametros aumentados en el ecocardiograma y/o cardiomegalia en la radiografia de térax). (6) En pacientes en
fase dilatada con IC congestiva se encontr6 una mortalidad de 50% en el primer afo y de 44% de MS por TV y/o
FV como causas mas frecuentes. (7)

Un dato relevante y de observacion frecuente lo constituyen los pacientes que presentan AV sostenidas o
episodios de MS reanimada, los cuales no tienen evidencias de disfuncién ventricular (solo anomalias segmen-
tarias) y requirieron un CDI por prevencion secundaria. (8,9) En series recientes que analizaron caracteristicas
y predictores de mortalidad total en pacientes con dichas caracteristicas, 15%-28% no presentaban disfuncién
ventricular. (2,10)

Fisiopatologia. El mecanismo subyacente en la génesis de las arritmias cardiacas en pacientes con MChC,
involucra areas de miocardio normal entremezclado con areas de fibrosis, generando areas de conduccién lenta
cerca de las zonas cicatriciales, desencadenando asi muchos focos de reentrada en todo el miocardio, principalmente
en la capa epicardica. (11) Ademas, la denervacién parasimpatica puede provocar un desequilibrio auténomo in-
tracardiaco, agravando asi el umbral arritmico y provocando la aparicién de arritmias severas incluso en pacientes
con disfuncion sistdlica ventricular izquierda leve. (12,13) En conjunto, estos hallazgos pueden explicar, al menos
en parte, la prevalencia elevada de TV sostenida inducida en el EEF en pacientes con enfermedad de Chagas sin
disfuncién sist6lica ventricular izquierda significativa. La extension de la fibrosis miocardica actualmente puede
ser evaluada mediante la presencia de realce tardio del gadolinio en la resonancia magnética cardiaca (RMC), lo
cual podria identificar a los pacientes de alto riesgo arritmico. (14,15)

Estratificacion del riesgo. La estratificacion de riesgo en el paciente con MChC requiere de distintos
enfoques para su abordaje terapéutico, debido a las diferentes formas de presentacién de la enfermedad. El
mayor desafio lo representan los pacientes sin evidencia clinica de disfuncién ventricular, con presencia de ECG
anormales por trastornos intraventriculares de la conduccién con o sin arritmia ventricular compleja, o aquellos
que adin no han sufrido eventos que justifiquen la prevencién secundaria.
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Diferentes autores han propuesto un score para estratificar el riesgo de MS a través de la evaluacién de
diferentes variables como predictores clinicos combinados o independientes. (16,17) Rassi y col. elaboraron un
puntaje de riesgo sobre seis factores prondsticos independientes, asignandoles una cantidad de puntos propor-
cionales a su coeficiente de regresion:

- CF III-1V, 5 puntos

- Evidencia de cardiomegalia en la radiografia de térax, 5 puntos
- Disfuncioén sistélica en el ecocardiograma, 3 puntos

- TVNS en Holter, 3 puntos

- QRS de bajo voltaje (<0,5 mV), 2 puntos

- Sexo masculino, 2 puntos

Se definieron tres grupos de riesgo: riesgo bajo 0-6 puntos, riesgo intermedio 7-11 puntos y riesgo alto 12-20
puntos. La mortalidad para los grupos fue del 10%, 44% y 84%, respectivamente. (16) Este score cuenta con
validacion en cohortes externas.

En pacientes con deterioro de la funcién ventricular diferentes publicaciones de estudios observacionales han
demostrado que el deterioro de la funcién ventricular izquierda, la CF III-IV, la cardiomegalia y la TV no sostenida
son indicadores de mal prondstico en la enfermedad de Chagas croénica. (18-20) Estos hallazgos sugeririan que
el comportamiento de la cardiopatia chagasica en presencia de disfuncién ventricular no seria diferente de las
miocardiopatias dilatadas de etiologia isquémico-necrotica o no isquémica, inclusive se observé en pacientes con
MChC con FEY reducida peor calidad de vida y mayores tasas de hospitalizacién y mortalidad en comparacién
con otras etiologias. (21) Ademas otros autores comunicaron un elevado porcentaje de descargas apropiadas
en el seguimiento de poblaciones chagésicas con CDI, con 42% al afio y un periodo corto entre el implante y el
primer choque. (3,22)

El tinico estudio randomizado en pacientes chagasicos que busco evaluar si el CDI es mas eficaz que la amio-
darona, en prevencién primaria de muerte por todas las causas, fue el CHAGASICS. Participaron 13 centros de
Brasil e incluy6 a pacientes con miocardiopatia chagéasica crénica, al menos un episodio de TV no sostenida en un
holter y en quienes tienen un puntaje de riesgo de muerte moderado o alto (puntaje de riesgo de Rassi =10). El
estudio planificé una randomizacion de 1100 pacientes, durante un seguimiento de 3 a 6 afnos. (23) Recientemente
fueron publicaron los resultados de este estudio, el que fue detenido prematuramente por razones administrativas,
habiéndose randomizado solo a 323 pacientes (157 en el grupo CDI y 166 en el grupo amiodarona). E1 CDI no
redujo el riesgo de mortalidad por todas las causas respecto a la amiodarona, observandose 60 muertes (38,2%)
en el grupo de CDI (38,2) y 64 (38,6%) en el grupo de amiodarona (indice de riesgo [HR], 0,86 [IC del 95%, 0,60-
1,22]; P = 0,40). Sin embargo, el CDI redujo significativamente el riesgo de MS (6 [3.8%] vs 23 [13.9%]; HR,
0.25 [95%CI, 0.10-0.61]; P = .001), internacién por IC y necesidad de marcapasos comparado con el grupo de
amiodarona. Los autores concluyen la necesidad de nuevos estudios que puedan confirmar estos hallazgos. (24)

El papel de la EVP para la estratificacion de riesgo en paciente con MChC no ha sido bien establecida, aun-
que en aquellos pacientes con TV no sostenida en el Holter o en una ergometria y/o sintomaéticos por sincope,
la realizaciéon de un EEF para induccién de taquiarritmias ventriculares sostenidas mediante EVP es de gran
valor con miras a la estratificacién final de riesgo (25), lo que permitiria determinar la indicacién de un CDI
como prevencion de MS. Otros estudios observacionales muestran que un 30% de los pacientes con MChC con
disfuncion sistélica leve del ventriculo izquierdo y/o sincope/TVNS, tiene TV sostenida inducible durante el EEF,
y que la gran mayoria de ellos necesitan intervencion eléctrica para terminar la arritmia. (26,27)

En cuanto al valor prondstico del realce tardio por resonancia magnética cardiaca en una poblaciéon con
MChC, los resultados coinciden con los referidos para otras miocardiopatias, demostrando una asociacién sig-
nificativa entre la presencia y la extensién de fibrosis miocardica con la ocurrencia de AV, la progresiéon a IC y
la mortalidad. (28-30)
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Indicaciones de estudio electrofisiologico

Recomendaciones Clase Nivel de
evidencia
Se indica la realizacién de un EEF para induccion de TV/FV en pacientes con disfuncién ventricular 1 B

o con discinesias parietales asociadas con sincope no aclarado.

Se indica la realizacién de un EEF para induccion de TV/FV en pacientes con disfuncién ventricular lla B
asociada con TVNS

Se indica la realizacién de un EEF en los pacientes con sincope no aclarado y/o TVNS sin evidencia lla C

de disfuncion ventricular ni discinesias parietales.
Se indica la realizacién de un EEF en los pacientes con TVNS sin evidencia de disfuncién ventricular C
ni discinesias parietales.

Prevencion de Muerte Subita

El principal objetivo terapéutico en el manejo de la miocardiopatia chagasica es la prevencién primaria y
secundaria de la MS, generalmente causada por FV, precedida o no de TV. (31)

Existe evidencia sobre el uso de amiodarona en sujetos de alto riesgo, especialmente aquellos con TV no
sostenida y disfuncion sistdlica del VI en estudios aleatorizados en diversas miocardiopatias en los que partici-
paron pacientes chagéasicos que, si bien no han mostrado una reduccién de la mortalidad global, lograron una
modesta reducciéon en la incidencia de MS y cardiovascular. (32-35) El primer estudio en MChC que evalu6 si el
CDI era superior a la amiodarona en prevencién primaria de muerte por todas las causas fue el CHAGASICS, y
como fuere mencionado precedentemente, aunque no hubo diferencias significativas en mortalidad por todas las
causas entre ambos grupos, el CDI fue superior a amiodarona en cuanto a reduccién de MS, hospitalizacién por
IC y necesidad de marcapasos. Este hallazgo puede interprtarte como competencia de mortalidad; es decir que el
“beneficio” del CDI se contrapone con aumento de la mortalidad no stbita (si la muerte total es similar y reduce
la MS, significa que incrementa la muerte por otras causas), y con el aumento de complicaciones relacionados
con el implante de CDI. Por otro lado, la falta de potencia de este estudio no permitié a los autores ser concluir
en si la amiodarona sola es segura para prevencion primaria de MS en MChC, sugiriendo nuevos estudios para
evaluar estos hallazgos. (24)

La terapia con CDI es el tratamiento estandar para prevencién secundaria de MS, como en aquellos recupe-
rados de un paro cardiorrespiratorio de origen cardiaco, con TV sostenida espontanea o en aquellos pacientes
con sincope e inducibilidad de TV en el EEF. (36,38,39-43)

Aunque la indicacién de CDI ha sido homologada empiricamente a las otras miocardiopatias dilatadas, (44)
varios estudios observacionales que compararon el implante de un CDI vs tratamiento solo con amiodarona evi-
denciaron una reduccion de riesgo del 72% en mortalidad de toda causa, con el mayor beneficio en los pacientes
con FEVI <40%, sin reduccién significativa de mortalidad en aquellos con FEVI =40%. (38) La comparacién con
pacientes con CDI por otras miocardiopatias revela que los pacientes chagasicos tienen mayor prevalencia de
AV, mayor porcentaje de choques apropiados, menor porcentaje de inapropiados, sin diferencias en la mortalidad
total. (19,21,39)

La eleccién de la mejor estrategia de prevencién primaria de la MS en la MChC es mucho mas controver-
tida. Aunque tanto la amiodarona como la terapia con CDI se han utilizado e indicado para sujetos de alto
riesgo, (24,31,34,36) los datos de pacientes con MChC atin son escasos y la evidencia clinica que respalda estas
recomendaciones deriva principalmente de resultados obtenidos en otras cardiopatias. Tampoco es posible
homologar directamente las indicaciones de las guias internacionales a esta patologia, ya que no se reclutaron
pacientes chagasicos en los ensayos aleatorizados de referencia, por lo cual es dificil aceptar la terapia de CDI
de prevencion primaria definida solo por variables de funcién ventricular. (41-43) En base a los diferentes sco-
res de riesgo para identificar a pacientes de alto riesgo (16,17) y que el beneficio, observado en ensayos clinicos
aleatorios, fue confirmado y extendido en estudios observacionales, realizamos las siguientes recomendaciones.
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Prevencion Primaria

Recomendaciones Clase Nivel de
evidencia
Se indica implante de CDI en pacientes con disfuncién ventricular y TVNS e induccién de TV/FV en | C

el EEF, y con una expectativa de vida superior a 1 afo.

El implante de un CDI es razonable en pacientes con sincope de causa no aclarada y con disfun- lla C
cién o discinesia ventricular significativa (FEVI <35%), y con una expectativa de vida superior a 1

ano.

El implante de CDI es razonable en pacientes asintométicos con disfuncién ventricular severa (FEVI lla C
<35%), y con una expectativa de vida superior a 1 afo.

El implante de un CDI es razonable en pacientes con sincope de causa no aclarada o TVNS sin lla C

evidencia de disfuncion ventricular y con un EEF con induccién de TV/FV, independientemente de

la tolerancia.

No se recomienda el implante de CDI para pacientes en clase funcional IV (NYHA), refractarios al C
tratamiento médico, sin posibilidad de trasplante cardiaco.

No se recomienda el implante de CDI en pacientes con AV incesantes hasta que las mismas no C

estén controladas.

Prevencion Secundaria

Recomendaciones Nivel de
evidencia

Se indica el implante de un CDI en los pacientes sobrevivientes de un paro cardiaco secundario a
FV o TV con mala tolerancia hemodindmica luego de identificar la causa del episodio y de descar-
tar causas reversibles, y con una expectativa de vida superior a 1 afo.

El implante de un CDI estd indicado en pacientes con sincope de causa no aclarada y con disfun- 1 B
cién o discinesia ventricular significativa (FEVI <35%), y con una expectativa de vida superior a 1

ano.

Se indica el implante de un CDI en pacientes con disfuncién ventricular o discinesias parietales | B
asociadas con sfincope no aclarado y TV/FV inducible en el EEF, con independencia de la tolerancia

hemodinamica, y con una expectativa de vida mayor a 1 ano.

El implante de un CDI es razonable en pacientes con TV sostenida y FEVI = 40%. lla C

Ablacion de Taquicardia Ventricular

La MChC provoca tipicamente TVMS debido zonas de fibrosis que generan un mecanismo reentrante, y el
objetivo de la ablacién es identificar e interrumpir el circuito mediante la ablacién de istmos criticos. (44,45) El
origen mas comun de estos circuitos es la pared inferolateral basal del VI. (46) Como ha sido expuesto el implante
del CDI es la principal indicacién en prevencion secundaria de MS en esta cardiopatia, aunque la presentacién
de TVMS recurrente con multiples descargas del CDI a pesar del tratamiento 6ptimo ha llevado al abordaje de
estas arritmias con técnicas de ablacién por catéter mediante mapeo electroanatémico tridimensional.

No existen estudios aleatorizados acerca del beneficio de la ablacién en pacientes chagésicos con TV. Algunos
estudios observacionales muestran una buena evolucién inicial y un seguimiento sin episodios de TV en 60 a
78% de los pacientes. (11,47,48) Aunque la evidencia disponible en miocardiopatias no isquémica es menor, la
ablacién con catéter esta indicada para aquellos pacientes portadores de CDI con TV refractaria al tratamiento
médico ya que estos estudios demuestran beneficios en la reduccién de recurrencias de TV y descargas del CDI,
y a la vez gran impacto en la calidad de vida. (49,50)

Se ha informado que la necesidad de abordaje epicardico en los pacientes chagasicos es mayor que en pacientes
con miocardiopatia isquémico-necrotica o no isquémica, que puede llegar al 37% de los casos. (51) Algunos auto-
res proponen realizar un abordaje endocardico y epicardico simultaneo en el primer procedimiento de ablaciéon
para disminuir recurrencias. (11)
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Recomendaciones

Recomendaciones Clase Nivel de
evidencia
La ablacién de TV esta indicada para reducir las recurrencias y las descargas del CDI, en pacientes | C

con MChC y TVMS sintomaética recurrente en quienes las DAA no sean efectivas, estén contraindi-

cadas o no se toleren.

La ablacién de TV es razonable en pacientes con TVMS recurrente a pesar del tratamiento con lla C
DAA donde la estrategia combinada de ablacion endocérdica/epicardica es preferible a la estrate-

gia endocardica aislada para prevenir la recurrencia de TV.
La ablacién de TV no debe considerarse como alternativa al implante de un CDI en pacientes con C
TVMS y disfuncion ventricular izquierda.
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4. MIOCARDIOPATIA ARRITMOGENICA

Introduccién

La Displasia/Miocardiopatia Arritmogénica del VD (MAVD) se describe como una enfermedad genética here-
ditaria del musculo cardiaco, caracterizada por la sustituciéon del miocardio por tejido fibroso o adiposo, lo que
predispone a la aparicion de AV malignas y a la MS (1-2). Esta afeccién puede comprometer tanto al ventriculo
derecho, como a ambos ventriculos. En el estadio inicial de la enfermedad, los cambios estructurales pueden
estar ausentes o ser sutiles y confinados a una region localizada del VD, y pueden ser observados mucho antes
de que se alcancen los criterios mayores utilizados en la practica clinica.

La primera descripcién de la MAVD apareci6 en 1961, pero su nombre no fue acunado hasta 1978, y quizas
represente parcialmente el espectro de esta enfermedad. La terminologia se encuentra en revision, pero abarcaria
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un conjunto de presentaciones fenotipicas que incluyen a la MAVD, la miocardiopatia no dilatada del ventriculo
izquierdo (MNDVI) y la miocardiopatia arritmogénica biventricular (MABV) (3-4). Si bien la expresion de la en-
fermedad es variable, habitualmente evoluciona con progresion a formas mas difusas del VD y luego compromiso
del VI. En contraste con el clasico subtipo, muy bien descripto por su predileccién del VD o biventricular; mas
recientemente se han reconocido la variante de Miocardiopatia Arritmogénica del VI Dominante, caracterizada
por la afectacién temprana y predominante del VI. (5-6)

Se estima que tiene una prevalencia de entre 1/2000 y 1/5000 en adultos (7-8) dependiendo de la regién y
afecta predominantemente a hombres. Las presentaciones clinicas més graves incluyen el paro cardiaco (debido
a FV) y la TV monomorfica sostenida. Sin embrago, también puede presentarse como sincope, palpitaciones de
gjercicio, extrasistoles frecuentes en el Holter o incluso como IC cuando el compromiso miocardico es avanzado.
La edad media de presentacién, como paro cardiaco es de 25 anos, por lo que sigue siendo una causa importante
de MS en pacientes jévenes, en particular en deportistas donde el esfuerzo fisico exacerba la disrupcion de las
uniones intercelulares (2). Estos factores resaltan la importancia del reconocimiento temprano y el tratamiento.

El afectado, facilitando arritmico esta dado por las progresivas alteraciones estructurales celulares que con-
llevan a la sustitucion fibrosa o grasa del miocardio afectado facilitando los mecanismos de reentrada. Si bien las
imagenes y el estudio genético son pilares fundamentales para confirmar la enfermedad, el diagnéstico inicial
se debe sospechar en presencia de un ECG con inversién de la onda T de V1 a V4, la disminucién de voltajes, el
bloqueo de rama derecha y la presencia de onda Epsilon.

El objetivo terapéutico en la MA es la prevencién de eventos arritmicos potencialmente letales y el trata-
miento de la IC en caso de tener deterioro de la funcién ventricular asociado. Se debera considerar el implante
de un CDI como prevencién primaria o secundaria de MS, segiin corresponda. Debe considerarse la utilizacion
de farmacos y/o la ablacién para disminuir la densidad arritmica y evitar las descargas repetitivas en pacientes
con arritmia ventricular incesante. Asimismo, estos pacientes deben evitar realizar ejercicio fisico, para reducir
el riesgo de sufrir arritmia ventricular o progresion de su enfermedad.

Estratificacion de riesgo

Existe limitada evidencia en cuanto a los factores de riesgo asociados a AV potencialmente letales. El sincope
arritmico es un predictor de eventos (HR 3,67; CI 2,75-4,9) en la mayoria de las series publicadas con diagnéstico
definitivo de MA. La disfuncién ventricular derecha e izquierda se asocia a mayor riesgo de AV, y aunque los
valores de corte son dificiles de determinar, existe consenso que ante la presencia de la disfuncién ventricular
severa derecha o izquierda (FEY <35%) debe considerarse el implante de CDI. El antecedente de TVMS o FV
reanimada se considera un factor de riesgo mayor para la aparicién de nuevos eventos adversos graves. La do-
cumentacién de TVNS puede tomarse como predictor de eventos arritmicos sostenidos, aunque la evidencia no
es consistente para tomarlo como factor independiente. Lo mismo ocurre con la induccién de TV monomorfa
sostenida con estimulacién programada durante el EEF en pacientes asintomaticos con MA. Sin embargo, parece
razonable el implante del CDI en pacientes con disfuncién moderada de VD o VI y TVNS o induccién de arritmia
en el EEF. (9,10). También juega un rol importante en la estratificacion de riesgo, los antecedentes familiares,
los sintomas previos y el hallazgo de AV en un registro Holter.

Genética

El rendimiento del estudio genético en la MA es muy variable, pero se puede estimar en un rango del 50
al 60% (11). Tiene tanto valor diagndstico (al documentar una variante genética patogénica) como pronéstico,
habiendo identificado variantes con peor evolucion.

Dentro de los genes més frecuentemente involucrados en la MA del ventriculo derecho (12) se encuentran
placofilina-2 (PKP2), desmoplaquina (DSP), desmogleina-2 (DSG2), desmocolina-2 (DSC2) y plakoglobina (JUP)
que participan en los desmosomas que son estructuras responsables de mantener estables las uniones interce-
lulares. También se han visto variantes en genes no desmosémicos como DES, TMEM 43, PLN. La evidencia
sugiere firmemente un modelo de umbral de patogénesis de MA en el que se requieren multiples impactos, tanto
ambientales como genéticos, para la expresion de la enfermedad.

Existe a su vez, un subgrupo de pacientes que no presentan criterios especificos de MA de VD pero presentan
una forma de MA de VI. Estos pacientes se incluirian dentro de la definicién de miocardiopatia no dilatada del
ventriculo izquierdo (MCNDVI). La prevalencia de la MCNDVI es desconocida ya que estos pacientes fueron
incluidos en series de pacientes con MCD y MAVD.

Se han identificado genes asociados con un mayor riesgo de arritmias, entre los que se incluyen aquellos que codi-
fican la envoltura nuclear (LMNA, TMEM43), genes desmosémicos (DSPE, DSG2, DSC2, PKP2) y ciertas proteinas del
citoesqueleto. En conjunto, estos hallazgos sugieren que los pacientes portadores de variantes genéticas de alto riesgo
(LMNA, TMEM43, DSE RBM20, PLN, variantes de truncamiento de FLNC) deben considerarse como individuos con
antecedentes genéticos de alto riesgo para MS. En estos casos, se debe evaluar el implante de un CDI para prevencion
primaria de M, incluso cuando la FEVI sea >35%, especialmente en presencia de factores de riesgo adicionales (13-20)
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Imagenes

El ecocardiograma y la resonancia magnética, actualmente, tienen un rol fundamental tanto en la evalua-
cién diagnéstica inicial como durante la evolucion. Las alteraciones estructurales y funcionales son clave para
el diagndstico de MAVD. La RMC debe considerarse la prueba de primera linea para la evaluacion del criterio
de anomalias morfofuncionales y estructurales del VD, ya que ha demostrado una sensibilidad superior al eco-
cardiograma. Los criterios morfofuncionales se basan en la presencia de acinesia, discinesia o disincronia en la
contraccién ventricular del VD asociado a dilatacién o disfuncién del VD. Asimismo, la presencia de realce tardio
puede estar presente mucho antes que el paciente presente alteraciones funcionales en el ventriculo. Este iltimo
criterio que no se incluia en la Task Force 2010, fue incluido en los criterios de Padua 2020.

Prevencion primaria y secundaria de muerte stbita

Si bien no hay disponibles estudios randomizados, existe consenso en el implante de CDI para prevencion
secundaria de MS en pacientes con MA. La alta tasa de terapias apropiadas por TV rapida o FV en pacientes con
CDI implantado por MA, asi como la elevada tasa de eventos adversos serios (MS, TV sostenida) en pacientes
con MA sin CDI sustentan esta indicacion.

El implante de CDI para prevencién primaria de MS en paciente con MA es un desafio. Ciertas caracteristicas
clinicas como, antecedentes familiares o personales (sincope de causa desconocida), la disfuncién ventricular
izquierda y/o derecha severa, TV no sostenida en un registro electrocardiografico o la induccién de TV mono-
morfa sostenida con estimulacién programada en un EEF deben ser tenidos en cuenta para indicar un CDI (9,
10, 21, 22,23,24).

Con respecto a la programacion del CDI es importante la utilizacién de terapias de estimulacién anti-
taquicardia (EAT) ya que demostroé ser eficaz en el 92% de los episodios tratados de TV monomorfa sostenida,
independientemente de la LC (8) como asi también la programacion de la deteccién de la TV/FV que debe ser de
alta respuesta dado que la mayoria de los pacientes son jévenes con taquicardias de alta frecuencia. Este dato no
invalida el uso de CDI-SC. Si bien carece de terapias de EAT, no presenta complicaciones asociadas a los catéteres
endovasculares y ha demostrado ser eficaz en el tratamiento de AV (9, 10, 21, 22).

Tratamiento médico

A pesar de la importancia del tratamiento antiarritmico en la MA, tanto para mejorar los sintomas como
para disminuir los choques de CDI, no hay estudios randomizados que evalden el efecto de los diferentes anti-
arritmicos en este escenario.

Los betabloqueantes (BB) constituyen la primera opcién para reducir la carga arritmica dado que eliminan
el gatillo simpético, principalmente en el ejercicio. En deportistas entrenados, el desentrenamiento y los be-
tabloqueantes parecen ser efectivos en bajar la carga y el riesgo arritmico a largo plazo. (25) La evidencia del
sotalol es limitada y contradictoria (26-29). Si bien parece disminuir la inducibilidad de AV en el EEF, no ha sido
efectivo disminuyendo eventos clinicos. Incluso en un estudio retrospectivo mostré tener menos efectividad que
la amiodarona. La amiodarona se utiliza frecuentemente cuando los betabloqueantes han fallado en el control
arritmico. Debe usarse con precaucion en pacientes jévenes por los efectos adversos a largo plazo. La flecainida
(30,31,32), también puede ser considerada, incluso asociada a betabloqueantes.

Ablacién

La ablacién endo-epicardica puede ser una alternativa cuando los pacientes a pesar del tratamiento médico,
contintan presentando arritmia ventricular y descargas repetitivas del CDI. La ablacion epicardica asociada a la
endocardica es mas efectiva que la endocardica sola para tratar la TV sostenida (33), a pesar de tener una tasa
de complicaciones mayor que llega al 8% dependiendo de las series (vs 1-2% en la ablacién endocardica) (34).
Algunas de las complicaciones méas importantes son: accidente isquémico transitorio, hemo-neumotdérax, lesién
de las coronarias y taponamiento cardiaco.

Las ultimas recomendaciones sugieren utilizar el acceso epicardico guiado por mapeo tridimensional luego
de la falla de una ablacién endocardica o intentar un acceso endo-epicardico como primera estrategia si es un
centro con experiencia en este ultimo abordaje (35). Aun con el acceso combinado las tasas de recurrencia son
del 30-50 % aun en centros experimentados y generalmente se requiere mas de un procedimiento para mejorar
los resultados (36,37).

La denervacién simpatica también se utiliza para reducir la carga de TV o disminuir los choques de CDI o
tormenta eléctrica.
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Recomendaciones generales

Recomendaciones Clase Nivel de
evidencia

En pacientes con sospecha de MA se recomienda realizar una RMN cardiaca con realce tardio 1 C

En pacientes con sospecha/diagnéstico de MA se recomienda realizar el estudio genético 1 C

En pacientes con diagndstico de MA se recomienda evitar el ejercicio fisico de alta intensidad 1 C

Recomendaciones en prevencion primaria

Recomendaciones Clase Nivel de
evidencia

La terapia con CDI esta indicada en pacientes con MA y sincope | B

La terapia con CDI esta indicada en pacientes con MA y disfuncién severa de VD o VI 1 B

La terapia con CDI estéa indicada en pacientes con MA sintomaticos (palpitaciones/presincope) y | B

disfuncion moderada, ante la presencia de TVNS o TVMS en un EEF

Recomendaciones en prevencion secundaria

Recomendaciones Clase Nivel de
evidencia

La terapia con CDI estd indicada en pacientes con MA y documentacién de FV o TM mal tolerada. 1 B

En pacientes con MA y arritmia ventricular se recomienda el uso de betablogqueantes como prime- 1 B

ra linea

En pacientes con MA y TVMS a pesar del tratamiento médico o descargas repetitivas del CDI, debe lla B

considerarse la ablacion en centros especializados
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5. MIOCARDIOPATIA HIPERTROFICA

Introduccién

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 MS por AV, que, junto con la IC y los eventos
tromboembodlicos, provocan una incidencia anual de muerte de 1-2%. (1) De este modo, resulta muy importante
el reconocimiento precoz de los pacientes con MCH que presentan un riesgo incrementado de MS para definir
la indicacién de un CDI.

Prevencion Secundaria

Los pacientes con MCH que han sobrevivido a un paro cardiaco secundario a TV/FV constituyenc el grupo
de mas alto riesgo de MS. (2,3) El seguimiento de estos pacientes ha mostrado una tasa de recurrencia de alre-
dedor del 25-30% entre los 2 y 4 anos. En concordancia con todas las guias internacionales, es indicaciéon clase I
el implante de un CDI en esta poblacién (Figura 1A). (4,5)

Prevencion Primaria

Debido a la incidencia actual de MS en esta enfermedad (aproximadamente 0,5-1%/ano), es primordial estra-
tificar correctamente a estos pacientes con el fin de identificar a quienes presentaran MS y consecuentemente
poder administrar una terapéutica capaz de prevenirla. La evaluacién de riesgo incluye el conocimiento de los
antecedentes clinicos y familiares, y la realizacién de estudios complementarios como Holter, prueba ergométrica,
ecocardiograma Doppler y resonancia magnética cardiaca (RMC) a fin de valorar la presencia de las variables
de riesgo de MS. (Tabla 1)

Tabla 1. Variables predictoras de riesgo de muerte subita en MCH

Historia familiar de MS MS en =1 familiar de primer orden < 40 afos o a cualquier edad en familiar de primer
orden con diagnéstico establecido de MCH.

Espesor maximo de la pared de VI Espesor parietal =30mm en cualquier segmento se asocia a mayor riesgo de MS.

Sincope Sincope de causa desconocida (no neurocardiogénico). Presentan mayor poder predictivo
aquellos episodios ocurridos en los 6 meses previos a la evaluacion. Eventos con >5 anos
de antigliedad no tendrian relevancia. (6)

TVNS El criterio usualmente utilizado es =3 latidos a =120 Ipm. Es controvertido si episodios

frecuentes (=3), largos (=10) o rapidos (=200 Ipm) presentan mayor capacidad predictiva.

Edad Mayor riesgo de MS en pacientes jovenes y menor riesgo a partir de los 60 afos.

Diametro de la Al Asociacion positiva entra didametro de la Al'y MS. No hay datos con el area o el volumen
auricular.

Obstruccion del TSVI Gradiente maximo en el TSVI en reposo o provocado con Valsalva.

Fibrosis en RMC Realce tardio de Gadolinio extenso, representando fibrosis miocardica, que compromete

>15% de la masa del VI. *
Aneurisma apical Detectado por ecocardiograma Doppler o RMC, independientemente del tamafio. (7)

Disfuncion sistolica VI FEVI <50% detectada por ecocardiograma Doppler o RMC. (8)

* Una extension de fibrosis entre 10 y 15% de la masa del VI puede ser relevante en algunos pacientes; mientras que cuando es 5% se asocia a bajo riesgo.
Lpm: latidos por minuto; TSVI: tracto de salida del ventriculo izquierdo; FEVI: fraccion de eyeccion del ventriculo izquierdo.

No hay evidencia sélida de que el comportamiento anormal de la TA en ejercicio y las mutaciones genéticas se asocien con mayor riesgo de MS.

(Ver Figura 1)

Realce tardio de Gadolinio

La presencia de fibrosis miocardica es un hallazgo comtn en la MCH y también ha sido sugerida como variable
de prediccién de MS. (9) La RMC con realce tardio de gadolinio ha sido la técnica estandar para evaluar la pre-
sencia y extension de la fibrosis focal. Su prevalencia oscila entre 40% y hasta 95%, dependiendo de la poblacién
estudiada en cada serie.(10) La presencia de realce tardio (expresado en porcentaje de la masa de fibrosis con
respecto a la masa del ventriculo izquierdo [VI]) se asocia a mayores eventos de MS. (11) No obstante, existe
controversia respecto al método de cuantificacién de fibrosis mediante el RTG y de su capacidad predictiva de
eventos arritmicos.(12) La serie prospectiva mas amplia ha encontrado que el RTG tiene una relacién directa
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y estadisticamente significativa entre el porcentaje de fibrosis miocardica y los eventos arritmicos durante los
5 anos de seguimiento. De los 1293 pacientes evaluados, tener >15% de fibrosis por RTG se asocié a 77% mas
riesgo de MS en la poblacion total y al doble de eventos en el subgrupo de pacientes considerados de bajo riesgo.
Por otro lado, la ausencia de realce tardio se asocié a menor riesgo.(13) Sin embargo, otro estudio ha demostrado
que, si bien la extension del RTG se asocia a mayores eventos, el porcentaje de realce tardio podria no ser tan
consistente en su capacidad predictiva luego de un analisis multivariado.(14) Cuando se incluyen varios estu-
dios (incluidos estos dos mencionados arriba) en un metaanalisis de casi 3000 pacientes, la presencia de RTG se
asoci6 a 3,4 veces mas riesgo de MS en 3 anos de seguimiento.(15) Otras herramientas de la RMC son el mapeo
de T1 y la fraccién del volumen extracelular, que permiten detectar y cuantificar la fibrosis difusa, no detectable
con el RTG. Ambas han demostrado una buena asociaciéon con la MS independientemente de la FEY, aunque se
requieren estudios que avalen su utilidad en esta poblacién.

Estratificacion de riesgo de MS

El Consenso de Cardiodesfibriladores de nuestra sociedad (2021) y el Consenso de Miocardiopatias de la
Sociedad Europea de Cardiologia (2023) proponen estratificar el riesgo de MS y guiar la prevenciéon primaria
mediante el implante de un CDI en base a un calculador o score de riesgo (calculador HCM-SCD): https://doc2do.
com/hcm/offline/webHCM.html. (4,16,17)

Por consenso se clasificaron a los pacientes en tres categorias de riesgo de MS a 5 anos: bajo < 4% (el CDI
generalmente no esta indicado; recomendacion clase III); intermedio =4 y <6% (el CDI puede ser considerado;
recomendacién clase ITb) y alto = 6% (el CDI debe ser considerado; recomendacion clase I1a). En esta guia no se
consideraron al aneurisma apical y a la disfuncién ventricular como variables predictoras de riesgo. Con respecto
a la RMC s6lo se sugeria tenerla en consideracién al momento de evaluar al paciente.

La guia estadounidense de MCH (2024) propone el implante de CDI como recomendacion ITa ante la presencia
de s6lo una variable clinica de riesgo mayor. (5) No considera al diametro de la Al ni a la obstruccién al TSVI
como condiciones de riesgo, entre otras diferencias.

En una comparativa entre ambas guias, se puede observar que la guia europea presenta elevada especificidad
en la prediccion de MS, aunque con baja sensibilidad, lo que hace que no detecte algunos pacientes que presentaran
episodios de MS. Por otro lado, la guia americana ofrece mayor sensibilidad con menor especificidad, lo que con-
duce a una sobreindicacién de implantes de CDI exponiendo a pacientes habitualmente jovenes a complicaciones
relacionadas al dispositivo. (18) Los episodios de MS/AV malignas pueden presentarse muy aisladamente con
largos periodos de tiempo entre ellos (>5 anos y en ocasiones hasta 10 anos), por lo que es importante resaltar
lo dificil que resulta predecir eventos con este comportamiento. (19)

Nos parece adecuado combinar los enfoques de ambas guias. Proponemos comenzar la estratificacién de riesgo
mediante el calculador HCM-SCD e incorporar las otras variables en un segundo paso. (Figura 1B) En pacientes
con alto riesgo, el nivel de recomendacién de implante de CDI es ITa. En aquellos pacientes con riesgo modera-
do, la presencia de aneurisma apical, fibrosis miocardica extensa o disfunciéon ventricular modifica el nivel de
recomendacion de implante de CDI de IIb a ITa. De igual manera, en pacientes con bajo riesgo, la presencia de al
menos una de esas mismas tres variables modifica el nivel de recomendacion de implante de CDI de III a ITb. La
guia europea de prevencion de MS también propone una combinacién de los dos algoritmos mencionados. (20)

Es importante recordar que la estratificacion de riesgo debe evaluarse anualmente o ante cambios en el
comportamiento de la enfermedad.

Actividad fisica

El gjercicio fisico se asocia a incremento del riesgo de MS en pacientes con MCH. La presencia de sintomas,
un riesgo HCM-SCD >4% a 5 anos, un gradiente de reposo >30 mmHg y la presencia de arritmia ventricular o
caida de la TA en egjercicio han sido reportados como marcadores de riesgo de MS en ejercicio. Por tal motivo se
ha restringido la practica deportiva en los consensos internaciones, los cuales Gltimamente han realizado reco-
mendaciones més permisivas. (4,5,21) Es fundamental discutir con el paciente los riesgos de la practica deportiva
para adoptar decisiones consensuadas. Los pacientes con MCH que no presentan ninguno de los marcadores de
riesgo mencionados podrian realizar actividad fisica recreativa de intensidad leve a moderada. La practica depor-
tiva competitiva o de alta intensidad no esta recomendada, salvo excepciones que deberan ser cuidadosamente
evaluadas. Estas decisiones estan sujetas a debate y deben individualizarse en cada caso.

Tratamiento Farmacolégico

EL objetivo principal de la terapia farmacolégica en la MCH es la mejoria de la sintomatologia. No existe
evidencia hasta la fecha de que alguna intervencién con farmacos (betabloqueantes, bloqueantes calcicos, inhi-
bidores del receptor de angiotensina-neprilisina o amiodarona) mejore la tasa de MS.

El mavacamten, Gltimo farmaco aprobado para el tratamiento de la MCH, es un inhibidor de la miosina car-
diaca que mostro mejoria de los sintomas y de evaluaciones paraclinicas como el consumo de oxigeno o gradiente
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en el tracto de salida del VI (22), sin evidencia de impacto en la sobrevida hasta el momento. Los inhibidores de
la SGLT 2 estan siendo evaluados en diferentes escenarios en pacientes con miocardiopatias. En una publicaciéon
reciente, se evalué una base de datos de pacientes con MCH con y sin uso de inhibidores de SGLTZ2, con segui-
miento de 2 anos. Se observé una tasa de mortalidad significativamente menor en los pacientes que recibieron
iSGLT-2, apareados mediante un score de propensién con casos similares sin recibir esta terapia con un OR de
0.24 (0.13-0.43 IC 95%) (23). Esta asociacion favorable de los inhibidores de SGLT 2 y la reduccién de mortalidad
deben ser apoyados con evidencia més sélida en investigaciones futuras.

En conclusién, hasta la fecha no existe terapia farmacolégica que disponga de evidencia firme para ser indi-
cada con el objetivo de mejorar la tasa de MS en los pacientes con MCH.

Recomendaciones

Recomendaciones Clase Nivel de
evidencia

Se recomienda realizar una resonancia magnética cardiaca con realce tardio de gadolinio en pa- 1 B
cientes con MCH.
El implante de CDI se recomienda a los sobrevivientes de MS debido a FV o TV, o a los pacientes 1 B
gue presentan TV sostenida espontdnea que produzca sincope o compromiso hemodinédmico y
que tengan expectativa de vida mayor de 1 afo
En pacientes mayores de 16 afios con MCH sin antecedentes de TV o FV reanimada o sincope/ 1 B
compromiso hemodindmico por TV espontdnea se recomienda realizar una evaluacion de riesgo
de MS inicial y luego cada 1 a 2 afos
Para estratificar el riesgo de MS se recomienda utilizar el calculador de riesgo HCM-SCD junto con 1 B
la busqueda de otras variables de riesgo como el aneurisma apical, la fibrosis miocardica extensa
en RMC o la disfuncién ventricular izquierda.
Se sugiere el implante de CDI en pacientes con riesgo estimado a 5 afos igual a 6% o mayor, si la lla B
expectativa de vida es superior a 1 afo.
Se sugiere el implante de CDI en pacientes con riesgo estimado a 5 anos >4% y <6% que pre- lla B
sentan aneurisma apical o fibrosis miocardica extensa en la RMC (RTG >15% de la masa del VI) o
disfuncion ventricular (FEVI <50%), si la expectativa de vida es mayor de 1 afo.
Podria considerarse el implante de CDI en pacientes con riesgo estimado a 5 afos >4% y <6%, si B
la expectativa de vida es mayor de 1 afio.
Podria considerarse el implante de CDI en pacientes con riesgo estimado a 5 afos <4% que pre- B

sentan aneurisma apical o fibrosis miocardica extensa en la RMC (RTG >15% de la masa del VI) o
disfuncion ventricular (FEVI <50%), si la expectativa de vida es mayor de 1 afo
El EEF con prueba de induccién de TV/FV no se recomienda para la estratificacién de MS.

No se recomienda el implante de CDI en pacientes con riesgo estimado a 5 afios <4%.
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6. SINDROME DE BRUGADA

El Sindrome de Brugada (SB) fue descrito en 1992 como una enfermedad hereditaria que predispone a in-
dividuos sanos a la apariciéon de AV y MS. (1,2) La prevalencia es de aproximadamente 1:2000 habitantes y se
diagnostica con mayor frecuencia en hombres jévenes y de mediana edad. Es responsable del 4-12% de todas las
causas de MS y del 20% en corazones sanos. (3,4) La incidencia estimada de arritmias malignas en individuos
afectados por el sindrome es de 8-10% anual en aquellos con antecedentes de FV, 0,5-2% anual en pacientes con
sincope y 0-0,5% anual en los casos asintomaticos. (5)

Los pacientes presentan un patrén electrocardiografico tipico caracterizado por una elevacién del punto J de
=2 mm con elevacién céncava del segmento ST seguida de una onda T negativa y simétrica en al menos una de
las derivaciones precordiales derechas (V1 a V3), posicionadas en el segundo, tercer o cuarto espacio intercostal.
El patron tipo 2, conocido como patrén en silla de montar; se caracteriza por una elevacion del segmento ST =0,5
mm (generalmente =2 mm en V2) en =1 derivacién precordial derecho seguida de un ST convexo, una onda T
positiva en V2 y de morfologia variable en V1;y el patrén tipo 3, con apariencia similar a los tipos 1 y 2, aunque
con elevacion del ST <1 mm, no son diagnésticos del SB. (4,6,7)

Para facilitar la diferenciacion de los ECG se han propuesto criterios adicionales: en el patrén tipo 1, el des-
pegue alto del QRS-ST (high take-off) coincide con el punto J, y a los 40 milisegundos de éste la disminucién de
la amplitud del ST es <4 mm y a los 80 milisegundos es >1 mm. (6) En el tipo 2, se reconoce la formacién de
un tridngulo por la rama ascendente y descendente de la onda r' que a su vez determinan el angulo 8 con una
amplitud =58°, y por otro lado la longitud de la base del triangulo medida 5 mm por debajo del punto de ascenso
maximo (r’), la cual tiene un valor de =4 mm. (6,8) (Figura 1) Estas caracteristicas nos permiten realizar diag-
nostico diferencial y excluir otras entidades con patrones similares altamente sugestivos de SB, las llamadas
fenocopias. (6,7)

Fig. 1
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Pueden ocurrir variaciones frecuentes en los patrones de ECG dentro de un solo paciente, una amplia varie-
dad de circunstancias fisiopatolégicas, como hipertermia, hiperpotasemia, hipocalcemia, toxicidad por alcohol o
cocaina y farmacos (bloqueadores de los canales de sodio, antiarritmicos, agentes bloqueantes del calcio, farmacos
psicotropicos, antidepresivos, bloqueadores p-adrenérgicos, agentes vagomimeéticos), pueden desencadenar y/o
modular las manifestaciones ECG tipicas del SB. (9,10) La colocacién de las derivaciones precordiales derechas
en posiciones mas craneales (en el tercer o segundo espacio intercostal) aumenta la sensibilidad del ECG en
algunos pacientes debido a la correlacién anatémica con el TSVD, y la identificacién de un patrén espontaneo
tipo 1 en los espacios intercostales superiores confiere un pronéstico similar a los individuos con un patrén tipo
1 en la posicién estandar. (9)

Cuando existe sospecha clinica de la enfermedad, un ECG sugestivo (patrén tipo 2 o 3 basal) y/o antecedentes
familiares se debe realizar una prueba de provocaciéon con farmacos bloqueadores de los canales de sodio para des-
enmascarar el sindrome; y la inducciéon de un patrén tipo 1 confirma el diagnéstico. La ajmalina, la procainamida,
y la flecainida endovenosas son los farmacos mas utilizados; en nuestro medio no hay farmacos antiarritmicos
intravenosos de clase I disponibles, y en su lugar se utilizan dosis orales de Flecainida. La via oral fue propuesta
en el reporte del segundo consenso de SB publicado en enero del 2005, y fue testeado por primera vez en un
trabajo posterior en el 2013. (11) En los casos de pacientes asintomaticos, la opiniéon de expertos no recomienda
realizar pruebas farmacoldgicas debido a su especificidad debatida, a un 25% de resultados falsos negativos y al
bajo riesgo que presentan los individuos libres de sintomas de padecer eventos arritmicos futuros. (12,13)

Las bases fisiopatoldgicas de estas caracteristicas distintivas han sido objeto de un amplio debate que abarca
teorias relacionadas con anomalias de la repolarizacién, trastornos de la despolarizacién que se manifiestan como
un retraso de la conduccién en el tracto de salida del ventriculo derecho (TSVD); y la teoria de la migracién de las
células de la cresta neural importante en el desarrollo miocardico, respaldada por estudios histopatolégicos que
observaron una reduccién de la conexina-43, la presencia de infiltrados inflamatorios y un aumento del colageno
y fibrosis en la regién epicardica del TSVD anterior. (10,14,15)

El gen causal implicado con mayor frecuencia es el SCN5A que codifica la subunidad o del canal de sodio
NaV1.5, y se manifiesta con pérdida de funcién. No obstante, la tasa de deteccién de mutaciones del gen es de
aproximadamente el 25% y tiene una penetrancia aproximadamente del 50% con una expresividad variable, lo
que subraya el intrincado panorama genético del sindrome. Por lo tanto, el cribado familiar del SB no se basa
Unicamente en las pruebas genéticas, sino que debe basarse principalmente en el cribado clinico y en las carac-
teristicas electrocardiograficas. (16-18) Los resultados de la deteccién genética actualmente no influyen en el
pronéstico ni el tratamiento, sino que simplemente documentan la presencia de una mutacién genética como
una causa probable o posible para explicar los sintomas en pacientes con ECG de SB. (9)

Las manifestaciones clinicas suelen aparecer por primera vez durante la edad adulta, con una edad media
de presentacién a los 40 = 15 anos. Los sintomas asociados incluyen sincope, respiracion agénica nocturna,
palpitaciones presentandose AV malignas con riesgo de MS y arritmias auriculares (10%). Estos sintomas a
menudo ocurren durante estados vagoténicos, descanso o el suefio, o bien precipitados por ciertos factores como
se menciono antes, pero rara vez durante el gjercicio. (3)

Las recomendaciones para el diagnéstico del SB han evolucionado durante las tltimas 2 décadas. Hasta 2013,
el diagnéstico de SB requeria demostrar la presencia de un patrén de ECG tipo 1 asociado manifestaciones clinicas
y/o antecedentes familiares, sin embargo, debido a que muchos pacientes con un ECG tipo 1 son asintomaticos,
la declaracion de consenso de expertos propuso que el diagnostico se realiza cuando se observa un patrén tipo
1 ya sea espontaneamente o después de la administracion intravenosa de un bloqueador de los canales de sodio
sin requerir ninguna evidencia adicional de arritmias malignas. (19) No obstante, en el afio 2016 el Informe de
consenso sobre sindromes de ondas J propuso el diagnéstico de SB mediante el cdlculo de una puntuacién ba-
sada en registros de ECG, resultados genéticos, antecedentes familiares y caracteristicas clinicas. (20) Donde la
presencia de un patrén de ECG tipo 1 espontaneo es diagnostico por si solo y no asi un patrén inducido, debido a
que las pruebas provocadoras carecen de cierta especificidad a pesar de su alta sensibilidad, por lo cual el sistema
de puntuacién diagnéstico propuesto, el score de Shanghai, recomienda informacién adicional para realizar un
diagnostico definitivo. (21) (Figura 2)
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Fig. 2.
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La estratificacion del riesgo tiene como objetivo identificar a quienes tienen un mayor riesgo de presentar
AV y MS, siendo factores bien establecidos la presencia de un ECG con patrén tipo 1 espontaneo, antecedentes
de sincope cardiogénico o paro cardiaco previo. Evidencia consistente de multiples estudios ha encontrado que
un historial de sincope cardiogénico da como resultado un riesgo de 2,5 a 5 veces mayor de eventos arritmicos
graves en comparacion con el 0,7% para aquellos que no tuvieron sincope. (22-26)

Estos tltimos 5 anos se han postulado miltiples escalas de puntuaciéon que incluyen predictores de riesgo
clinicos, electrocardiograficos, familiares e invasivos; siendo atin controvertido el papel del EEF sobre el valor
de la inducibilidad TV/FV para identificar a los pacientes con mayor riesgo de paro cardiaco, ya que el aspecto
mas desafiante del SB sigue siendo para aquellos pacientes que presentan el diagnéstico electrocardiografico de
la enfermedad, pero se encuentran asintomaticos. (21, 27-30)

Un reciente metaanélisis que incluyo 19 estudios que reclutaron a 6.218 pacientes, de los cuales 4.265 (68,6%)
se sometieron a un EEF, mostr6 que un estudio EEF positivo se asoci6 significativamente con eventos arritmicos
en pacientes con SB (P =0,002). Al incluir los estudios que proporcionaron datos sobre la asociacion de EEF
con eventos arritmicos durante el seguimiento en pacientes sin antecedentes de MS cardiaca abortada o evento
arritmico fatal, la asociacién entre estudio EEF positivo y eventos arritmicos futuros siguié siendo significativa
(P =0,02). (31) Otro estudio recientemente publicado por Gaita y col. que incluyé 1.149 pacientes asintomaticos
con el objetivo de evaluar el riesgo arritmico durante un seguimiento a largo plazo con una media de 6 afnos,
demostraron que aquellos pacientes asintomaticos con patréon de ECG de SB espontdneo mostraron una inciden-
cia relativamente baja de eventos arritmicos (0,2% p/ano), y el riesgo es extremadamente bajo en aquellos con
patrén de ECG inducido tinicamente por farmacos (0,03% p/ano). Ademas, se investigd mas a fondo el papel del
EEF en la estratificacion del riesgo de pacientes asintomaticos con patrén ECG tipo 1 espontdneo. La presencia
de ECG de SB tipo 1 espontaneo asociado a EEF positivo identifica un subgrupo de pacientes con mayor riesgo
arritmico y esta observacién es importante porque este subgrupo constituye aproximadamente el 50% de los
pacientes asintomaticos con patrén electrocardiografica tipico. (32)

El tratamiento actual implica medidas conservadoras que incluyen evitar farmacos especificos, comidas co-
piosas, consumo de grandes cantidades de alcohol, exposicion al calor excesivo y el tratamiento inmediato de la
fiebre. (33) Estas recomendaciones constituyen el primer paso terapéutico en el manejo de todos los pacientes
con SB y estan de acuerdo con las pautas descritas en el sitio web www.brugadadrugs.org. (34) Por otro lado, a
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los pacientes con una prueba de drogas positiva se les deben proporcionar recomendaciones de comportamiento
y cambios en el estilo de vida; e informar de la necesidad de visitas de seguimiento regulares, cada una con ECG
repetidos y monitoreo holter de 24 horas de 12 derivaciones. (33) El uso combinado de ECG y holter (ambos con
electrodos V1 y V2 en posicion estandar y superior) puede aumentar la deteccion de un patrén espontaneo tipo 1
transitorio en hasta el 13% de los sujetos con un patrén tipo 1 oculto en el momento de la presentacion durante
un seguimiento a largo plazo lo que apoya ademas evitar pruebas de provocacién farmacologicas innecesarias, a
la luz de preocupaciones recientes sobre su especificidad. (35)

Los pacientes con antecedentes de paro cardiaco reanimado y TV sostenida documentada tienen indicado el
implante de un CDI en prevencién secundaria. (33,36,37) La decisién sobre la implantaciéon de un CDI en pre-
vencién primaria es mas desafiante. Se recomienda en pacientes con historia de sincope arritmico y un patrén
tipo 1 espontéaneo ya que el riesgo de eventos fatales aumenta 2,5 veces. La principal preocupacién hoy en dia es
que no hay muchas alternativas de tratamiento.

En pacientes que presentan sincope, se requiere una evaluacién clinica detallada para diferenciar el proba-
ble sincope cardiogénico de otras causas potenciales, como el sincope vasovagal. A pesar de que la experiencia
con los dispositivos de monitorizacion cardiaca implantables (MCI) en el SB es limitada, se ha demostrado que
son utiles para orientar el diagndstico en sujetos con SB que presentan sintomas y se consideran con un riesgo
insuficiente de MS como para requerir la implantaciéon inmediata de un CDI; por ejemplo aquellos casos que
experimentan episodios de lipotimias o sincopes de origen inexplicable, asi como palpitaciones que a menudo
pueden estar asociadas a la aparicién de arritmias auriculares paroxisticas y/o disfuncién en el sistema de con-
duccién. El hallazgo principal fue que la monitorizacién de MCI detect6 eventos en el 22% de los sujetos con
riesgo potencial bajo o intermedio por lo que el uso de estos dispositivos puede ser considerado en estos casos
en los que los sintomas son poco claros. (38) Recientemente un estudio realizado en 65 pacientes con estudios
electrofisiolégicos negativos, mostré que el implante de un grabador de eventos parece ser una estrategia eficaz
y segura y que podria colaborar en la decisién de la estrategia terapéutica a seguir.

En el caso de los pacientes que se someten a la implantacién de un CDI, hay ciertas consideraciones a la hora
de decidir si se debe utilizar un dispositivo transvenoso o subcutaneo. Dado que los pacientes con SB son pro-
pensos a sufrir arritmias auriculares. El estudio EFFORTLESS comparé el desempeiio del CDI-SC en pacientes
con canalopatia (n=199, 83 con SB) frente a pacientes sin canalopatia. Ambas cohortes experimentaron una
deteccion y cardioversion efectivas de TV/FV inducida equivalente. Y ni las tasas de descargas inapropiadas ni
las complicaciones fueron significativamente diferentes. (9,39)

En las directrices actuales, la terapia con quinidina y la ablacién transcatéter epicardica estan indicadas solo
para pacientes con arritmia recurrente o bien que rechazan o tienen contraindicaciones para la implantacién
del CDI. La quinidina también es una consideracién terapéutica importante para el control del ritmo en pa-
cientes con FA concomitante. Sin embargo, el perfil de efectos secundarios de este farmaco sumado a su escasa
disponibilidad comercial limita su uso. (40) En casos de tormenta eléctrica, se recomienda la administraciéon de
isoproterenol intravenoso. (41, 42)

La ARF ha surgido como una opcién terapéutica prometedora para el SB en la tltima década. Con la ayuda
de los mapeos electroanatémicos tridimensionales nos permiten detectar la presencia de un sustrato arritmico
dentro del TSVD para eliminar y normalizar de forma persistente el patrén del ECG y prevenir la inducibilidad
de FV. Las areas con electrogramas anormales (bajo voltaje, fraccionamiento, duraciéon prolongada o potenciales
tardios) se marcan como sustrato para la ablacién. Los estudios han demostrado que estas alteraciones estan
en relacién con los cambios histolégicos observados a nivel del TSVD y con cambios estructurales sutiles, como
alteraciones de la motilidad y dilatacién leves del ventriculo derecho; gracias a la creciente evidencia procedente
de imagenes cardiacas como la resonancia magnética cardiaca (RMC). (43-49)

Un metaanalisis reciente que incluye 11 series de casos y 11 informes de casos (n=233) ha proporcionado una
visién general sistémica de la evidencia de ARF en el SB. Se realiz6 una comparacién entre las siguientes estra-
tegias de ablacién: mapeo epicardico con ablacién de sustrato, mapeo solo endocardico con ablacién, ablacién de
extrasistolias desencadenante de FV y enfoques mixtos. La eliminacion del patrén de ECG de SB tipo 1 se logré
en el 98,3% de los grupos de abordaje epicardico frente al 34,8% en el abordaje endocardico. Las tasas de éxito en
la prevencion de TV/FV fueron del 96,7%, 70,6% y 80,0% en las estrategias de ablacién epicardica, endocardica
y desencadenante, respectivamente. (50) La provocacién farmacolégica con inhibidores de los canales de sodio
durante el procedimiento puede ser til para identificar areas de sustrato arritmogénico adicionales. (51)

Esto nos posiciona ante una estrategia de tratamiento prometedora a largo plazo, quedando aun todavia
por determinar si ésta resulta en una alternativa adecuada al CDI para personas con alto riesgo, o incluso una
opcién para personas con bajo riesgo como una posible terapia “curativa”. Sin embargo, se necesitan mas estu-
dios con tiempos de seguimiento mas prolongados antes de poder llegar a una conclusién definitiva en cuanto a
su rol dentro del tratamiento. Las guias internacionales actuales recomiendan la ablacién con catéter para los
pacientes sintomaticos con descargas recurrentes del CDI o como una alternativa al implante del CDI cuando
esté contraindicado. No hay suficientes datos para respaldar su uso en pacientes asintomaticos. (33)



28 REVISTA ARGENTINA DE CARDIOLOGIA / VOL 94 Suplemento 4/ 2026

Recomendaciones Diagnésticas

Recomendaciones

Se realiza diagnostico de SB en pacientes con patrén electrocardiografico tipo | espontaneo con o
sin sintomas.

Se realiza diagndstico de SB en pacientes con patron tipo | inducido que hayan sobrevivido a un
paro cardiaco y/o FV o TV polimoérfica documentada.

Se considera SB en aquellos pacientes con patrén tipo | inducido mas la presencia de alguna de las
siguientes condiciones:

-Sincope arritmico o respiraciones agénicas nocturnas.

-Antecedentes de familiares de primer y segundo grado con diagnéstico de SB.

Se considera la realizacion de test genético en pacientes con sospecha o diagnéstico de SB estable-
cido para facilitar el screening familiar.

Se considera la realizacién del test de farmacos bloqueadores de los canales de sodio en pacientes
sintomdticos con sospecha de SB en ausencia de patrén tipo | espontaneo.

Se puede considerar SB en pacientes con patrén tipo | inducido.

Se puede considerar la realizacién del test de farmacos bloqueadores de los canales de sodio en
pacientes asintomaticos con sospecha de SB en ausencia de patrén tipo | espontaneo.

No es diagnostico de SB la presencia electrocardiografica de un patrén tipo Il ni patrén il

Estd contraindicado el test con blogueadores de los canales de sodio en pacientes con patrén tipo |.

Recomendaciones Generales
Recomendaciones

Se debe desalentar el consumo de grandes cantidades de alcohol y comidas copiosas,

-Evitar el consumo de cannabis y cocaina,

-Evitar farmacos que puedan inducir elevaciéon del segmento ST en precordiales derechas (www.
brugadadrugs.org),

-Evitar la exposicion al calor excesivo y tratar de inmediato la fiebre con antipiréticos.

Se recomienda seguimiento con ECG y holter de 12 derivaciones en aquellos pacientes con patrén

tipo | inducido con drogas.

Clase Nivel de
evidencia

| C

lla C

lla C

lla C

Clase Nivel de
evidencia

| C
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Recomendaciones: Estratificacion de Riesgo y Tratamiento

Recomendaciones Clase Nivel de
evidencia
Se indica el implante de CDI en pacientes con diagnéstico de SB y antecedentes de paro cardiaca | C

reanimado y TV sostenida documentada.

Se recomienda el implante de CDI en pacientes con patrén tipo | espontaneo e historia de sincope lla B
arritmico.
Se considera el tratamiento con ablacion transcatéter epicardica en pacientes con arritmia recu- lla B

rrente o bien en aquellos que rechazan o tienen contraindicaciones para la implantacion del CDI.
Se considera el tratamiento con quinidina en pacientes con arritmia recurrente o bien en aquellos lla C
que rechazan o tienen contraindicaciones para la implantacion del CDI.

Se considera la administracién de isoproterenol intravenoso en casos de tormenta eléctrica. lla C
Se considera el uso del holter implantable en pacientes con SB tipo | y sincope de origen inexplica- lla C
ble, lipotimias o palpitaciones

Se considera el implante de CDI en pacientes asintomaticos con diagnéstico de SB y FV/TV induci-
da en EEF.

Se considera la indicacion de estudio electrofisiologico en pacientes asintomaticos con patron tipo
| espontédneo como herramienta para estratificacion del riesgo.

No estd indicado el implante de CDI en pacientes con patrén tipo | inducido asintomaticos o histo-

ria familiar de MS.
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7. SINDROME DE QT LARGO

Los sindromes de intervalo QT Largo (SQTL) se caracterizan por prolongacién del intervalo QT en forma
permanente, intermitente o ante algin desencadenante, predisponen a AV peligrosas, como “torsades de pointes”
(TdP), sincope y/o MS. (1) La prolongacién de este intervalo puede ser congénita o adquirida.

SQTL Congénito: Es una condicién hereditaria, generada en la mutacién de uno o varios genes que se trans-
miten con un patrén autosémico dominante o recesivo.

SQTL Adquirido: Puede ser inducido por ciertos medicamentos (como antiarritmicos, antibiéticos y antip-
sicoticos), desequilibrios electroliticos (como hipocalemia o hipomagnesemia), cardiopatias u otras condiciones
médicas subyacentes.

SQTL Congénito

E1 SQTL se caracteriza por un intervalo QT prolongado y AV desencadenadas principalmente por activacion
adrenérgica. La edad media de presentacién es de 14 anos. La tasa anual de MS en pacientes asintomaticos con
SQTL se ha estimado inferior al 0,5%, mientras que aumenta en torno al 5% en aquellos ptes con antecedentes
de sincope. Al SQTL se lo encuadra dentro de las canalopatias ya que el potencial arritmogénico esta dado por
la alteracion de la estructura y/o funcién de las proteinas que conforman los “canales i6nicos”, los cuales son
responsables de la generacién y propagacion del potencial de accién cardiaco. Se han asociado 17 mutaciones
en genes al SQTL (Tabla 1), la mayoria codificantes de subunidades de canales i6nicos de potasio, sodio o calcio
dependientes de voltaje. El cribado genético identifica una mutacioén causante de enfermedad en un 75% de los
casos de SQTL y 3 genes principales (KCNQ1, KCNH2 y SCN5A) son responsables de 90% de los casos con ge-
notipo positivo. (2-6) La denominacién de SQTL tipo 1, 2 y 3 hoy dia se usa mas para una descripcion fenotipica
del ECG, que guardan correlacion con estas 3 alteraciones geneéticas més conocidas y prevalentes.

En la actualidad, dado el incremento del conocimiento, y la identificacion de nuevas mutaciones genéteicas
asociadas con el desarrollo de SQTL, la tendencia es llamar al cuadro por el gen implicado. Se modificé el cuadro
del consenso anterior solo dejando los genes que por evidencia se consideran relevantes, dado que hay genes y
subtipos que ya no deben ser considerados y fueron excluidos por la evidencia débil de su asociacién (por ej.,
Ankirina B, STNa, SCN4b y KCNJ). A su vez se incorpor6 el gen Triadina, que no tiene un ntimero ordinal de
tipo de QT.

Se puede también agrupar los subtipos de SQTL en las 3 categorias siguientes:

* SQTL autosémico dominante (sindrome de Romano-Ward; prevalencia, 1/2500), que incluye LQT1-6 y
LQT9-13 y se caracteriza por una prolongacion aislada del intervalo QT.

* SQTL autosomico dominante con manifestacion extracardiaca, que comprende:

- LQT7 (sindrome de Andersen-Tawil), que muestra un intervalo QT largo con onda U prominente, TV poli-

moérfica o bidireccional, dismorfismos faciales y paralisis periddica hiperpotasemica — hipopotasemica. (7)

- LQTS8 (sindrome de Timothy), caracterizado por QT largo, sindactilia, malformaciones cardiacas, trastorno
del espectro del autismo y dismorfismos.

* SQTL autosomico recesivo (sindrome de Jervell y Lange-Nielsen), que combina un intervalo QT extre-
madamente largo con sordera congénita.

Tabla 1.- Genes, posicion, fenotipo, efecto funcional, frecuencia y clinica asociada a tipos de SQTL. (Modificado de: Expert Consensus
Statement on the State of Genetic Testing for Cardiac Diseases. Heart Rhythm. 2022;19(7):e1-e60).

Genes y mecanismos moleculares implicados en el sindrome de QT largo (SQTL)

Fenotipo - sindrome Gene Locus Proteina (efecto funcional) iéﬁi?: ':i:::lt: A Frecuencia Clasificacion - ClinGen

SQTL1 - SULN1 (recesivo) KCNQ1 11p15.5  Pérdida de funcién del canal KvLQT1. lks 40-55%  Definitiva

SQTL2 KCNH2 ~ 7935-36  Pérdida de funcion del canal HERG Ikr 30-45%  Definitiva

SQTL3 SCN5A 3p21-p24 Incremento de funcién del canal Nav1,5 INa 5-10% Definitiva

SQTL (recesivo) TRDN 6g22.31  Ganancia de funcién del canal de calcio tipo L Ca (RSP) <1% Fuerte

fg&if"mz (recesivo)  oNE1 219221 Pérdida de funcin del canal Mink Ik <1%  Fuerte en SQTLa, definitiva en SILN
SQTLa KCNE2 21Q22.1  Pérdida de funcién del canal de potasio Kv Ik <1% Definitiva en SQTLa

SAT KCNJ2 17923 Pérdida de funcion del canal Kir2.1 Ca <1% Definitiva en SAT

ST, SQTL CACNA1C 12p13.3  Ganancia de funcion del canal de calcio tipo L Ca <1% Definitiva en ST, moderado en SQTL
SQTL 14 CALM1 14932.11 Ganancia de funcién del canal de calcio tipo L Ca <1% Definitiva

SQTL 15 CALM2 2p21 Ganancia de funcién del canal de calcio tipo L Ca <1% Definitiva

SQTL 16 CALM3 19g13.32 Ganancia de funcién del canal de calcio tipo L Ca <1% Definitiva

SQTL = Sindrome de QT largo. SAT= Sindrome de Andersen_Tawil. ST = Sindrome de Timoty RSP = Reticulo sarcoplasmatico.
SQTLa = Sindrome QT largo adquirido. SJLN = Sindrome Jervell Lange-Nielsen. PA = Potencial de accion
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Existen un ntimero de mutaciones menos comunes, asociadas a la prolongacion del QT. (8) Asimismo, la
prevalencia puede estar subestimada, ya que muchas personas con SQTL congénito pueden ser asintomaéticas.
La condicién afecta tanto a hombres como a mujeres, aunque estas ultimas pueden tener un riesgo ligeramente
mayor de eventos arritmicos después de la pubertad, debido a diferencias hormonales y electrofisiologicas.

Los pacientes sintomaticos pueden presentar palpitaciones, mareos, convulsiones y sincopes, ocurren con
frecuencia ante determinados desencadenantes asociados, como el estrés fisico (en especial natacién) asociado
al QTL1; el estrés emocional, como el provocado por despertadores, alarmas o bocinas de automoévil asociado al
QTL2; y en el reposo nocturno asociado al QTL3. (9) Las AV suelen ser autolimitadas, aunque pueden degenerar
en FV y MS.

Desde el punto de vista clinico, los casos tipicos de SQTL no deberian presentar grandes dificultades diagnos-
ticas. Sin embargo, los portadores asintomaticos de la mutacién familiar, atin con intervalos QT y QTc normales,
tienen 12% de incidencia de sincope y 4% de incidencia de MS. Alrededor del 10% de los pacientes con SQTL en
los que se detecta una variante patogénica presentan mas de una mutaciéon en el mismo gen o en més de un gen.
La presencia de multiples mutaciones se asocia a un inicio mas temprano de eventos y a una mayor prolongacién
del QTec. Actualmente sélo tres genes han demostrado evidencia causal suficiente que incluye casi el 90% de los
casos y definen los tres subtipos mas frecuentes de SQTL: el 1, 2y 3. (Figura 1)

Fig. 1.- Correlacion genotipo-fenotipo en los sindromes de QT largo mas frecuentes. *Se refiere a los casos que tienen la mutacion y
manifiestan el fenotipo.

Efecto Frecuencia Desencadenante de .
Tipo Corriente | yncional etgthllos ECG evento cardiaco letal Penetrancia
| Ejercicio (68%)
satt | Potsie 30-35% i /\ R grlecd b B8 62%
L L Otros (19%)
SQmL2 Potasio 25-30% Emociones (49%) 75%
| Sueho, descanso (22%)
Ejercicio (4%)
SOT3 | Sodio 510% JJ_/\ P bt L) 9%
Otros (20%)

SQTL Adquirido

E1 SQTL inducido por farmacos es la prolongacion anormal del intervalo QT tras la exposicién a un farmaco
con reversion a la normalidad una vez que se retira el mismo. Puede acompanarse de AV potencialmente mortales.
La incidencia global de este sindrome, asi como la incidencia de AV polimorfas tipo TdP y MS relacionadas con
este sindrome es dificil de estimar, hasta el presente, s6lo en el 10% de los pacientes se identifica una variante
genética patogénica en los genes relacionados a SQTL.

Cualquier alteracion en los canales i6nicos que conduzca a un exceso de iones positivos en el miocito cardiaco
provocara una prolongaciéon del potencial de accién, lo que resultara en un intervalo QT prolongado. E1 SQTL
adquirido es la causa més frecuente de prolongacion del intervalo QT, generalmente secundaria a la exposicién
a un estresante ambiental, con reversion a la normalidad tras la correcciéon del mismo. El factor estresante mas
comun es la terapia farmacolégica. Otras causas incluyen alteraciones de los electrolitos plasméticos (hipopota-
semia, hipocalcemia o hipomagnesemia), pudiendo ocurrir por bajo aporte o pérdida excesiva, ya sea por trata-
miento farmacolégico (por ejemplo, diuréticos), ejercicio intenso o trastornos de absorcién (por ejemplo, cirugia
bariatrica). (10-11) La hipocalemia es un factor de riesgo cominmente asociado al SQTL inducido por farmacos.
(12) El bloqueo completo de la rama izquierda, cardiopatias estructurales como la IC, secuela de infarto de mio-
cardio, la miocardiopatia hipertréfica y menos frecuentemente, enfermedades extracardiacas como trastornos
hormonales o hemorragia subaracnoidea. (13,14)

La aparicion de SQTL inducido por farmacos es impredecible, pero una observacién comdn es que la mayo-
ria de los pacientes tienen al menos otro factor de riesgo identificable ademas de la exposicién al farmaco (13).
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Practicamente todos los farmacos que producen el SQTL actian bloqueando la corriente IKr de salida, mediada
por el canal de potasio codificado por el gen KCNH2. La administracién de mas de un farmaco que prolonga
la repolarizacion aumenta el riesgo de SQTL adquirido, aunque en la mayoria de los casos, el mecanismo se
debe a interacciones farmaco-farmaco que alteran el metabolismo, méas que al efecto aditivo sobre el IKr. La
superfamilia de proteinas del citocromo P450 es responsable del metabolismo de la mayoria de los farmacos en
el higado, siendo CYP3AA4 el citocromo P450 predominante. La coadministracion de farmacos que son sustratos
para CYP3A4 y/o bloqueadores de IKr resulta en una mayor prolongacién del QT.

E1 SQTL y las complicaciones arritmicas (TdP, MS) se presentan mas comiinmente en mujeres que en hom-
bres (15). El QT se acorta después de la pubertad en los hombres pero no en las mujeres, sugieriendo que las
hormonas sexuales modulan la repolarizacion. La testosterona, al aumentar el IKr, acorta el intervalo QT, siendo
el principal factor que reduce el riesgo de TdP en los hombres. (14,16) Finalmente, existe asociacién de SQTL
adquirido con mutaciones subclinicas o polimorfismos en genes que producen SQTL congénito. (17) Un estudio
identifica genes de la enfermedad congénita en un 5-10% de pacientes con SQTL inducido por farmacos. (18) La
identificacion de estos casos enfatiza el creciente reconocimiento de la penetrancia incompleta. Un SQTL adqui-
rido debe confirmarse con un test genético negativo (mientras no se descubran nuevas mutaciones que podrian
transformarlo en positivo). En otras palabras, se podira contemplar la teoria de que todos los SQTL adquiridos
son en realidad congénitos y que una droga lo pone de manifiesto.

En pacientes con miocardiopatia hipertréfica, la presencia de QT largo se encuentra en aproximadamente
el 13% de los pacientes. (19) Con respecto a la causa, se puede plantear la hipétesis de un origen estructural,
principalmente por la dispersién de la repolarizacién debido a la hipertrofia miocardica. Sin embargo, también
podria haber polimorfismos genéticos con mutaciones que prolonguen el intervalo QT. (19,20)

Medicion del intervalo QT

El intervalo QT se mide desde el inicio de la onda @ hasta el final de la onda T en el ECG. Este puede ir
variando en base a la frecuencia cardiaca por lo que debe ser siempre corregido. Pueden utilizarse férmulas
como la de Bazett QTc = QT/\/RR en segundos) aunque tiene limitaciones a frecuencias cardiacas extremas.
En estos casos se recomiendan formulas como la de Friedericia QTc = QT/VRR o Framingham, entre otras. El
QT corregido (QTc), tiene un valor dinamico que depende de la edad, el sexo, entre otras variables.

Cuando la despolarizacién ventricular se prolonga por un trastorno de conduccién o por estimulaciéon ven-
tricular, el uso de las formulas de Bazzet o Friedericia pueden sobreestimar el QTc y con ello, la estimacion del
riesgo del paciente. Si bien no existe absoluto consenso, se aconseja el uso de formulas que intentan corregir la
prolongacién del QT debido a la mayor duracién del QRS, como la de Bogossian simplificada QT-(QRS/2) y otras
como Yankelson y Wang. (21,22).

Duracién del QT para definir QT largo.

Elintervalo QT debe ser medido preferiblemente en las derivaciones I1 y V5, por tener mayor valor predictivo
(23). Se considera que un QTc es anormalmente largo si es = 450 ms en sintoméaticos y = 470 en asintomaticos
(Criterios de Keating), y con dicho valor se obtiene una especificidad del 99% y una sensibiliad del 36%. Sin
embargo, algunos autores proponen otros puntos de corte como > 440 para varones y > 460 ms en mujeres, e
incluso tan bajo como >430 en asintomaéticos, para obtener una mayor sensibilidad del 72% a expensas de una
menor especificidad 86%, que los criterios de Keating. (24)

Cabe destacar que individuos genéticamente afectados pueden tener registros con QTc en rango de normalidad.
Se ha demostrado que aproximadamente 1/3 de los portadores de mutaciones del SQTL pueden tener intervalos
QT y QTc en un area de superposiciéon con individuos normales. (25-27). El grupo de Keating ya describia que
con el punto de corte de 440 ms, mal clasificaria al 9% de los varones normales de su estudio como LQTS (y 19%
de las mujeres), mientras que 9% de los portadores de un gen, serian clasificados como normales (y 2% de las
mujeres portadoras), por eso mismo en el ano 1992 se define como punto de corte 450 ms. (25)

Con esta informaciéon podemos deducir que conviene atribuirle un riesgo relativo antes que un valor absoluto
al QTc en los limites de superposicion. Recordar que para el diagnéstico clinico, no s6lo se tiene en cuenta la
duracién del QTc, sino la asociaciéon con los otros parametros.

Obviamente, a mayor duracién del QTc mayor probabilidad de tener un caso de SQTL. De ahi que los criterios
de Schwartz y colaboradores modificada en 1993, le atribuyeron distinto puntaje a tres categorias de duracion.
El consenso de expertos de 2013 de la HRS, APHRS y EHRA, modificé los criterios estableciendo como puntaje
de diagnéstico definitivo = 3.5, también a la presencia inequivoca de una variante patogénica de uno de los
genes del SQTL o la repetida medicién de un QTc = 500, en ausencia de uso de drogas que prolonguen el QT.
Este parametro aun esta asociado a mayor riesgo; sin embargo en 2022, la guia europea establecié como criterio
diagnéstico a una duracién del QTc >480 ms. (4-28,29). Un QTc =480 ms actualmente se le otorga una pun-
tuacion diagnéstica para SQTL de 3,5 puntos (Tabla 2). En casos de alta sospecha como sincope arritmico o MS
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reanimada, un valor de QTc =460 ms es suficiente para el diagnéstico de SQTL. Por el contrario, en pacientes
genéticamente afectados con mutacion patogénica, la investigacion es independiente de la duracién del QTc (30).
Una importante consideracion es que la expresién de un QT largo ante un farmaco, puede ser producto de
una variante patogénica, desenmascarada por drogas. Se sabe que uno cuarto de los individuos que desarrollan
un QT largo por un farmaco, son portadores de una variante conocida de un gen asociado a SQTL (29,30).
En la tabla 2 se muestran los criterios de Schwartz iniciales de 1993, a los que se agreg6 un criterio ergomé-
trico y después la genética (4,31).

Tabla 2. Escala diagnodstica modificada para el diagnostico del SQTL. ECG: elctrocardiograma; MS: muerte subita; TdP: Torsades de Pointes
SQTL: sindrome de QT largo. Diagndstico de SQTL con una puntuacion de >3,5

Criterios Puntos
2 480 ms 3,0
460479 ms 2
QTc 450459 ms (varones) 1
2480 durante el 4° minuto
ECG de recuperacion tras PEG 1
TdP 2
Alternanciadelaonda T 1
Melladuras en la onda T en 3 derivaciones 1
Baja FC para la edad 0,5
Historia Sincope Con estrés 2
Clinica Sin estres 1
Antecedentes |Familiar(es) con SQTL confirmado 1
familiares |(Familiar de primer grado con MSC de origen 0,5

desconocido a los <30 anos

Genetica |Mutacion patogénica 3,2
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Recomendaciones diagnésticas
Diagnostico de los sindromes de QTL hereditarios (25)

Recomendaciones Nivel de
evidencia

Estudio genético positivo Es vital la realizacion de un asesoramiento genético y la realizacién de
un mapa genético del paciente.

Criterios diagndsticos cuya suma tenga un puntaje >3,5. Esta escala esta basada en criterios
electrocardiogréficos, clinicos y antecedentes familiares, de Schwartz y colaboradores modificada
en 1993, a los que se suman un criterio ergométrico y la genética

Pruebas Adicionales

Ademaés del ECG de 12 derivaciones, se sugiere la sensibilizacién del mismo realizando un registro
de pié.

La prueba ergométrica puede evidenciar, ante el estimulo adrenérgico, pardmetros de comporta-
miento anormal del QT durante el esfuerzo y post esfuerzo, comparando el registro de reposo con
el cuarto minuto de la recuperacion (32)

El EEF no se recomienda en el SQTL y en general no tiene valor prondstico.

Test de isoproterenol: El isoproterenol, asi como la estimulacion cardiaca transvenosa, no se
utilizan con fines diagnésticos. (Son utilizados con fines terapéuticos en pacientes con SQTL y TdP
recurrentes a pesar de la correccion de los factores precipitantes y de magnesio.

Test de adrenalina: Si bien se utilizo y aconsejo para mejorar el diagnéstico de SQTL, es un estu-
dio de baja reproducibilidad. (18)

Recomendaciones para estudio genético en pacientes con SQTL y sus familiares

Recomendaciones Nivel de
evidencia

En pacientes con diagnostico o alta sospecha de SQTL se recomienda evaluar antecedentes familia-

res multigeneracionales de MS.

En todo paciente con diagnéstico o alta sospecha de SQTL se recomienda el asesoramiento genéti- |
co por un profesional entrenado en cardiologia genética.

En todo paciente con diagndstico o alta sospecha de SQTL el estudio genético estd recomendado 1 B

para realizar el diagndstico de certeza y el diagnéstico diferencial.

Recomendaciones Terapéuticas
Tratamiento Agudo

Los episodios de TdP, suelen ser autolimitados. Se deben investigar y tratar las causas reversibles y corregir el
medio interno, se debe indagar sobre el uso de farmacos, en especial, aquellos que pueden llegar a prolongar el QT.

En caso de que la TdP provoque descompensacion hemodinamica se debe realizar:

La administracién de isoproterenol, un beta agonista no selectivo que incrementa la FC y acorta el intervalo
QT, disminuye la probabilidad de tener R sobre T, durante la TdP. Si bien se ha reportado su beneficio y puede
ser un puente a la estimulacién transitoria, en pacientes sin respuesta al sulfato de magnesio, se ha sugerido
que puede estar contraindicado en el SQTL congénito. Puede aumentar la dispersiéon de la repolarizaciéon en
algunos subtipos y provocar un aumento paraddjico del QT, ademas puede empeorar la TV de no tratarse de
una TdP (41,42).
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Recomendaciones Nivel de
evidencia

Cardioversion eléctrica inmediata. En caso de TdP sin pulso o FV desfibrilacion.
Corregir y/o eliminar cualquier otro factor intercurrente, que pueda agravar el cuadro como medi-
cacion, hipokalemia, hipomagnesemia, etc.

Administrar Sulfato de magnesio, es la primera medida farmacoldgica. Se administra en dosis de 2 lla B
gramos por via IV. Incluso, sin constatacion de hipomagnesemia la medida es efectiva como esta-

bilizador de membrana

Ante la persistencia de TdP a pesar del tratamiento con magnesio, el incremento de la FC puede lla B

ayudar. Eso se puede hacer con estimulaciéon ventricular con marcapasos transitorio.

Blogueo anestésico percutaneo del ganglio estrellado que provoca la atenuacion transitoria de B
tono simpético. (33) Es una medida factible y util, que debe utilizarse en una condicién critica y

refractaria a las demas medidas. (34-36)

La simpatectomia quirdrgica, si es una terapéutica con demostrado efecto a largo plazo. (37,38) El B

blogueo simpético puede realizarse como puente a este procedimiento definitivo en pacientes con

arritmias refractarias. (39,40)

Tratamiento crénico

El manejo de pacientes con SQTL abarca tanto medidas no farmacoldgicas, como modificaciones en el estilo
de vida. Es fundamental identificar y evitar fairmacos que puedan prolongar el intervalo QT, asi como corregir
otras causas de prolongaciéon del QT, tales como trastornos del medio interno u hormonal. Asimismo, se debe
limitar la exposicion a factores desencadenantes como el ejercicio intenso, la deshidratacion y los golpes de calor.
Ademas, resulta crucial la educacion del paciente y su familia sobre las medidas preventivas especificas para cada
genotipo para el conocimiento de los desencadenantes especificos para eventos arritmicos. (Como sumersion en
agua fria, privacion del sueno, estimulos auditivos como silbatos, etc.)

La intervencion de mayor impacto clinico continda siendo la terapia antiadrenérgica. Esta se indica en todos
los pacientes con SQTL que hayan sobrevivido a un paro cardiaco, en aquellos con sintomas o con un score de
riesgo elevado (véase la puntuacién de Schwartz). También se considera aceptable en pacientes asintomaticos
con un QT corregido mayor o igual a 480 ms.

Tratamiento farmacolégico

Los betabloqueantes constituyen la terapia fundamental para los pacientes con SQTL. Entre ellos, los no
selectivos nadolol y propranolol son considerados los més efectivos. (43) El metoprolol y el atenolol son menos
eficaces y deben evitarse, especialmente en pacientes sintomaéticos. (44) El efecto antiarritmico de los betablo-
queantes se debe a la prevencion de despolarizaciones tempranas mediante el bloqueo del estimulo adrenérgico de
la corriente de calcio. Adicionalmente, el propranolol reduce el intervalo QT al bloquear parcialmente la corriente
de entrada tardia de sodio, lo que aporta un beneficio adicional en los tipos 2 y 3. (45) La terapia farmacolégica
complementaria incluye bloqueantes de los canales de sodio como la mexiletina o la flecainida. Los pacientes
con SQTLS3 se benefician particularmente de esta terapia, aunque también se ha demostrado que la mexiletina
reduce el QT en pacientes con SQTL2 (46,47).

Los suplementos de potasio y magnesio pueden ser beneficiosos en casos seleccionados. Estos mejoran la
repolarizacion, especialmente en pacientes con valores séricos disminuidos, pero no deben utilizarse como tGnica
medida farmacoldgica, ya que los estudios son dispares y no han sido evaluados con puntos duros como mor-
talidad. La suplementacién prolongada de potasio parece ser especialmente eficaz en el SQTL2, dado que las
corrientes de potasio afectadas dependen en gran medida del nivel de potasio extracelular. Un estudio demostré
que la administraciéon oral prolongada de potasio y espironolactona aumenta el potasio sérico en pacientes con
SQTL2, mejorando la repolarizacion. (48) La suplementacién con magnesio mejora el transporte de iones de
potasio, estabiliza las membranas celulares y optimiza la estabilidad del ECG. Podria ser ttil en algunos geno-
tipos de SQTL. (49)

Tratamiento no farmacoloégica

En pacientes con recurrencias a pesar del tratamiento farmacolégico, la denervaciéon simpatica cardiaca
izquierda ha demostrado ser particularmente eficaz en pacientes con SQTL1, pero también en aquellos con los
genotipos 2, 3 o con mutaciones miltiples. (37,38,49)
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Cardiodesfibrilador Implantable

La indicacion de un CDI en el SQTL puede ser como prevencién primaria o secundaria de MS, ocasionada
por AV malignas como la TV polimérfica y la FV. Existe consenso general sobre la indicacién de un CDI como
prevencion secundaria de MS luego de un paro cardiaco reanimado o abortado. (9,50,51) No obstante, al dia de
hoy, prevalece cierta controversia acerca de las indicaciones como prevencion primaria. Es primordial comprender
que la terapia con CDI no esta libre de riesgos y complicaciones (infeccion, fractura o desplazamiento de catéter,
mal funcionamiento del dispositivo, descargas inapropiadas, entre otros) y también puede producir un impacto
psicoldgico (ansiedad, depresion, trastorno de estrés postraumatico), particularmente en pacientes jévenes. Las
descargas de un CDI pueden salvar la vida, pero también son dolorosas y perturbadoras, generan una liberacién
significativa de norepinefrina pudiendo iniciar una tormenta arritmica y una secuencia de multiples descargas
que, ademas de ser devastadoras psicolégicamente para los pacientes y su entorno familiar, pueden producir el
agotamiento del dispositivo y la muerte del paciente. (52) Por lo tanto, al tomar la decisién de indicar un CDI, los
médicos y los pacientes deben discutir riesgos y beneficios del dispositivo, teniendo en cuenta la condicién clinica
del paciente y sus preferencias. Los principales centros con vasta experiencia en SQTL en el mundo indican esta
terapia al 10-20% de sus pacientes. (53,54) Por lo tanto, la mayoria de los pacientes con SQTL no necesitan y
no deberian recibir un CDI (54,55).

La estratificacion del riesgo de MS debe ser un continuo, este concepto es importante, ya que, el riesgo de
MS en el SQTL es variable a lo largo del tiempo, pudiendo aumentar por diversos factores (progresiéon de la
enfermedad, cambios en las hormonas sexuales, alteraciones electroliticas, farmacos, etc.) o disminuir luego de
implementar alguno de los tratamientos habituales (fArmacos antiarritmicos o denervacién simpatica cardiaca
izquierda o bilateral) (53, 56). Asimismo, cabe destacar que los factores de riesgo para la MS en el SQTL no son
muy precisos y se basan en datos observacionales y consensos de expertos. En la tabla 1 se mencionan los fac-
tores de riesgo que poseen mayor evidencia cientifica (9,50-61). Se han desarrollado calculadoras de riesgo, sin
embargo, atin no hay evidencia que justifique su uso de manera universal y automatizada, no es recomendable
que médicos sin experiencia en esta patologia, indiquen un CDI basdndose Gnicamente en estas puntuaciones.
La calculadora “1-2-3 LQTS Risk calculator” (57,61,62), principalmente tiene en cuenta el genotipo y el intervalo
QT corregido (QTc); mientras que la desarrollada por la Universidad de Rochester comprende mas variables
(QTe, edad, sexo, historial de sincope, uso de betabloqueantes y el genotipo) (59, 63). Estas calculadoras, eva-
ldan el riesgo arritmogénico basal para predecir eventos malignos futuros (si el riesgo supera el 5% en 5 anos, se
recomienda el CDI), pero su limitacion es que suponen que el perfil de riesgo (con sus respectivos marcadores)
permanecera fijo a lo largo del tiempo, pudiendo sobreestimar o subestimar el mismo. (56)

Tabla 4. Estratificacion de riesgo de MS en el sindrome de QT largo

CATEGORIA SINDROME DE QT LARGO

RIESGO INTERMEDIO BAJO — Sincope sin uso de betablogueantes
— Mujeres con SQTL tipo 2
BAJO RIESGO — Pacientes asintomaticos con QTc < 500 ms.

QTc: intervalo QT corregido; SQTL: sindrome de QT largo; ms: milisegundos. *Sincope o taquicardia ventricular sostenida o mal tolerada hemodindmicamen-
te; **Riesgo de eventos arritmicos potencialmente mortales; TQTc y riesgo calculado luego de la optimizacion terapéutica (farmacos antiarritmicos, etc.).
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Estratificacion de riesgo
Recomendaciones

Recomendaciones Clase Nivel de
evidencia

En pacientes con diagnostico de SQTL, se recomienda realizar una estratificacion de riesgo de MS 1 B
periédicamente (principalmente a partir de la optimizacion terapéutica), teniendo en cuenta varia-
bles clinicas, electrocardiograficas y del genotipo

La estratificacién de riesgo de MS, en pacientes con SQTL, se podria complementar con el uso de
calculadoras de riesgo validadas, como la “1-2-3 LQTS Risk calculator” o la desarrollada por la

Universidad de Rochester

Recomendaciones

Nivel de
evidencia

Recomendaciones

En pacientes con SQTL y paro cardiaco abortado, se recomienda el implante de un CDI, junto con | B

el uso de betabloqueantes

Prevencion secundaria de muerte subita
Los pacientes con antecedentes de paro cardiaco tienen un riesgo muy alto de recurrencia y MS. El uso de
CDI en estos pacientes ha demostrado una reduccion significativa en la mortalidad total y 1a MS. (9, 50,51,60)

Recomendaciones
Prevencion primaria de muerte sibita

El término “asintomatico” hara referencia a la ausencia de “eventos cardiacos”, tales como sincope (con sos-
pecha de causa arritmogénica) o TV sostenida o mal tolerada hemodinamicamente. La estratificacién de riesgo
de MS propuesta en este consenso, se encuentra en la Tabla 4.

Distintos estudios observacionales y revisiones de la literatura, han establecido criterios de alto riesgo de
MS en pacientes con SQTL. La presencia de estos marcadores, sobre todo en pacientes que sufren un evento
cardiaco bajo adecuado tratamiento betabloqueante, tiene un riesgo significativo de presentar en el seguimiento
MS (52,59, 61, 64-69). En los pacientes que presentan sincope, es fundamental realizar una evaluacién clinica
detallada para intentar diferenciar el sincope de causa arritmogénica, de otras causas potenciales, como el sin-
cope vasovagal y la hipotensién ortostatica. El sincope est4 independientemente asociado con eventos adversos
graves, siendo mayor el riesgo en aquellos con sincope reciente (en los Gltimos 2 anos), episodios recurrentes, o
el que ocurre bajo tratamiento con betabloqueantes (59-61, 65).

Recomendacones Clase Nivel de
evidencia
En pacientes con SQTL y alto riesgo de MS, que sufren un evento cardiaco estando bajo adecuado 1 B

tratamiento con betabloqueantes, se recomienda intensificar la terapia de proteccién con un CDlI,
preferentemente en conjunto con la denervacion simpatica cardiaca izquierda.

En pacientes con SQTL y ausencia de marcadores de alto riesgo de MS, que padecen un evento lla B
cardfaco estando bajo adecuado tratamiento con betablogueantes, se debe considerar el implante

de un CDI, preferentemente en conjunto con la denervacion simpatica cardiaca izquierda.

En pacientes con SQTL, que padecen un evento cardiaco y no toleran o estan contraindicados los lla C
betabloqueantes, se debe considerar el implante de un CDI, preferentemente en conjunto con la

denervacion simpatica cardfaca izquierda.

En pacientes con SQTL y alto riesgo de MS, asintomaticos, estando bajo adecuado tratamiento con B
betabloqueantes, se podria considerar el implante de un CDI. -

En pacientes con SQTL asintométicos y que no toleran o estan contraindicados los betablogquean-
tes, se podria considerar el implante de un CDI, como complemento a la denervacion simpatica

cardiaca izquierda.
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Tipo de dispositivo a implantar

Para los pacientes que requieren y aceptan el implante de un CDI, es recomendable un proceso de toma de
decision compartida (médico-paciente-familia), con el fin de seleccionar el tipo de dispositivo mas apropiado
(transvenoso, subcutaneo o epicardico) teniendo en cuenta la edad, preferencia y estilo de vida del paciente, asi
como el tipo de SQTL. Actualmente hay poca experiencia con el uso de CDI-SC en pacientes con SQTL y los cen-
tros de referencia no suelen utilizarlo, como primera opcién, por distintas limitaciones o posibles complicaciones
(incapacidad para brindar estimulacion o retrasar el tiempo hasta el choque [muchas veces las TV terminan
espontaneamente después de 15-30 segundos], choques inapropiados por sobresensado de la onda T entre otros).
Por el contrario, un CDI transvenoso de doble camara ofrece varios potenciales beneficios: 1) marcapasear la
auricula para prevenir la prolongacién del QT (o incluso acortarlo), AV dependiente de pausas o asociado con la
variabilidad de la FC; 2) permitir una titulacién adecuada de betabloqueantes; 3) suprimir latidos prematuros
que pueden desencadenar AV malignas; 4) estimulacién durante episodios agudos de AV (52, 65, 70).

La terapia con marcapasos (sin CDI), preferentemente de doble caAmara, podria considerarse en circunstan-
cias especiales, aunque no cuenta con evidencia sélida en pacientes con SQTL. Algunos posibles escenarios son:
cuando los betabloqueantes no son bien tolerados o producen bradicardia sinusal sintomatica; pacientes con
SQTL tipo 2, donde las arritmias son casi exclusivamente dependientes de pausas; individuos con SQTL tipo 3,
en quienes la prolongacién del QTec es particularmente evidente a frecuencias cardiacas mas bajas; poblacion
pediatrica. (9, 52, 65, 70-72) En caso de querer realizar estimulacién auricular, como parte del tratamiento cré-
nico, es recomendable que la frecuencia de estimulacién se programe entre 80-90 lpm. (9)

Recomendaciones

Recomendaciones Clase Nivel de
evidencia

En pacientes con SQTL e indicacién de CDI, se recomienda una toma de decisiones compartida en- | B
tre el profesional y el paciente, para seleccionar el tipo de dispositivo (endocavitario, subcuténeo,
epicardico) mas apropiado, valorando ventajas y desventajas

En pacientes con SQTL e indicaciéon de CDI, se debe considerar como primera opcién un dispositivo

transvenoso bicameral, siempre que no haya contraindicaciones para el mismo o una clara ventaja

de implantar un CDI-SC

Consideraciones especiales
Embarazo

El embarazo representa un periodo de vulnerabilidad para las mujeres con SQTL debido a los cambios fi-
siol6gicos y hormonales. En mujeres sanas, el embarazo tiende a causar una ligera prolongacion fisiolégica del
intervalo QT, mientras que en mujeres con SQTL, esta prolongacién puede ser atin mas significativa, incremen-
tando el riesgo de arritmias. (73) El riesgo de complicaciones es significativamente mayor durante el periodo
periparto y los primeros meses postparto, con un riesgo 4,1 veces mayor de mortalidad en comparaciéon con el
riesgo antes de la concepcién. Este aumento del riesgo se atribuye en parte a los cambios hormonales abruptos,
el estrés fisico y emocional, y la posible privacién del sueno asociada al cuidado del recién nacido. Este hallazgo
es significativamente mayor en el SQTL tipo 2. (73,74) El uso de betabloqueantes, como el metoprolol, se con-
sidera seguro durante el embarazo y el postparto, y reduce significativamente el riesgo de eventos cardiacos en
mujeres con SQTL. (75) En mujeres con SQTL tipo 3, puede considerarse el uso de mexiletina bajo seguimiento
estrecho. (76) En casos seleccionados de alto riesgo, puede considerarse el implante de un CDI antes o durante
el embarazo. (77) Es crucial controlar los niveles de potasio y magnesio (en especial en embarazadas con hipe-
remesis gravidica), ya que la hipopotasemia y la hipomagnesemia pueden exacerbar la prolongacién del QT. (78)

El parto vaginal se considera la via mas segura en las pacientes con SQTL controlado. Sin embargo, debe realizarse
bajo monitoreo cardiaco y evitar el uso de farmacos que puedan prolongar el intervalo QT, como algunos antieméticos
y la oxitocina. (79) En embarazada con SQTL de alto riesgo, se recomienda el parto por cesarea. (80) Finalmente,
la planificacién familiar y el consejo genético son aspectos fundamentales en mujeres con SQTL que desean quedar
embarazadas, ya que existe un 50% de probabilidad de transmitir la mutacion causante del SQTL al feto. (81)

Deporte
El ejercicio fisico intenso puede incrementar el riesgo de MS en pacientes con SQTL, especialmente en aquellos
con genotipo KCNQ1 (SQTL tipo 1) particularmente en deportes acuaticos como la natacién. (82,83) Esto se debe
al aumento de la FC, la activacion del sistema simpatico y los cambios del medio interno durante la actividad fisica.
El riesgo asociado con el deporte varia significativamente segin el tipo especifico de SQTL. El tipo 2 (KCNH2)
presenta menor riesgo durante el gjercicio en comparacién con el SQTL1, pero mayor susceptibilidad ante es-
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timulos auditivos stabitos (como los silbatos en deportes). El tipo 3 (SCN5A) se ha caracterizado tipicamente
por presentar un bajo riesgo durante el ejercicio, con mayor incidencia de eventos durante el reposo o el sueno.
Ademas, el periodo de recuperacioén post-gjercicio puede ser un momento de vulnerabilidad en los tipos 2y 3. (84)

Los atletas pueden presentar variaciones normales en el ECG debido a los cambios fisiolégicos generados
por el entrenamiento prolongado. (85) No obstante, estas adaptaciones no producen alteraciones significativas
en el intervalo QT, por lo que los criterios diagnésticos electrocardiograficos siguen siendo los mismos que para
la poblacion general. En casos dudosos, se recomienda la utilizacién de los criterios de Schwartz. La formula de
Fridericia ha demostrado ser la mas precisa en las frecuencias cardiacas observadas en atletas y jévenes. (86)

La prueba de esfuerzo juega un papel fundamental en la evaluacién de pacientes con SQTL que desean par-
ticipar en actividades deportivas. Esta prueba no solo ayuda a evaluar la respuesta del intervalo QT al ejercicio,
sino que también puede revelar arritmias inducidas por el esfuerzo. Particularmente en el SQTL tipo 1, donde
la prolongacién del QT puede ser méas pronunciada durante el gjercicio o en la fase de recuperaciéon inmediata.
(82) Las pruebas deben repetirse para evaluar la respuesta al tratamiento farmacolégico de manera periddica.
La evaluacién diagnéstica debe completarse con el perfil genético que permite identificar el subtipo especifico de
SQTL, lo cual influye directamente en las recomendaciones sobre la participacion en deportes.(84)

Los betabloqueantes mejoran la respuesta del intervalo QT al ejercicio, sino que ademas disminuyen la inci-
dencia arritmias asociadas al riesgo de MS. (87)

El propranolol y el nadolol se han asociado con una mejor respuesta clinica que el atenolol o el metoprolol.
(88) Se debe evitar la interrupcién abrupta de los betabloqueantes, ya que puede aumentar el riesgo de episodios.
La combinacién de un betabloqueante con mexiletina o flecainida puede ser la mejor opcién para pacientes con
SQTL3. Con estos tratamientos los pacientes pueden participar en la mayoria de los deportes competitivos. Sin
embargo, recomiendan evitar deportes competitivos de alta intensidad y aquellos que impliquen inmersién sabita
en agua fria. (86) Por lo tanto, es razonable que un atleta asintomético con SQTL genotipo positivo/fenotipo
negativo (canalopatia oculta) participe en todos los deportes competitivos con medidas de precaucién adecuadas,
que incluyen: evitar medicamentos que prolonguen el intervalo QT; reposicion de electrolitos e hidratacién intra
y post competicion; prevenir el agotamiento por calor relacionado con el entrenamiento o el golpe de calor; ad-
quisiciéon de un DEA personal como parte del equipo de seguridad deportiva del atleta; y establecimiento de un
plan de accién de emergencia con el equipo correspondiente. (88) En el caso de un atleta con SQTL sintomatico
o manifiesto en el ECG, se puede considerar la participacién en deportes competitivos (excepto natacion compe-
titiva) después de la instauracion del tratamiento y las medidas de precaucién adecuadas. (88)

La educacion del atleta, sus entrenadores y el personal deportivo de apoyo es crucial. Deben estar informados
sobre los sintomas de alarma, como mareos, palpitaciones o sincope. Ademas, se debe enfatizar la importancia de
una hidratacién adecuada y evitar el uso de suplementos que puedan alterar los electrolitos o prolongar el inter-
valo QT. Aunque los datos son limitados en atletas con CDI, estos pueden practicar deportes de manera segura si
no han recibido descargas durante los Gltimos 3 meses. Permitir que los atletas regresen a su deporte preferido,
incluidos aquellos con CDI, sigue dependiendo en gran medida de la decisién del paciente y su familia (87-88)
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8. PROLAPSO DE VALVULA MITRAL Y VENTRICULO I1ZQUIERDO NO COMPACTO PROLAPSO DE
VALVULA MITRAL ARRITMOGENICA

El prolapso de valvula mitral (PVM) es la valvulopatia mas frecuente en la poblacién general, con una preva-
lencia del 0,6 al 3,1% y tiene en general un curso benigno principalmente marcado por la presencia y severidad
de la Insuficiencia Valvular Mitral (IM) y la disfuncién ventricular. Sin embargo, el hallazgo de una mayor pre-
valencia de PVM en cohortes de pacientes con MS inexplicada que en la poblacién general alertaron sobre una
asociacion entre MS y PVM. (1) Estudios de seguimiento en poblaciones de PVM mostraron una baja, aunque
significativa incidencia de MS, con una incidencia anual estimada entre 0,2 y 0,4%. (2-4)

Si bien el riesgo global de MS es bajo, existe un subgrupo con un particular fenotipo que identifica un mayor
riesgo de AV y MS. Dicho fenotipo fue recientemente definido en un consenso de la Sociedad Europea del Ritmo
Cardiaco (EHRA) y respaldado por todas las sociedades cientificas de la especialidad, incluida la Sociedad Lati-
noamericana del Ritmo Cardiaco (LAHRS). (5) Se definié Prolapso de Valvula Mitral Arritmogénico (PVMA) a
la presencia de Prolapso de Valvula Mitral junto con arritmia ventricular frecuente (mas de 5% de carga de EV
en 24 hs) o compleja (TV no sostenida, TV sostenida o FV), en ausencia de otro sustrato arritmico bien definido
(Ej.: isquemia, canalopatias, miocardiopatias, etc.).

La informacién disponible sobre aquellas caracteristicas fenotipicas asociadas a mayor riesgo de presentar
AV surge de estudios observacionales. En general estos pacientes presentan Disyuncién del Anillo Mitral (MAD
-Mitral Annulus Disjunction- por su sigla en inglés), degeneracién mixomatosa con marcada redundancia de
las valvas y, en la mayoria, compromiso de ambas valvas. La MAD se define como una separacion en sistole del
plano del anillo mitral del miocardio ventricular de la pared posterior del VI y es facilmente identificable en
ecocardiograma en el eje largo paraesternal. La MAD es un componente importante del fenotipo.

Una cohorte prospectiva de 595 pacientes con PVM se encontré que la presencia de valvas mixomatosas re-
dundantes, la presencia de MAD y las ondas T negativas en cara inferior o lateral identificaban a los pacientes
con mayor riesgo de arritmia ventricular, especialmente aquellas clasificadas como severas (EV polimorfas, EV
de acoplamiento corto o TV no sostenidas polimorfas y/o con FC>180 Ipm). Otros predictores con una asociaciéon
mas débil fueron el agrandamiento auricular izquierdo y la FEVI<50%. El mismo estudio, en un seguimiento
a 8 anos, identificé que los pacientes con arritmias severas tenian una mortalidad del 24% (HR 2,94; IC 95%
1.36-6.36). (6)

La resonancia magnética cardiaca permite definir mejor las caracteristicas morfolégicas del aparato valvular
mitral y la presencia de MAD, y ademas identifica areas de fibrosis en la region postero-basal del VIy en la region
de los musculos papilares, asociados con mayor riesgo arritmico. (7)

Mas alla de que dichas caracteristicas fenotipicas predicen la presencia de arritmia ventricular, es importan-
te definir predictores de MS. En este sentido, este consenso considera que cualquier arritmia ventricular en el
contexto de un PVMA, especialmente en presencia de las caracteristicas fenotipicas descriptas, no debe ser con-
siderada como una “arritmia ventricular idiopatica o en corazén estructuralmente normal” y debe ser sometida
a una rigurosa estratificaciéon de riesgo.

La presentacion clinica como sincope inexplicado debe ser considerada como un marcador de riesgo y debe
realizarse monitoreo electrocardiografico prolongado, incluso con registrador de eventos implantables (MCI)
para identificar la presencia de arritmias graves.

En el resto de los pacientes, asintométicos o con sintomas leves, se debe realizar una evaluacién completa
con ECG, Holter de 24 hs y Ecocardiograma en busca de los marcadores fenotipicos de riesgo arritmico antes
mencionados. En caso de presentar multiples marcadores de riesgo arritmico el paciente debe ser monitoreado
con Holter frecuentemente en busca de arritmia de alto riesgo.

En los caso en que en dichos monitoreos se detecten AV consideradas severas, debe evaluarse la posible in-
dicacién de implante de CDI.
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Recomendaciones
En base a la informacién disponible, mayormente proveniente de estudios observacionales, se recomienda:

Recomendaciones Nivel de
evidencia

Las indicaciones de implante de CDI habituales, tanto en prevencion primaria como secundaria,
aplican a pacientes con PVMA del mismo modo que en el resto de los pacientes.

Los pacientes sobrevivientes a un paro cardiaco por TV/FV se benefician de un implante de CDI. |
El manejo de la Insuficiencia Mitral debe realizarse de acuerdo a las Guias de Enfermedades Valvu- | C
lares y es independiente de la arritmia ventricular.

Todos los pacientes con PVMA deben ser evaluados para estratificar su riesgo arritmico. La evalua- | C
cién debe constar al menos de una Historia Clinica dirigida, un ECG de 12 derivaciones, un Holter

de 24 hs., un Ecocardiograma Doppler color y en algunos casos RMN.

Se considera marcadores fenotipicos de riesgo arritmico a la presencia de ondas T negativas en | B
cara inferior, la presencia de EV polimorfas en el holter, la presencia de disyuncién del anillo mitral,

el compromiso bivalvar o valvas mixomatosas redundantes, agrandamiento auricular izquierdo o

FEVI menor a 50% en el Ecocardiograma y la presencia de realce tardio de Gadolinio en la RMN.

Los pacientes asintomaticos o con sintomas leves que no presentan marcadores fenotipicos de | C
riesgo pueden ser seguidos con Holter esporadicamente.

Los pacientes que presentan algin marcador fenotipico de riesgo deben ser sequidos con Holter | C
frecuentemente (3-6 meses) en busqueda de arritmia de alto riesgo.

Los pacientes que presentan multiples marcadores de riesgo fenotipicos o que presentaron Sin- | C
cope inexplicado deben ser monitoreados con sistemas de registro mas prolongados (Holter de 7

dias o registrador de eventos implantables (MCI)) en bsqueda de arritmias de alto riesgo.

Se consideran hallazgos de alto riesgo a la presencia de TV Sostenida, a la TV no sostenida poli- | C
morfica, la TV no sostenida rapida (>180 lpm) y la TV que conduce a un sincope.

En los pacientes con PVMA, Sincope inexplicado y TV sostenida con probable origen en el aparato lla C
valvular mitral el implante de un CDI es razonable

En los pacientes con PVMA, Sincope inexplicado y TV no sostenida con probable origen en el C
aparato valvular mitral el implante de un CDI podria ser razonable. -

En los pacientes con PVMA, un hallazgo de alto riesgo y 2 o mas marcadores fenotipicos de ries-

go, el implante de un CDI podria ser razonable.

VENTRICULO IZQUIERDO NO COMPACTADO

Se utiliza comtnmente la denominaciéon Ventriculo Izquierdo No Compactado (VINC) para describir un feno-
tipo caracterizado por un aumento de la capa trabeculada y de los recesos entre las trabéculas a expensas de la
capa compacta. Dicho grupo de pacientes era clasificado como una Miocardiopatia Hereditaria o Genetica por las
sociedades europeas y americanas de la especialidad. Los criterios diagnésticos utilizados generalmente se basan
solamente en caracteristicas morfolégicas (relaciéon capa compacta/capa trabeculada) en estudios por imagenes.
Desafortunadamente existe un porcentaje de la poblacién normal que cumple dichos criterios, existen casos de
MCD y Miocardiopatia Hipertroéfica que también cumplen estos criterios y existen casos de hipertrabeculaciéon
adquiridos en algunos subgrupos como los deportistas o las embarazadas, los cuales en ausencia de otros datos de
miocardiopatia no presentan eventos cardiovasculares en el seguimiento. Esto ha llevado que en las mas recientes
guias de Miocardiopatias se haya propuesto no considerar al VINC como una Miocardiopatia independiente sino
como un rasgo fenotipico que puede presentarse tanto en forma aislada como en el contexto de otras alteraciones
como hipertrofia, dilatacion o disfuncion sistélica y recomienda la denominacién de Miocardiopatia No Dilatada
de Ventriculo Izquierdo con hipertrabeculacion en los casos con disfuncidn sistélica. (8)

En cuanto al riesgo de mortalidad, y en particular de MS, las dificultades antes citadas en la caracterizacion
de esta poblacion dificultan también la estratificacion de riesgo. En un metanalisis de estudios observacionales
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que incluy6 2501 pacientes con VINC con un seguimiento promedio de 2.8 afnos, la mayoria de los cuales incluyd
pacientes con deterioro de la FSVI (FEVI<45%), se observ6 una incidencia combinada de mortalidad total de
2,16 cada 100 pacientes/ano, mortalidad cardiovascular de 1,92 cada 100 pacientes/ano y AV (TV o FV) de 2,17
cada 100 pacientes/ano. Dichas incidencias no son diferentes a las encontradas en poblaciones similares de pa-
cientes con MCD y el pronéstico parece estar signado por el grado de disfuncion sistélica del VI mas que por la
hipertrabeculacién. ©

En cuanto a la presencia de Realce Tardio de Gadolinio (RTG) en la resonancia magnética, en otro metanalisis
de 574 pacientes con un seguimiento medio de 5.2 anos, la presencia de RTG se asoci6é con un punto final com-
binado de muerte, muerte arritmica, choques de CDI o trasplante. También se observé un OR de 9,8 (IC 95%:
2.44-39.5) para mortalidad total. En pacientes sin disfunciéon sistélica, la presencia de RTG se asoci6 a mayor
riesgo de eventos, mientras que no se presentaron eventos graves en pacientes sin disfuncion sistélica ni RTG. (10)

Recomendaciones

Recomendaciones Clase Nivel de
evidencia
En pacientes con un fenotipo de VINC se recomienda seguir las recomendaciones de implante de lla C

CDI para prevencién primaria y secundaria de MS como si se tratara de una MCDNI.
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9. SINDROMES ARRITMOGENICOS

TAQUICARDIA VENTRICULAR POLIMORFICA CATECOLAMINERGICA

Definicién: La TVPC es una rara canalopatia de origen genético. Su primer reporte fue en 1960 por el car-
di6logo Knut Berg. Tiene una incidencia de 1/10000, distribuida en ambos sexos por igual, que produce sincope
y MS cardiaca. La misma se caracteriza por TV polimérfica o bidireccional inducida por catecolaminas y desen-
cadenada por ejercicio fisico o estrés emocional en ausencia de enfermedad cardiaca estructural, con un ECG
basal normal asi como un intervalo QT normal. (1,2)

Genética: Priori (3,4) y Lahat (5) en el ano 2001 demostraron que la mutacién de los genes del receptor de
rianodina y del gen de la calsecuestrina cardiaca eran responsables de su ocurrencia, aunque se han reportado
genes causales atin menos frecuentes incluyendo la trans-2,3-enoil-CoA reductasa (TECRL, 4q13.1), la calmo-
dulina-1 (CALM1, 14q32.11) y la triadina cardiaca (TRDN, 6q22.31). Incluso ya hoy en dia las mutaciones pato-
génicas heterocigética en RYR2, CALM1, CALM2, CALM3, CASQ2 o KCNJ2 o variantes patogénicas bi-alélicas
en CASQ2,TECRL o TRDN en asociaciéon de una TV bidireccional 6 polimérfica en el estudio ergométrico son
criterios diagnosticos establecidos de TVPC. (6,7)
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Dichas mutaciones provocarian una liberacién incrementada de calcio desde el reticulo endoplasmatico ori-
ginando posdespolarizaciones tardias y actividad desencadenada, que ante estimulos adrenérgicos aumentan en
intensidad y pueden desencadenar AV polimérficas que pueden eventualmente degenerar en FV. (8)

Clinica: La edad tipica de aparicién de la TVPC es entre los 7 y los 15 anos. (1) Los sincopes inducidos por
el ejercicio o estrés emocional son con frecuencia el primer sintoma observado. También pueden presentarse
palpitaciones, mareos y convulsiones. (2) Entre un 10 al 20% de los pacientes, la enfermedad es clinicamente
silenciosa y la MS puede ser la primera manifestacion de la enfermedad. (9) Basalmente el ECG de superficie
caracteristico demuestra ritmo sinusal con tendencia a la bradicardia en ausencia de drogas bradicardizantes
con un intervalo QTc normal en reposo sin alteraciones de la repolarizacién. (10)

Las arritmias tipicas de la TVPC son las TV bidireccionales en corazones estructuralmente normales (11,12),
las cuales estan inducidas caracteristicamente por el ejercicio en un 100%, la infusiéon de catecolaminas (iso-
proterenol) en un 75%, no siendo inducibles por estimulacién programada. En la mayoria de los casos son no
sostenidas (72%), pero en el 21% son sostenidas y en el 7% degeneran en FV. Se pueden originar en el tracto de
salida del ventriculo derecho en un 50% de los casos; siendo otro foco de origen es el sistema His-Purkinje. (13)

Diagnéstico: La sospecha diagnéstica se realiza a través de uno o maés criterios establecidos por el grupo de
la Dra. S. Priori y equipo basicamente es la aparicion de arritmias polimorfas y sintomas asociados a esfuerzos
fisicos o estrés emocional como:

Induccién de AV polimorfas tipo EV, TVNS e inclusive sostenida, durante el ejercicio de estrés fisico (PEG)
Asociacion antecedentes familiares de MS juvenil durante el esfuerzo

Sintomas como palpitaciones, mareos o sincopes o incluso eventos de MS abortada durante el esfuerzo.

FV que ocurre en situaciones de estrés agudo.

Siendo otra sospecha la TV bidireccional con cambio alternante de eje siempre durante el ejercicio. Un eje
del QRS alternante 180° latido a latido, la llamada TV bidireccional, es a menudo la presentacion distintiva de
las arritmias de TVPC. No obstante, algunas personas con TVPC también pueden presentar TV polimérfica
irregular sin alternar el vector del QRS. Las arritmias supraventriculares inducidas por el ejercicio (TSV y FA)
son comunes y pueden asociarse. (6,14,15,16)

El “diagndstico establecido” segun la revision el 2024 en la revista Gene Review el mismo se basa en la pre-
sencia de un corazén estructuralmente normal, un ECG en reposo normal y un ECG inducido por el ejercicio o
las emociones con TV bidireccional o polimérfica; o la presencia en estudios genéticos de las variantes patogéni-
cas heterocigéticas en RYR2, CALM1,CALM2, CALM3, CASQ2 o KCNJ2 o variantes patogénicas bialélicas en
CASQ2, TECRL o TRDN. (6,7,12). (Tabla 1)

Tratamiento: Debe recomendarse a todos los pacientes con TVPC que adopten cambios en el estilo de vida,
como la limitacién de la actividad fisica y evitar las emociones fuertes y los entornos estresantes.

Ll e

Tabla 1. Hallazgos sugestivos y diagndstico establecidos de TVPC. (6)

Hallazgos sugestivos TVPC Diagnoéstico establecido de TVPC

e Se debe sospechar (TVPC) en personas que tienen uno o mas e En presencia de un corazon estructuralmente normal, un ECG
de los siguientes: en reposo normal y un ECG inducido por el ejercicio o las emo-
e Sincope que ocurre durante la actividad fisica o una emocién ciones con TV bidireccional o polimérfica;

aguda (entre los 7 y los 12 anos).
e Historia de palpitaciones y mareos relacionados con el o}

ejercicio o las emociones.
e MS provocada por estrés emocional agudo o ejercicio. e Enindividuos que tienen una variante patogénica heterocigética
e Antecedentes familiares de MS juvenil provocada por ejer- en RYR2, CALM1,

cicio o emocion.

e AV polimdrficas o bidireccionales inducidas por el ejercicio. CALM2, CALM3, CASQ2 o KCNJ2 o variantes patogénicas bialélicas
e PEG: con el aumento de la carga de trabajo, la complejidad en CASQ2,
de las arritmias aumenta progresivamente desde EV aisladas, TECRL o TRDN.

bigeminias y eventos de TV no sostenida. Si se continta

haciendo ejercicio, la TV puede llegar a ser sostenida.
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El tratamiento farmacolégico de esta patologia se hace en base a betabloqueantes, prefiriéndose los de acciéon
prolongada como el nadolol o bisoprolol. (7,16) La dosis debe ser individual y gradualmente aumentada hasta
obtener la respuesta deseada con adecuada tolerancia; durante el tratamiento se debe evitar que la FC sobrepase
los 130 latidos por minuto durante el ejercicio. El ajuste de dosis debe ser por kilogramo peso en ninos, y la eficacia
del tratamiento puede ser evaluada mediante Holter o test de esfuerzo. (17) Se ha demostrado una disminucién
significativa de los eventos cardiacos después de iniciar tratamiento con betabloqueantes; sin embargo, estos
pueden seguir ocurriendo, incluyendo MS.

Otros farmacos que se han utilizado en el tratamiento de la TVPC son los bloqueantes de canales de calcio
asociados a betabloqueantes y la flecainida (7,16,18,19).

El CDI esta indicado en prevencion secundaria. (14) En los pacientes que ya tienen implantado un CDI que
presentan descargas adecuadas muy frecuentes, pese a un tratamiento betabloqueante 6ptimo, intolerancia a
betabloquentes o en pacientes pediatricos, se ha demostrado que la denervacién cardiaca simpatica izquierda
puede ser una opcién terapéutica con buenos resultados y baja morbilidad (15,20). No obstante esta terapia en
adultos que disminuye la descarga adrenérgica como tnica terapia ha entrado en desuso pero en combinacién
con otras terapias pueden potenciar el tratamiento. (20)

Recomendaciones

FIBRILACION VENTRICULAR IDIOPATICA

La FVI se define por una arritmia de origen ventricular tipo FV asociada a MS en cuya etiopatogenia se
descarta causas isquémica, metabdlica, toxicolégica, genética o estructural. (21)

Recomendaciones Clase Nivel de
evidencia
Se recomienda que todos los pacientes con TVPC eviten los deportes competitivos, el ejercicio 1 C

extenuante y la exposicién a entornos estresantes.

Se recomienda el uso de betabloqueantes (idealmente no selectivos: nadolol o propanolol) y el | C
implante de un CDI en pacientes con evento de MS o sincope arritmico.

Se recomienda el uso de betablogueantes en pacientes con TV polimérfica o bidireccional. 1 C
Se debe considerar la denervacién simpatica cardiaca izquierda en pacientes con TV polimorfica o lla C
bidireccional cuando los betabloqueantes o flecainida no sean efectivos o estén contraindicados.

Se debe considerar el implante de CDI en pacientes con sincope arritmogénico o TV polimérfica o lla C
bidireccional a pesar de recibir altas dosis de betablogueantes o flecainida.

Se debe considerar el uso de betabloqueantes en pacientes asintométicos (genotipo positivo y lla C

fenotipo negativo).

No se recomienda el Implante de CDI en pacientes asintomaticos con genotipo positivo y fenotipo C
negativo.

No se recomienda el EEF para estratificacién de riesgo de MS cardiaca.

Fig. 1. Diagrama de tratamiento en pacientes con TVPC, con indicaciones IA y IIA acorde a la aparicion de sintomas, y eventos.
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Es una entidad poco frecuente cuyo reporte varia segin los estudios y las pruebas diagnésticas utilizadas, desde
1.2% hasta 44% de los sobrevivientes de un evento de MS no explicada (22-25). El estudio de causas genéticas es
especialmente importante en pacientes jovenes menores de 40 anos. Por ejemplo, en el estudio CASPER, el uso
pruebas genéticas evidencié mutaciones causales del evento en un 47% de los casos. (25).

Su fisiopatologia es discutida y se postula como una entidad heterogénea en la que un subgrupo puede com-
partir caracteristicas de miocardiopatia subepicardica junto con los sindromes de Brugada y repolarizacién pre-
coz (26), y otro subgrupo ser el resultado del acoplamiento corto de EV del sistema de Purkinje que deriven en
torsades des pointes. (27,28) A su vez se han encontrado genes con diferente rol diagnéstico, entre los cuales se
destacan CALM1, IRX3, RYR2 y DPP6, siendo este tltimo de especial importancia en pacientes con ascendencia
holandesa. (21)

El riesgo de nuevos eventos es elevado, por lo que esta indicado el implante de CDI en prevencién secundaria
incluso en aquellos pacientes en los que se realiza la ablacion exitosa de las EV desencadenantes, ya que se ha
reportado una tasa de recurrencia cercana al 10%. (29) Sin embargo, y especialmente con una alta carga de EV,
la ablacion se recomienda para disminuir los eventos de choque y tormenta eléctrica. (30) Hay reportes en estos
casos de tratamiento con el implante de CDI-SC si bien en este escenario, se evidencio mayor sobresensado de
la onda T. (31) En cuanto al tratamiento farmacoldgico, la quinidina ha demostrado reducir los eventos de FV
tanto en su forma crénica como aguda, siendo de utilidad en casos de tormenta eléctrica, al igual que el isopro-
terenol o verapamilo. (32) Asi mismo en tormentas eléctricas generadas por gatillos es factible que una sobre
estimulacién sincrénica cercana al haz de His pudiera disminuir las mismas, aunque esto fue mejor evidenciado
en pacientes con SB. (33)

Recomendaciones

SINDROME DE REPOLARIZACION PRECOZ

Definicién: El Sindrome de Repolarizacién Precoz (SRP) es una entidad clinica y electrocardiografica definida
por la presencia de una elevacion del punto J y del segmento ST (=1 mV) en dos o mas derivaciones electro-

Recomendaciones Clase Nivel de
evidencia
Se considera el Implante de CDI en todos los pacientes que hayan sufrido un evento de FV idiopatica. 1 B
Administracion de Quinidina como tratamiento crénico en pacientes con descargas recurrentes del CDI. lla B
La infusion de isoproterenol o quinidina para el tratamiento agudo de la tormenta eléctrica o des- lla C

cargas recurrentes del CDI en pacientes con FV idiopética.

La Ablacién por catéter de las EV descencadenantes de FV idiopatica en pacientes que no respon- lla C
den al tratamiento médico.

Se puede considerar la realizacién de tests genéticos en busqueda de canalopatias y miocardiopatias _ B

cardiograficas adyacentes (inferiores o laterales), asociada a arritmias ventriculares sintomaéticas, TV o FV o
reanimados, en pacientes sin cardiopatia estructural. (34-36)

Es importante diferenciar el Sindrome de RP con la “patente” de RP, donde los pacientes tienen los hallazgos
descriptos en el ECG y se encuentran asintomaticos y no hay evidencia alguna de arritmias. Suele ser un hallazgo
benigno aunque ciertos patrones pueden asociarse a un incremento del riesgo de MS.

Epidemiologia: Su prevalencia en la poblacion general es del 1-13% predominantemente en jévenes, raza
negra, atletas y varones. Por lo general es de curso benigno. (37)

Diagnéstico: El rendimiento diagnéstico y la utilidad de pruebas genéticas es bajo. El diagnéstico es por
evidencia del patrén de repolarizacién precoz en ECG, antecedentes de TV o FV reanimada sin otra causa que
explique la TV o FV.

Rosso y col (38) sugirieron tres formas de alteraciones de Repolarizacion Precoz (RP): una la elevaciéon del
punto J, la segunda el Slurring (empastamiento o enlentecimiento) de la onda R, y la tercera es la elevacion del
ST con o sin punto J elevado. Las dos primeras aparentemente con peor prondstico. (Figura 2)

Antzelevich y col (39) segtin la localizacion electrocardiografica propone clasificar la RP en 3 tipos: Tipo 1 en
cara lateral, tipo 2 en cara inferior o infero lateral, y tipo 3 global de distribucién en casi todo el ECG. Siendo el
tipol tipico en atletas entrenados y de muy bajo riesgo respecto a los otros dos.

Etiopatogenia: Existiria una disociacién epicardica endocardica durante la repolarizacién ventricular con de-
cremento de entrada de los canales de Ca*™*, Na* o incremento de salida de K* mediante los canales Ito, IK-ATP
e IK-Ach. Esto genera dispersién de potenciales transmurales epi-endocardico que finalmente pueden generar
taquicardia o FV por reentrada en fase 2. (40)
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Fig. 2. Elevacion del punto J de 0,1 mV en dos derivaciones contiguas, asociado a la presencia de un enlentecimiento (slurring) de la
parte final del complejo QRS o de una muesca (notch). Acompanado de supradesnivel del segmento ST de concavidad superior en las
derivaciones inferiores (ll, Ill y aVF), derivaciones laterales (I, aVL), precordiales izquierdas (V4 a V6) o ambas
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Genética: La primera variante genética identificada en una paciente de 14 anos de edad con FV asociada a
repolarizacion precoz inferolateral fue en la secuencia genémica del ADN de K ATP ex6n 3 (NC_000012) del canal
KCNJ8. (41) Otro estudio que evalué que las mutaciones de los canales de calcio tipo L tienen un alto porcentaje
de deteccion por lo que se podria considerar una herramienta diagnostica para indicar pacientes de alto riesgo.
Los genes de susceptibilidad son CACNA1C, CACNB2 y CACNA1C. (42)

Pronoéstico: En la mayoria de los pacientes con patrén de repolarizacion precoz, el curso es asintomatico
y benigno. Se han propuesto caracteristicas de alto riesgo: Punto J elevado =2 mm, cambios dinamicos en la
elevacion del punto J (>0.1 mV), y ondas J asociadas con segmento ST horizontal o descendente (39, 43-44). El
segmento ST horizontal se asoci6 con riesgo de arritmia en ancianos y en la poblacién con FVI. (45) (Tabla 2)

El EEF no predice riesgo de arritmia ventricular por lo que no esta recomendado. (45)

Tratamiento: En pacientes con repolarizacién precoz y sincope de origen desconocido se recomienda ECG
holter implantable subcuténeo. En caso de repolarizacion precoz de alto riesgo y antecedentes familiares de MS
juvenil inexplicada se puede recomendar implante de CDI o quinidina. (46) (Tabla 2)

La infusién de isoprotenerol es efectiva para la supresion aguda de las tormentas eléctricas y descargas de
CDI. La quinidina puede disminuir la recurrencia de FV en un estudio multicéntrico. Los inhibidores de la fos-
fodieterasa 3 como cilostazol y milrinona redujeron la recurrencia de FV. (47)
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Tabla 2. Sindrome de repolarizacion precoz (SRP) criterios de alto riesgo y tratamiento

Criterios de alto riesgo ECG Tratamiento

e Punto J elevado >2.2 mm e SRP + sincope holter implantable subcutaneo.
e Cambios dinamicos de la elevacién del punto J. e SRP + alto riesgo + antecedentes familiares de MS juvenil: CDI
e Ondas J asociado a ST horizontal o descendente. o quinidina.

e SRP+ TV o FV: Implante de CDI
e SRP + tormenta eléctrica: Isoprotenerol, quinidina, cilostazol o
milrinona.

e SRP con EV que desencadenan TV: ARF con mapeo 3D.

El mapeo electroanatémomico en el 39% de los casos puede evidenciar alteraciones estructurales. La abla-
cion de las EV desencadenantes tienen 87/100% de éxito y pueden ser efectivas para prevenir la recurrencia de
FV, finalizar las tormentas eléctricas en pacientes refractarios al tratamiento farmacolégico como una opcién
terapéutica. (48) Se desconoce si mejora el prondstico.

Recomendaciones Diagnésticas
Recomendaciones en Prevencion Primaria
Recomendaciones en Prevencion Secundaria

Recomendaciones Clase Nivel de
evidencia
Realizacion de ECG: Para diagnostico de patron de repolarizacion precoz en pacientes con TV o FV 1 C

reanimados una vez descartada otras causas estructurales, electrofisiolégicas o genéticas.
Elevacion del punto J = 1 mm en dos derivaciones inferiores o laterales.

El implante de holter subcuténeo se debe considerar para el diagnéstico en pacientes con repolari- lla C
zacion precoz y sincope de origen desconocido.

Se pueden considerar la realizacion de tests genéticos para pacientes con sindrome de repolariza-

cion precoz.

En pacientes asintomaticos con patrén de repolarizaciéon precoz no se recomienda la evaluacion C
clinica rutinaria ni la realizacién de EEF.

ARRITMIAS DE LA BANDA MODERADORA

Recomendaciones Nivel de
evidencia

Se deberia de considerar como prevencién primaria el implante de CDI o tratamiento farmacolé-
gico con quinidina en pacientes con repolarizacion precoz de alto riesgo y antecedentes familiares

de MS juvenil inexplicada.

Recomendaciones Clase Nivel de
evidencia
Se recomienda el implante de CDI en los pacientes diagnosticados de sindrome de repolarizacion 1 B

precoz que hayan sobrevivido a un paro cardiaco.

Pacientes con tormentas eléctricas y descargas de CDI se recomienda infusion de isoprotenerol. lla
La quinidina, cilostazol o la milrinona se debe considerar para reducir la recurrencia de FV. lla
La ablacién de las EV desencadenantes de la FV pueden disminuir la recurrencia de FV en caso de lla

ser refractarios al tratamiento farmacolégico.
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Definicién: La banda moderadora es una estructura muscular compuesta por fibras especializadas de Purkinje
con alta inervacion del sistema nervioso auténomo separadas por coldgeno y tejido adiposo que discurre desde
el septum anterior del VD al musculo papilar anterior. Esta irrigada por la coronaria descendente anterior y la
coronaria derecha formando una importante irrigacién colateral. (49,50) Las extrasistoles del musculo papilar
pueden generar FVI (51) y TV por mecanismo reentrante entre la banda moderadora y el VD. (52)

Mecanismo: Las células de Purkinje de la banda moderadora estan predispuestas a presentar despolarizacion
diastélica temprana y generar actividad gatillada y reentrada como mecanismo arritmogénico. Puede atribuirse
a las corrientes de entrada de calcio (Ca** tipo L) y las corrientes tardias durante la fase 2 y la fase temprana 3
del potencial de accién. (53)

Diagnéstico: Se realiza mediante ECG. La morfologia de las AV (extrasistoles o TV) provenientes de la zona
de la banda modeladora del VD se caracterizan por tener imagen de BRI con eje superior izquierdo (Positivo DI,
negativo DII y DIII), transicién después de V4 similar a TV de musculo papilar anterior. Puede presentarse DII
/ DIII discordante y la transicién puede variar segin sea mas o menos septal o lateral. (54-57) (Tabla 3)

Prevalencia: La prevalencia es desconocida solo hay reportes de casos sobre todo en varones de mediana edad
que presentaron paro cardiaco. (58)

Tratamiento: La ARF tiene un resultado efectivo en la supresion de EV desencadenantes de FV y tormentas
eléctricas. La utilizacién del mapeo electroanatémico 3D como el ecocardiograma intracardiaco es fundamental
para ubicar el foco arritmogénico. (51) Es fundamental garantizar una correcta lesion y la estabilidad del caté-
ter mediante de irrigacion y el uso de fuerza de contacto. (58) En el mismo sentido la crioabacién también ha
demostrado efectividad. (59) Debido a los buenos resultados la ARF puede ser considerado como tratamiento de
primera eleccién para reducir los eventos de TV. (60)

La quinidina suprime las corrientes de IK1 IKto y es efectiva para la supresion de AV que nacen del sistema
de Purkinje. (52)

En caso de TV o FV que cause paro cardiaco se debe indicar implante de CDI como prevencién secundaria de
MS. La ARF o el tratamiento médico se deben consideradar a fin de disminuir o eliminar el nimero de descargas
de CDI. (46)

Recomendaciones Diagnésticas

Recomendaciones en Prevencion Primaria

Tabla 3. TV de la banda moderadora: criterios diagndsticos y tratamiento

e TV con imagen de BCRI (QRS positivo el DI y negativo DIl DIII). e TVBM +Tormenta eléctrica: Quinidina.
Eje superior izquierdo con transicion de V4. e TVBM + TV o FV: Implante de CDI.

e ARFde EV desencadenante de TV con mapeo 3 D, ablacién con

fuerza de contacto o crioablacion, ecocardiograma intraesofa-

gico.
Recomendaciones en Prevencién Secundaria

Recomendaciones Clase Nivel de
evidencia

En pacientes con sospecha de taquicardia de la banda moderador, se debe realizar ECG diagnosti- 1 G

co de TV con morfologia de BRIy eje superior izquierdo, con transicion después de V4 similar a la

TV de musculo papilar anterior.

Recomendaciénes Clase Nivel de
evidencia

En pacientes con EV o TV de la banda moderadora se debe considerar de primera eleccion la ARF | B

de las EV desencadenantes de TV. Se recomienda la utilizacion de mapeo 3D, uso de catéter con
fuerza de contacto, y ecocardiograma intracardiaco.

Se puede considerar la realizaciéon de Crioablacion de EV desencadenantes de TV. lla B
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Recomendaciénes Clase Nivel de
evidencia
En pacientes con TV de la banda moderadora con descompensacion hemodinamica, FV y paro | B

cardiaco se debe indicar implante de CDI.
En pacientes con TV de la banda moderadora, implante de CDI y evidencia de descargas efectivas lla B
se debe considerar la ablacion o tratamiento farmacolégico para disminuir o eliminar el nimero

de descargas.
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10. MUERTE SUBITA EN PEDIATRIA

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

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

A pesar de estas limitaciones, se han identificado principalmente 3 grupos de pacientes jévenes con un riesgo
aumentado de MS en comparacion con la poblaciéon general. Esto incluye a:

1. Los portadores de enfermedades eléctricas primarias hereditarias, también llamadas canalopatias, como el
sindrome de QT largo (SQTL) congénito, la TVPC, el SB, el SQTC y los sindromes del punto J o repolariza-
cién precoz.

2. Los pacientes con diversas miocardiopatias (hipertréfica, dilatada, restrictiva, MA, las laminopatias y VINC).

3. Las cardiopatias congénitas. (2)

Algunas de las manifestaciones clinicas més frecuentes de eventos compatibles con MS son el sincope y las
convulsiones. El estudio exhaustivo de estos pacientes debe incluir: una anamnesis detallada para considerar
si las caracteristicas del evento pueden ser de origen arritmogénico. El examen fisico, ECG, Ecocardiograma,
Holter, Ergometria y la Resonancia Magnética Cardiaca (RMC) pueden utilizarse para evidenciar signos precoces
de estas patologias en algunos casos. Ante la fuerte sospecha de un origen arritmogénico de los eventos y la falta
de datos concluyentes en los estudios complementarios mencionados, la indicacién de un registrador de eventos
implantable puede ser de vital importancia para poder establecer el diagnodstico de certeza. (3)

En jovenes, las causas “reversibles” de MS incluyen: el sindrome de Wolff-Parkinson-White, las miocarditis
agudas y algunos casos de SQTL inducido por drogas. En muchos pacientes con TV monomérfica en corazon
“aparentemente sano”, examenes mas complejos como la RMC con contraste o la biopsia endomiocardica
permiten detectar evidencias subclinicas de cardiopatia estructural, de las que la MA y las miocarditis son las
que mas frecuentemente suelen pasar inadvertidas con los métodos no invasivos habituales. (4)

Los casos de TV que se desencadenan con el ejercicio tienen mal prondstico y esta asociacién es un
marcador sensible de la existencia de un corazén anormal. (5)

Algunos pacientes con TVPC pueden no tener sintomas y a pesar de ello se encuentran en riesgo de MS. (6)
La arritmia ventricular puede ser también la manifestacion inicial de algunas miocardiopatias. En ciertos casos,
las EV pueden ser gatillos de taquicardias ventriculares malignas por fenémeno de R sobre T.

Las canalopatias son unas de las etiologias mas frecuentes de MS en pacientes sin cardiopatia estructural. Dentro
de las mas prevalentes se encuentran el SQTL, la TVPC y el SB. En todas estas entidades, la presencia de un evento
de MS reanimada es habitualmente indicaciéon de implante de un CDI. En ocasiones en el SQTL tipo I, Il y en la
TVPC ante la ausencia de tratamiento antiarritmico o bien cuando el mismo es inadecuado, se puede considerar como
primera estrategia el tratamiento farmacolégico 6ptimo en dosis altas, sélo o asociado a una simpaticéctomia izquierda
en aquellos pacientes de bajo peso, una vez consensuado los riesgos y beneficios con el paciente y la familia. (7)

El problema principalmente recae en los pacientes con SB donde la estratificacion de riesgo es menos clara,
siendo los factores predictores mas relevantes la presencia de una patente tipo I espontéanea o el sincope. En
estos tltimos anos han surgido scores de riesgo clinicos en poblacién pediatrica con SB en la que se pueden con-
siderar nuevos factores como la presencia de arritmias auriculares (taquicardia auricular, aleteo auricular, FA)
y el desarrollo de algtin grado de bloqueo AV. (8)

Hay debate ain respecto del sindrome de MS del lactante (SMSL) y el papel potencial de las arritmias
cardiacas como causantes de algunas de estas muertes. Las causas de SMSL estan en permanente investigacion.
Si bien las apneas asociadas con una regulacion respiratoria inadecuada es la causa principal, también existen
evidencias que senalan que la etiologia cardiaca podria explicar el 5% del SMSL (disfuncién autonémica y arrit-
mias de causa genética). (9)

Las cardiopatias congénitas (CC) representan un espectro diverso de defectos anatémico-funcionales y
por lo tanto existen diferencias significativas respecto de la evolucion natural, de la fisiologia prequirtargica o
post-quirirgica, asi como del riesgo de arritmias y de MS para cada una de ellas. Durante la infancia y la adoles-
cencia, mas del 75% de las muertes en pacientes con CC son eventos intrahospitalarios, que ocurren en el periodo
perioperatorio. Después de los 20 anos, hay un aumento progresivo en la incidencia de MS y de la mortalidad
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cardiaca total para aquellos con CC operadas. La incidencia de MS en esta poblacién es de 100 cada 100.000
pacientes/ano (aproximadamente 100 veces superior a la reportada en la edad pediatrica en general). (10,11)

Las CC con mayor riesgo de MS tardia son la tetralogia de Fallot o defectos similares (TDFS) como la Atresia
pulmonar con comunicacién interventricular o la doble salida del ventriculo derecho, la D y L transposicion
de los grandes vasos (D-TGV y L-TGV), la estenosis aértica, la anomalia de Ebstein, el prolapso de valvula
mitral maligno y los distintos tipos de ventriculo inico anatémico o funcional. El subgrupo més estudiado es el
de pacientes con TDF'S, donde el riesgo de padecer MS parece ser dependiente del tiempo. A mayor tiempo de
seguimiento, a mayor edad de intervencion, presencia de anastomosis sistémico-pulmonar previa, presencia de
lesiones residuales hemodinamicamente significativas (insuficiencia valvular pulmonar severa) y/o dilataciéon
con disfuncién ventricular derecha o disfuncién del ventriculo izquierdo (VI) perse o por interdependencia
ventricular, mayor sera el riesgo de poder desarrollar arritmias y MS. (12) Aquellos pacientes con TDFS que
van a ser sometidos a la reparacién de defectos residuales y/o a la competencia valvular pulmonar percutanea o
quirargica es mandatorio que sean sometidos previamente a un EEF con estimulacién ventricular en condicién
basal y con isoproterenol para descartar la induccién de TV, ya que a pesar de la resolucién de dichos defectos
residuales el riesgo de presentar arritmia ventricular puede persistir, siendo mas dificultoso la realizacion de la
ablacion luego de la colocacion de la valvula. Si se induce TV debe realizarse una ablacién previa o concomitante
a dichos procedimientos para obtener mejores resultados. (13,14)

En pacientes con ventriculo sistémico tipo derecho la presencia de arritmia supraventricular es un marcador
adicional de riesgo de MS. (15)

En general, los pacientes con CC que presentan sincope de causa desconocida o paro cardiaco recuperado
deben ser cuidadosamente estratificados. Una respuesta positiva en el EEF puede identificar a pacientes con
riesgo alto de MS tardia. (16)

También se debe considerar la posible existencia de bloqueo AV paroxistico, en especial en aquellas patologias que
evolucionan espontaneamente a él, como la L-TGV y el canal AV y en los pacientes con el antecedente de bloqueo
AV temporario en el periodo posoperatorio inmediato que presentan un riesgo mayor de bloqueo AV a mediano y
largo plazo. (17) La prevencién primaria de MS en pacientes con CC contintia siendo un desafio. Se estima que las
guias actuales solo logran identificar al 35% de los pacientes con riesgo de MS. Se necesitan mayores datos para
poder realizar recomendaciones generales, siendo lo ideal el abordaje confeccionado a medida para cada paciente.

Las anomalias coronarias merecen una mencién aparte, ya que son causa de sincope de esfuerzo o MS en
los nifos mayores y en jévenes sin antecedentes cardiovasculares conocidos atin, con un ECG normal. La méas
comun es la anomalia del origen de la coronaria izquierda naciendo del seno de Valsalva derecho. La angulaciéon
del ostium coronario o bien la compresién durante el ejercicio intenso de la coronaria izquierda al atravesar
la regién entre la aorta y la arteria pulmonar pueden causar isquemia miocardica y el desarrollo de TV o FV.
El diagnéstico definitivo se realiza por TAC multicorte, RMC o por coronariografia selectiva y tiene indicaciéon
de resolucién quirdrgica. La afectacion coronaria puede presentarse en forma aislada (fistulas, anomalias de
implantacién, origen o trayecto) o asociada con CC, como la Atresia Pulmonar con septum intacto o la hipoplasia
del VI. Mas raramente se observan aneurismas, dilataciones o estenosis secundarias a enfermedades inflamatorias
(Kawasaki, Takayasu, panarteritis nudosa) o arteriosclerosis precoz en las dislipidemias familiares, la progeria,
la hipertension arterial maligna y el trasplante cardiaco. En estas patologias, si bien los antiarritmicos con accién
vasodilatadora coronaria pueden ser utiles, el tratamiento debe estar dirigido a solucionar la afeccién coronaria
en forma definitiva mediante angioplastia o cirugia. (18)

Otra causa de isquemia y riesgo de MS en la evaluacién son aquellas CC en las que se requiere intervenir en
las coronarias como el switch arterial o la cirugia de Ross entre otras. (19)

El riesgo de MS en jovenes con disfuncién ventricular grave se ha considerado menor que el de los adultos
con similar grado de afectaciéon del VI. Sin embargo, en un estudio de CDI en pacientes jévenes en espera de
trasplante cardiaco, el 46% present6 terapias apropiadas en 7 meses de seguimiento promedio. (20) Hasta tanto
no existan datos concluyentes para este grupo etario, el implante de un CDI en prevencién primaria debe reali-
zarse mediante una cuidadosa evaluacion respecto a la causa de disfuncion ventricular, la presencia de afectacion
ventricular en la RMC que evidencie areas de ausencia de miocardio contractil, presencia de areas extensas de
fibrosis con realce tardio positivo como en la miocardiopatia hipertréfica y en las secuelas de miocarditis que
configuren una alta probabilidad de “miocardiopatia arritmogénica”. También, debe valorarse el tipo de variante
genética identificada y su patogenicidad en el caso de miocardiopatias y canalopatias.

La decision de implantar un CDI en prevencién primaria en la poblacion pediatrica con riesgo aumentado por
el antecedente familiar de MS se plantea frecuentemente en patologias como las miocardiopatias, el SQTL, SQTC,
la TVPC, la MA y el SB. El riesgo de MS en nifios con SQTL, SQTC y miocardiopatia hipertréfica (MCH) a sido
estimado del 2% al 3% por ano, respectivamente. (21,22) Actualmente la valoracién genética en estos pacientes
es casi imprescindible ya que no s6lo aporta informacién pronéstica sino que tambien puede ser muy tutil para
elegir el tratamiento farmacolégico 6ptimo en algunos casos, y nos permite hacer un screening del grupo familiar
y brindar un consejo genético adecuado.
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Por otro lado, en pacientes pediatricos sobrevivientes de MS, se ha comunicado que el riesgo a 1 y 3 anos
para eventos recurrentes (choque apropiado del CDI) es del 30% y 55%, respectivamente. Al momento de indi-
car un CDI en pacientes pediatricos se deben contemplar variables que no se tienen en cuenta en la poblacién
adulta como: el crecimiento, el peso, los accesos cardiacos, la futura calcificacion de los cables y la tasa mayor de
complicaciones relacionadas a los CDI endocavitarios en este grupo etareo. La tasa reportada de complicaciones
en pacientes pediatricos es de hasta el 25%, incluyendo la necesidad de reintervenciones, choques inapropiados,
obstruccién vascular y falla de los catéteres. (23) También se debe considerar el impacto psicolégico negativo del
implante de un CDI en pacientes pediatricos. (24) Por estos motivos, existen pacientes muy pequenos en quienes
se deben considerar terapias alternativas con antiarritmicos u otros farmacos asi como procedimientos quirtr-
gicos laparoscopicos como la simpaticectomia como puente hacia un CDI como ya se mencioné anteriormente.

El desarrollo de los CDI-SC permite evitar complicaciones mayores de los CDI endocavitarios, epicardicos o
hibridos como la endocarditis infecciosa y las asociadas a dafio producidos por los cables utilizados o bien por la
necesidad de extraccion de los mismos que pueden ocasionar efectos adversos potencialmente graves que ponen
en peligro la vida del paciente. Estas complicaciones son mas prevalentes en nifios, por lo que cuando existe indi-
cacién de CDI en prevencion primaria, sin necesidad de estimulacién cardiaca, con un peso adecuado, el CDI-SC
debe ser considerado como primera eleccién siempre que el mismo no requiera estimulacion.

El CDI-SC no puede utilizarse en caso de ptes con bajo peso o en quienes requieran estimulaciéon por disfun-
ci6én sinusal o bloqueo AV, asi como para entregar terapias antitaquicardia en ptes con TV monomoérfica asociada
a MS. Tampoco esta recomendado el sistema subcutaneo en los casos en los que la patologia de base se asocie
con elevada incidencia de taquiarritmias auriculares, debido a la ausencia de un canal auricular que es de gran
ayuda para optimizar la discriminacién de arritmias supraventriculares y evitar descargas inapropiadas. (25-
28) La futura posibilidad de CDI-SC asociados a dispositivos de estimulacion sin cables puede ayudar a evitar la
colocacion de CDI con cables de distinto tipo y hacer cambiar estas contraindicaciones. (29)

Finalmente, es importante considerar siempre la realizacion de una autopsia molecular en aquellos casos de
MS de causa desconocida, con autopsia anatomo-patolégica negativa, para poder evaluar la presencia de canalo-
patias como potenciales etiologias del evento. (30,31)
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Recomendaciones

Recomendaciones

La terapia con CDI esta indicada en todo paciente pediatrico que sobrevivié a un paro cardiaco, en
quien se descarté causa corregible, siempre que el paciente reciba tratamiento médico éptimo y
tenga una expectativa de vida mayor de un afo.

La terapia con CDI esté 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 (ablacién o cirugia cardfaca) y tenga una expectativa de vida mayor de un afio.

La terapia con CDI esta indicada en pacientes con riesgo alto de MS o AV graves en asociacion
con una afectacién genética (canalopatias o miocardiopatias) que no pueden ser protegidos ade-
cuadamente por otros métodos (farmacos, ablacion por catéter, cirugia cardiaca, marcapasos,
estelectomia izquierda, etc.).

Se debe realizar una evaluacion hemodinamica mediante cateterismo cardiaco y/o RMC y/o EEF en
el paciente pediatrico con TV sostenida para descartar afectacion cardiaca subclinica.

La pesquisa familiar de los pacientes pediatricos con sospecha de alteraciones genéticas debe
comprender evaluacion clinica, ECG, Ecocardiograma, Holter, Ergometrfa si la edad lo permite y
eventualmente pruebas farmacolégicas en caso de no poder realizar un estudio genético.

La terapia con CDI es razonable para pacientes pediatricos con arritmia ventricular sostenida
espontanea asociada con disfuncion ventricular grave del ventriculo sistémico siempre que estén
recibiendo tratamiento médico apropiado y que tengan una expectativa de vida mayor de un afo.
La terapia con CDI es razonable en pacientes con CC que han presentado sincope de causa inex-
plicable y tienen disfuncion ventricular (FEVI < 35%) y/o AV sostenidas inducibles en ausencia de
una causa reversible y siempre que reciban tratamiento médico-quirtrgico éptimo y tengan una
expectativa de vida mayor de un afo.

La terapia con CDI en conjunto con el tratamiento médico/quirdrgico es razonable en los pa-
cientes con riesgo alto de MS o AV sostenidas asociado con afectacion genética (canalopatias o
miocardiopatias) o con CC.

La evaluacion hemodindmica mediante cateterismo cardiaco y/o RMC, y el EEF + ablacion con
catéter mediante sistema de mapeo 3D es razonable en los pacientes con CC y TV sostenida.

La evaluacion hemodinamica invasiva mediante cateterismo cardiaco y/o RMC y el EEF es razona-
ble en pacientes con CC asociadas con sincope de causa inexplicable y/o disfuncion ventricular.
El EEF puede considerarse para los pacientes con CC y duplas ventriculares o TVNS para determi-
nar el riesgo de arritmia ventricular sostenida.

La ablacién por catéter puede considerarse en nifios y adolescentes con TV monomorfica
idiopatica repetitiva no sostenida refractaria al tratamiento médico aunque no cause sintomas ni
disfuncién ventricular.

La ablacién por catéter puede considerarse en pacientes con TV/FV refractarios, en quienes la EV
desencadenante del evento es siempre de la misma morfologia.

El tratamiento antiarritmico no esta indicado para los pacientes pediatricos asintomaticos con EV
simples, monomodrficas, sin cardiopatia demostrable.

La terapia antiarritmica profilactica no esta indicada para los pacientes asintomaticos con CC con

EV simples y aisladas.

Clase

E]

lla

[E]

lla

|E]

Nivel de
evidencia
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11. USO DE CHALECO DESFIBRILADOR Y DESFIBRILADOR EXTERNO AUTOMATICO

GUIA SOBRE EL CHALECO DESFIBRILADOr

El CHD es un dispositivo externo utilizado para la monitorizacién y desfibrilacién cardiaca en pacientes con
alto riesgo de MS que no son candidatos para la implantacién inmediata de un CDI. Esta disenado para pacientes
con infecciones activas, post-infarto reciente, o cuando se debe retirar un CDI. El CHD detecta y desfibrila auto-
maticamente la TV y la FV. Este dispositivo fue aprobado por la FDA en 2001 y comenz6 a comercializarse en 2002.

Cuando se detecta una arritmia, estos dispositivos emiten alarmas sonoras y de vibracién; contienen luces e
iconos que advierten sobre el posible choque. Por este motivo, la alarma alerta a los transetntes para que no toquen
al paciente y llamen a emergencias. Se capacita previamente a los pacientes portadores del CHD para oprimir
los botones necesarios y evitar una descarga si toleran la arritmia en cuestion. La respuesta del paciente sirve
como prueba de conciencia; si no hay respuesta y se indica una descarga, el dispositivo se carga, extrae el gel de
los electrodos de desfibrilacién y administra hasta cinco descargas bifasicas a niveles de energia pre-programados
(de 75 a 150 julios). Los dispositivos incluyen un tiempo de sueno predeterminado programable, lo que permite
tiempo adicional para que las personas que duermen profundamente puedan despertar y cancelar la descarga.

Eficacia y Estudios Clinicos

Desde su aprobacion por la FDA, el CHD ha sido implementado de manera creciente. El primer estudio clinico
significativo fue el WEARIT/BIROAD en 2004, que demostroé una eficacia del dispositivo con una tasa de éxito del
100% en la terminacién de TV y FV en la primera descarga. (1) El uso del CHD se ha incrementado desde 2002,
destacando su relevancia en pacientes cuyo riesgo de MS es temporal o no puede determinarse objetivamente
por la agudeza del cuadro.

El estudio VEST inscribi6 a 2302 pacientes con IAM y una FEVI <35%, asignandolos aleatoriamente para
recibir un CHD o TMO dirigido por guias. Después de un seguimiento de 90 dias, no hubo diferencia en el punto
final primario de muerte arritmica. Aunque el VEST no logré demostrar su punto final primario, validé la segu-
ridad de los CHD y mostr6 una mejor mortalidad (como punto final secundario) en pacientes inmediatamente
después de un MI con FEVI reducida. (2,3)

Recomendaciones

Clase |

* Pacientes en espera de trasplante cardiaco: Los pacientes con IC grave en la lista de espera para un tras-
plante de corazon tienen un alto riesgo de MS. E1 CHD se recomienda como medida temporal hasta que puedan
recibir un trasplante, proporcionando una proteccién continua contra las AV fatales (Clase I, Nivel C). (4-6)

* Pacientes con IC grave: Aquellos que no son candidatos inmediatos para un CDI, especialmente en lista
de espera para trasplante de corazén, pueden usar el CHD como medida temporal de protecciéon contra AV
hasta que su condicién mejore o puedan recibir un CDI (Clase I, Nivel C). (4,5)

Clase lla

* Pacientes con infecciones activas post-infarto de miocardio reciente: Los que han sufrido un infarto
reciente y presentan infecciones activas no pueden recibir un CDI. En estos casos, el CHD sirve como solucién
temporal hasta que las infecciones se resuelvan y el paciente sea elegible para un CDI (Clase IIa, Nivel C). (5,7)

* Pacientes con retiro temporal de CDI por infeccién: Si un paciente debe retirar su CDI debido a una
infeccion del dispositivo, el WCD puede ser utilizado como puente seguro y eficaz hasta que se pueda reim-
plantar un nuevo CDI, asegurando la proteccién contra arritmias durante este periodo critico (Clase IIa, Nivel
C). (5,7

* Pacientes con FEVI <35% post-revascularizacion coronaria: Los pacientes con FEVI <35% después
de una revascularizacion coronaria (como cirugia de bypass o intervencién coronaria percutanea) tienen un
riesgo elevado de MS. El uso del CHD en estos casos proporciona una proteccién temporaria mientras se
espera una reevaluaciéon de la funcién ventricular (Clase Ila, Nivel C). (5,8)

Clase llb

* Pacientes con miocardiopatia no isquémica recién diagnosticada: En pacientes con miocardiopatia
no isquémica recién diagnosticada y disfuncién ventricular severa, el CHD es 1itil como medida provisional.
Este dispositivo protege al paciente mientras se evalia la efectividad del tratamiento médico y se espera una
posible mejoria en la funcién del ventriculo izquierdo (Clase IIb, Nivel C). (4,9)

* Prevencion primaria post-infarto de miocardio (MI) reciente: En pacientes con alto riesgo de MS tras
un infarto de miocardio reciente y con FEVI reducida, el CHD puede ser utilizado como medida de prevencién
primaria. Este dispositivo ofrece proteccion durante el periodo de espera para una reevaluacién y posible
implantacién de un CDI (Clase IIb, Nivel C). (4,5,10)
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Recomendaciones

Uso en pacientes con miocardiopatia no isquémica recién diagnosticada.

Uso para prevencion primaria post-infarto de miocardio (MI) reciente. _

Recomendaciones Clase Nivel de
evidencia
Uso en pacientes en espera de trasplante cardiaco. | C
Uso en pacientes con IC grave. | C
Uso en pacientes con infecciones activas post-infarto de miocardio reciente. lla C
Uso en pacientes con retiro temporal de CDI por infeccion. lla C
Uso en pacientes con FEVI <35% post-revascularizacién coronaria. lla C
C
C

GUIA DE DESFIBRILADOR EXTERNO AUTOMATICO
Introduccién

El uso de DEA ha revolucionado la capacidad de respuesta ante eventos de MS fuera del entorno hospitalario.
Estos dispositivos permiten a personas sin formacién médica realizar una desfibrilacién temprana, aumentando
significativamente las tasas de supervivencia. (1,2)

Resena historica

Desde la introduccién de los DEA en la década de 1980, su uso se ha expandido considerablemente. Origi-
nalmente, los DEA eran utilizados principalmente por personal de emergencias médicas. Sin embargo, con el
tiempo, se ha demostrado que los primeros respondientes legos también pueden utilizar estos dispositivos de
manera efectiva. (2,3) En la actualidad, los DEA estan disponibles en lugares ptblicos como aeropuertos, centros
comerciales y estadios, en el marco de programas de Desfibrilacién de Acceso Publico (DAP). (2)

Funcionamiento del Desfibrilador Externo Automatico (DEA)

El DEA es un dispositivo computarizado disefiado para reconocer automaticamente ritmos cardiacos que re-
quieren una descarga eléctrica externa, como la FV y la TV sin pulso. Su alta sensibilidad y especificidad (>99%)
para detectar ritmos que necesitan desfibrilacién lo convierten en una herramienta esencial para responder a
emergencias cardiacas. (2)

1. Colocacion de electrodos: El DEA esta equipado con electrodos autoadhesivos que se colocan en posiciones
especificas del pecho del paciente.

2. Analisis del ritmo cardiaco: Una vez encendido, el dispositivo analiza el ritmo cardiaco y, si detecta un
ritmo desfibrilable, indica al usuario que administre una descarga eléctrica.

3. Instrucciones para el usuario: Los pasos basicos incluyen abrir el dispositivo, conectar los electrodos al
paciente y seguir las instrucciones auditivas y visuales que proporciona el DEA. La descarga eléctrica debe
administrarse con interrupciones minimas en las compresiones toracicas, reanudando la RCP inmediatamente
después de la descarga. (5)

4. Electrodos Pediatricos: Utilizar electrodos pediatricos y ajustar la energia del DEA si est4 disponible para
nifnos menores de 8 anos o que pesen menos de 25 kg. Si no hay electrodos pediatricos disponibles, se pueden
usar los electrodos para adultos, pero colocandolos de manera que no se toquen. (4)

5. Posicionamiento de electrodos en lactantes: Colocar un electrodo en el pecho (justo debajo de la clavicula
derecha) y otro en la espalda (a nivel de la escapula izquierda).

Contraindicaciones y precauciones
1. Ambiente de uso: No utilizar el DEA en ambientes explosivos o inflamables.
2. Superficies mojadas: Asegurarse de que el paciente no esté en una superficie mojada. Si es necesario, mover
al paciente a un area seca antes de aplicar el DEA.
Esta capacidad de guiar al usuario a través de cada paso critico permite que incluso personas sin entrenamiento
médico puedan utilizar el DEA de manera efectiva, lo cual es crucial para mejorar las tasas de supervivencia en
casos de paro cardiaco fuera del hospital.

Mantenimiento y pruebas del DEA

Es crucial realizar pruebas y mantenimiento regular de los DEA conforme a las indicaciones del fabricante
para garantizar su operatividad en casos de emergencia.
1. Inspecciones visuales: Se recomienda realizar inspecciones visuales periédicas para verificar que el dis-
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positivo esté limpio, libre de polvo y que los electrodos y la bateria se encuentren en buen estado y dentro de
su fecha de caducidad.

2. Autodiagnéstico: Los DEA suelen estar equipados con funciones de autodiagnéstico que deben ser activadas
regularmente para comprobar su correcto funcionamiento.

3. Reemplazo de componentes: Es fundamental reemplazar componentes como baterias y electrodos segin
las fechas de caducidad indicadas por el fabricante y después de cada uso para asegurar que el dispositivo
esté siempre listo para salvar vidas en situaciones criticas.

4. Registro de mantenimiento: Mantener un registro detallado de todas las inspecciones, pruebas y reem-
plazos realizados es esencial para el seguimiento y cumplimiento de estas practicas de mantenimiento.

Legislacion y Normativas
La Ley 27159 de Argentina establece un sistema de prevencién integral de la MS, obligando la instalacién de

DEA en lugares publicos de alta concurrencia, como aeropuertos, centros comerciales, estadios y gimnasios. Esta

ley también exige que el personal de estos lugares reciba capacitacion adecuada para el uso de los DEA, y que los

dispositivos sean mantenidos y revisados regularmente para asegurar su operatividad en casos de emergencia. (6)
Normativas similares existen en otros paises:

* Estados Unidos: La Ley del Buen Samaritano protege legalmente a los usuarios no médicos que actian de
buena fe en situaciones de emergencia.

* Europa: Paises como el Reino Unido y Francia han implementado programas de acceso ptublico a DEA, con
regulaciones especificas sobre su instalacién y mantenimiento, y programas de capacitacién para primeros
respondientes.

Estas normativas internacionales refuerzan la importancia de la accesibilidad y el mantenimiento de los DEA,
asi como la capacitacién del ptblico en general para responder efectivamente a emergencias cardiacas.

Estadisticas de efectividad del DEA
Los DEA han demostrado ser altamente efectivos en mejorar las tasas de supervivencia en casos de paro

cardiaco. Algunos datos clave incluyen:

* La supervivencia puede aumentar en un 70% si se usa un DEA dentro de los primeros minutos de un paro
cardiaco. (2)

* En los Estados Unidos, mas de 356,000 paros cardiacos ocurren fuera del hospital cada afno. De estos, solo el
40.2% reciben RCP por parte de un testigo antes de la llegada de los servicios médicos. (7)

* (Cada minuto de retraso en la aplicaciéon de un DEA reduce la tasa de supervivencia en un 7-10%. (7)

*  Un estudio del NIH encontré que aproximadamente 1,700 vidas adicionales se salvan anualmente en EE.UU.
debido al uso de DEA por parte de transetntes. (7)

Recomendaciones

Clase I:

* Implementacion de programas DAP: Se recomienda establecer programas de DAP en lugares con alta
probabilidad de eventos de MS, como aeropuertos, instalaciones deportivas y centros comerciales. La disponibi-
lidad de DEA en estos sitios ha demostrado aumentar las tasas de supervivencia al permitir una intervencion
rapida antes de la llegada de los servicios médicos de emergencia. (2,8)

* Uso por personal no médico: Los DEA estan disenados para ser utilizados por personas sin formacion
médica previa, gracias a sus instrucciones auditivas y visuales que guian al usuario a través del proceso de
desfibrilaciéon. Es crucial que se reanude la RCP inmediatamente después de la desfibrilaciéon para maximizar
las posibilidades de éxito. (5)

Recomendaciones

Recomendaciones Clase Nivel de
evidencia

Recomendamos la colocacién de DEA en lugares publicos con alta circulacién de personas. | B

Recomendamos la implementacion de programas de DEA en dreas de acceso publico. | B

La reanimacion cardiopulmonar (RCP) realizada por personal no médico es recomendada en casos | B

de paro cardiaco extrahospitalario.

Recomendamos el uso de sefalética universal para indicar la presencia del DEA | ©
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